
50 Rehabilitación (Madr) 2002;36(1):50-58 62

Resumen.—La amiotrofia del músculo primer inter-
óseo dorsal, en uno o ambos miembros superiores, o signo
de la doble tabaquera anatómica, con mucha frecuencia
plantea un reto diagnóstico al clínico al ser un hallazgo
común a varias causas posibles. Esta amiotrofia puede ser la
causa de consulta o ser un hallazgo realizado en un pacien-
te que consulta por otra causa, o bien aparecer en el curso
evolutivo de la enfermedad a tratamiento. En cualquiera de
estas tres situaciones se trata de un signo clave para el diag-
nóstico y debe ser considerado juiciosamente en el con-
texto clínico de cada paciente, ya que de ésto dependen
también el pronóstico y el tratamiento. Las causas más evo-
cadas en la práctica clínica cotidiana son la neuropatía del
nervio cubital, por atrapamiento o secundaria a un trauma-
tismo y la Esclerosis Lateral Amiotrófica. Sin embargo deben
recordarse las otras causas posibles. Una anamnesis breve
pero dirigida y una exploración física somera son suficien-
tes para realizar el diagnóstico topográfico en la mayoría de
los casos y, con frecuencia, para realizar también el diag-
nóstico etiológico. Una vez hecho el diagnóstico clínico se
pueden seleccionar las pruebas complementarias que se es-
timen necesarias para confirmarlo o descartarlo. Lo razo-
nable es limitar el papel de las pruebas a esta función. La
electromiografía está indicada en estos pacientes, así como
la neuroimagen y, ocasionalmente, otras técnicas como
biopsia y estudio genético. La amiotrofia del primer inter-
óseo dorsal puede estar originada en primera motoneuro-
na y vía piramidal (es el caso de la atrofia por desuso, por
ejemplo), en segunda motoneurona (enfermedades de la
motoneurona, siringomielia, etc.), en las raíces C8/T1 y el
plexo braquial, en el nervio cubital (neuropatía cubital focal
o difusa y polineuropatías), en trastornos de la unión neu-
romuscular (infrecuente) y en miopatías que interesan a la
musculatura distal (distrofia miotónica, etc.). Finalmente,
han de tenerse en cuenta una miscelánea de situaciones aso-
ciadas a la amiotrofia del primer interóseo dorsal, como son
los casos en que concurren más de una causa de las cita-
das, el raro síndrome infantil, autosómico dominante, de

«amiotrofia de manos con sordera neurosensorial» y, por
último, la desnutrición y la caquexia. El diagnóstico clínico
puede demorarse en los casos complejos aún recurriendo
a las pruebas complementarias. En estos casos debe consi-
derarse a la evolución clínica como un signo más de la en-
fermedad.
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DIAGNOSIS OF THE PATIENT W ITH
AMYOTROPHY THE FIRST DORSAL
INTEROSSEOUS MUSCLE: BASED ON 
15 CLINICAL CASES

Summary. —Amyotrophy of the first dorsal interosse-
ous muscle in one or both upper limbs or the sign of the
double anatomical snuffbox often poses a diagnostic cha-
llenge to the clinician as it is a finding common to several
possible causes. This amyotrophy can motivate a patient to
consult due to other causes, or it can appear in the cour-
se of the disease under treatment. In any of these 3 con-
ditions, it is a key sign for diagnosis and should be consi-
dered carefully in the clinical context of each patients, since
the prognosis and treatment also depend on this. The most
frequently referred to causes in the daily clinical practice
are the neuropathy of the cubital nerve, due to entrapment
or secondary to a traumatism and amyotrophic lateral scle-
rosis. However, the other possible causes should be re-
membered. A short but directed anamnesis, and a brief
physical examination are sufficient to perform the topo-
graphic diagnosis in most of the cases and often to also
perform the etiological diagnosis. Once the clinical diagno-
sis is made, the complementary tests considered necessary
to verify or discard it can be selected. It is reasonable to
limit the role of the tests to this function. The electrom-
yography, as well as neuroimaging, and sometimes other
techniques such as biopsy and genetic study, are indicated
in these patients. The amyotrophy of the first dorsal inte-
rosseous muscle can originate in the first motor neuron and
pyramidal route (which is the case of atrophy due to lack
of use, for example), in the second motor neuron (dise-
ases of the motor neuron, syringomyelia, etc.), in the C8/T1
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roots and the brachial plexus, in the cubital nerve (focal or
diffuse cubital neuropathy and polyneuropathies), in neuro-
muscular union disorder (rare) and in myopathies that af-
fect the distal muscle (myotonic dystrophy, etc.). Finally, it
is necessary to consider the miscellaneous situations asso-
ciated to amyotrophy of the first dorsal interosseous mus-
cle, as are the cases in which there is more than one cause
of those mentioned, the rare dominant autosomal childho-
od syndrome of amyotrophy of the hands with neurosen-
sorial deafness, and finally, malnutrition and cachexia. The
clinical diagnosis can be delayed in complex cases, even
when complementary tests are used. In these cases, the cli-
nical evolution should be considered as one more sign of
the disease.

Key words: Amyotrophy. First dorsal interosseous
muscle. Atrophy. Electromyography. Cubital Nerve.

INTRODUCCIÓN

La amiotrofia del músculo primer interóseo dorsal
(APID) o signo de la doble tabaquera anatómica, ya
sea en uno o en ambos miembros superiores, es un
reto diagnóstico que con mucha frecuencia se le plan-
tea al clínico. El interés de este signo radica en que
suele tener un significado relativamente benigno ya
que la causa más frecuente es una lesión compresiva
del nervio cubital en el codo, que es tratable. También
tiene interés el hecho de que la APID constituye la
forma de presentación de la Esclerosis Lateral Amio-
trófica (ELA) en un 40% de los casos de esta enfer-
medad, aproximadamente (1). Sin embargo, tener en
cuenta sólo a estas dos entidades clínicas ante una
APID es una actitud poco práctica pues existen más
causas posibles, como se verá más adelante en la des-
cripción y discusión de 15 casos clínicos.

Como en todo diagnóstico neurológico, es reco-
mendable hacer primero el diagnóstico topográfico y
posteriormente el etiológico. Una breve anamnesis y
una somera exploración física permiten hacer el diag-
nóstico topográfico y muchas veces el etiológico en la
mayoría de los casos. La localización topográfica de la
causa de la APID puede encontrarse en las células pira-
midales de Betz (primera motoneurona en la corteza
motora), la vía piramidal, las neuronas del asta ante-
rior medular (segunda motoneurona), el plexo bra-
quial (raíces C8/T1, tronco inferior y cordón medial),
el tronco nervioso (nervio cubital), la unión neuro-
muscular y el músculo (primer interóseo dorsal).

La APID puede ser la causa de consulta al médico,
o bien puede ser un hallazgo realizado por el clínico
en un paciente que consulta por otra causa. En cual-
quier caso acaba siendo un signo clave para el diag-
nóstico, toda vez que se pondere dentro del contex-
to clínico y no aisladamente.

Los 15 casos clínicos que se exponen correspon-
den a 15 pacientes explorados en el laboratorio de
electromiografía. La causa de la indicación de la elec-
tromiografía fue la propia presencia de la APID en al-
gunos casos, mientras que en otros la APID fue un ha-
llazgo más en un cuadro clínico más complejo. En
otros, la APID apareció tardíamente en el curso evo-
lutivo. En cualquier caso, la APID supone un hallazgo
fundamental para el diagnóstico, el pronóstico y el tra-
tamiento. La realización de una electromiografía está
indicada en estos pacientes por su rapidez, tolerabili-
dad, bajo costo y por la importante información que
aporta. La electromiografía no da el diagnóstico, pero
las observaciones realizadas con esta prueba, si son
coherentes con la clínica, permiten confirmar o des-
cartar el mismo.

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico de la APID se ordena según las posi-
bles localizaciones topográficas de la noxa y se ilustra
con casos clínicos de pacientes atendidos en el labo-
ratorio de electromiografía, exponiéndose el proceso
lógico seguido para llegar al diagnóstico en cada uno.

1. Primera motoneurona y vía piramidal

Como es sabido, la amiotrofia es una de las carac-
terísticas propias de las paresias o plejías de segunda
motoneurona o periféricas (neuronas del asta anterior
medular) y este hecho es uno de los que permiten di-
ferenciar este tipo de paresias de las centrales o de
primera motoneurona (células piramidales gigantes, de
Betz, en la corteza motora). Sin embargo, en estas úl-
timas, es posible observar cierto grado de amiotrofia
en los miembros paréticos, ya sea por desuso o bien
por otras causas cuya discusión no es el objeto de
este artículo (2, 3).

Por tanto, es frecuente que pacientes que han su-
frido un accidente vascular cerebral (AVC) con pare-
sia o plejía de un miembro superior, presenten APID.
A pesar de un antecedente clínico bien definido, como
es el AVC, una excesiva amiotrofia puede plantear
dudas al clínico y más si asienta en el músculo primer
interóseo dorsal. Una electromiografía permite resol-
ver el problema ya que en las paresias centrales no se
observan anomalías con origen en el sistema nervio-
so periférico (no se observa actividad denervativa ni
anomalías en los estudios de conducción por el ner-
vio cubital homolateral a la APID). De esta forma se
confirma la indemnidad de los axones periféricos y el
origen central del problema explicando así la APID. En
ocasiones, en la electromiografía de un miembro pa-
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rético con origen central, se obtiene un trazado de
máximo esfuerzo que muestra disminución de la su-
mación temporal de unidades motoras (4).

Este hallazgo, que es característico de las paresias
centrales, no siempre se puede observar, por lo que,
por regla general, la confirmación de una APID se-
cundaria a una paresia central, por ejemplo tras un
AVC, se realiza mediante un diagnóstico clínico (y ra-
diológico) apoyado por una electromiografía que des-
carta lesión periférica.

Otra forma en que la primera neurona motora
puede estar involucrada en la génesis de una APID es
en la atrofia por desuso secundaria a la inmovilización
forzada de un miembro o parte de éste. Esta es una si-
tuación clínica relativamente frecuente, asociada, por
ejemplo, a secciones traumáticas de tendones en el an-
tebrazo. Si el paciente envía una y otra vez órdenes mo-
toras a los músculos del antebrazo y mano y el miem-
bro no se mueve por falta de inserción tendinosa, acaba
por anular el envío de órdenes cesando así la actividad
motora voluntariamente (a diferencia de los pacientes
con AVC) pero en ambos casos con origen de la falta
de órdenes en primera motoneurona. En el caso del
AVC el cese de envío de órdenes motoras desde la mo-
toneurona cortical cesa por destrucción de la propia
neurona. En el caso de la desinserción tendinosa es el
paciente quien voluntariamente (aunque con mayor o
menor participación de la conciencia) cesa el envío de
órdenes desde las neuronas corticales por retroacción
negativa al no obtener respuesta motora.

Una vez que el músculo deja de ser ejercitado con
regularidad comienza a reducir su masa para ahorrar
al resto del organismo la energía consumida en man-
tener en plenitud un órgano en desuso.

Caso clínico 1: Mujer de 62 años que acudió a trata-
miento rehabilitador de su muñeca derecha por frac-
tura de Colles dos años antes. Presentaba importante
retracción tendinosa en muñeca que imposibilitaba la
movilización pasiva de la mano en los movimientos de
flexo-extensión. También presentaba parkinsonismo y
neurosis depresiva. Presentaba APID con sospecha clí-
nica de amiotrofia por desuso que motivó su envío al
laboratorio de Neurofisiología para confirmar o des-
cartar este diagnóstico clínico mediante una electro-
miografía. La exploración electromiográfica de emi-
nencia ténar, hipoténar y primer interóseo dorsal no
mostró anomalías. Además, se descartó neuropatía
del mediano y del cubital. Este resultado fue compati-
ble con amiotrofia por desuso y permitió confirmar el
diagnóstico clínico (fig. 1).

2. Segunda motoneurona

Algunas enfermedades que afectan a la segunda mo-
toneurona (motoneuronas del asta anterior medular)
pueden debutar con una APID o ser éste uno más de
los signos encontrados. Este hecho puede producir
que una enfermedad de motoneurona aparente ser
una neuropatía del cubital o viceversa. Otra posibili-
dad es que una enfermedad de motoneurona se diag-
nostique precipitadamente como Esclerosis Lateral
Amiotrófica (ELA), enfermedad de fatal pronóstico,
para cuyo diagnóstico se exigen unos estrictos crite-
rios clínicos y electromiográficos (5) que no siempre
se cumplen en los primeros estadios de esta enfer-
medad. Por este motivo, el diagnóstico definitivo de
una enfermedad de motoneurona puede precisar de
un seguimiento evolutivo previo, que puede llegar a
prolongarse meses.

Caso clínico 2: Mujer de 56 años que acudió a tra-
tamiento rehabilitador por padecer una lumbociática
derecha aguda. Se realizó resonancia magnética lum-
bar que resultó ser normal. Se realizó electromiogra-
fía ya que presentaba pérdida progresiva de fuerza en
los cuatro miembros con amiotrofias en partes acras,
incluyendo APID bilateral. En esta electromiografía se
observó actividad denervativa (fibrilaciones y ondas
positivas) en músculos correspondientes a los territo-
rios L4/L5/S1 en ambos miembros inferiores y en ambos
músculos primeros interóseos dorsales en miembros
superiores. En musculatura proximal de miembros su-
periores se observaron fasciculaciones. La amiotrofia,
en este estadio de la enfermedad, seguía un patrón
seudopolineurítico desde el punto de vista clínico y
electromiográfico, por lo que el neurólogo recomen-
dó biopsia del nervio sural que fue informada como
normal. Un mes y medio después, todavía acudiendo
a tratamiento rehabilitador y bajo control por el neu-
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Fig. 1.—APID en el lado derecho en la que, a pesar de su
aparatosidad y su aparente distribución cubital, se pudo confirmar
el desuso como agente patogénico.



rólogo, fue enviada para realizarle una tercera elec-
tromiografía por progresivo empeoramiento de su es-
tado. En esta ocasión se apreció una mayor pérdida de
fuerza en los cuatro miembros, además de disartria y
fasciculaciones en lengua por afectación de neurona
motora bulbar, así como piramidalismo (signo de Hoff-
man). La evolución clínica y los hallazgos electromio-
gráficos (fig. 2) permitieron confirmar el diagnóstico
de ELA seudopolineurítica (6) en una paciente que de-
butó con una lumbociática y que evolucionó hacia la
pérdida progresiva de fuerza en los cuatro miembros
y APID bilateral.

Caso clínico 3: Mujer de 75 años que acudió a con-
sulta neurológica por deterioro cognitivo. Presentaba
antecedente de parálisis infantil a los 14 años. Se ob-
servaba hipotrofia muscular con predominio en partes
acras de hemicuerpo izquierdo (APID). Los reflejos
eran normales y se quejaba de progresiva pérdida de
fuerza. El diagnóstico clínico, en lo que respecta al
cuadro motor, era de síndrome postpoliomielítico (7).
Se indicó exploración electromiográfica para confir-
mar este diagnóstico. En la electromiografía se en-
contraron signos neurógenos crónicos en los múscu-
los afectados clínicamente, compatibles con afectación
crónica de segunda motoneurona (trazados electro-
miográficos de máxima contracción simples y de am-
plitud aumentada, en este caso de 8 milivoltios; el aná-
lisis de unidades motoras reveló unidades de duración
aumentada, en este caso, superior a 17 milisegundos).
Estos signos electromiográficos, aún siendo caracte-
rísticos de una enfermedad de motoneurona, no eran

tan acusados como los encontrados en una ELA. Por
otro lado, la actividad denervativa observada era muy
ligera y sólo aparecía en los músculos en los que clí-
nicamente se observaba mayor disminución de fuerza
(cuádriceps izquierdo y cubital posterior izquierdo).
Se apreciaba también que los músculos tibial anterior
y gemelo interno izquierdos presentaban un alto
grado de fibrosis, que se detectó por la resistencia pe-
culiar de los tejidos al insertar el electrodo de aguja.
Estos hallazgos confirmaban el diagnóstico inicial de
síndrome postpoliomielítico y explicaban la existencia
de la APID en este caso. El seguimiento de la pacien-
te durante los meses siguientes no obligó a modificar
este diagnóstico.

Caso clínico 4: Mujer de 50 años que acudió a con-
sulta neurológica por disminución progresiva de fuerza
en partes acras de los cuatro miembros, con pie caído
bilateral y APID bilateral. La fuerza estaba conservada
en la musculatura proximal. Los reflejos eran normales
y la sensibilidad estaba conservada. En la exploración
electromiográfica se descartó polineuropatía sensitivo-
motora. Los trazados musculares eran neurógenos en
la musculatura distal, con incremento de la polifasia,
aunque no se observaron unidades motoras gigantes
como en la ELA y otros procesos neurógenos intensos
y prolongados. Estos hallazgos clínicos y electromio-
gráficos sugerían una amiotrofia espinal lentamente pro-
gresiva del adulto. Este diagnóstico se confirmó en un
seguimiento evolutivo prolongado durante más de 10
años y explicó la APID en este caso.

Caso clínico 5: Hombre de 30 años que acudió a
consulta neurológica por disminución de fuerza en
ambas manos y APID bilateral desde hacía varios años.
Fue enviado al laboratorio de Neurofisiología para lo-
calización topográfica de la lesión. Se observó que pre-
sentaba cuello corto y que la atrofia estaba limitada al
territorio C8/T1 bilateral. No presentaba alteraciones
sensitivas. No presentaba disociación termalgésica
pero la presentación clínica era sugerente de siringo-
mielia. En la electromiografía se demostró indemnidad
de la vía sensitiva y se encontraron signos compatibles
con una acusada degeneración walleriana de los axo-
nes motores que inervaban los músculos atrofiados.
Se sugirió la realización de una resonancia magnética
cervical que confirmó la sospecha clínica de siringo-
mielia y permitió explicar la APID en este caso.

Caso clínico 6: Hombre de 41 años que acudía re-
gularmente a realizar rehabilitación para tratamiento
de las secuelas que padecía tras la fractura de la sépti-
ma vértebra cervical ocho años antes, a consecuencia
de la cual sufría tetraplejía con nivel C8/T1. Presenta-
ba APID bilateral y fue enviado al laboratorio de Neu-
rofisiología para identificar la naturaleza de la APID y
descartar un posible síndrome compresivo de ambos
nervios cubitales en los codos. Se observó que pre-
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Fig. 2.—La gráfica muestra un potencial de unidad motora
aislado en el músculo tibial anterior izquierdo en el que destaca
la polifasia y la larga duración. La duración obtenida es de 24,92
ms (unidad motora «gigante») cuando el valor medio normal para
la edad de la paciente es de 14,9 ms (Kimura). Este hallazgo
es característico, aunque no patognomónico, de la ELA.

ELECTROMIOGRAFÍA



sentaba hipoestesia a lo largo del dermatoma corres-
pondiente a los niveles radiculares C8/T1, no exclusiva-
mente en el territorio cutáneo inervado por el nervio
cubital (dedo 5.º, borde cubital del dedo 4.º y emi-
nencia hipoténar); asimismo, presentaba atrofia de la
eminencia ténar en ambos lados (topográficamente
corresponde al nivel C8 o al nervio mediano) además
de la APID (topográficamente nivel T1 o nervio cubi-
tal). La palpación de los nervios cubitales en codos no
mostraba anomalías. Por tanto, la clínica sugería atro-
fia en relación con su mielopatía antigua conocida, con
afectación de segunda motoneurona en el nivel del
traumatismo medular (atrofia C8/T1) y lesión de pri-
mera motoneurona por debajo de este nivel. La ex-
ploración electromiográfica permitió confirmar esta
impresión clínica al demostrarse actividad denervativa
muy abundante en los territorios C8/T1 de ambos
lados, explicándose así la APID en este caso.

3. Plexo braquial

Las lesiones del plexo braquial se pueden producir
por traumatismos, procesos inflamatorios o síndro-
mes compresivos. La APID en relación con una ple-
xopatía se produce por lesión de las raíces nerviosas
cervicales C8/T1 o por lesión del tronco inferior o del
cordón medial.

3.A. Raíces nerviosas cervicales C8/T1

Caso clínico 7: Hombre de 72 años. La causa de con-
sulta fue la presencia de amiotrofia en ambos miembros
superiores con APID bilateral (fig. 3). Fue enviado por
su neurólogo a Neurofisiología para descartar ELA.

Se trataba de un carpintero retirado. Presentaba el
antecedente de luxación traumática de hombro dere-
cho sufrida 21 años antes, lo cual podría explicar la
atrofia del deltoides derecho ya que la luxación del
hombro se asocia a lesiones del nervio circunflejo o
del plexo braquial con mucha frecuencia. Presentaba
también, como antecedente, una severa artrosis cer-
vical y sustitución de ambas caderas por prótesis. La
amiotrofia de miembros superiores la presentaba
desde hacía más de cinco años, lo cual es poco fre-
cuente en la ELA.

Además, presentaba hipoestesia en miembros su-
periores distribuida por los dermatomas C7/C8 en el
lado derecho y C6/C7/C8 en el lado izquierdo, lo cual
era incompatible con ELA. También presentaba cer-
vicobraquialgia bilateral con predominio en el lado
derecho. Este cuadro clínico hacía pensar en una ra-
diculopatía cervical crónica y severa, secundaria a su
artrosis. En la exploración electromiográfica se ob-

servaron signos neurógenos crónicos muy acusados
en los territorios C8/T1 bilaterales que fueron com-
patibles con radiculopatía crónica a dichos niveles.
Además, se demostró la evidencia de lesión del ner-
vio circunflejo derecho. Se realizaron nuevos contro-
les durante los meses siguientes, con idéntico resul-
tado, pudiéndose descartar ELA definitivamente.

Caso clínico 8: Mujer de 74 años, enviada al labora-
torio de Neurofisiología por su traumatólogo por sos-
pecha de parálisis del sábado noche (parálisis aguda
del radial) por presentar desde hacía siete días y de
forma aguda imposibilidad para realizar la flexión dor-
sal de la muñeca derecha.

La electromiografía de una paresia braquial de ori-
gen periférico de una semana de evolución puede
aportar información incompleta ya que la actividad de-
nervativa (potenciales de fibrilación y ondas positivas)
que es la mejor evidencia electromiográfica de que
existe axonotmesis, puede tardar en aparecer dos o
tres semanas desde el momento de la lesión, tiempo
necesario para que el músculo denervado se vuelva hi-
persensible a la acetil-colina circulante y de comienzo
la actividad de fibrilación (8). De todas formas podría
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Fig. 3.—Amiotrofia del primer interóseo dorsal izquierdo en
paciente afecto de una severa radiculopatía crónica C8/T1
bilateral que simulaba ELA inicial.



ser posible detectar un bloqueo de la conducción por
el nervio y así permitir localizar el lugar de la lesión
aunque luego fuese preciso realizar controles poste-
riores para completar la información obtenida con la
electromiografía.

En la exploración física de la paciente se confirmó
la imposibilidad para la flexión dorsal de la muñeca
(nervio radial) pero también se observó imposibilidad
para la abducción del meñique (nervio cubital) y para
la abducción del pulgar (nervio mediano). Esta distri-
bución topográfica de los signos clínicos orientaba a
pensar en una plexopatía dado lo improbable que es
una lesión de los tres nervios sin un antecedente trau-
mático compatible. Interrogando a la paciente con in-
sistencia, ésta recordaba una caída, aparentemente
anodina, sufrida unas horas antes de empezar a notar
la debilidad. La caída fue sobre las rodillas y ambas pal-
mas de las manos. Hay que añadir que no presentaba
síntomas sensitivos irritativos (parestesias) ni deficita-
rios (hipoestesia). El cuadro clínico era, en definitiva,
sugerente de una plexopatía braquial derecha baja (ni-
veles C8/T1) por estiramiento traumático de las raí-
ces cervicales C8/T1 en la caída referida. En concre-
to, dada la ausencia de síntomas sensitivos, se trataría
de un probable estiramiento de las raíces ventrales
(motoras). Probablemente la paresia apareció desde el
momento de la caída y quizá la paciente no fue cons-
ciente hasta pasadas unas horas. En una primera elec-
tromiografía se descartó neuropatía de los nervios ra-
dial, mediano y cubital y se comprobó la pobreza del
reclutamiento de unidades motoras en los músculos
paréticos. No se observó actividad denervativa, como
se había predicho.

Se recomendó resonancia magnética del plexo bra-
quial derecho que fue normal. A las tres semanas se
realizó un nuevo electromiograma encontrándose ya
abundante actividad denervativa distribuida por los te-
rritorios C8/T1 que permitió confirmar el diagnóstico
clínico. En este segundo control electromiográfico ya
se observó la APID izquierda como «centinela» de su
plexopatía. La paciente recibió tratamiento rehabilita-
dor mejorando notablemente en los siguientes seis
meses, en los que recuperó progresivamente la fuerza
perdida a la vez que se observó una paulatina recupe-
ración de la APID, coincidiendo en el tiempo con la de-
saparición de la actividad denervativa y la aparición de
la actividad reinervativa (unidades motoras polifásicas
inestables) observada en siguientes electromiografías.

3.B. Tronco inferior y cordón medial

Caso clínico 9: Hombre de 70 años que acudió a
consulta neurológica por intenso dolor agudo en el
hombro izquierdo precedido una semana antes de una

intensa diarrea. El dolor se irradiaba hacia la región es-
capular y cedió con rapidez en una semana. A conti-
nuación comenzó a aparecer amiotrofia progresiva en
los territorios C5/C6 izquierdos (deltoides, bíceps y
supinador largo) y C8/T1 derechos (APID) (fig. 4). Al
cabo de un mes tuvo que ser intervenido quirúrgica-
mente al descubrirse una neoplasia en sigma que fue
resecada. A lo largo del año siguiente sufrió otros tres
episodios de dolor similares al primero. El diagnósti-
co clínico fue de síndrome de Parsonage-Turner (neu-
ralgia amiotrófica) (9). Un año después del comienzo
de la clínica fue enviado al laboratorio de Neurofisio-
logía para evaluación de su estado y también para des-
cartar ELA ya que se observaron fasciculaciones en
deltoides derecho. En la exploración electromiográ-
fica se encontró actividad denervativa y signos de
pérdida de unidades motoras (trazados de máximo es-
fuerzo reducidos) en los músculos con atrofia (deltoi-
des, biceps y supinador largo en el lado izquierdo y
primer interóseo dorsal en el lado derecho) lo cual se
informó como compatible con el síndrome de Parso-
nage-Turner. El seguimiento del paciente no motivó el
cambio de este diagnóstico.

4. Tronco nervioso (nervio cubital)

La APID es un hallazgo característico de las lesio-
nes del nervio cubital (10), ya sean localizadas, por
sección traumática o compresión, ya sean difusas en
polineuropatías o mononeuropatías múltiples en las
que se afectan otros nervios además del cubital. El an-
tecedente de un traumatismo del nervio cubital pre-
vio a la APID permite realizar el diagnóstico con faci-
lidad en estos casos y se confirma y valora mediante
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Fig. 4.—APID debida a neuralgia amiotrófica (síndrome de
Parsonage-Turner).



una electromiografía. En la APID debida a neuropatía
del cubital es crucial para el diagnóstico identificar co-
rrectamente la circunscripción de las parestesias o de
la hipoestesia al territorio sensitivo del nervio cubital
(dedo quinto y borde cubital del dedo cuarto y emi-
nencia hipoténar), así como la palpación del nervio en
el codo y el balance muscular. Asimismo, debe recor-
darse que en la compresión de la rama profunda (mo-
tora) del nervio cubital en la palma no aparecen alte-
raciones sensitivas. 

Caso clínico 10: Hombre de 81 años que padecía
Artritis Reumatoide (AR). Necesitaba silla de rue-
das desde hacía dos meses por debilidad progresi-
va. Presentaba APID bilateral. Su reumatólogo soli-
citó una electromiografía para intentar determinar
la naturaleza de esta debilidad y de la APID, así
como para descartar ELA u otra causa que pudiera
explicar la APID. En la AR se puede producir APID
por varias causas: 1: Por la avanzada edad de mu-
chos de estos pacientes que, por tanto, presentan
musculatura hipotrófica por envejecimiento. 2: El
dolor articular provoca atrofia por desuso. 3: La
AR, al igual que otras enfermedades reumáticas con
patogenia autoinmune, puede cursar con miopatía
que puede incrementar la hipotrofia muscular. 4: La
amiotrofia puede estar producida por la presencia
de polineuropatía o mononeuritis múltiple que fre-
cuentemente acompaña a estas enfermedades con
autoinmunidad (11). En el caso concreto de este pa-
ciente, la electromiografía (fig. 5 ) reveló una seve-
ra polineuropatía de predominio desmielinizante
que, sumada al desuso, permitía explicar su APID y
descartar otros procesos intercurrentes (incluida la
ELA).

Caso clínico 11: Hombre de 69 años, agricultor, que
presentaba dificultad para la marcha desde hacía dos
años, arreflexia, hipoestesia en guante y calcetín y
APID bilateral. Fue diagnosticado por su neurólogo
de polineuropatía y enviado a realizar una electro-
miografía para confirmarlo y descartar ELA y neuro-
patía motora multifocal con bloqueos múltiples (12).
Esta última enfermedad es de descripción relativa-
mente reciente, muy rara, con clínica similar a una
ELA de curso menos agresivo y con el especial inte-
rés de que puede responder al tratamiento. El pa-
ciente presentaba como antecedente de mayor inte-
rés carcinoma de próstata, enfermedad que, como
sucede con otras neoplasias, con mucha frecuencia
se asocia a polineuropatía desmielinizante o axonal
paraneoplásica (13). La electromiografía permitió
confirmar la existencia de una polineuropatía sensi-
tivo-motora, de predominio axonal y con mayor
afectación de los miembros inferiores que de los su-
periores, así como descartar ELA y neuropatía mo-
tora multifocal con bloqueos múltiples (fig. 6 ).

Caso clínico 12: Hombre de 35 años que sufrió sec-
ción traumática de los nervios mediano y cubital de-
rechos en brazo. En una primera exploración electro-
miográfica postraumática se confirmó que los nervios
no conducían a través de la zona de la lesión por lo
que se realizó intervención quirúrgica para suturar los
nervios por sus cabos libres. A los cinco meses de la
operación, tras recibir tratamiento rehabilitador, se
observó mejoría clínica pues el paciente comenzó a
realizar la pronación de la mano (el músculo pronador
redondo, en el codo, está inervado por el nervio me-
diano). Por este motivo fue enviado a Neurofisiología
para valoración de su estado. Antes de realizar la elec-
tromiografía se observó APID, atrofia de eminencias
ténar e hipoténar y de la musculatura del antebrazo
lo que hacía poco probable que existiera reinervación.
La exploración electromiográfica demostró ausencia
de conducción nerviosa a eminencia ténar, eminencia
hipoténar y al músculo pronador redondo. La explo-
ración electromiográfica también permitió demostrar
que el paciente no estaba realizando la pronación del
antebrazo. Lo que en realidad estaba haciendo era el
giro interno de todo el miembro superior mediante la
acción sinérgica de los rotadores internos (redondo
mayor, dorsal ancho, subescapular, pectoral mayor y
deltoides anterior) que así suplían la acción de los
inactivos pronadores redondo y cuadrado.

Caso clínico 13: Hombre de 21 años, cantero, que
consultó al traumatólogo por APID bilateral. Fue diag-
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Fig. 5.—Gráfica que muestra la respuesta motora del nervio
peroneal derecho. En la parte superior la respuesta obtenida
estimulando en tobillo, que muestra latencia alargada (8,83 ms;
referencia: 5,5). En la parte inferior la respuesta obtenida
estimulando en rodilla. Se puede observar que el potencial está
desincronizado («disperso») por desmielinización del nervio. La
velocidad de conducción motora es de 33 m/s (referencia: 45)
y por tanto enlentecida por la misma causa.

COND MOTORA



nosticado de síndrome ocupacional con doble atrapa-
miento de ambos nervios cubitales en el canal de
Guyon y en el túnel cubital. Se liberaron quirúrgica-
mente ambos nervios cubitales en muñecas y codos y
se pautó tratamiento rehabilitador. Tras un año de tra-
tamiento no presentaba mejoría por lo que se indicó
una primera electromiografía para confirmar o des-
cartar la persistencia del atrapamiento de los nervios
y así decidir o no una nueva intervención quirúrgica.
Dada la juventud del paciente, se dudaba que pudiera
padecer ya un síndrome ocupacional que produjera
una APID bilateral, aunque fuese cantero. Además, se
observó hipotrofia de eminencia ténar y arreflexia en
ambos miembros superiores. Se solicitó al paciente
que descubriese sus pantorrillas observando que pre-
sentaba «piernas en patas de cigüeña». El diagnóstico
clínico fue de enfermedad de Charcot-Marie-Tooth. La
exploración electromiográfica fue compatible con este
diagnóstico y además se descartó compresión de
ambos nervios cubitales en muñecas y codos. Se re-
comendó no reoperar al paciente.

5. Unión neuromuscular

En los trastornos de la unión neuromuscular (mias-
tenia gravis, botulismo, etc.) puede llegar a observarse
APID en casos graves y de larga duración. Este hallaz-
go clínico es infrecuente y además de menor interés en
estos pacientes en los que domina el cuadro clínico
propio de su enfermedad. En cualquier caso, una elec-

tromiografía permite confirmar la existencia del tras-
torno de la unión neuromuscular (mediante electro-
miografía de fibra aislada) y descartar otros procesos.

6. Músculo

La mayor parte de las miopatías más frecuentes in-
teresan principalmente a la musculatura proximal. Sin
embargo, algunas miopatías afectan también, o sobre
todo, a musculatura distal. Por ejemplo: la enferme-
dad de Steinert (distrofia miotónica), que es relativa-
mente frecuente, a lo largo de su evolución cursa con
amiotrofias de distribución «neurógena» (APID). Por
otro lado, existen miopatías distales (hereditarias o
esporádicas), aunque son muy raras. El diagnóstico de
estas enfermedades es clínico y se confirma con elec-
tromiografía, biopsia y estudio genético. Otra miopa-
tía que se manifiesta clínicamente por afectación de
la musculatura distal es la miositis por cuerpos de in-
clusión, con hallazgos electromiográficos similares a
los de la polimiositis y que se confirma mediante
biopsia (14).

Caso clínico 14: Mujer de 56 años con ptosis de mu-
chos años de evolución que consultó al neurólogo por
empeoramiento progresivo de su ptosis, aparición de
disfagia y dificultad para la marcha. Acudió a Neurofi-
siología con el diagnóstico provisional de miopatía
oculofaríngea. La paciente entró en el laboratorio de
electromiografía con marcha miopática y con «stepag-
ge». Se apreció bradipsiquia y APID bilateral. Presen-
taba catarata izquierda. Se observó pelo escaso en re-
gión prefrontal. El diagnóstico clínico más probable
era el de enfermedad de Steinert. En la electromio-
grafía se detectaron signos miopáticos en musculatu-
ra facial y proximal de miembros superiores pero la
clave la dio la exploración de la musculatura de las
manos (primer interóseo dorsal) en la que se obser-
varon descargas miotónicas que, aunque no son pa-
tognomónicas de la enfermedad de Steinert, en un
contexto clínico tan definido permitieron confirmar el
diagnóstico clínico más probable.

7. Miscelánea

7.A. Es necesario recordar que pueden concurrir va-
rias causas como responsables de la aparición de la APID
(como ya se citó al hablar de la AR). Por ejemplo: Un
paciente puede padecer simultáneamente un síndrome
del túnel cubital y una radiculopatía T1. En este caso
concreto, una electromiografía permite determinar la
gravedad de cada causa y su responsabilidad en la pro-
ducción de la APID.
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Fig. 6.—Gráfico que muestra los potenciales evocados motores
obtenidos del nervio mediano derecho estimulando en muñeca
(parte superior) y en punto de Erb (parte inferior) en los que
se oberva ausencia de variación en la amplitud (alrededor de
12 mv en ambos casos) que descarta, añadida esta observación
al resto de la exploración electromiográfica realizada, neuropatía
motora multifocal con bloqueos múltiples.
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7.B. Está descrito un rarísimo síndrome, autosómi-
co dominante, conocido como «syndrome of muscle
wasting of hands and sensorioneural deafness» (15).
Afecta a niños. Se detecta al nacer por amiotrofia bi-
lateral de la mano y a veces del antebrazo. La amio-
trofia es de predominio cubital. La patogenia es des-
conocida y la electromiografía no muestra anomalías.
Se asocia a hipoacusia neurosensorial que puede ser
unilateral.

7.C. por último, hay que recordar que la causa de
la APID puede no encontrarse en el sistema nervioso
ni en el músculo sino en la hipotrofia asociada al en-
vejecimiento o a la desnutrición.

Caso clínico 15: Hombre de 65 años, diagnosticado
de mieloma, con debilidad progresiva, que le imposi-
bilitaba la marcha y APID bilateral. Fue enviado al la-
boratorio de electromiografía para intentar explicar
este estado clínico. No se encontraron signos elec-
tromiográficos neurógenos ni miopáticos por lo que
se concluyó que su APID y su debilidad estaban rela-
cionadas con la caquexia que presentaba en relación
con su grave enfermedad.

CONCLUSIONES

En definitiva, el adecuado enfoque clínico del pa-
ciente con APID permite llegar al diagnóstico, el pro-
nóstico y el tratamiento tomando este signo clínico
como punto de partida en muchos casos. Destaca la
gran utilidad de la electromiografía como técnica diag-
nóstica complementaria en este tipo de pacientes.

BIBLIOGRAFÍA

1. Pardo J, Noya M. Clínica de la ELA. En: Mora Pardina
JM, ed. Esclerosis Lateral Amiotrófica, una enfermedad
tratable. Barcelona: Prous Science; 1999. p. 91-2.

2. Segura R P, Sahgal V. Hemiplegic atrophy: electrophy-
siological and morphological studies. Muscle Nerve
1981;4:246-8.

3. Cruz A. Electrophysiological study in hemiparetic pa-
tients: electromyography, motor conduction velocity
and response to repetitive nerve stimulation. Elec-
tromyogr Clin Neurophysiol 1983;23:139-48.

4. Kimura J. Electrodiagnosis in diseases of nerve and
muscle: principles and practice. 2nd ed. Filadelfia: F A
Davis; 1989. p. 269.

5. El Escorial World Federation of Neurology. Criteria for
the diagnosis of amiyotrophic lateral sclerosis. J Neu-
rol Sci 1994;124:96-107.

6. Mitsumoto H, Chad D A, Pioro E P. Clinical features of
ALS. En: Mitsumoto H, Chad D A, Pioro E P, eds. Am-
yotrophic lateral sclerosis. Contemporary Neurology
Series. Filadelfia: F A Davis; 1998. p. 45-64.

7. Thorsteinsson G. Management of postpolio syndrome.
Mayo Clin Proc 1997;72:627-38.

8. Thesleff S. Fibrilation in denervated mammalian skele-
tal muscle. En: Culp W J, Ochoa J, eds. Abnormal nerve
and muscle as impulse generators. Oxford: Oxford
University Press; 1982. p. 678-94.

9. England J D, Summer A J. Neuralgic amyotrophy: an in-
creasingly diverse entity. Muscle Nerve 1987;10:60-8.

10. San Martín S, Bueno C, Montes C, Díaz-Calavia E, Tei-
jeira J M, López-Reneo R. Parámetros más significativos
para el diagnóstico de la neuropatía focal del nervio cu-
bital en el codo. Rev Neurol 2000;31:720-23.

11. Sigal L H. The neurologic presentation of vasculitis and
rheumatologic syndromes. Medicine 1987;66:157-80.

12. Lewis R A, Sumner A J, Brown M J, Asbury A K. Mul-
tifocal demyelinating neuropathy with persistant con-
duction block. Neurology 1984;32:958-64.

13. Graus F, Reñé R. Paraneoplasic neuropathies. Eur Neu-
rol 1993;33:279-86.

14. Lotz B P, Engel A G, Nishino H, Stevens J C, Litchy W
J. Inclusion body myositis. Observations in 40 patients.
Brain 1989;112:727-48.

15. Buyse M L. Birth deffects encyclopedia. Dover: Black-
well; 1990.

M. FONTOIRA LOMBOS, ET AL.—DIAGNÓSTICO DEL PACIENTE CON AMIOTROFIA
DEL MÚSCULO PRIMER INTERÓSEO DORSAL; A PROPÓSITO DE 15 CASOS CLÍNICOS

58 Rehabilitación (Madr) 2002;36(1):50-58 70

Correspondencia:

Manuel Fontoira Lombos
Servicio de Neurofisiología Clínica
Hospital Montecelo
Complejo Hospitalario de Pontevedra
36071 Pontevedra


