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Resumen

Objetivos: La enfermedad de Hirayama (EH) es una causa infrecuente de mielopatía cervical de inicio juvenil
y predominio masculino. Cursa con debilidad y amiotrofia asimétrica de la musculatura distal de la
extremidad superior, habitualmente de los miotomas C7-T1. Recientemente se han descrito manifestaciones
atípicas como la asociación de clínica sensitiva o afectación proximal. Describimos dos casos de EH que
cursaron con parálisis frénica, una manifestación no descrita en esta entidad.

Material y métodos: El primer caso se trata de un varón de 40 años con atrofia progresiva distal de la
extremidad superior derecha (ESD) en el que se detectó una parálisis diafragmática derecha en contexto de
una exacerbación asmática. El segundo caso es un varón de 20 años con atrofia proximal de la ESD
diagnosticado de EH que desarrolló una parálisis frénica derecha descubierta como hallazgo incidental en una
placa de tórax realizada en contexto de dolor torácico.

Resultados: Ambos pacientes tienen imágenes por RM cervical en flexión compatibles con EH donde se
muestra un despegamiento dural a la altura de C5, C6 y C7 y C2-C5, respectivamente. En el estudio
neurofisiológico ambos presentaban un patrón neurógeno en dichos territorios. Tras los hallazgos de parálisis
diafragmática ipsilateral a la atrofia se realizaron electroneurogramas de los nervios frénicos que mostraron
daño axonal.

Conclusión: La EH debe incluirse en el diagnóstico diferencial de la parálisis frénica unilateral de causa
inexplicada. Esta parálisis (y la afectación proximal del segundo caso) se explicaría por compresión a nivel
de las raíces C3-C5 por el despegamiento dural propio de esta patología.
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