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Caso clínico

• Varón de 72 años derivado a la consulta por 
debilidad de extremidades. 

Antecedentes personales:

• No alergias medicamentosas conocidas

• Vive en medio rural con su esposa. No hábitos 
tóxicos.

• Trabajó en un banco

• FRCV: No HTA, no DM. Dislipemia.

• IQ: apendicectomía. 

• Tratamiento: rosuvastatina 10 mg. 



Caso clínico

Enfermedad actual: Desde hace 5 meses nota dificultad para la deambulación por 

debilidad en extremidades inferiores, de predominio izquierdo con dolor a nivel gemelar 

izquierdo, no claudicación. Posteriormente debilidad y parestesias en manos con pérdida 

de fuerza. No Raynaud. No rigidez matutina. No fotosensibilidad. No signos flogóticos

articulares. No úlceras, no sequedad mucosa ni cutánea. No tos ni expectoración, no 

dolor torácico, no disnea. No síntomas digestivos, no alteraciones HI, ni productos 

patológicos. No síntomas urinarios. No sensación distérmica ni fiebre 



Caso clínico

Exploración física: BEG. COC. BN, BH, BP. C y C normal. 

• Constantes: PA 156/ 83 mm [Hg], FC: 81 /min, Peso: 68 kg, Talla: 168 cm, IMC: 24,093 kg/m2

• AC: Rítmico 80 pm, no soplos. AP mvc. Abdomen blando y depresible, no masas, ni megalias, RHA+. EE: no 

edemas ni flebitis con pulsos distales presentes

• Explr NRL:  Manos atróficas, interóseos con atrofia intensa. Debilidad en las manos distal, de predominio 

izq. Marcha ligeramente espástica incapaz de puntillas y talones RCP equívocos ROT normales . 

Sensibilidad sin alteraciones. Pares craneales normales. No signos bulbares. No fasciculaciones en lengua.



Caso clínico

Pruebas complementarias

• Hemograma: normal en sus tres líneas, VSG 4 mm

• Coagulación: normal

• Bioquímica: perfil renal normal, CK 849 UI/L Aldolasa 20,2. IST 46% Ferritina 
437, PCR 1.25. Vitamina B12 930, Colesterol total 246 (HDL 64, LDL 164), 
Triglicéridos 91

• Proteinograma: normal. Inmunoglobulinas normales. 

• Marcadores tumorales: negativos

• Serologías virales: VHB negativos, VHC negativos, VIH negativo, CMV IgG e 
IgM positivo. 

• ECG: Ritmo sinusal 80  lpm, sin alteraciones de la repolarización 

• Radiografía de tórax: ICT normal. Signos de hiperinsuflación pulmonar. 





Caso clínico

• Varón de 72 años

• Debilidad de predominio distal ascendente simétrica
• MMII → MMSS

• Atrofia muscular de interóseos de miembros superiores, con 
parestesias

• CK 849 UI/l Aldolasa 20.2 U/L



Debilidad muscular 

• Enfermedades musculares: miopatías y distrofias musculares 

• Enfermedades neurológicas: ataxias, neuropatías y enfermedades 

de la neurona motora. 



Miopatías

• Distribución

• Tiempo de instauración

• Comorbilidades

• Fármacos



Miopatías

• Miopatías inflamatorias: Dermatomiositis / polimiositis / miopatía 

por cuerpos de inclusión / Miopatía necrosante inmunomediada

• Grupo más frecuente de miopatía adquirida. 

• Idiopáticas, asociadas a neoplasias u otras enfermedades autoinmunes. 

• Debilidad muscular subaguda progresiva (semanas, meses)



Miopatías

• Dermatomiositis y polimiositis

• Patrón bimodal: 10-14 años y 45-65 años. 

• Debilidad progresiva de predominio proximal.

• Afectación del estado general. 

• Anticuerpos específicos (Anti Jo1, Mi-2..)

• Descartar procesos paraneoplásicos (TIF-1)



Miopatías

• Miopatía por cuerpos de inclusión

• Varones mayores de 50 años

• Evolución más lenta que otras miopatías inflamatorias

• Afectación distal → afectación de cuádriceps y flexoextensores de las 

manos. 

• Puede asociarse a otras enfermedades autoinmunes (S. Sjögren, AR, LES, VIH, 

PTI)

• Suelen coexistir datos de neuropatía y miopatía.



Miopatías

• Miopatía necrotizante inmunomediada

• Evolución aguda con cierta frecuencia. 

• Afectación simétrica proximal

• Necrosis >>> inflamación



Miopatías

• Miopatías inflamatorias

• Dermatomiositis

• Polimiositis

• Miopatía por cuerpos de inclusión

• Miopatía necrotizante inmunomediada

• Miositis granulomatosa

• Polimiositis eosinófila

• Miositis localizada nodular 

• Miositis orbitaria

• Miofascitis macrofágica

TODAS SE 
ASOCIAN AL 

USO DE 
ESTATINAS

EMG 
RMN muscular 
Biopsia muscular 
Analítica con 
autoinmunidad 
(también Anti-HMGCR)



Miopatías

• Miopatías infecciosas



Miopatías tóxico-metabólicas

• Miopatías hiper/hipotiroideas

• Miopatía por síndrome de Cushing

• Miopatía por hipopituitarismo

• Miopatía acromegálica

• Miopatía por hiperparatiroidismo y osteomalacia

• Tóxicas: Miopatía por estatinas



Distrofias musculares 

• Enfermedades primarias del músculo esquelético

• Necrosis muscular 

• Suelen tener carácter hereditario



Distrofias musculares 



Neuropatías



Neuropatías 

• Polineuropatía desmielinizante inflamatoria crónica (PDIC)

• Curso más allá de 2 meses, progresiva. No siempre claro antecedente 

infeccioso. 

• Afectación simétrica, proximal y distal. Hay formas de afectación 

exclusivamente distal.

• ARREFLEXIA 

• Estudio de LCR: pleocitosis. 

• Tratamiento: inmunoglobulinas iv, recambio plasmático y corticoides. 

• Ac. Anticontactina-1 o antineurofascina → Respuesta a rituximab



Neuropatías 

• Neuropatía motora multifocal

• Más común en varones mayores de 50 años 

• Clínicamente similar a la ELA, con predominio de afectación de segunda 

motoneurona. Debilidad progresiva asimétrica, distal, con atrofia muscular 

variable. Suele iniciarse en las manos.

• Fasciculaciones y calambres.

• EMG: Bloqueos parciales de conducción motora y diesmielinización 

segmentaria.

• En un 30-50% anticuerpos anti-GM1 de tipo IgM

• Respuesta a inmunoglobulinas. 



Neuropatías 

• Neuropatía asociada a neoplasias (gammapatías monoclonales, 

linfomas)

• Neuropatías infecciosas → El CMV puede producir neuropatía 

desmielinizante subabugda-crónica. 

• Neuropatías tóxico-metabólicas

• Neuropatías asociadas a enfermedades sistémicas 

• LES, AR, Sme Sjögren (neuronopatía motora y ataxia), Sarcoidosis. 

• Pueden asociarse con cualquiera por inflamación vascular de los vasa 

nervorum



Ataxias y paraparesias espásticas

• Las ataxias y las paraparesias espásticas son enfermedades de 

etiología muy diversa que varía desde lesiones estructurales 

adquiridas que afectan al cerebelo o la médula espinal a procesos 

neurodegenerativos esporádicos o hereditarios. 



Ataxias y paraparesias espásticas



Enfermedades de la neurona motora

• Esclerosis lateral amiotrófica (ELA) 

• Debilidad muscular distal progresiva de inicio en extremidades. 

• Atrofia precoz, llamativa en interóseos. 

• Sin afectación sensitiva ni arreflexia. 

• Diagnóstico de exclusión

• Atrofias musculares espinales: patrón de segunda motoneurona sin 
afectación sensitiva. Suelen ser hereditarias, con afectación rápida 
de la musculatura respiratoria e IR precoz. 
• Existen formas de afectación distal, con progresión proximal. 



¿Miopatía y/o neuropatía por 
citomegalovirus?

• Formas de rabdomiólisis aguda, con hepatitis y fallo renal. 

• Se ha asociado con miocarditis en inmunocompetentes

• En pacientes con SIDA : polirradiculopatía con paraparesia 

progresiva… 



Aproximación diagnóstica

• Retirar rosuvastatina

• Analítica general: hormonas tiroideas, reactantes de fase aguda, ácido fólico, vitamina B12. 

• Serología Lúes

• EMG:

• Miopatía → Autoinmunidad, RMN muscular y biopsia muscular. 

• Polineuropatía → TC craneal / RMN craneal y estudio de LCR.

• Enfermedad de motoneurona → RMN, TC craneal y estudio de LCR. 



Diagnóstico de sospecha

1. Miopatía por cuerpos de inclusión

2.Esclerosis lateral amiotrófica o neuropatía motora 

multifocal 



¡ Muchas gracias !



Alicia Romero Calvo 
Esther Fernández Pérez



Resumen:

Ø Varón 72 años que consulta  en enero 2023 por debilidad EEII de unos 5 meses de evolución que le 
dificultan la deambulación. A nivel de manos esa debilidad le produce cierta limitación como “abrir 
botes” 

Ø Entre sus antecedentes destaca dislipemia en tratamiento con rosuvastatina 

Ø Exploración: Manos atróficas, interóseos con atrofia intensa con debilidad distal, de predominio izq. 
Marcha ligeramente espástica incapaz de puntillas y talones. RCP equívocos.  ROT normales. 
Sensibilidad sin alteraciones. No fasciculaciones en lengua

Ø CK y aldolasa elevadas



Pruebas complementarias:



Copyrights apply

Pruebas complementarias: EMG 

• No se registran datos compatibles con patrón miopático.

• Patrón denervativo crónico en miotomas C7 derecho, L4, L5 y S1 bilateral, sin actividad espontánea 
de denervación en la musculatura explorada 

• Neuropatía desmielinizante, sensitivo-motora del nervio mediano derecho a su paso por las muñecas. 
Datos compatibles con un STC derecho de grado moderado. 

• Afectación polineuropática desmielinizante, sensitiva a nivel de las EEII de grado leve.

IC Neurología 



Copyrights apply

Estenosis degenerativa del canal raquídeo cervical con probable afectación radicular multinivel.

Pruebas complementarias:  RM CRÁNEO-RM MÉDULA CERVICAL

Autoinmunidad (16/02/2023)   



Copyrights apply

Pruebas complementarias: EMG (24/02/2023) 

• Patrones neurógenos crónicos asociado a actividad denervatíva aguda a nivel de miotomos C5,C6 y 
C8-D1 de ambos MMSS, L3-L4 y L5 de MMII. 

• Denervación aguda, paravertebral en niveles (T8-T4) 

• Musculatura maseterina hallazgos dentro de la normalidad 

• Estudios de conducción de troncos nerviosos explorados dentro de la normalidad.  

• En síntesis los hallazgos son indicativos de un proceso de Asta anterior generalizado, sin extensión 
en el momento actual a musculatura Maseterina
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Pruebas complementarias:  PESS (24/02/2023) 

• PESS DE EESS de amplitud conservada, con latencias de sus ondas N9,N11,N13,N20 y P25 dentro de 
límites normales en la actualidad. Latencias interpicos dentro de límites normales. Tiempo de 
conducción central y periférica dentro de la normalidad. 

• PESS DE MMII: Se evocan PESS de amplitud conservada, con latencia de la P39 y P40 dentro de los 
límites normales en la actualidad. 

• CONCLUSIÓN: El estudio neurofisiológico de PESS se encuentra dentro de los límites normales en la 
actualidad.
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Diagnóstico 

ENFERMEDAD DE 
MOTONEURONA 

ELA ESPINAL
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Ingreso en NRL 22/02/2023→ Inicia tratamiento con Riluzol 50 mg 1 -0-1

24/03/2023→ Valorado por NML y Endocrinología

19/05/2023→ Reducción de actividad motora, mayor limitación en marcha. No dificultad deglutoria
Exploración: Manos útiles, con dificultades. Fasciculaciones profusas en EESS y EEII. Conserva
sensibilidad

29/07/2024 → VMNI. Desplazamiento en SR eléctrica. Manos no funcionales, incapaz escritura. BM:
MMSS: proximal 3/5, distal 1/5. MMII: proximal 2/5, distal 0/5. No realiza marcha. Lector ocular.

08/09/2024→ Ingresa en Endocrinología para Gastrostomía de inserción radiológica (GIR)

Evolución
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ESCLEROSIS LATERAL AMIOTRÓFICA 

• Descrita por primera vez por Charcot en el siglo XIX . Es un trastorno neurodegenerativo progresivo, 
actualmente incurable, que causa debilidad muscular, discapacidad y, finalmente, la muerte. Se 
conoce como enfermedad de Lou Gehrig

• Incidencia y prevalencia: La ELA es relativamente rara, con una incidencia aproximada de 1-3 casos 
por cada 100.000 personas/año. Es más común entre los 55 y 75 años

• Factores de riesgo: La mayoría de los casos son esporádicos (alrededor del 90-95 %), mientras que el 
5-10 % son hereditarios, asociados a mutaciones genéticas. Factores como el género masculino, 
exposición a toxinas y antecedentes familiares pueden incrementar el riesgo.
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Clínica  

• La afectación neurona motora superior 
(NMS) → disfunción de las vías motoras 
centrales en el cerebro o la médula espinal →
lentitud, falta de coordinación, rigidez, 
hiperreflexia y espasticidad.

• La neurona motora inferior → disfunción de 
las vías motoras periféricas desde el tronco 
encefálico o el asta anterior de la médula 
espinal hasta el músculo efector. La 
disfunción se debe a la denervación muscular 
→ debilidad, atrofia o amiotrofia, calambres 
musculares y fasciculaciones

o Debilidad muscular: 70-80 %
o Atrofia muscular: 60-70%
o Fasciculaciones/calambres: 50-60%
o Disartria-disfagia: 30-50%
o Problemas respiratorios 
o Labilidad emocional/deterioro cognitivo: 20-50%
o Demencia frontotemporal   
o Dolor: 18-85%
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Curso clínico gradual y progresivo con el tiempo, sin
remisiones o exacerbaciones intermedias. Los
síntomas generalmente progresan en semanas o
algunos meses

Factores mal pronóstico: 
Deterioro respiratorio
ELA de inicio bulbar 
Pérdida de peso con enfermedad de atrofia muscular 
difusa (tipo caquexia).

Supervivencia 
3-5 años. 10 % pueden vivir 10 años o más

Causa de muerte
La insuficiencia respiratoria neuromuscular progresiva 
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Criterios del Escorial 

Diagnóstico
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Diagnóstico

Criterios de Gold Coast

• Síntomas y signos progresivos de la neurona motora superior e inferior en una extremidad o segmento 
corporal, o

• Síntomas y signos progresivos de la neurona motora inferior en al menos dos segmentos corporales, y

• Ausencia de evidencia electrofisiológica, de neuroimagen y patológica de otros procesos que puedan 
explicar los signos de degeneración de la neurona motora inferior y/o superior
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Diagnóstico

• Electromiografía (EMG): Detecta actividad eléctrica anormal en músculos y es fundamental 
para diagnosticar la afectación de las motoneuronas.

• Estudios de conducción nerviosa: Evaluación de los nervios periféricos.

• Resonancia magnética (RM): Excluye otros trastornos neurológicos y puede mostrar 
cambios a nivel cerebral y medular.

• Analítica con Autoinmunidad, Ca, PTH, B12, CK (hasta 1000 en función de la denervación)

• Análisis genético: En casos familiares o sospechosos de mutaciones específicas.

• Punción lumbar  (Lyme, VIH, PNP desmielinizante inflamatoria) 

• Pruebas de función respiratoria: Para evaluar el compromiso de los músculos respiratorios

• Ecografía muscular 

• Biopsia muscular (si existe sospecha clínica de miopatía inflamatoria)
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Diagnóstico

EMG 

o La velocidad de conducción motora debe ser normal en el brazo y la pierna.

o Las amplitudes y velocidades sensoriales en el brazo y la pierna deben estar preservadas en relación
con las amplitudes motoras.

o Denervación muscular aguda. Las fasciculaciones se consideran indicativas de una denervación
aguda o evidencia de denervación crónica.

o Evidencia de denervación y reinervación crónicas en múltiples músculos de una o más 
extremidades y también en los músculos bulbares y torácicos.
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Diagnóstico diferencial 
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Tratamiento

No existe una cura para la ELA, pero hay enfoques para retrasar el progreso y mejorar la calidad 
de vida:

• Medicamentos: Riluzol y edaravona son los fármacos aprobados que pueden ralentizar 
modestamente la progresión.

• Terapia física y ocupacional: Mantiene la movilidad y ayuda en la adaptación a las 
limitaciones funcionales.

• Dispositivos de asistencia: Sillas de ruedas, ayudas para la comunicación, equipos de 
ventilación no invasiva y lectores visuales 

• Apoyo nutricional: Los pacientes pueden requerir ayuda para evitar la pérdida de peso y 
desnutrición.

• Cuidados paliativos: En etapas avanzadas, el tratamiento se centra en el confort y el manejo 
de síntomas
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Tratamiento

Riluzol

• Inhibición de la liberación de ácido glutâmico (aumentado en ELA → Muerte de motoneurona)

• Bloqueo no competitivo de las respuestas mediadas por el receptor N-metil-D-aspartato (NMDA) 

• Bloqueo de los canales de sodio (disminuye el daño causado por la hiperexcitabilidad)

• Primer fármaco aprobado para la ELA 

• Prolonga la supervivencia y retrasa el deterioro funcional y la necesidad de VM

• 50 mg dos veces al día

• Los efectos adversos más comunes : astenia, mareos, trastornos gastrointestinales y aumento 
enzimas hepáticas
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Tratamiento

Edaravona

• Antioxidante que neutraliza los radicales libres y reduce el estrés oxidativo presente en ELA y 
que contribuye al daño de la motoneurona

• Ralentiza la progresión de la discapacidad, especialmente en fases tempranas y en formas no 
muy agresivas

• Aprobada la forma oral por la FDA en 2022

Terapias experimentales

Fenilbutirato de sodio-taurursodiol: inhibidor de la histona desacetilasa que reduce la respuesta
adaptativa al estrés en el retículo endoplasmático.



"Hermoso y conmovedor. A pesar de que Judt falleció 
demasiado pronto, esta obra póstuma es más reconfortante 
que triste.” John Banville, TheGuardian
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