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NEUROPATIA MOTORA MULTIFOCAL (NMM)

P4BLO LORENZANA

INTRODUCCION

a neuropatia motora multifocal (NMM)

con bloqueo persistente de conduccion

entra dentro de las neuropatias desmie-
linizantes focales del nervio periférico. Es
una neuropatia adquirida poco frecuente que
se caracteriza por debilidad asimétrica de
las extremidades (mononeuropatia multiple)
con sensibilidad preservada y bloqueo de
conduccién que afectan fibras motoras de
manera selectiva. Un 30-60 % de los pacientes
tienen anticuerpos anti-gangliésido GMI
elevados.

La fisiopatologia de la desmielinizacién
comprende:

*  Umbrales elevados y bloqueo de conduc-
cién motora que causan debilidad y pérdida
de sensibilidad.

*  Desincronizacion de los impulsos nervio-
sos que lleva a dispersién temporal de las
ondas de respuesta, pérdida de reflejos y
de sensibilidad.

*  Periodos refractarios prolongados con
bloqueo de conduccion dependiente de
frecuencia, especialmente con tasas altas
de descarga, que se traducen en reduccidn
de fuerza durante el estimulo voluntario
maximo.

* Descargas ectopicas constantes o por
rafagas en los sitios de desmielinizacién
focal, responsables de las mioquimias
faciales o de parestesias inducidas meca-
nicamente.

La lentificacién de la conduccién produce
poca sintomatologfa. El bloqueo de conduccion
en cambio, estimado en forma cuantitativa,
correlaciona mejor con el grado de debilidad en
pacientes con enfermedad desmielinizante. La

NNM, neuropatia adquirida, produce bloqueos
de conduccién en ciertas partes del nervio de
manera no uniforme a diferencia de algunas
neuropatias hereditarias en las que el proceso
desmielinizante afecta toda la longitud del
nervio de manera uniforme. Los mecanismos
fisiopatolégicos del bloqueo de conduccién
incluyen desmielinizacion focal, bloqueo de
canales de sodio o hiperpolarizacién de la
membrana axonal.

La importancia clinica de la NMM
radica en que es una entidad tratable y debe
distinguirse de la esclerosis lateral amiotréfica
(ELA) y otros sindromes de motoneurona. La
presencia de bloqueo de conduccién motor en
multiples sitios permite diferenciar la NMM
de un pequefio subgrupo de pacientes con
ELA que solo muestran compromiso de la
motoneurona inferior.

Electrodiagnéstico

La evidencia de bloqueo de conduccién
casi siempre implica desmielinizacién focal.
La duracién del potencial motor evocado se
aumenta por la dispersion temporal. El criterio
usual para el bloqueo de conduccién en fibras
motoras es la comparacion del potencial de
accién motor compuesto (PAM) al estimulo
proximal versus distal expresado por la razén
de sus amplitudes o dareas. De acuerdo al
criterio utilizado, si la raz6n proximal/distal de
las amplitudes se reduce en mas de un 20-40%
se dice que hay bloqueo de conduccién. En
axonopatia o neuronopatfa esta relacién no se
altera porque las amplitudes estin reducidas
de manera uniforme. Otros datos que apoyan
la desmielinizacién focal son el incremento
de la duraciéon del PAM en mas de 20% al
estimulo proximal, ondas I anormales, PAM
distal de amplitud normal a pesar de una
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severa debilidad clinica y la dificultad para
reclutar voluntariamente potenciales de unidad
motora (Figura).

El estudio de neuroconduccién conven-
cional que esencialmente examina el segmento
distal puede no mostrar un bloqueo de
conduccién proximal. Adicionalmente puede
ser que el bloqueo de conduccién afecte
selectivamente fibras mielinicas de pequefio
calibre que no resulten en mayor reduccion
de la razén proximal/distal. Estas fibras de
conduccién mas lenta pertenecen a unidades
motoras que generan menot contraccion, que
al dejar de activarse por el bloqueo, solo causan

una debilidad moderada.

Otros factores a tener en cuenta son:
en sitios proximales si el estimulo no es lo
suficientemente intenso reduce espuriamente
el tamano del PAM; adicionalmente el nervio
con desmielinizacién crénica o en regeneracion
tiene un umbral elevado de excitacién que
reduce el tamafio de la respuesta proximal.

La dispersion temporal fisioldgica afecta
mas a los potenciales de accién sensitivos
cortos que a los PAM de mayor duracion,
de manera que la cancelacién de fase influye
menos en el tamafio del potencial motor.

CRITERIOS PARA EL ELECTRODIAGNOSTICO
DE BLOQUEO DE CONDUCCION

Elbloqueo de conduccion se define como
la imposibilidad de un impulso nervioso para
propagarse a través de un segmento axonal
estructuralmente intacto (Tabla 1).

Criterios de bloqueo patcial definitivo
de fibras motoras.

Miembro superior: Reduccion del 50%
o mayor en la amplitud pico a pico, y la
reduccién del 40% o mayor del area del pico
negativo, con un incremento del 20% o menor
de la duracién del pico negativo del PAM,
registrado con electrodos de superficie y
obtenido con la comparacién del estimulo
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proximal zersus distal de un nervio, en sitios
que no disten més de 25 cm.

Los sitios de estimulacion son:

Nervio mediano:

* Antebrazo: Entre codo y carpo

*  Brazo: Entre axila y codo

*  Hombro: Entre punto de Erb y axila *1

Nervio cubital:

* Antebrazo: entre por debajo del pliegue
del codo y el carpo

e Através del codo: entre proximal al pliegue
del codo y distal al pliegue del codo

*  Brazo: entre la axila y proximal del pliegue
del codo.

*  Hombro: entre el punto de Erb y la
axila. *1

Nervio radial:

* Antebrazo: entre el codo y el antebrazo
distal

*  Brazo: entre la axila y el codo

*  Hombro: entre el punto de Etb y la

axila. *1

Miembro inferior: reduccion del 50%
o mayor de la amplitud pico a pico negativa
y reduccion del 50% en el area pico negativa,
con un incremento del 30% o menor en la
duracion del pico negativo del PAM registrado
con electrodos de supetficie, obtenido con
la comparacién del estimulo proximal versus
distal de un nervio, en sitios que disten

20-50 cm.
Los sitios de estimulacién son:
Nervio peroneo lateral:
e A través de la cabeza del peroné: entre la

rodilla y distal de la cabeza del peroné

e DPierna: entre un punto distal a la cabeza
del peroné y el tobillo

*  Muslo: entre la tuberosidad cidtica y la
rodilla.*1

*1: Solo si el umbral del estimulo para obtener un PAM submaximo es menor del 30% del estimulo maximo
generado por el estimulador en el punto de Erb o en la escotadura cidtica. En este ultimo caso estimulando

con aguja percutanea.

58



7 Guia

NEUROPATIA MOTORA MULTIFOCAL (NMM) NEUROLOGICA

P4BLO LORENZANA

.. - 1 . L
T['_I 'r.:. i 1 - d

Figura. Estudio de neuroconducion en el nervio mediano izquierdo de un paciente con NMM. El catodo
A1 esta en el pliegue del carpo y luego se estimula proximalmente cada 2 cm. Nétese el bloqueo
completo selectivo de fibras motoras entre A2 y A3 . Los potenciales sensitivos, diagrama de la derecha,
son normales en el mismo segmento nervioso. Base de tiempo: Una division horizontal son 5 mseg

motor y 2 mseg sensitivo.

Nervio tibial:

*  Pierna: entre la rodilla y el tobillo
* Entre la tuberosidad cidtica y la rodilla-*1

Si la reduccién de la amplitud del PAM
es solo del 40% al comparar las respuestas
obtenidas con el punto de estimulo proximal
versus distal y que no disten més de 25 cm en
MMSS, o una reduccion del 50 % en amplitud
para MMII, con reduccion del 40 % del érea,
o incremento del 30% o menor en la duracién
del pico negativo del PAM, con puntos de
estimulo separados 20-50 cm., se considerara
probable el bloqueo de conduccion parcial de
las fibras motoras.

Una reduccién de la amplitud pico a pico
del PAM, del orden del 30% y del 20% del area
pico negativa o incremento del 50% o menor
en la duracién del pico negativo del PAM
se considerard como posible el bloqueo de
conduccion parcial de las fibras motoras.

La dispersion temporal, como ya se dijo,
afecta mas a los potenciales sensitivos de corta
duracion que a los potenciales motores y por
esta razon el bloqueo de conduccién patcial de
las fibras sensitivas puede sospecharse pero no
probarse con los métodos usuales de registro
con electrodos de superficie.

Estos criterios requeridos para establecer
bloqueo de conduccién motora son mas
estrictos que los aceptados inicialmente que
oscilaban entre reducciones del 20-50 % para
amplitud y 20-40 % para el area. La razén de
esto es que ocurren reducciones de amplitud
de mas del 50% y de area de un 50% en
simulaciones por computador, por dispersion
temporal, cuando la distancia de estimulacién
se acerca a 50 cm. Igualmente hay que tener
cuidado cuando los nervios estimulados son
profundos, como sucede con el estimulo
proximal, en el punto de Erb y en la
escotadura ciatica en los MMIIL. Por esta
razon se establecen criterios para el umbral de
estimulacién en estos sitios.

La NMM produce una debilidad insidiosa,
progresiva y persistente debida al bloqueo
de conduccién motora. Dos tercios de los
pacientes son varones y dos tercios tienen
menos de 45 afios. La debilidad comienza en
forma frecuente en una mano donde puede
permanecer restringida por afios o se puede
diseminar a los cuatro miembros. Los reflejos
tendinosos pueden ser vivos pero no hay
signos de compromiso de la motoneurona
superior como espasticidad, clonus o respues-
tas plantares extensoras. Ocasionalmente
puede comprometer nervios craneales. Las
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Tabla 1. Criterios electrofisiolégicos para el diagndstico de NMM.

Obligatorios:

+ Presencia de bloqueo de conduccion definido en dos o mas nervios motores fuera de los sitios comunes
de atrapamiento.

+ Velocidad de conduccion sensitiva normal en segmentos que tengan bloqueo de conduccion parcial o total.

+ Amplitud normal del potencial de accién sensitivo distal en nervios con bloqueo de conduccion motora
parcial o total (Figura).

De soporte:
+ Reduccion de la velocidad de conduccion motora en segmentos con bloqueo de conduccion parcial.

+ Ondas F anormales en nervios con bloqueo de conduccién motora parcial o total: ondas F ausentes o
con latencias minimas prolongadas
Otros criterios que soportan el diagnostico de NMM:

+ Titulos aumentados de anticuerpos anti-gangliésido GMI: mayores de 1:6400

NMM clinicamente probable: criterios
Clinicos: debilidad sin compromiso sensitivo objetivo en distribucion de dos o0 méas de los nervios mencionados
Electrofisiologicos: Al menos uno de dos:

1. Presencia de blogueo de conduccién probable en un segmento de un nervio motor, que no sea sitio usual
de atropamiento, y la presencia de bloqueo de conduccién posible en otro segmento motor que no sea
sitio usual de atropamiento.

2. Presencia de bloqueo de conduccion posible en dos o mas segmentos de un nervio motor que no sea
sitio usual de atrapamiento

+ Velocidad de conduccion sensitiva normal en segmentos de bloqueo de conduccién motora.
+ Amplitud normal del potencial de accion sensitivo distal de nervios con blogueo de conduccién motora.
Puede estar soportada por laboratorio si los anticuerpos anti-gangliésido GM1 tienen un titulo mayor de 1:6400.

NMM clinicamente posible: criterios
Clinicos: Debilidad sin compromiso sensitivo objetivo en la distribucion de al menos un nervio
Electrofisiolégicos: al menos uno de dos:

1. Presencia de bloqueo de conduccion probable en un segmento de un nervio motor que no sea un sitio
usual de atropamiento

2. Presencia de bloqueo de conduccion posible en dos o mas segmentos nerviosos motores que no sean
sitios usuales de atropamiento.

+ Velocidad de conduccion sensitiva normal en segmentos nerviosos de bloqueo de conduccion motora.
+ Amplitud normal del potencial de accion sensitivo distal en nervios con bloqueo de conduccion motora.

Puede estar soportada por laboratorio en caso de tener titulos de anticuerpos anti-gangliésido GMI mayor
de 1:6400.
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fasciculaciones y los calambres son frecuentes.
Inicialmente se la clasific6 como una variante
de la neuropatia desmielinizante crénica CIDP,
pero se diferencia de ella en que no eleva
las proteinas del LCR y no hay arreflexia
global. La sensibilidad es normal clinica y
electrofisiolégicamente y por esto algunos
pacientes se diagnostican como enfermedad
de motoneuronas. A diferencia de ésta todos
los pacientes tiene bloqueo de conduccién en

Tabla 2. Criterios clinicos para el diagndstico

de NMM .

NMM clinicamente definida:

Obligatorios:

«  Debilidad sin compromiso sensitivo objetivo en
territorio de distribucion de dos o mas de los nervios
mencionados.

De soporte:

* Inicio subagudo y asimétrico
+  Compromiso inicial de una mano

« Fasciculaciones en distribucion del territorio
debilitado

+  Hipo o arreflexia limitadas al territorio débil

« Poca atrofia en comparacion con el grado de
debilidad

De exclusion:

«  Compromiso sensitivo objetivo en distribucion del
territorio débil
«  Presencia definitiva de signos de motoneurona

superior: espasticidad, clonus o respuesta plantar
extensora.

las fibras motoras y un porcentaje importante
tienen anticuerpos anti-gangliésido GM1.Se
espera que la adopcién de criterios uniformes
de diagnostico haga que los clinicos, ayudados
por los neurofisidlogos, identifiquen esta
neuropatfa incapacitante, pero tratable, y la
diferencien de una enfermedad fatal como
la esclerosis lateral amiotréfica (ELA). El
tratamiento de eleccién es la inmunoglobulina
intravenosa (Tabla 2).
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