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Resumen

La debilidad muscular es un hallazgo com(in en mltiples patologias. Un adecuado enfoque clinico

- Miopatia inicial, con una detallada historia clinica y un examen fisico es necesario para localizar el origen

- Neuropatia de la misma y poder dirigir las pruebas diagndsticas complementarias, asi como las distintas op-
ciones terapéuticas.

Keywords: Abstract

- Muscle weakness Diagnostic protocol for predominantly proximal muscle weakness

- Myopathy

- Meuropathy Muscle weakness is a common finding in many diseases. A suitable initial clinical approach with a
detailed history and physical examination is needed to locate the source of it and able to handle
the additional diagnostic tests, as well as the various therapeutic options.

Introduccion ¢En qué circunstancias se nota la debilidad?

La debilidad muscular proximal es un hallazgo comin en
multiples patologias. Puede estar presente en patologias que
afectan el sistema nervioso central y periférico, asi como en
patologfas de la unién neuromuscular y del propio musculo.
Para un correcto diagnéstico debemos intentar diferenciar
la debilidad muscular verdadera de otras quejas referidas
como debilidad subjetiva provocada por patologia no neuro-
l6gica o muscular (astenia, impotencia funcional por dolor o
disfuncién articular, enfermedad cardiopulmonar, anemia,
caquexia o enfermedades reumatoldgicas, entre otras). En
este protocolo examinaremos el abordaje diagndstico general
del paciente con debilidad muscular de predominio proximal.

Historia clinica

Es sin duda una herramienta fundamental para una correcta
evaluacién inicial ante un paciente aquejado de debilidad.
Siempre tenemos que tener en cuenta los siguientes cuestio-
namientos.
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Los pacientes con debilidad proximal suelen notarla al subir
escaleras, peinarse o tras el ejercicio. Este sintoma es mds
caracteristico de las enfermedades musculares en general
(tabla 1).

Las enfermedades de la unién neuromuscular y de moto-
neurona suelen producir debilidad tanto proximal como dis-
tal ademds de debilidad en la musculatura facial. En enferme-
dades no neuroldgicas como las de origen reumatolégico
suelen acompaiiarse de dolor articular y la debilidad es debi-
da a la presencia de impotencia funcional por el dolor. Otras
patologias como el sindrome de fatiga crénica y las enferme-
dades cardiorrespiratorias, entre otras, suelen confundir la
debilidad con la fatigabilidad. El balance muscular no se en-
cuentra alterado.

¢La debilidad muscular se acompana de dolor?

En general, el dolor muscular asociado a debilidad objetiva
es caracteristico de patologias musculares de tipo inflamato-
rio como es el caso de la polimiositis/dermatomiositis y en
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TABLA1
Miopatias que cursan con debilidad proximal

Distrofias musculares
Enfermedad de Duchenne
Distrofia facioescapulohumeral
Distrofia en cinturas

Enfermedades metabdlicas
Glucogenosis (por ejemplo, enfermedad de Pompe)

Miopatias endocrinas
Miopatia tiroidea
Miopatia esteroidea

Miopatias inflamatorias
Polimiositis, dermatomiositis y miopatia por cuerpos de inclusion

Miopatias toxicas

Inmunosupresores, tratamientos de quimioterapia, antiretrovirales, antipsicéticos, o
drogas de abuso suelen ser causa secundaria de neuropatia y miopatias

Miopatias infecciosas

algunas miopatias de causa téxica y metabdlicas'. Las neuro-
patias motoras y las enfermedades de motoneurona no sue-
len asociar dolor, al igual que las enfermedades de la unién
neuromuscular. En las enfermedades de tipo reumatolégico,
como la polimialgia reumdtica, el dolor muscular predomina

sobre la debilidad.

¢Cuiles son sus antecedentes personales y
familiares?

Como regla general, los cuadros de debilidad muscular,
como las miopatias y las neuropatias de inicio en la infancia,
suelen ser de origen genético o metabdlico, mientras que las
de inicio en la vida adulta suelen ser secundarias o degenera-
tivas. Como regla, en general las miopatias suelen producir
debilidad proximal como primer sintoma, mientras que las
neuropatias producen debilidad de predominio distal.

La exposicién a firmacos o téxicos como hipolipide-
miantes, inmunosupresores, tratamientos de quimioterapia,
antirretrovirales, antipsicticos o drogas de abuso salen ser
causas secundarias de neuropatia y miopatias’.

Exploracion fisica

Permite comprobar la existencia de debilidad muscular, ob-
jetivar el grado de afectacién y la distribucién de la misma’.
Inspeccién

Tamaio de la masa muscular

Atrofia muscular. Generalmente es caracteristica de las
neuropatias y de la enfermedad de motoneurona. Se puede
observar también en la patologia muscular de larga evolu-

cién’. No es caracteristica de la enfermedad no neuroldgica.

Aumento del tamafio muscular. Fundamentalmente estd
presente en las distrofias musculares®.

Cifoescoliosis o lordosis lumbar
Signo de debilidad muscular espinal vista en distrofias mus-
culares como la enfermedad de Duchenne y Becker*>.

Palpacién del musculo

La hipersensibilidad muscular generalmente dolorosa suele
estar presente en miopatias de etiologia infecciosa, metabo-
lica hereditaria, medicamentosa y en miopatias inflamato-
rias’. También suele estar presente en enfermedades de tipo
reumatolégico como la fibromialgfa o la polimialgia reuma-
tica, pero a diferencia de las miopatias no suele haber altera-
cién del balance muscular ni elevacién de la creatinfosfoqui-
nasa. La presencia de puntos gatillo es caracteristica de la
fibromialgia.

Distribucion de la debilidad

Si es focal o asimétrica sugiere distrofia muscular focal como
la distrofia facioescapulohumeral (FSH) o plexopatias. La
debilidad simétrica proximal o en cinturas sugiere miopatias
inflamatorias y distrofias musculares. La debilidad generali-
zada es mds caracteristica de enfermedades de la unién mus-
cular y de motoneurona o en fases crénicas de cualquier en-
fermedad neuromuscular®.

Otros signos asociados a la debilidad
muscular proximal

Son:

1. Afectaci6n de la piel con la tipica erupcién cutdnea li-
lidcea en mejillas y parpados, e induracién de la piel con eri-
tema en nudillos, codos y rodillas denominado signo de
Grotton es caracteristico de la dermatomiositis®.

2. El trastorno sensitivo (parestesias, hipoestesia o altera-
cion de la propiocepcion) suele estar presente en las neuro-
patias.

3. La presencia de dolor y deformidad en las alteraciones
de tipo reumatoldgico.

4. La presencia de mioedema (formacién de rodete en los
musculos percutidos) se presenta en la miopatia secundaria a
hipotiroidismo’.

Pruebas complementarias

Las pruebas complementarias se realizan segtin la sospecha
diagnéstica guiada por la historia clinica y la exploracién fi-
sica.

Laboratorio

Enzimas musculares
Primordiales en la valoracién inicial, seguimiento y respues-
ta al tratamiento de pacientes con sospecha de afectacién
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