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Anamnesis

FAPap

- Lactante de 5,8/30 meses, que consulta en Urgencias por cuadro de:
« 5dias:

— Estrefiimiento (habito intestinal previo: 1 deposicidon/dia).

— Decaimiento.
« 48 horas:

— Pérdida de fuerza progresiva generalizada.

— Disminucion de actividad espontanea.

— Peorsuccion y aumento del tiempo dedicado a cada toma: de 5 minutos a 13
minutos.

« 24 horas:
— Ptosis palpebral bilateral, sin fluctuacion.
— Llanto débil.
— Noreclama tomas.
— 2 episodios de atragantamiento leve durante la toma.
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Anamnesis

FAPap

- Permanece afebril en todo momento.

« Ladiuresis es normal.

« No presenta vomitos.

« No ha sufrido procesos viricos intercurrentes en el Gltimo mes.
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Antecedentes personales

FAPap

- Embarazo: controlado, sin patologia. No toxicos. No CIR. No oligo- ni
polihidramnios. No alteraciones en la movilidad fetal.

« Parto: eutdcico. Apgar 9/10. 40 + 5 semanas/3550 g.

« Periodo neonatal: diuresis y expulsion meconio en las primeras 24 h. No
ictericia neonatal.

« Desarrollo psicomotor: sonrisa social al mes. Sostén cefalico a los 3 meses.
Sedestacion estable con ayuda.

« Alimentacion: lactancia materna exclusiva con alguna toma aislada de formula
de inicio en el mes previo. Reciente introduccion de los cereales sin gluten
(Gnicamente 2 dias).

« Vacunacion: correcta. Adicionales: antineumocdcica 13-valente (2 dosis) +
antirrotaviral (2 dosis).

j= R

Ly

2 B
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Antecedentes familiares

FAPap

« Padre: 32 anos. Convulsiones febriles en la infancia.

« Madre: 31 afios. Cateterismo para ablacion de via accesoria a los 24 afnos de
edad.

« Sin hermanos.
. No enfermedades familiares de interés.

4 N )
NIino sano

Adecuado desarrollo para su edad
Sin antecedentes personales ni familiares de interés
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Exploracion fisica

FAPap

«  Peso: 7,5 kg (P48, -0,06 DE). SatO, basal: 98%. FC: 138 lpm.

«  Aceptable estado general. Buena hidratacion, nutricion y perfusion. Hipoactividad. Llanto
débil y agudo.

«  Craneo: NC. Cuello: no adenopatias.
«  Torax: NC. No taquipnea. No tiraje. ACR: normal.

« Abdomen: blando y depresible. No doloroso. No masas ni megalias. Presencia de heces en FlI.
Ruidos hidroaéreos presentes. No globo vesical.

«  Piel: no petequias ni exantemas. Palidez cutanea.

«  NRL: FANT. Reactivo. Bien conectado. Buen comportamiento visual. Fascies hipomimica con
ptosis palpebral bilateral. Pupilas medias poco reactivas a la luz. Hipotonia generalizada, mas
marcada axial, sin asimetrias. Sostén cefalico incompleto. No sedestacidon. No volteo
(previamente conseguidos). ROT presentes y simétricos, no exaltados. Sensibilidad
conservada. No temblor axial ni de extremidades. No fasciculaciones. RCP flexor.

«  ORL:normal.
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Pruebas complementarias

ﬁnalitica sanguinea \

* Hemograma: Hb 12,1 g/d|,
plaquetas 386000/mm?3,
leucocitos 8200/mm?3 (NA 2300
LA 4900)

« Coagulacién: normal

« Bioquimica: glucosa 75 mg/dl,

Creatinina 0,28 mg/dl, Na, K, Cl
normales, calcio 9,6 mg/dl|,
P 5 mg/dl, Mg 2,6 mg/dl, acido
drico 4,2 mg/dl, CK 63 U/I, LDH
254 U/|, enzimas hepaticas
normales, GGT 34 U/l, amonio
29,9 umol/l, albimina 4,2 g/dl

« PCR<2,9 mg/l

Pruebas de imagen

« Ecografia abdominal: normal
« Ecografia cerebral: normal

* TCcraneal: normal

7

Sistematico de orina
X Normal

p
Toxicos en orina

| Negativos

p
Pruebas complementarias

 EAB:pH 7,39, PCO, 34 mmHg,
\HCQ,, 21,2 mmol/l, EB -3,8 mmW

iniciales normales
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:Cual es el signo guia del que partimos para iniciar
nuestro diagnostico diferencial...?

FAPap
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Hipotonia

FAPap

 La hipotonia es una disminucién del tono en el musculo estriado.

« Disminucion del grado de contraccién que mantienen los musculos en
reposo, que imposibilita mantener una postura normal durante el
descanso y el movimiento.

« Signo de disfuncion neurolégica muy frecuente, tanto en el recién
nacido como en el lactante.

« Resultado de dafios que se producen de manera aguda o crénica

- Refleja alteraciones a cualquier nivel del sistema nervioso: desde la
corteza cerebral hasta el musculo.

Al contrario que la
hipertonia que es una

disfuncion del SNC
exclusivamente

- J
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Clasificacion de la hipotonia

SISTEMA NERVIOSO CENTRAL
(humano)

o e Mesencefalo E
Puente deVarolio ®
Bulbo raquideo G

Cerebelo

Central

Lesiones a nivel de:
*1.2 MTN (cortical)
*Tronco encefalico
*Médula espinal

Periférica

Lesiones a nivel de:

2.2 MTN (asta anterior medular)
*Nervio periférico

*Placa motora

intramuscuiar
(sensorial)

i Engloba: *Fibra muscular )
sCromosomopatias Se clasificaran las patologias en L iy
i eIntoxicaciones del SNC funcidn del nivel anatomico
sInfecciones del SNC lesionado
*Trastornos metabdlicosy
desequilibrios electroliticos
*Traumatismos medulares
o B ° 4 t ° d '
jbuscar signos y sintomas asocCiados.
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Primera aproximacion diagnostica

Hipotonia central

Hipotonia periférica

Patologia durante la gestacion No | No patologiaen la gestacion Si
Alteracion del nivel de conciencia No | Nivel de conciencia normal Si
. . , , Ausencia dismorfias o anomalias en otros .
Dismorfias 0 anomalias en otros organos No |, Si
organos
Posturas andmalas o convulsiones No | Debilidad musculatura facialy bulbar Si
Déficits sensoriales No | Atrofia muscular o fasciculaciones No
Predomina hipotonia (+ axial) sobre Predomina debilidad sobre hipotonia (+ .
s No et o Si
debilidad periféerica)
ROT normales o exaltados Si ROT normales o disminuidos Si
RCP extensor No | RCP flexor Si
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Diagnostico diferencial de hipotonias de origen

periférico

Médula espinal

Unién
neuromuscular

Axon

Cuerpo
celular

motoneurona

Musculo
esquelético

Motoneurona Nervio periférico Placa motora Fibra muscular
Debilidad Persistente Persistente Variable Persistente
Alteraqones NG Si (.paresteszlas, No Mialgias
sensitivas hipoestesia)
Amiotrofia Si Si No Si
Fasciculaciones Si Raras No No
ROT Disminuidos Arreflexia I\!orrpal?s 0 Disminuidos
disminuidos
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FAPap

Motoneurona

Nervio periférico

Placa motora

Fibra muscular

AME tipo |

Enfermedad de
Pompe

Polineuropatias
hereditarias
sensitivomotoras

Miastenia neonatal
transitoria

Miopatias congénitas

Atrofia
pontocerebelosa
tipo |

Sindrome de Guillain-
Barré

Sindromes
miasténicos
congénitos

Miopatias
inflamatorias

Distrofias musculares

Poliomelitis y otros
enterovirus

Porfiria aguda

Botulismo del

Distrofia miotonica
congénita

.
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intermitente lactante
Intoxicacion por Miastenia
metales pesados autoinmune

Rabdomidlisis

Intoxicacion por
organofosforados

Hipermagnesemia
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Motoneurona

Nervio periférico

Placa motora

Fibra muscular

AME tipo |

FAPap

Enfermedad de Pompe

Atrofia pontocerebelosa
tipo |

Polineuropatias
hereditarias
sensitivomotoras

Miastenia neonatal
transitoria

Miopatias congénitas

Poliomelitis y otros
enterovirus

Sindrome de Guillain-
Barré

Sindromes miasténicos
congénitos

Miopatias inflamatorias

Distrofias musculares

.

el

AJAEPa
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Sintomas desde el

nacimiento o primeros

dias de vida

 Curso cronicoy
progresivo

* Nodesarrollo

psicomotor normal

previo

* Mujeres 20-40 afios
(excepcional en
Pediatria, Unicamente
en casos de
homocigosis)

* Asocia alteraciones
psiquiatricas y dolor
abdominal

Porfiria aguda
intermitente

Botulismo del lactante

Miastenia autoinmune

Distrofia miotonica
congénita

Intoxicacion por metales
pesados

Intoxicacion por
organofosforados

Rabdomidlisis

» Ausencia de niveles >9-
10 mEq/l (2,6 mEq/l)

» Ausencia de aporte
exdgeno o IR

* No exposicion
 Ausencia de sindrome
colinérgico

Hipermagnesemia

Infecciosa (viral):

* Fiebre, cuadro
respiratorio/Gl previo,
inflamacion muscular

* Alteracion del

hemograma y aumento

de CPK
Autoinmune (PM y DM):
* Presentacion mas
tardia (10 afios)
 Afectacion cutanea en
DM
* Elevacion CPK, LDHy
AST

CK normal

* No ejercicio extenuante
* No exposicion a agentes
causantes

e AD: inicio mas tardio

+ Unicamente afecta
precozmente
(fendmeno de
anticipacion) sila
madre esta afectada
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FAPap

Motoneurona Nervio periférico Placa motora Fibra muscular

AME tipo | Polineuropatias Miastenia neonatal Miopatias congénitas
Enfermedad de hergd!tarias transitoria Miopatias

Pompe SETNIVOITIOTEE Sindromes inflamatorias

Atrofia Sindrome de miastenicos Distrofias musculares

pontocerebelosa
tipo |

Guillain-Barré

congénitos

Porfiria aguda

Botulismo del

Distrofia miotonica
congénita
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. ore intermitente lactante
Pollome.lltls y otros — . : Rabdomiélisis
enterovirus Intoxicacion por Miastenia
metales pesados autoinmune
Intoxicacion por
organofosforados
Hipermagnesemia
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FAPap

. . te.e e e \
PZ‘;:::?;::: y Sindrome de Miastenia Botulismo del
. 1. Guillain-Barré autoinmune lactante
polio-like )L L )

.

* Pardlisis flacida
asimétrica
(generalmente
monoparesia MM.
I.) con sensibilidad
conservada

* ROT abolidos en
territorio afectado

* LCR alterado:
pleocitosis
linfocitaria +
hiperproteinorraqu
ia

* Edad: 4-9 anos
(raro en lactantes)

e Cuadro
respiratorio-Gl
previo

* AAA: aguda,
arrefléxica,
ascendente

* Alteracion de PP.
CC. bajos

 Afectacion
sensitiva leve

* LCR alterado:

disociacidn
albumino-
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Para descartar

estas patologias se
realiza....

\

citologica

Puncion lumbar normal

« Traumatica, con salida de LCR normotenso

« Citoquimica: leucocitos: 3/ul, hematies:
1100/Ul, glucosa 65 mg/dl, proteinas 25
mg/dl, acido lactico 1,36

« Tincidén de Gram: no se observan
gérmenes

 Cultivo: negativo

J
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FAPap

Es necesario realizar una electromiografia para el
diagnostico diferencial de ambas

Miastenia autoinmune

Botulismo del lactante

<6 meses Si
Afectacion "pseudobulbar” Si
Debilidad generalizada Si
simétrica y descendente

NO fatigabilidad ni Si
empeoramiento

Paralisis pupilar Si
Normo- o hiporreflexia Si

1.2-2.2 década No
Posible afectacion Si
“pseudobulbar”

Debilidad proximal en los No
miembros: cinturas escapulary
pelviana

Fatigabilidad y empeoramiento No
alo largo del dia

No paralisis pupilar No
ROT N Si

.
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Miastenia Botulismo Nuestro e ~N
paciente La ausencia de
Velocidad Normal Normal Normal este platron lno
conduccion _excluye e
: — diagnostico de
Amplitud Normal Disminuida Levemente :

. L. botulismo
conduccion disminuida | \_ J
Estimulacion | Decremental | Incremental Normal

repetitiva
2 mV/D 5ms/D
Ao
WA A aaan
J" ‘lk f ‘l Pa'l 2 J}‘ \ ‘j’ .!'i ;; .RI*! J,"I“]‘u‘ ‘\ !.r"ll:!
LA w0
Patron decremental Patron incremental
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:Qué es lo que tenemos en nuestro paciente?

FAPap

Ausencia ¢
A 20 di as
concluyente despues. .
1. Se envia muestra de
heces para analisis de
toxina botulinica, asi
como muestra de leche
y cereales consumidos
2. Se notifica a la Red
Nacional de Vigilancia
Epidemiologica N\
Clinica més Muestra de heces:
sugestiva de A
botulismo pOSItlva
o BONT tipo B
!
(1
-
|
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Criterios diagnosticos

FAPap

Criterio clinico

Persona que presenta, al menos, una de las siguientes formas clinicas: Red N a C I O n a l d e VI gl la n CI a
— Botulismo transmitido por alimentos y botulismo por beridas . o 4 o
Al menos uno de los dos signos siguientes: E p I d e m I O I.O gl Ca ( R E N AVE)

» Afectacion bilateral de pares nerviosos craneales (con diplopia, visidn

borrosa, disfagia o disfuncion bulbar).

» Parilisis simétrica periférica.

I — Botulismo intestinal '
ctante o adulto con alectacion de la anatomila y 1d microflora digestiva que

presenta, al menos, una de las seis siguientes manifestaciones: CIUSiﬁ':uCién de- |Q5 Cas0s
» Estrefiimiento

* Letargia

* Inapetencia Caso sospechoso: Persona que satisface los criterios clinicos y para la que se ha

* Ptosis palpebral . . s . Ry .
— solicitado una prueba de diagndstico microbiolagico de botulismo.
» Disfagia

- EETRR muscular gencralizads Caso prabable: Persona que satisface los criterios clinicos y que tiene una relacion
epidemiologica.

Caso confirmado: Persona que satisface los criterios clinicos y los de laboratorio.

Criterio de laboratorio

Al menos uno de los dos signos siguientes:

— Aislamiento de Clostridium productor de toxina botulinica en caso de
botulismo intestinal (en heces) o botulismo por herida (en la herida); el
aislamiento de Clostridium productor de toxina botulinica en heces de adultos
no es pertinente para el diagndstico de botulismo transmitido por alimentos.

0t 2 S . |
— Deteccion de la toxina botulinica en una muestra clinica (suero, heces y

oo edsicico
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Formas clinicas

FAPap

Naturales Provocadas por el ser humano
Botulismo alimentario Botulismo porinhalacién accidental
Botulismo del lactante Botulismo iatrogénico por inyeccion
Botulismo por heridas de toxina

Q.

]

|2

-

S
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FAPap

Etiologia

- Enfermedad neuromuscular poco frecuente en nuestro medio que se
presenta en forma de paralisis flacida y aguda.

« Colonizacion intestinal por C. botulinum (o mas raramente por C.
butyricum o C. baratii) en los menores de 1 afio, y produccion posterior
de neurotoxina que impide la liberacidn a nivel presinaptico de ACH en
la unidén neuromuscular.

« Clostridium botulinum:
— Gram positiva.
— Anaerobia estricta.
— Formadora de esporas.

— Habitat natural: tierra, polvo, sedimentos marinos.

j= R

— 7 subtipos: toxinas A-G.

Ly

o R

« 1.2descripcion de la enfermedad: 1976 (S. Arnon).
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Etiopatogenia

e
©
&
[

| tién de | (- Alimentos que )
ngestion ae las contienen esporas
esporas de * Esporas adheridas a
C. botulinum particulas de polvo
en el aire
- /

Union irreversible
en las sinapsis
colinérgicas

Germinacidny
multiplicacién en el

et tracto Gl
periféricas
4 Los <1 afio son mas )
susceptibles ala
, colonizacién porla
Liberacion al Formacion de inmadurez de la
[« ¥ torrente sanguineo toxina botulinica microbiota intestinal
1) (edad-dependiente)
o \_ J
i
QE
'l
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Epidemiologia

FAPap

« Lactantes: primera semana - primer afo de edad.
« Media: 10 semanas.
e 95%: <6 meses.
« Tiempo de incubacién: 3-30 dias.
« Incidencia variable en funcidon del area geografica:
— EE.UU.:
v" Bl > botulismo alimenatario.
v Entidad frecuente: 70-110 casos/ano.
— Europa:
v" Botulismo alimentario > BI.
v/ 1976-2006: 65 casos identificados (2/ano).
v 2006-2012: 54 casos (7/afo).
v" Espafia > Italia > Reino Unido.
— Espana:
v/ 1997-2013: 14 casos en Espafia (11 en Andalucia).

©AEPap. Copia para uso personal. En caso de reproduccion total o parcial, citar siempre la procedencia 24
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FAPap

Estrefimiento

Cambiosen la
dieta

Clima:

Precipitaciones
escasas

Vientos
frecuentes

Estaciones
calidas

Q.
®!
|2
M
3

i

©AEPap. Copia para uso personal.

Edad
;Lactancia
materna?
Factores
de riesgo

Cercaniade
obras en
construccion

(caso de nuestro

paciente)

Miel

Productos de
herboristeria

Ingesta de esporas
adheridas a
microparticulas de

Ambiente rural

L polvo en el aire Y

4 )

En la mayoria de
los casos no se
identifica la fuente

de esporas de

C. botulinum
\_ J
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Clinica

FAPap

« Presenta un espectro clinico muy variable.

- Triada clasica:
— Pardlisis flacida, simétrica, descendente, de comienzo agudo.
— Conservacion del nivel de conciencia.
— Ausencia de fiebre.

« Elsintoma inicial tipico (95% de los casos) es el estrefiimiento, con lo que
siempre que aparezca este se debe sospechar.

« Latoxina botulinica no cruza la barrera hematoencefalica.

Paralisis flacida

grave con debilidad Muerte subita (3-
diafragmaticay 5%)
necesidad de VM

Hipotonia leve

Tipo B Tipo A

©AEPap. Copia para uso personal. En caso de reproduccion total o parcial, citar siempre la procedencia 26
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FAPap

> Disminucion de la actividad espontaneay letargia

> Succiony llanto débiles

Hipotonia simétrica descendente y debilidad muscular (pérdida del
sostén cefalico; casos graves: paralisis diafragmatica)

Afectacion bilateral de PP. CC.: ptosis palpebral bilateral, pupilas
medias poco reactivas, hipomimia facial

> Afectacion autonomica (algunos casos avanzados)

v

Q.
M : o . :
(B Fiebre Sensibilidad Nivel de concien
4 9 '
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Tratamiento

FAPap

« Peseaserel tratamiento de eleccion, no siempre es necesario emplear la
inmunoglobulina humana especifica (IHE).

« Adiade hoy no existen unas indicaciones oficiales para la decision de tratamiento con
IHE. De hecho en Espaiia hasta la fecha Unicamente se ha administrado en dos ocasiones
(2007).

« Noestaindicadasi:
— Clinica leve.
— Larga evolucion de los sintomas.
— Mejoria espontanea sin tratamiento.

Q.
3\
Q.
<
e

Srmom e Vg o drfar s fr Beeoas e

« Tratamiento de soporte

« Antitoxina botulinica
equina: nunca en
botulismo del lactante

. J

IHE: Baby-Big
« Neutraliza durante al
menos 6 meses

\_

fTradicionalmente ) G003 ) f2007 )
1992-1997 + FDA: aprueba el uso de + 800 ninos tratados en

EE. UU.

« Seemplea por1.2vezen
europa la IHE

« Espana: Hospital Reina

Sofia de Cordoba
\_
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EN EL CASO DE NUESTRO PACIENTE...

FAPap

Alta /Exploracién al \
Ingreso Dia 4 (dia 6) alta:

*No hipomimia.
Llanto fuert
O O O O O . Leavne ﬁi;féﬁfa

axial (sostén

Dia 2-3 Dia 5 cefalicoy
e ~N sedestacion N)
No reclama tomas Evolucién favorable: *Pupilas reactivas.
Succién aceptable con *Reclamatomasy Muy discreta
adecuada tolerancia mejor succion \ptosis palpebral /
No afectacion * Mayor reactividad
respiratoria upilar
- J . II\D/Iap ilidad
\ yor movilida Y -
(No se solicita Baby-Bigy El dlagrlo'stlco
se decide actitud se realizo tras
[ 3 expectante ante: el alta
(1] *Clinica leve
[« « 1 semana de evolucién
1T \ J
g
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Pronostico

FAPap

« Mortalidad: <1% en EE. UU.

« Los pacientes pueden presentar complicaciones en el curso de la
enfermedad: encefalopatia hipdxico-isquémica, parada.
cardiorrespiratoria, otitis media, neumonia, sepsis, infecciones
relacionadas con catéter, alteraciones electroliticas, SIADH...

« No deja secuelas a menos que se produzcan complicaciones durante el
curso de la enfermedad (por ejemplo, encefalopatia hipdxica por IR).

« Recuperacion: completa (semanas-meses).
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Puntos clave

FAPap

Importancia de anamnesis y exploracion fisica como primer paso para el diagnostico
diferencial del sindrome hipotonico. Evitara pruebas complementarias injustificadas y
costosas.

Informar a los padres: evitar administrar miel o infusiones caseras en los primeros 12
meses de vida

El amplio espectro de gravedad y su presentacion inespecifica pueden dificultar el
diagndstico y hacer que la enfermedad se encuentre infradiagnosticada actualmente.

Tratamiento de eleccidn: IHE (Baby-Big) pero no siempre es necesario emplearla.
Normalmente se reserva para los casos mas graves. El tratamiento de soporte continla
siendo fundamental.

Botulismo alimentario: adultos, mas grave, requiere UCI.
Botulismo del lactante: habitualmente benigno, sin necesidad de cuidados intensivos.
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