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Miopatías

• Son patologías del funcionamiento o de la  
estructura del músculo. 

• Clínicamente:

- Debilidad proximal 

- Simétrica



Cintura Escapular

Cintura Pélvica



Miopatias. 

Datos Clínicos

• Debilidad y fatigabilidad

• Mialgias

• Espamos

• Rigidez muscular. Stiff man

• Miotonía

• Masa muscular (disminuída o incrementada). 
Pseudohipertrofia.



Fenómeno Miotónico



Postura Lordótica



Escapula Alar



¿signo de..?



Miopatias. Debilidad Muscular

• Intermitentes:

- Parálisis Hipokalémica, Miastenia Gravis , 
Mioglobinuria

• Persistes:

- Miopatías Inflamatorias. Polimiositis

- Distrofias Musculares. Degenerativas





Síndrome 
Escapulohumeral





Pseudo-
hipertrofia. 



Pseudo-
hipertrofia. 



Miopatias. 

Diagnóstico

• Laboratorio. CPK

• Electrodiagnóstico:

Electromiografía. EMG

• Diagnóstico Molecular

• Biopsia



Miopatias. 

Neurofisiología

• Electromiografía. EMG. 

• Velocidades de Conducción Nerviosa

• Potenciales Evocados: 

Visuales. PEV

Auditivos. PEAT

Somatosensoriales. PESS





Miopatias. 

Neurofisiología





Miopatias. 

Tratamiento

• Certeza diagnóstica.

• Nada efectivo para las Distrofias Musculares.



Ante un paciente con Miopatía no Inflamatoria 
buscar el tratamiento en 3er nivel. 





Miastenia Gravis



Miastenia Gravis
Características Clínicas Principales

 Enfermedad de la Unión Muscular

 Debilidad y Fatigabilidad Muscular FLUCTUANTE

 Enfermedad Autoinmune

 Timoma

 Anticuerpos contra el Receptor de Acetilcolina

 Dx: Prueba del Edrofonio (Tensilón) y Anticuerpos Séricos 
Circulantes





Clasificación de Osserman



Miastenia Gravis

Tratamiento

 Colinérgicos. 

 Esteroides

 Inmunosupresores. Azatioprina, Ciclosporina, Micofenolato

 Plasmaféresis. Gammaglobulina

 Timectomía

 Hay fármacos que empeoran la MG. 



Polineuropatías



Nervio Periférico

A. Sensitivo

B. Motor

C. Autonómico



Nervio Periférico
Sintomatogía

A. Sensitivo. Disestesias, parestesis. 
Habitualmente en “guante y calcetín”

B. Motor. Debilidad motora DISTAL

C. Autonómico. Problemas en control del 
sudor, temperatura, hipotensión, 
erección etc



Nervio Periférico = Síndrome de Neurona  
Motora Inferior

1. Debilidad

2. Arreflexia o Hiporeflexia

3. Atrofia

4. Fasciculaciones







¿Clínica de un Nervio Periférico?
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¿Clínica de un Nervio Periférico?



PNP

Clasificación

A. Por Evolución Temporal. Aguda, subaguda, crónica.

B. Por Etiología

C. Por Distribución. Distal, simétrica. 

D. Por Patología. Desmielinizantes o axonales.



Clasificación por
Evolución Temporal

A. Agudas. Días-4 semanas

B. Subagudas. 4-8 semanas

C. Crónicas. > 8 semanas



Evolución Temporal. Patologías comunes

A. Agudas. Días-4 semanas. Sx Guillain-Barré, tóxicas 

B. Subagudas. 4-8 semanas PNP Diabética

C. Crónicas. > 8 semanas Genéticas



A. Agudas. Días-4 semanas. Sx Guillain-Barré, tóxicas 

B. Subagudas. 4-8 semanas PNP Diabética

C. Crónicas. > 8 semanas Genéticas

D. Recaídas. 

Polineuropatía Desmielinizante Inflamatoria Crónica CIDP, 
Porfiria. 

Evolución Temporal. Patologías comunes



Clasificación por el 

Número de Nervios Afectados

Mononeuropatía Polineuropatía Mononeuritis
Múltiplex

Atrapamiento Metabólicas Vasculitis

Sx Tunel Carpo Diabética AR

Ciática Sx GB



Considerar si es: 

Proximal-Distal, 

Simétrica-Asimétrica, 

Motora-Sensitiva-Autonómica. 



Patrones Comunes y Patologías “Características”

A. Distal, Simétrica, Motora. Sx de Guillain-Barré

B. Distal, Simétrica, Sensitiva. Metabólica, Tóxica

C. Distal, Simétrica, Sensitiva-Motora.  Metabólica, Fármacos

D. PNP con Síntomas Autonómicos. DM, Hereditaria, Porfiria



¿Hereditaria?

Charcot-Marie-Tooth



Radiculopatías





Diagnóstico de las PNP

A. Clínico

B. Electrodiagnóstico. Velocidad de conduc nerviosa

C. LCR. Guillain-Barré

D. Patológico. Biopsia de nervio periférico





Tratamiento

A. Debe ser específico para la etiología. 

B. El diagnóstico certero en patologías poco 
comunes (gammopatías, autonómicas, hereditarias, 

etc) es difícil. 

C. Habitualmente el tratamiento es sintomático



Tratamiento Sintomático

ADT. Amitriptilina

FAE. Carbamacepina, topiramato

gabapentina, pregabalina, 

duloxetina

Dosis bajas. 





Otra Patología









Lou Gehrig Stephen Hawking





Esclerosis Lateral Amiotrófica
ELA (ALS)



Criterios Diagnósticos

El Escorial



Tratamiento



Todo y Nada



Síndrome de Guillain-Barre



GBS

• Eponym that acute immune-mediated 
polyneuropathies

• Myelin is target 

• Starts at level of nerve root=conduction blocks & muscle 
weakness



Jean Alexandre Barré 
(1880-1967)

Georges Guillain 
(1880-1967)

André Strohl
(1887-1977)

Octubre 1916

2 casos



Charles Miller Fisher

(1913-2012)

1956       3 Casos



GBS

• 1.2- 2.3/100,000 hab

• H:M igual, pero en México es mayor en H

• Cualquier edad



Pathophysiology

•Usually postinfectious

•Ab production against specific gangliosides/glycolipids

•Conduction block and flaccid paralysis 



BioMed Research International

Volume 2013, Article ID 852195, 13 pages



Clinical Features:

• Progressive, fairly symmetric muscle weakness

-typically starts in proximal legs

-10% will 1st develop weakness in face or arms

-severe resp muscle weakness in 10-30% pts

-oropharyngeal weakness in ~ 50%



Clinical Features:

• Aprox. 50% pts tienen el nadir 2 semanas

• 90% lo alcanza en 4 semanas



Course



Diagnosis:



Criterios de Asbury

• I. Requeridos para el dx: 

A. Debilidad Progresiva de > 1 extremidad

B. Areflexia

• II. Apoyan el dx CLÍNICO:

A. Progresión

B. Simetría (relativa)

C. Síntomas sensitivos leves

D. Involucro de Nervios Craneales. VII bilateral

E. Disfunción autonómica

F. Ausencia de fiebre



GBS=heterogenous syndrome w/ 
variant forms

• Think of AIDP as the traditional form as described previously, accts for 
85-90% 

• Miller Fisher Syndrome: opthalmoplegia, ataxia, and areflexia (5%).  
GQ1b antibody.  Only 1/4th w/ extremity weakness

• AMAN: selective involv of motor nerves, DTRs are preserved, more 
common in Japan/China, almost all preceded by Campylobacter infxn

• AMSAN: more severe form of AMAN +sensory





Rev Med Inst Mex Seguro Soc 2007; 45 (5): 463-468



DDx of Polyneuropathy:

•Arsenic poisoning

•N-Hexane (glue sniffing)

•Vasculitis

•Lyme Disease

•Tick paralysis

•Sarcoidosis

•Leptomeningeal Dz

•Paraneoplastic Dz

•Critical Illness



Escala de Discapacidad
(Hughes)



Disease Modifying Treatment

•IV IG : typically given for 5 d at 0.4 gram/kg/d (may need 
to extend course depending on response)

•Plasmapheresis: usually 4-6 treatments over 8-10 days

Glucocorticoids have NO ROLE!!



Outcomes:

• 65% can walk independently @ 6 mos

• Overall, 80% usually recover completely

• Approx 3-5% die despite ICU care

• 2% will develop chronic relapsing Chronic Inflammatory 
Demyelinating Polyradiculoneuropathy (CIDP)



Future:

• Vaccines

• Acs Monoclonales. Eculizimab

• APT070. complement inhibitor C3/C5

• rEV576 is a recombinant form of saliva protein of a    

soft tick (Ornithodoros moubata)







Día Mundial del EVC
29 octubre


