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Bernardita Suárez, Gabriela Araya (2018). Síndrome hipotónico como manifestación de enfermedad neuromuscular hereditaria en la infancia. Rev. Med. Clin. Condes - 2018; 29(5) 502-511 

Incidencia Sd. hipotónico es 
difícil de determinar, dado que 

está presente en diversos 
trastornos, sin embargo, es un 

MC frecuente en pediatría.

Las principales causas son de 
origen central, sin embargo las 
las enfermedades originadas 

SNP han ido cobrando 
importancia por las nuevas 

técnicas diagnósticas. 
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Tono muscular: Resistencia al movimiento pasivo.

Hipotonía Disminución significativa del grado de contracción muscular en 
reposo disfunción neurológica más frecuente RN.

Fuerza 
muscular 

Resistencia voluntaria máxima al movimiento. 

Debilidad Disminución de la capacidad 
para mover los músculos de 
forma voluntaria yactiva contra 
una resistencia (enf. 
neuromusculares).

Debilidad motora superior: lesiones 
en corteza cerebral y tractos 
corticoespinales hasta la célula asta 
anterior médular.

Debilidad motora inferior: lesiones en 
célula asta anterior, nervio periférico, 
unión neuromuscular o músculo.

Ojo! Hipotonía 
del RNPT!!

Russell Migita, MD. Etiology and evaluation of the child with weakness. En updated: Aug 03, 2021.
Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/etiology-and-evaluation-of-the-child-with-weakness/contributors
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Olaf A Bodamer, MD, PhD, FAAP, FACMG. Approach to the infant with hypotonia and weakness. En Uptodate, Aug 27, 2021.
Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 

• Consanguinidad,  hiperlaxitud o contracturas en familiares,  antecedentes 
de Distrofia Miotónica, Miastenia Gravis u otras enf. neuromusculares o 
genéticas, edad materna avanzada, muertes en lactantes.

Historia familiar:

• Teratógenos, infecciones (rubéola, coxsackie, CMV, VHS); fiebre, 
inmovilidad fetal in útero; oligo/polihidroamnios; RCIU, síntomas aborto, 
alteraciones anatómicas uterinas; trauma, hemorragia. 

Historia prenatal y 
embarazo:

• Distocias de posición, características del trabajo de parto, parto múltiple, 
trauma obstétrico… Historia perinatal:

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/approach-to-the-infant-with-hypotonia-and-weakness/contributors
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• Peso, longitud y perímetro cefálico.Antropometría general

• Palidez, hematomas, petequias o evidencia de trauma. Mielopatía traumática

• Anomalías FR o del movimiento diafragmático.Miopatías congénitas

• Miocardiopatía.Deficiencia de carnitina, tr. 
oxidación AG

• Hipogonadismo o hipospadias.Sd. Smith-Lemli-Opitz

• Contracturas o laxitud caderas u otras articulaciones.Sd. Ehlers-Danlos

Olaf A Bodamer, MD, PhD, FAAP, FACMG. Approach to the infant with hypotonia and weakness. En Uptodate, Aug 27, 2021.

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/approach-to-the-infant-with-hypotonia-and-weakness/contributors
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Olaf A Bodamer, MD, PhD, FAAP, FACMG. Approach to the infant with hypotonia and weakness. En Uptodate, Aug 27, 2021.
Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 

Evaluación 
del tono 

Postura en posición supina: posición similar a una rana 
con caderas en abducción y las extremidades extendidas, 
con disminución de actividad espontánea.

Control cefálico: Tracción de EESS, evidenciando falta de 
control cefálico: extensión completa cervical hacia dorsal. 

Suspensión vertical: deslizamiento entre las manos del 
examinador hipotonía cintura escapular.

Suspensión ventral: niño cuelga como una ”U‘ invertida. 

Bernardita Suárez, Gabriela Araya (2018). Síndrome hipotónico como manifestación de enfermedad neuromuscular hereditaria en la infancia. Rev. Med. Clin. Condes - 2018; 29(5) 502-511 

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/approach-to-the-infant-with-hypotonia-and-weakness/contributors
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Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 

Examen Mental:
• Nivel de alerta, reactividad, patrones de sueño y alimentación, irritabilidad y consolabilidad, compromiso de conciencia, 

(orienta causas centrales).

Pares Craneanos:
• FO, movilidad facial (evaluar debilidad facial Distrofia Miotónica). 
• Musculatura bulbar  elevación velo paladar, reflejo faríngeo, fonación (durante el llanto) y deglución. 
• Reflejos óculo-cefálicos, reflejos corneales. Movilidad lingual y fasciculaciones (atrofia muscular espinal).

Examen Sensitivo:
• Clave en lesiones medulares evaluación con observación cambios en mímica facial o FC al aplicar estímulos táctiles.
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Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 

Motor:
• Posición en reposo (en flexión, extensión o postura ”en rana‘), movilidad articular, movimientos 

espontáneos, contra gravedad, ROT y reflejos arcaicos. 
• Reflejo plantar puede ser extensor o flexor lactante menor, pero la asimetría es patológica. 
• Reflejos cutáneo-abdominales usualmente abolidos en hipotonías compromiso cortico espinal. 

Cerebelo:
• RN Difícil examinar  observar si aparece temblor axial o extremidades en cambios de posición.

Signos Meníngeos:
• No siempre presentes en RN con procesos infecciosos meníngeos  parte ex. de rutina. 

Signos de Compromiso Esfinteriano:
• Importancia en sospecha de lesión medular  buscar globo vesical y reflejo anal. 



◊
CLASIFICACIÔN

CENTRAL ++++ PERIFÉRICA 

Hipotonía/ Debilidad Hipotonía leve a moderada. Debilidad es lo más significativo.

Movimientos antigravedad Movimientos antigravedad presentes. Movimientos antigravedad ausentes.

Control cefálico Algo de retraso de control cervical. Retraso significativo control cervical.

ROT ROT profundos presentes o aumentados. ROT profundos ausentes.

Babinsky Signo de Babinskypositivo. Signo de Babinskynegativo.

Reflejos arcaicos Reflejos neonatales persistentes. Ausencia de reflejos neonatales.

Fasciculaciones Ausentes. Presentes.

Atrofia Ausente. Presente. 

Olaf A Bodamer, MD, PhD, FAAP, FACMG. Approach to the infant with hypotonia and weakness. En Uptodate, Aug 27, 2021.

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/approach-to-the-infant-with-hypotonia-and-weakness/contributors
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Elementos sugerentes 
Hipotonía de origen 

Central 

1. Antecedentes embarazo patológico o RCIU. 
2. Microcefalia /Macrocefalia.
3. Dismorfias / estigmas genéticos.
4. Déficit sensoriales: sordera, amaurosis. 
5. Encefalopatía: alteración conciencia.
6. Hiperreflexia osteotendínea.
7. RDSM.
8. Posturas anormales o movimientos involuntarios: Distonía, coreoatetosis.
9. Crisis epilépticas.
10. Compromiso otros sistemas: hepático, renal, ocular.
11. Déficit sensitivo: sugiere compromiso medular o neuropatía. 

Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 
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Olaf A Bodamer, MD, PhD, FAAP, FACMG. Approach to the infant with hypotonia and weakness. En Uptodate, Aug 27, 2021.
Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918.

Encefalopatías agudas:
• Vascular: Encefalopatía hipóxico isquémica, ACV isquémico o hemorrágico, trombosis venosa.

• Trauma encefálico, Infecciosas: (meningitis, encefalitis, TORCH), Tóxico —metabólicas (Bilirrubina, drogas). 
Encefalopatías estáticas 

• Cromosomopatías (Sd. Down, Sd. Prader Willi), Encefalopatías disontogénicas (malformativas). 

Trastornos Metabólicos 
• Hipoglicemia —Hipocalcemia —Hipermagnesemia - Hipotiroidismo 

Errores Innatos del Metabolismo (EIM):
• Aminoacidopatías, Acidurias orgánicas, Hiperamonemias, Gangliosidosis, Glicogenosis, Enf. peroxisomales (S. Zellweger), 

Enf. mitocondriales (S. Leigh). 
Lesiones Medulares:

• Traumatismo o infarto medular. 

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/approach-to-the-infant-with-hypotonia-and-weakness/contributors
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Bernardita Suárez, Gabriela Araya (2018). Síndrome hipotónico como manifestación de enfermedad neuromuscular hereditaria en la infancia. Rev. Med. Clin. Condes - 2018; 29(5) 502-511 
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Elementos sugerentes 
Hipotonía de origen 

Periférico

1. Dificultad para toser y movilizar secreciones en vía aérea. 

2. Debilidad musculatura facial y bulbar: Diplejia facial, ptosis/oftalmoplejia, Tr. Deglución.

3. Debilidad de musculatura axial: No alinea cabeza en posición de Landau, Respiración 
paradójica (insuf.  respiratoria 2°debilidad músculos intercostales con indemnidad diafragmática), 
Llanto débil  retraso predominantemente MOTOR, no tanto RDSM.

4. Debilidad músculos apendiculares: postura en rana con escasos movimientos espontáneos sin 
lograr vencer gravedad y que no mejora con la estimulación.

5. Prensión palmar y plantar disminuidas. 

Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 
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Olaf A Bodamer, MD, PhD, FAAP, FACMG. Approach to the infant with hypotonia and weakness. En Uptodate, Aug 27, 2021.

MOTONEURONA 
• Degenerativas: Atrofia Muscular Espinal.

• Infecciosas: Poliomielitis, otros virus.
• Malformativas: mielomeningocele, Sd. Möbius.

• Traumáticas: Mielopatía traumática, Mielopatía hipóxica. 

RAÍCES Y NERVIOS PERIFÉRICOS 
• Polineuropatías hereditarias: Hipomielinización congénita, Neuropatía axonalcongénita, Porfiria. 

• Polineuropatías adquiridas: S. Guillain Barré. 

UNION NEUROMUSCULAR
• Miastenia Gravis Neonatal Transitoria, Síndromes Miasténicos congénitos, Toxicidad por magnesio o aminoglucósidos, Botulismo infantil. 

MÛSCULO
• Miopatías Congénitas: Nemalínica, Miotubular, Desproporción Congénita del Tipo de fibras. 

• Distrofias Musculares: Miotónica, Distrofia Muscular Congénita, Distrofinopatías de Duchenne y Becker. 

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/approach-to-the-infant-with-hypotonia-and-weakness/contributors
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Bernardita Suárez, Gabriela Araya (2018). Síndrome hipotónico como manifestación de enfermedad neuromuscular hereditaria en la infancia. Rev. Med. Clin. Condes - 2018; 29(5) 502-511 
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Bernardita Suárez, Gabriela Araya (2018). Síndrome hipotónico como manifestación de enfermedad neuromuscular hereditaria en la infancia. Rev. Med. Clin. Condes - 2018; 29(5) 502-511 
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Las causas centrales de Sd. Hipotónico 
son las más frecuentes.

Sin embargo, existen cuadros raros en 
que coexiste compromiso de SNC y 

SNP. 

Ejemplos: Leucodistrofia
Metacromática, Enf. de Krabbe, 

Distrofia Neuroaxonal, Gangliosidosis, 
Distrofia Muscular Congénita con 
compromiso SNC, algunas enf. 

mitocondriales y peroxisomales, 

OJO: enf. neuromuscular con 
Encefalopatía Hipóxico Isquémica. 



Enfoque orientado en niveles diagnósticos 

Complicaciones?

Pronóstico?

Clínica asociada? 

Que estudio realizar?

Donde esta la lesión? SNC-SNP

Diagnóstico?

Definir signos y síntomas que acompañan a 
hipotonía. 

Establecer localización anátomo —funcional. 

Plantear estrategia de estudio. 

Definir causa especifica. 

Medidas de manejo general, nutrición, soporte 
ventilatorio y posicional: prevenir complicaciones.

Educación y consejo genético.

OJO! Diagnóstico etiológico puede requerir un tiempo de observación…
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EXAMENES BËSICOS: 
Glc - Ca - Mg - ELP- HCT- Screening ampliado 
enfermedades metabólicas —PL - Screening 
toxicológico - Función tiroidea —CK.  

EXËMENES COMPLEMENTARIOS 
GSV y GSA (anión Gap: sospecha EIM) Amonemia -
Acido Láctico y Pirúvico en sangre /LCR -
Aminoácidos / ácidos grasos en sangre y orina/LCR -
Ëcidos orgánicos en orina. 

Ecografía encefálica /TC cerebral/ RM: 

Radiografías en:  anomalías óseas, desproporciones 
esqueléticas, luxaciones, escoliosis. 

IMËGENES 

Cariograma: en caso de compromiso multisistémico, 
alteración SNC, micro o macrocefalia o características 
sugerentes de cromosomopatía.
Otros estudios genéticos especificase según 
sospecha clínica. 

ESTUDIOS GENÉTICOS 

Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 
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ESTUDIO INFECCIOSO: 
TORCH. 

ESTUDIO INMUNOHISTOQUÎMICO:
Biopsia Muscular. 

Electromiografía, velocidad de conducción nerviosa, 
solo ante sospecha fundada en la evaluación clínica 
de enfermedad neuromuscular. 

NEUROFISIOLOGÎA 

Evaluación oftalmológica, cardiológica, ECG, 
Ecocardiograma y  Ecografía abdominal. 

ESTUDIOS SISTÉMICO

Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 



Bernardita Suárez, Gabriela Araya (2018). Síndrome hipotónico como manifestación de enfermedad neuromuscular hereditaria en la infancia. Rev. Med. Clin. Condes - 2018; 29(5) 502-
511 
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• SNG, GTT /CNAF, BIPAP, CIPAP, VMNI, VM.Soporte respiratorio y de 
alimentación:

• Buen posicionamiento para prevenir 
contracturas/órtesis.Cuidados posicionamiento:

• Evitar deterioro función motora y ventilatoria, 
manejo de secreciones. 

Kinesiterapia motora y 
respiratoria:

• Crisis epilépticas, distonía, espasticidad...Detección precoz y manejo 
trastornos asociados:

Consejo 
Genético!!

Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 
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CUADROS GENÉTICOS
▸ Sd. Down y el Sd. Prader Willi:  

evolucionan hacia la mejoría 
motora, pero dificultades de 
lenguaje, cognitivas y/o 
neuroconductuales. 

DISTROFIAS 
▸ Distrofia Miotónica de 

Steinert con grave 
compromiso (VMNI), 
evolucionan bien en lo 
motor, pero tr. aprendizaje 
y cognitivo en escolares. 

MALFORMACIONES SNC 
▸ Fukuyama, Walker 

Waarburg, sd. Músculo-
ojo-cerebro u otros: 
pronóstico es reservado. 

Rev. Ped. Elec. [en línea] 2014, Vol11, N° 3. ISSN 0718-0918 
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La hipotonía es un signo inespecífico de un grupo amplio de patologías, donde la 
historia clínica y examen físico siguen siendo cruciales en la orientación diagnóstica. 

La mayoría de las hipotonías son de origen central y cobra importancia llegar al 
diagnóstico específico con examenes complementarios según sospecha clínica.

Es una consulta frecuente que requiere estudio y evaluación por especialista en 
genética y neurología. 

La unidad diagnóstica permite aportar un pronóstico, tratamiento y consejo genético 
adeacuado, mejorando la calidad de vida del paciente y la familia.  
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