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INTRODUCCION

El sindrome de Lambert- Eaton (SLE) es una
enfermedad autoinmune de la uniéon neuromus-
cular, causada por anticuerpos contra canales de
calcio de la membrana presinaptica. La presencia
de dichos anticuerpos determina una disminucioén
de la liberacion de la acetilcolina inducida por el
estimulo nervioso.

La prevalencia del SLE es de 5 por millon de
habitante.

Aproximadamente un 60% de las veces se
asocia a neoplasia,® casi siempre un carcinoma
de células pequefias de pulmoén, aunque puede
relacionarse con otros tumores, tales como el de
mama, ovario, vejiga, linfoma de Hodking, entre
otros. Un 40% se asocia con enfermedades auto-
inmunes, tales como el lupus eritematoso sistémi-
co, vitiligo, artritis reumatoidea, tiroiditis etc.

El diagnéstico de algin tipo de neoplasia pue-
de realizarse antes o después del inicio de los sin-
tomas, por lo tanto ante el diagnostico de un SLE
se deberia realizar la busqueda de un tumor oculto
periodicamente.®

El SLE se caracteriza por presentar inicial-
mente fatiga con debilidad muscular predomi-
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nantemente proximal, con mayor compromiso de
los musculos de los miembros inferiores, cintura
pélvica y del tronco, asociado ocasionalmente con
dolores musculares o parestesias. Es infrecuente
el compromiso de la musculatura inervada por
pares craneanos.

La fuerza muscular puede mejorar en el inicio
de la actividad fisica para disminuir con el ejerci-
cio sostenido.

Los reflejos osteotendinosos habitualmente
se encuentran hipoactivos o abolidos, para incre-
mentarse luego de la contracciéon muscular soste-
nida. Este fendmeno se conoce como facilitacion.

Un alto porcentaje de los pacientes tienen sin-
tomas autonomicos asociados, tales como boca
seca y vision borrosa, entre otros.

En el diagnéstico de este sindrome juegan un
rol fundamental los hallazgos electromiograficos.

Casos CLiNICcOS

Se presentan 5 pacientes con diagnosticos
presuntivos disimiles, a quienes se les realiz6 el
diagnéstico de SLE en el laboratorio de electro-
miografia.
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CASO 1: Mujer de 34 afios de edad sin ante-
cedentes personales o familiares a destacar, pre-
senta dolor y debilidad en musculos proximales
de miembros inferiores que le dificultan la mar-
cha.

Ante la sospecha de una radiculopatia lumbar
le solicitaron un electromiograma (EMG) con
velocidades de conduccion VC, que informaba
areas de compromiso miopatico con velocidades
de conducciéon motoras (VCM) de amplitud des-
cendida y velocidades de conduccion sensitivas
(VCS) normales.

Ante la sospecha de una polimiositis se realizo
CPK (normal) y una biopsia de musculos donde
se observo atrofia muscular tipo II.

Fue solicitado un nuevo electromiograma
donde se observaron hallazgos similares al pre-
viamente descrito.

CASO 2: Mujer de 50 afios de edad sin ante-
cedentes a destacar, comienza con dolores muscu-
lares en los brazos, debilidad muscular proximal
en miembros inferiores y alteracion de la marcha,
con pérdida de peso (20 kg en 1 afio), refiri6 asi-
mismo sequedad de boca.

Ante la sospecha de algun tipo de miopatia se
solicité CPK, que fue normal, un EMG y poste-
riormente una biopsia de musculo.

En el EMG se observo un patrén miopatico,
las VCS fueron normales y las VCM mostra-
ron potenciales de accidn muscular compuestos
(CMAP) de baja amplitud.

En la biopsia de musculo se observo atrofia
muscular tipo II.

CASO 3: Mujer de 32 afios de edad comen-
z6 con debilidad muscular predominantemente
proximal, con fatiga y episodios de lipotimias.
Resto del examen neurolégico normal. Sin ante-
cedentes personales, con antecedentes familiares
de: padre y tia paterna con enfermedad mixta del
tejido conectivo, abuela paterna con escleroder-
miay 1 hermano con episodios de mioglobinuria.

La CPK y el perfil tiroideo fueron normales.

Fue derivada con diagndstico presuntivo de
polimiositis a realizar un EMG con VCM y VCS.

El EMG mostré un patréon miopatico, las VCS

fueron normales y las VCM mostraron CMAP de
amplitud descendida.

Se realizo biopsia de musculo donde se ob-
servo atrofia muscular tipo II, interpretada como
atrofia secundaria a desuso muscular.

CASO 4 : Hombre de 62 afios de edad con
antecedentes de tabaquismo, comenzé con debi-
lidad muscular distal y proximal progresiva e hi-
porreflexia. Al examen neurolégico fue derivado
para realizar un EMG con VC para descartar una
enfermedad de motoneurona o una polineuropa-
tia.

En el EMG se observd un patrén miopatico
con CMAPs de amplitudes reducidas y VCS nor-
males.

CASO 5: Hombre de 59 afios de edad con an-
tecedentes de hipertension arterial, dislipemia y
alcoholismo, comenzé en forma progresiva con
dificultad para subir escaleras, presentando de-
bilidad en miembros inferiores y superiores que
flucttia durante el dia y mejoré levemente con el
ejercicio sostenido; ocasionalmente ha presentado
episodios de diploplia.

Ante la sospecha de un sindrome mistenifor-
me se solicito el dosaje de anticuerpos anti recep-
tor de acetilcolina (ACRA) que fueron negativos.

Se solicitdo un EMG con VC y estudio de esti-
mulacion repetitiva (ER). E1 EMG mostrd un pa-
tron miopatico con VCS normales y los CMAPs
hipovoltados.

En los cinco pacientes se observo el fenomeno
de facilitacion en los nervios motores examinados
luego de 30 segundos de contraccion muscular
sostenida. En el estudio de estimulacion repetitiva
a bajas y altas frecuencias, en todos ellos, se regis-
tr6 una disminucion de la amplitud del CMAP a
estimulos unicos y un incremento de la amplitud
mayor al 100% con estimulos a frecuencias ma-
yores a 30 Hz, arribando de esta manera al diag-
nostico de SLE.

(Ver tablas de Casos y grdficos en la pdgina
siguiente)

13



ARCH. NEUROL. NEUROC. NEUROPSIQUIATR. 2009 17 (1) 12-15

Tabla 1: Casos clinicos

CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5
Sexo Femenino Femenino Femenino Masculino Masculino
Edad (afos) 34 50 afios 30 62 59
Dx Radiculopatia Miopatia Miopatia Neuropatia vs Miastenia
Presuntivo P P P Motoneurona
. Debilidad
. . Debilidad Debilidad Debilidad generalzada
Clinica Debil prox MMI| . generalizada . . .
proximal Lipotimi generalizada Diplopia
ipotimias g
esporadica
Descenso Kg No 7Kg (1A) No No 11Kg (10 M)
ROT Hipoactivos Hipoactivos Normoactivos Hipoactivos Hipoactivos
Biopsia Atrofia Tipo Il Atrofia Tipo | Atrofia Tipo Il No No
L?En;tt:)enrt- Autoinmune Autoinmune? Autoinmune |Paraneoplasico? |Paraneoplasico?

Tabla 2: Casos clinicos: hallazgos electromiograficos

CASO 1 CASO 2 CASO 3 CASO 4 CASO 5
EMG Nerug/Miopatico|  Miopatico Miopatico Miopatico Miopatico
CMAPs Baja amplitud | Baja amplitud | Baja amplitud | Baja amplitud | Baja amplitud
VCS Normal Normal Normal Normal Normal
* Rept:t(:t::/: 3.5y Decremento Decremento Decremento Decremento Decremento
* Repg:)itli‘\;o 30y Incremento Incremento Incremento Incremento Incremento
Facilitacion Si Sl SI SI Si

Figura 1: Se evidencia en el nervio cubital derecho disminucion de la amplitud del CMAP (Canal 1).
Luego de 30 seg de contraccion muscular sostenida se observa el fendmeno de facilitacién, donde la
amplitud del CMAP se incrementa en un 158% (Canal 2).

198 %
0.1

185 %
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Fig 2: Se observa en la estimulacion repetitiva de nervio cubital derecho decremento de la respuesta
evocada a baja frecuencia (3 Hz) e incremeto con frecuencias altas (15 y 50 Hz)

11:44:05 3 Hz
N\
8.9 myins

11:44: 31 3 Hz
2.3 mv
9.5 myms

11:45:43
2.5 mYy
10.0 mVms

CONCLUSION

Los casos clinicos mencionados reunen las ca-
racteristicas descritas en la literatura para el SLE.

Estos pacientes presentaron debilidad mus-
cular predominantemente proximal de evolucion
cronica con algunos sintomas autonémicos refe-
ridos previos al diagnostico o posteriores al mis-
mo, tales como lipotimia, boca seca o hipotension
ortostatica.®

Todos los pacientes fueron derivados al labo-
ratorio de electromiografia con diferentes diag-
noésticos presuntivos, enfermedad de motonerona,
polineuropatia, polimiositis y un sindrome miste-
niforme.

Fue durante la exploracion electromiografica
que se arribd al diagndstico de SLE.

La presencia de un trazado miopatico al es-
fuerzo maximo durante el EMG y CMAPs de am-
plitud descendida deben hacer sospechar un SLE,
por lo que es aconsejable realizar luego de una
contraccion muscular sostenida de por lo menos
10 segundos un unico estimulo para detectar la
facilitacion.®

La presencia del fenémeno de facilitacion en
alguno de los nervios motores evaluados es sufi-
ciente para realizar el diagnostico de SLE y no

15 Hz 11:50: 14

10 stin.

50 Hz
2.6 my
9.7 mvms

seria necesario realizar estimulacion repetitiva a
altas frecuencias, muchas veces poco tolerada por
los pacientes.

Por lo expuesto, queda confirmado que el alto
nivel de sospecha en el laboratorio de electromio-
grafia permite, en la mayoria de los casos, obte-
ner el diagnéstico del SLE.
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