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Resumen

Las enfermedades de la moto neurona inferior constituyen un grupo heterogéneo de entidades con prondsticos
diferentes. El signo radiolégico “ojos de serpiente” hace referencia a la hiperintensidad bilateral en el asta anterior de
la médula espinal en los cortes axiales de las imdgenes por resonancia magnética, generalmente asociada a afecciones
como infartos espinales, amiotrofia espondildtica, enfermedad de Hirayama y esclerosis lateral amiotréfica. Se ha
descripto recientemente un reducido niimero de casos de enfermedad de moto neurona inferior asociada a “ojos de
serpiente” con caracteristicas clinicas y pronéstico distintivos.

Presentamos dos casos de enfermedad de moto neurona inferior asociada al signo “ojos de serpiente” en pacientes
jovenes. El curso clinico fue progresivo con periodos prolongados de estabilidad clinica y ausencia de compromiso
de moto neurona superior durante la evolucién. Los pacientes presentaron debilidad segmentaria y asimétrica de
miembros superiores con predominio distal en el primer caso y proximal en el segundo.

Los casos presentados se corresponden en gran parte con lo comunicado en la literatura, dando apoyo a la existencia
de una nueva entidad con prondstico relativamente benigno denominada enfermedad de moto neurona inferior
esporddica con signo de ojos de serpiente en las imdgenes por resonancia magnética y cuya identificacion debiera
obviar tratamientos innecesarios.
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nes por resonancia magnética

LOWER MOTOR NEURON DISEASE WITH SNAKE EYES SIGN. A NEW CLINICAL-RADIOLOGICAL
ENTITY

Abstract

Lower motor neuron diseases are a heterogeneous group of entities with different prognosis. The “snake eyes” sign refers to bilateral
hyper intensity of the anterior horns on axial magnetic resonance imaging of the spinal cord. It has been associated with ischemia,
cervical spondylosis, Hirayama disease, and amyotrophic lateral sclerosis. Recently a small number of cases of lower motor neuron
disease associated with the “Snake eyes” sign have been described as having distinctive clinical manifestations and prognosis.

Two young patients with “snake eyes” sign associated with lower motor neuron disease had a progressive initial course
Jollowed by a stabilization of symptoms without involvement of upper motor neuron. They presented with asymmetric
segmental arm weakness with distal predominance in the first a case and proximal predominance in the second.

These cases match with those reported in the literature giving support to lower motor neuron disease with “snake eyes” as a
pathological entity with a relatively good prognosis. This diagnosis should avoid unnecessary treatments.

Key words: motor neuron disease, spinal cord diseases, differential diagnosis, magnetic resonance imaging.
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Introduccién

Las enfermedades de la moto neurona inferior
constituyen un grupo heterogéneo de patologias carac-
terizadas por debilidad, atrofia muscular, disminucién
de los reflejos osteotendinosos y fasciculaciones. Se in-
cluyen entre las mismas la atrofia muscular progresiva,
enfermedad de Kennedy, amiotrofia monomiélica (en-
fermedad de Hirayama) y las enfermedades virales del
asta anterior (poliomielitis principalmente). Si bien se
trata de una afeccién de los nervios periféricos, la neu-
ropatia motora con bloqueo multifocal se incluye en
su diagnéstico diferencial. Ademds, la esclerosis lateral
amiotréfica puede presentarse en estadios iniciales so-
lamente con signos de moto neurona inferior agregan-
do manifestaciones de la alteracién de la primer moto
neurona durante la evolucién. Se trata en general de
patologias infrecuentes, con escasa respuesta al trata-
miento y con distintos prondsticos.! Habitualmente el
diagndstico se basa en la edad de comienzo, la presen-
cia de antecedentes hereditarios, la distribucién de las
lesiones (simetrfa, predominio proximal o distal, afec-
cién de miembros superiores y/o inferiores) y la forma
de progresion; estos datos clinicos son apoyados por los
estudios de conduccién nerviosa y la electromiografia.
Sélo en forma reciente se han incorporado los estudios
por imdgenes con este objetivo.?

El signo radiolégico “ojos de serpiente” hace refe-
rencia a la hiperintensidad bilateral en el asta anterior
de la médula espinal en los cortes axiales de las im4-
genes por resonancia magnética (IRM). Este signo se
asocia a entidades como infartos espinales, amiotrofia
espondilética, enfermedad de Hirayama y esclerosis la-
teral amiotréfica. Se ha planteado como mecanismo fi-
siopatoldgico en estos casos una mielopatia focal del asta
anterior secundaria a insuficiencia vascular.>*

Se ha descripto recientemente un reducido nu-
mero de casos de enfermedad de moto neurona inferior
asociada a “ojos de serpiente” con caracteristicas clinicas
y pronéstico distintivos.>* El objetivo de este trabajo es
presentar dos casos que reafirman la existencia de esta
nueva entidad clinico-radiolégica.

Casos clinicos
Caso 1

Mujer de 25 anos de edad, con cuadro de 8 afios
de evolucién caracterizado por debilidad y atrofia dis-
tal en miembro superior izquierdo sin traumatismos ni

esfuerzos fisicos previos. Presentd curso progresivo por
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4 anos seguido de un periodo de estabilidad clinica. El
afo previo a la consulta agregd debilidad distal y atrofia
en miembro superior contralateral.

Al examen fisico se constat6 paresia de mano iz-
quierda, con un grado de 3/5 en la flexién y 1/5 en ex-
tensién de la mufieca y en mano derecha de 4/5 y 2/5,
respectivamente. A nivel de antebrazo izquierdo presen-
taba debilidad en extensién de 4/5. Se constaté ademis
hipotonia y atrofia de ambas manos con reflejos osteo

tendinosos conservados (Fig. 1).

Figura 1. Atrofia de antebrazos y manos con predomi-

nio en miembro superior izquierdo.

La IRM (imagen de resonancia magnética) de
médula cérvico-dorsal mostré en sector anterior dos
imégenes tubulares, hiperintensas en T2, hipointensas
en T1, sin refuerzo con contraste (Fig. 2). Los estudios
de conduccién nerviosa y la electromiografia mostraron
signos de compromiso axonal motor de nervio cubital
y mediano en miembro superior derecho y signos de-
nervatorios en territorio C6 y C7 bilateral. Se dosaron
anticuerpos GM1 en sangre con resultado negativo.

Se indicé tratamiento con inmunoglobulina endo-

venosa sin mejoria clinica.

Caso 2

Varén de 35 afios de edad con cuadro de 6 anos
de evolucidn, progresivo, sin antecedentes de traumatis-
mos ni de esfuerzos fisicos, caracterizado por debilidad
proximal en miembro superior izquierdo. Luego se es-
tabilizé y un mes previo a la consulta presentd sintomas

similares en miembro superior contralateral.
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Figura 2. Signo de ojos de serpiente (flechas blancas). Hiperintensidad a nivel del asta

anterior en corte axial (imagen izquierda) y sagital (imagen derecha) de la secuencia

T2 de la imagen por resonancia magnética de médula cervical que se extienden desde

C3aC7ydeDlaD2.

Al examen fisico presentaba debilidad de 3/5 en
abduccién de brazo izquierdo y 3/5 en flexién de ante-
brazo homolateral con atrofia de biceps y triceps y debi-
lidad de 4/5 en abduccién de brazo derecho con reflejos
osteotendinosos conservados.

La IRM informé “ojos de serpiente” a nivel de
médula cervical. En el electromiograma se observaron
signos denervatorios en triceps, biceps y deltoides iz-
quierdo con velocidades de conduccién motora y sen-
sitiva normales. Se realiz6 espirometria con capacidad
vital forzada y presidn inspiratoria y espiratoria mdxi-

mas normales.

Discusién

Se presentan dos pacientes jévenes con enferme-
dad de moto neurona inferior asociada al signo “ojos de
serpiente” de curso clinico progresivo con perfodos pro-
longados de estabilidad clinica y ausencia de compromi-
so de moto neurona superior durante la evolucién. So-
bre la base de clasificaciones previas se podrian describir
estos casos como portadores de una debilidad segmenta-
ria y asimétrica de miembros superiores con predominio
distal en el primero y proximal en el segundo.’

En ambos casos se descartaron los infartos espina-
les y la amiotrofia espondilética sobre la base del curso
clinico y la IRM. La distribucidn y la falta de anteceden-
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tes familiares no apoyan el diagnéstico de atrofia muscu-
lar espinal del adulto, ya que es una patologia heredita-
ria, con afeccién proximal, simétrica y a predominio de
miembros inferiores." No se hallaron ademds informes
de asociacién de esta patologia con el signo de “ojos de
serpiente”.

En el primer caso, el resultado de los estudios de
conduccién nerviosa llevé a considerar el diagnéstico
de neuropatia motora con bloqueo multifocal. En esta
patologfa, de presunto origen autoinmune y evolucién
progresiva, prevalecen los sintomas en la porcién distal
de los miembros superiores en forma asimétrica siguien-
do inicialmente el patrén de inervaciéon de los nervios
periféricos."® En los casos presentados, la distribucidn,
la ausencia de bloqueos de conduccién y la negatividad
de anticuerpos anti-GM1 son incompatibles con este
diagnoéstico. Dado que se trata de una patologfa que res-
ponde a la inmunoglobulina endovenosa, en los casos
dudosos existe controversia sobre realizar tratamiento
empirico® al cual esta paciente no tuvo respuesta.

Otra entidad considerada fue la atrofia muscular
progtesiva, que es incluida por algunos autores dentro
del espectro de la esclerosis lateral amiotréfica, ya que
suele agregar signos de moto neurona superior en los
primeros dos afios de evolucién en la mayoria de los

casos.” En las formas lentamente progresivas de esta en-
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fermedad y sin afeccién de la primer neurona motora
(que representan >10% de los casos), la debilidad sue-
le ser asimétrica y con predominio distal, afectando en
mayor medida los miembros inferiores con una progre-
sién simétrica posterior. La edad media al inicio supera
los 50 afios.">” La evolucién no progresiva, la edad y
la afeccién exclusiva de miembros superiores alejan esta
posibilidad diagnéstica.” Sin embargo, existen varian-
tes restringidas a los miembros superiores con una dis-
tribucién simétrica y proximal; algunos de estos casos
podrian incluirse en el espectro de la diplejia braquial
amiotréfica o flail arm syndrome, que se diferencia de la
atrofia muscular progresiva por un mayor predominio
del sexo masculino, un mejor prondstico y por presen-
tar sus sintomas confinados a los miembros superiores
por al menos 12 meses.>®? Ademds de la edad y la evo-
lucidn, el predominio distal en el caso 2 y la asimetria
hacen poco probable este diagnéstico.

Respecto de la enfermedad de Hirayama, se trata
de una patologfa que afecta individuos jévenes con un
claro predominio masculino'. En estos pacientes las al-
teraciones suelen estar limitadas a un miembro superior
0, menos frecuentemente, ser bilaterales pero claramen-
te asimétricas.”” Se afectan principalmente musculos
distales como los extensores de los dedos o los flexores
de la mufieca (miotomas C7 a D1).2!"! La evolucidn es
muy lenta con detencidén en la progresién de los sinto-
mas luego de 1 a 5 afios.? La forma de progresién y la
restriccidn del proceso a un miembro superior por més
de tres afos permitirian su diferenciacién de las atro-
fias musculares progresivas.” Sin embargo, puede mos-
trarse una extensién de la enfermedad a otras regiones
mediante electromiografia' y algunos autores incluyen
a la enfermedad de Hirayama dentro del espectro de las
atrofias progresivas.’® Si bien el diagnéstico se descar-
tarfa totalmente con la ausencia de desplazamiento an-
terior del saco dural en la IRM de columna cervical en
posicién de flexién, pueden verse signos sugestivos de la
enfermedad en la IRM convencional. Ademds de la hi-
perintensidad intramedular, pueden mencionarse las al-
teraciones en la curvatura cervical y el aplanamiento de
la médula." Si bien la evolucién temporal es compatible
con este diagndstico, el compromiso bilateral, el predo-
minio proximal en el segundo paciente y la ausencia de
otras alteraciones en la IRM no avalan este diagnéstico.

Se publicaron recientemente series de casos con
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compromiso de neurona motora inferior restringida
a los miembros superiores e imdgenes en “ojos de ser-
piente” en la IRM. Estos pacientes presentaron caracte-
risticas particulares. Se puede mencionar entre ellas un
predominio masculino y edad de presentacién alrededor
de la tercera década de vida. En més del 50% de estos
pacientes, se evidencié como antecedente una historia
de traumatismos o actividad fisica intensa, propuesta
como posibles disparadores de los mecanismos lesiona-
les. Se observé un curso clinico inicialmente progresivo
y luego una fase estacionaria de varios afios y prondstico
relativamente benigno, con grados variables de limita-
cién motora y sin registros de muerte; ninguno de ellos
progresé a esclerosis lateral amiotréfica. La afeccién fue
a predominio proximal o distal con distribucién tanto
simétrica como asimétrica.>*

De esta breve discusién surge que el diagndstico
diferencial de los trastornos de la moto neurona inferior
es dificil, por la similitud clinica entre las distintas en-
tidades y una nomenclatura muchas veces confusa. En
este marco, es relevante describir patrones de enferme-
dad con un pronédstico en comin, y la IRM empieza a
contribuir en este sentido.’> Los casos presentados se co-
rresponden en gran parte con lo publicado en la litera-
tura; por lo tanto, brindan apoyo a la existencia de una
nueva entidad denominada enfermedad de moto neu-
rona inferior esporddica con signo de ojos de serpiente
en la IRM con una evolucién relativamente benigna.
Respecto al prondstico, hubiera sido importante contar
con estudios seriados de funcién respiratoria en ambos
casos; en el segundo de ellos se realizaron con resultados
normales pero no hubo seguimiento de este pardmetro.
En tanto que no se efectuaron en el primer paciente
ya que no presentaba sintomas ni signos de disfuncién
respiratoria; sin embargo estos estudios pueden mostrar
alteraciones ain en individuos asintomdticos.'? Si bien
ello se suma al poco tiempo de seguimiento, creemos
que estas limitaciones no invalidan nuestro propésito de
difundir estos casos dado que los mismos se correspon-
den en gran medida con los trabajos previos. El reporte
de los mismos puede contribuir a su identificacién y a
evitar as{ tratamientos innecesarios y costosos como la
inmunoglobulina, impulsando a su vez el estudio de te-
rapéuticas especificas.’
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“Todos los programas de investigacion que admiro tie-

nen una caracteristica comiin. Todos ellos predicen he-

chos nuevos, hechos que previamente ni siquiera habian
sido sonados o que incluso habian sido contradichos por

programas previos o rivales.”
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