Data de Submiss3o: 02/04/2018
Data de Aprovagdo: 28/06/2018

ARTIGO ORIGINAL

Hipotonia na infancia
Hypotony in children
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Palavras-chave: Resumo

Hipotonia Muscular, A hipotonia na infancia representa um sintoma de varias doengas sistémicas e do sistema nervoso (cérebro, corno
Crianga, anterior da medula, nervos periféricos, jungdo mioneural e muasculo). A sindrome do bebé hipotdnico refere-se a
Tono Muscular. uma crianga com hipotonia generalizada presente ao nascimento ou na fase de lactente. Devido a inUmeras causas

e condigOes clinicas, uma avaliagdo sistemdtica é essencial para a abordagem da crianga hipoténica. O tratamento
da crianga que tem hipotonia deve ser adaptado a condicdo especifica. Em geral, a terapia é de suporte, com
acompanhamento de vérios profissionais.

Keywords: Abstract

Muscle Hypotonia, Hypotonia in infants is a symptom of many systemic diseases or diseases of the nervous system (brain, anterior horn
Child, cell, peripheral nerve, neuromuscular junction, and muscle). Floppy infant syndrome refers to an infant with generalized
Muscle Tonus. hypotonia present at birth or in early life. Because of the multiple causes and clinical conditions in hypotonia, a systematic
assessment is essential in the approach to the floppy infant. Treatment of an infant with hypotonia must be tailored
to the specific condition causing it. In general, treatment is supportive, with the participation of several professionals.

! Mestre em Neurociéncias pela UFPA. Professora Adjunta de Neurologia da UFPA/Médica Neuropediatra da UFPA e do Hospital Ofir Loyola. Professora do
curso de Medicina do CESUPA, Presidente do capitulo Parda da ABENEPI. Membro do departamento cientifico de Neurologia da SBP. Membro Titular da Aca-
demia Brasileira de Neurologia e membro da SBNI e membro da LBE, Belém, PA, Brasil.

Endereco para correspondéncia:

Regina Célia Beltrdo Duarte.
UFPA. Av. Nazaré , n° 491, Apto 1501, Belém, PA, Brasil. CEP: 66035-170. E-mail: rcbduarte@yahoo.com.br

Residéncia Pediatrica 2018;8(supl 1):40-44. DOI: 10.25060/residpediatr-2018.v8s1-07

40



O termo hipotonia refere-se a uma diminuicdo do ténus
muscular, sendo considerado, na grande maioria dos casos,
um sintoma de disfuncdo neuroldgica®.

O tonus muscular é um estado de tensdo constante a
que est3o submetidos os musculos em repouso. E a resisténcia
do musculo ao estiramento. Ha dois tipos de tonus muscular,
o FASICO, que se caracteriza por uma contracdo rapida e
envolve as estruturas apendiculares (Tonus de Acdo), e o
Tonus POSTURAL, decorrente de uma contra¢do prolongada.
A gravidade mantém os musculos antigravitacionais em
constante estiramento e os musculos envolvidos sdo do
pescoco, tronco e dorso (musculatura axial)?.

Quando ocorre a diminui¢do do ténus postural, ha uma
dificuldade da crianga de sustentar corpo e membros contra
a gravidade, gerando a hipotoniaZ.

A manutencdo do tonus muscular depende da integridade
do Sistema Nervoso Central (SNC) e Sistema Nervoso Periférico
(SNP). Neste caso, a hipotonia é um sintoma comum decorrente
de disturbios neuroldgicos envolvendo cérebro, tronco cerebral,
medula, nervos periféricos e musculo®.

Em decorréncia do envolvimento de varias estruturas,
a hipotonia é dividida em dois grupos*:

1) Hipotonia Primaria: estarelacionada ao comprometimento
das estruturas que compdem a unidade motora (motoneurénio
medaular, raizes, nervos periféricos e musculos);

2) Hipotonia Secundaria: decorrente de lesées do SNC,
sindromes genéticas, doencgas sistémicas ou situagdes que
afetem tenddes e ligamentos.

Segundo Dubowitz, na sua descri¢do sobre a sindrome
da crianga hipotonica, ha dois grandes grupos de hipotonia
com manifestacdes clinicas diferentes que auxiliam no
diagndstico diferencial da hipotonia primaria (Grupo Paralitico)
ao da hipotonia secundaria (Grupo N&o Paralitico)’.

As manifestacdes clinicas estdo listadas no Quadro 1.

A crianga hipotonica ou Floppy Infant apresenta um quadro
clinico variavel e com multiplas etiologias que sdo agrupadas
em causas centrais, que representam de 60 a 88% dos casos de
hipotonia e as causas periféricas, que sdo menos frequentes,
representando de 15 a 30% das causas de hipotonia e representam
em conjunto as doengas neuromusculares.

Quadro 1. Hipotonia: diagndstico

As principais causas de origem central sdo: encefalopatia
hipoxico-isquémica, insultos cerebrais, malformacgdes
cerebrais, hemorragias intracranianas, sindromes congénitas,
doengas metabdlicas como os erros inatos do metabolismo
(exemplos: sindrome de Zellweger, sindrome de Lowe) e
doengas cromossémicas (exemplo: sindrome de Down).

As principais causas de origem periférica incluem as
doencas da unidade motora, entre elas a atrofia muscular
espinhal infantil (doenga do motoneur6nio medular); doenga
de Charcot Marie e Dejerine-Sotta (nervos); miastenia e
botulismo (jungdo neuromuscular) e miopatias (musculo),
entre elas, as miopatias congénitas, distrofias musculares
congénitas e doencas do metabolismo (doenga de Pompe).

Algumas doengas podem apresentar clinicamente
sintomas e sinais de hipotonia do tipo central e periférica,
entre elas, a deficiéncia de maltase acida (doenga de Pompe),
neuropatia axonal gigante e doengas mitocondriais.

A pesquisa foi realizada no periodo de 2000 a 2017, nas
linguas inglés, portugués e espanhol com as seguintes palavras
chaves: crianga hipotonica, floppy infant, recién-nascido,
lactante hipotdnico, nas bases de dados.

* Avaliagdo do ténus muscular: RN e lactente

O RN prematuro apresenta uma hipotonia fisioldgica
que se estende da 26° até a 36° semana de idade gestacional.
Uma vez excluida a prematuridade, um recém-nascido
hipoténico representa um quadro clinico alarmante,
significando um bebé gravemente enfermo, inclusive com
comprometimento na respiragdo e sucgao. Este quadro
contrasta com um RN sauddvel, que apresenta uma
hipertonia fisiolégica devido a semiflexdo da musculatura
dos membros.

No lactente a hipotonia que é fisioldgica nao é
o sintoma mais observado no caso de uma crianga com
hipotonia patoldgica. Sendo assim, os sintomas observados
sdo em decorréncia do atraso ou auséncia das aquisi¢cdes
motoras durante o desenvolvimento da crianga. Este quadro
podera estar associado a altera¢Bes na linguagem e no
comportamento.

Métodos de diagndstico

Sucesso no diagndstico (%)

Histdria e exame fisico: (Passo 1) Histéria familiar, condigbes de parto e exame clinico e neuroldgico 50%

Exames de imagem (CT ou RM): (Passo 2)
Avaliacdo genética clinica (Passo 3)

Testes genéticos: cariodtipo, fish, CGH (Passo 4)

13%
9%
6%

Testes bioquimicos: (Passo 5) Aminoacidos no plasma, acidos organicos, perfil de acilcarnitinas 6%

Testes neuromusculares (Passo 6): Ck, EMG (eletroneuromiografia), analise do DNA para atrofia espinhal infantil e distrofias musculares 6%

Fonte: Hannibal; Peredo®
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O exame do tonus muscular é uma das etapas do exame
neuroldgico e ndo caberd neste artigo o seu detalhamento,
porém algumas manobras para verificagdo do tonus sdo
realizadas nas criancgas, entre elas:

1) Manobra de tragdo: consiste em segurar as maos da
crianga, puxando-a para uma posigdo sentada. A resposta é
elevagdo da cabega junto com o corpo Ao chegar a posigdo sentada
e a cabeca é mantida ereta na linha média. (Figura 1 A). Na crianga
hipotonica ha falta de sustento completo da cabega (Figura 1 A).

Figuras 1A a 1D. Hipotonia.
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2) Manobra de suspensdo horizontal: a crianca, ao ser
suspensa horizontalmente, fica com a cabega ereta, dorso reto
e a flexdao dos cotovelos, joelhos, tornozelos e dos quadris.
Nas criangas hipotdnicas ocorre uma flacidez nas maos do
examinador, ficando cabega e membros pendendo livremente
(Figura 1 B).

3) Manobra de suspensdo vertical: consiste em segurar
a criancga pelas axilas sem agarrar o térax, puxando-a para
cima. A resposta normal é que a crianga fica suspensa com
uma semiflexdo dos membros, sem escorregar pelas maos do
examinador. Na crianga hipotoénica a cabega cai para frente,
os membros inferiores estdo hipotdnicos e a crianga pode
escorregar pelas maos do examinador devido a fraqueza dos
musculos dos ombros (Figura 1 C).

4) Manobra do Cachecol: na crianga hipotdnica ocorre
falta de resisténcia a movimentagdo passiva dos membros
superiores e os cotovelos cruzam-se além da linha média
sem formar angulos articulares e nos membros inferiores
observa-se atitude em batraquio, com hiperabdugdo das coxas
(Figura 1 D).

e Anamnese®*?

Alguns aspectos da anamnese sdo relevantes na crianga
hipotonica:

1) Histéria familiar: consanguinidade entre os pais,
histdria de gestagdes anteriores, historico familiar de doencas
neuroldgicas;

2) CondigBes de parto e gestagdo: uso na gravidez do
alcool, fumo, drogas ilicitas, presenca de doencas sistémicas
maternas e infecciosas. Diminuicdo da movimentagao fetal,
aumento ou diminui¢do do liquido amnidtico, retardo de
crescimento intrauterino, ameaga de parto prematuro,
sintomas de aborto, apresenta¢do no parto, tipo de parto,
traumas obstétricos, primipara ou multipara.

e Exame fisico geral e neuroldgico

Exame fisico geral com avaliagdo de dismorfismos faciais,
estado de alerta, avaliagdo do sistema cardiopulmonar, sistema
digestdrio, sistema renal, sistema osteoarticular, pele e faneros.

Exame neurolégico: avaliagdo da motricidade e forga
muscular, da sensibilidade, pesquisa dos reflexos profundos
e superficiais, presenca de mal formagdes osteoarticulares,
presenca de contraturas.

e Avaliacdo de exames complementares na crianga
hipotbnica®*1®

Os exames iniciais na crianga hipotonica direcionam
o diagnéstico para doengas sistémicas e os exames de rotina
sdao hemograma, analise e culturas (sangue, urina e liquor
cefalorraquiano), analise das enzimas do figado, glicemia,
ionograma, magnésio, ureia e creatinina.
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Em situagdes que hd suspeita de infec¢des
congeénitas, solicitar as sorologias para toxoplasmose, sifilis,
citomegalovirus, rubéola e herpes (TORCHS). Em casos de
hipotonia central com suspeita de doengas metabdlicas ou
genéticas, alguns exames mais especificos sdo solicitados de
acordo com a suspeita clinica como o Caridtipo em Banda G
(no caso de dismorfismos faciais como exemplo a sindrome
de Down), técnica de microaarray (microarranjos), estudo
de hibridizagdo in situ por fluorescéncia (FISH) e estudo da
metilagao (Prader Willi e Angelman).

Nos casos clinicos, quando ha suspeita de erros inatos
do metabolismo, alguns exames comp&em a investigagao,
como exemplo no caso de acidose estar presente solicita-
se cromatografia de aminoacidos (plasma) e dosagem de
acidos organicos na urina (no caso de acidemias organicas e
aminoacidopatias), dosagem de piruvato e amonia (defeitos
do ciclo da ureia), lactato (disturbios do metabolismo dos
carboidratos e doengas mitocondriais) e perfil de acilcarnitinas
(acidemias organicas e defeitos da oxidagdo de acidos graxos).

A dosagem de acidos graxos de cadeia muito longa
devem ser solicitada no caso de doengas peroxissomais, como
no caso de adrenoleucodistrofia.

Nos casos de hipotonia periférica a dosagem de
creatinoquinase (CPK) deve ser solicitada, assim como
outros exames, dependendo da suspeita diagndstica. Testes
especificos como analise do DNA s3o Uteis para AEl (amiotrofia
espinal infantil) e distrofias miotonicas. Outros exames mais
invasivos também s3o solicitados, como a eletroneuromiografia
e a biopsia muscular com estudo imunohistoquimico e
microscopia eletronica, métodos de escolha para o diagndstico
diferencial de miopatias e distrofias musculares.

Os exames de imagem como a ressonancia magnética
(RM) sdo uma valiosa ferramenta para a detecgdo de
anormalidades do sistema nervoso central. A RM de cranio
permite definir malformagGes estruturais, defeitos de
migracdo neuronal e anormalidade de sinal nos ganglios da
base ou defeitos do tronco cerebral e cerebelo (sindrome de
Joubert). As alteragdes de substancia branca (leucodistrofias)
podem ser vistas em doengas peroxissomiais e as heterotopias
em distrofias musculares congénitas e outras doencas do SNC.
A espectroscopia com RM aukxilia no diagndstico das doencas
metabdlicas.

As doencas neuromusculares representam uma
pequena parte do universo das causas de hipotonia, porém,
na presenca de hipotonia associada a fraqueza muscular,
as principais condig¢bes clinicas sdo estas doengas e sdo
classificadas de acordo com a topografia. Algumas destas
afec¢Ges cursam com hipotonia na fase de recém-nascido
ou lactente. A seguir estdo listadas as principais doengas
neuromusculares:

1) Doengas do neurbénio motor: Amiotrofia Espinhal
Infantil e Paralisia Infantil.

2) Neuropatias: Dejerine-Sottas e sindrome de Guillain-
Barré.
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3) Doengas da jungdo mioneural: miastenia neonatal
transitdria, sindrome miasténica congénita, miastenia grave
e botulismo.

4) Miopatias: distrofias musculares, distrofias
musculares congénitas, miopatias congénitas, miopatias
metabdlicas e miopatias inflamatdrias como a polimiosite,
miosites infecciosas.

Inimeras das doengas citadas acima tém o diagndstico
definitivo por meio da andlise molecular como no caso
da Amiotrofia Espinhal Infantil, que é a segunda doenca
neuromuscular mais frequente e o diagndstico é feito pela
analise molecular do SMN (survival motor neuron), cujo o
resultado desta analise é a delegdo deste gene. O quadro
clinico cursa com hipotonia severa, principalmente na forma
mais grave, que é a tipo 1 (doenga de Werdnig-Hoffmann).

Outra doenga neuromuscular que cursa com hipotonia
principalmente na forma infantil é glicogenose tipo I,
deficiéncia de maltase acida ou doenga de Pompe, que se
caracteriza pela deficiéncia enzimatica da alfaglicosidas e
acida. Esta enzima é responsavel pela quebra do glicogénio nos
lisossomas. Com a deficiéncia ou auséncia desta enzima, ha
um acumulo de glicogénio na musculatura estriada, cardiaca
e musculatura lisa, havendo cardiomiopatia hipertrofica,
hipotonia, fraqueza muscular, insuficiéncia respiratéria e até
6bito. O tratamento da doenca de Pompe é feito por meio da
reposi¢do enzimatica endovenosa com Alfa-Alglicosidase*Y’.

E uma causa comum para o diagnéstico diferencial
da hipotonia, e se caracteriza por ser uma desordem
neuromuscular ndo progressiva presente ao nascimento e
com atraso nos marcos do desenvolvimento neuropsicomotor.
Ocorre flacidez simétrica da musculatura. Os reflexos
profundos estdo normais e os exames de laboratério também
estdo normais. E um diagndstico de exclusdo. Hd um aumento
na incidéncia nestes casos de deficiéncia intelectual e
transtornos do aprendizado.

O tratamento da crianga hipotonica deve ser adaptado
de acordo com a condicdo especifica. De um modo geral,
a terapia é de suporte e com uma equipe de reabilitagao,
envolvendo inumeros profissionais. O aporte nutricional é
de extrema importancia e deve ser administrado através
de sondas enterais ou através da gastrostomia, assim
como o suporte ventilatorio, uma vez que a hipotonia pode
comprometer as fungdes respiratdrias e da degluticdo.

O aconselhamento genético para os pais é de extrema
importancia, principalmente nos casos de hipotonia do tipo
periférica, em que as doengas neuromusculares representam
este quadro e a grande maioria é geneticamente determinada.



CONCLUSAO

De um modo geral, a causa mais frequente de hipotonia
é do tipo central. Devido ao largo espectro de manifestacdes
clinicas com multiplas causas da hipotonia, a anamnese e o
exame fisico geral e neuroldgico sdo de extrema importancia,
auxiliando na grande maioria do diagndstico diferencial.
A selecdo para estudos genéticos especificos, exames de
neuroimagem e exames laboratoriais auxiliam e contribuem
para o esclarecimento da causa de hipotonia. Exames mais
especificos e invasivos como a eletroneuromiografia e a bidpsia
muscular também tém papel de importancia no diagndstico
da hipotonia, principalmente nas causas periféricas.
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