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Paciente de sexo masculino, de 12 afios de edad,
natural y procedente de Bogot3, estudiante de 7°
de bachillerato con buen rendimiento académico,
que consulta por cuadro clinico de inicio insidioso
de 5 dias de evolucién, consistente en episodios
eméticos en varias ocasiones asociado
posteriormente a disartria, parestesias en pies,
debilidad distal de miembros inferiores con
progresiébn a proximal y luego a miembros
superiores, rigidez facial, parestesias en lengua,
hipomimia y disfagia, sin pérdida del control de
esfinteres.

Paciente con antecedente perinatal de ser
producto de segunda gestacién de alto riesgo por
edad materna avanzada, parto por cesarea por
oligohidramnios y hospitalizacién durante 5 dias
por hiperbilirrubinemia neonatal.

Al examen fisico se encontré: Frecuencia
cardiaca: 76 latidos/min; Frecuencia respiratoria:
16 respiraciones/minuto; peso 52 Kg; tensidn
arterial 152/104 mmHg; pupilas isocdricas,
normoreactivas; asimetria facial, ptosis palpebral
bilateral, epifora izquierda, hipoestesia en
hemicara izquierda y en la punta de la lengua,
disartria flacida, rinofonia y disfagia para los
liquidos. Fuerza muscular en miembros inferiores
(Msls) 3/5, miembros superiores (MsSs) 3+/5
proximal bilateral y 2/5 en intrinsecos de manos,
Fuerza de la musculatura axial conservada;
paciente sin compromiso sensitivo, con reflejos
osteotendinosos en MsSs conservados, arreflexia
rotuliana bilateral e hiporreflexia aquiliana
bilateral, Babinski negativo; marcha con aumento
del poligono de sustentacidn, sin alteracién de la
coordinacién ni de la memoria.

Basados en la clinica y en las ayudas diagndsticas
(Ver paraclinicos en cuadros 1,2 y 3), se considera
un cuadro de pardlisis flacida con disautonomia,
por lo que se sospecha una polineuropatia aguda
e inician manejo con inmunoglobulina humana a
una dosis de 1g/Kg/dia por 2 dias, administrada
en unidad de cuidados intermedios para vigilancia
estricta y control de cifras tensionales.

Columna Lumbosacra: compatible con aracnoiditis y/o
radiculitis, incluyendo Guillain Barré en el diagnéstico
diferencial.

RM de Columna Cervical y Dorsal: Normales.

Cuadro 1. Estudios imagenoldgicos. RM: Resonancia Magnética.

LCR: disociacion albuminocitolégica
Antigeno Eipstein Baar: (+)

1gG Citomegalovirus: (+)

IgM Citomegalovirus: negativo

Coprocultivo para Campilobacter: Negativo

Plomo en sangre: 2,90ug/L

Plomo en orina: no detectable

Talio en orina: 0,23ug/L
Bandas oligoclonales en LCR: Negativas

Cuadro 2. Estudios de laboratorio. LCR: Liquido cefalorraquideo

NCS sensitivas de N. mediano y ulnar: Sin respuesta bilateral
NCS motoras de N. mediano, ulnar, tibial y peroneo bilateral:
Latencias prolongadas, amplitudes y velocidades de
neuroconducciéon disminuidas.

NCS de Nervio sural bilateral: Normales

Conclusién: Compatible con PNP motora y sensitiva,
desmielinizante (probablemente primaria), con lesién axonal
secundaria.

Cuadro 3. Estudios electrofisiologicos. N: Nervio. PNP: Polineuropatia.

El paciente desde el tercer dia de iniciado el
tratamiento presenta mejoria de la fuerza
muscular y disminucion de las parestesias por lo
que dan salida a los 10 dias de hospitalizacion.

A los 2 dias del alta el paciente presenta
exacerbacién de la debilidad muscular por lo que
consulta nuevamente y se hospitaliza para
reiniciar manejo con inmunoglobulina humana a
una dosis de 1g/Kg/dia por 2 dias. El paciente
evoluciona favorablemente y dan salida 8 dias
después con orden de manejo ambulatorio por
fisioterapia.



Un mes después el paciente consulta en otra
institucion ante la persistente y progresiva
debilidad muscular hasta causar la incapacidad
para el bipedo. Al examen fisico se encontrd
fuerza muscular en Msls de 0/5 distal y 2/5
proximal y en miembros superiores 4/5 proximal
y 3+/5 distal, pie caido bilateral y alodinia de
predominio en Msls que requiri6 manejo por
clinica de dolor; el analisis de LCR nuevamente
evidenciaba disociacién albuminocitoldgica y los
resultados de los estudios de electrodiagndstico
se muestran en el cuadro 4.

NCS motoras y sensitivas de N. cubitales, medianos, surales y
tibiales: Ausencia de respuesta. Reflejo H: ausente bilateral
Electromiografia: Aumento de la actividad de insercion y
signos de denervacion en reposo en los musculos extensor
digitorum comunis, primer interéseo dorsal, Vastus lateralis,
Tibialis anterior y gastrocnemius lateral.

Conclusién: PNP sensitiva y motora axonal y mielinica de
caracter severo, con mayor compromiso en Msls.

Cuadro 4. NCS: neuroconducciones. PNP: polineuropatia. N: nervio.

Teniendo en cuenta la progresién de la
enfermedad, la persistencia de los sintomas, las
reagudizaciones y los hallazgos
electrofisiolégicos, se consideré un cuadro
compatible con polineuropatia cronica
recidivante y se reinicia el tratamiento con
inmunoglobulina humana a una dosis de
1g/Kg/dia por 2 dias, metilprednisolona a
20mg/Kg/dia por 3 dias continuando a
1mg/Kg/dia por 1 mes y control antihipertensivo
con propanolol a 40mg en la mafana y 20mg en
la noche.

El paciente mejord progresivamente,
recuperando la fuerza muscular hasta lograr el
bipedo y la marcha con ayuda ortésica y de
terceros; se le da salida con orden de
administracion de una dosis mensual de
inmunoglobulina humana.

7 meses después se realizan nuevos estudios
neurofisioldgicos cuyos resultados se muestran
en el cuadro 5.

ELECTRODIAGNOSTICO A LOS 7 MESES DE EVOLUCION

NCS motoras de N. peroneo izquierdo y tibial derecho con
ausencia de respuesta.

NCS sensitivas de N. peroneo superficial izquierdo sin
respuesta.

NCS sensitivas de N. cubital izquierdo sin respuesta

NCS motoras de N. cubital izquierdo con signos de bloqueo de
la conduccidon (prolongacion de la latencia, disminucion de la
amplitud y disminucién de la velocidad de conduccién) y
Dispersiéon temporal anormal.

i NCV [Left Ulnar Motor]

SITIO LAT. AMP VEL.
(ms) | (mv) (m/s)
N. ULNAR MOTOR IZQUIERDO
Mufeca 7,9 1,5
Codo 27,4 1,0 11
N. MEDIANO MOTOR DERECHO
Mufeca 3.8 2.2
Codo Nr 0

NCS motoras de N. mediano derecho con signos de bloqueo
de la conduccion (prolongacion de la latencia, disminucién de
la amplitud, sin respuesta al estimulo proximal) y Dispersion
temporal anormal
Onda F sin registro, con onda M de latencia prolongada.
EMG: signos de inestabilidad de membranay reinervacion.
Conclusiones: estudio compatible con PNP Sensitivo-motora
en fase de reinervacion.

Cuadro 5. NCS: neuroconducciones. EMG: electromiografia. PNP: polineuropatia.

ANALISIS

Debido a la forma de presentacidn inicial del
cuadro: debilidad facial y de extremidades, de
caracter agudo y progresivo, simétrico, distal y
ascendente, asociado a sintomas sensitivos y
disautonomia y por los hallazgos en los estudios
electrofisiolégicos, se podia considerar un cuadro
compatible con Sindrome de Guillain Barré; sin
embargo, ante la pobre evolucién inicial
presentada por el paciente, con exacerbaciones
de la sintomatologia, asi como la persistencia del
cuadro por mas de 8 semanas, sumado a los
hallazgos en los estudios electrofisioldgicos
(lesion desmielinizante y axonal con bloqueo de
la conducciéon) y a la posterior respuesta
favorable al tratamiento continuo con
inmunoglobulina, se considera un cuadro



compatible con polineuropatia desmielinizante
cronica inflamatoria de origen adquirido, ya que
las de tipo hereditario presentan en el
electrodiagnostico lentificacion de la velocidad de
conduccién de forma homogénea tanto distal
como proximal sin signos de dispersion ni
bloqueos de la conduccién. Ademas el paciente
tuvo una evolucién relativamente rapida y no
asociada a ningun cuadro infeccioso identificable
en el curso de la enfermedad.

La polineuropatia desmielinizante inflamatoria
crénica es una polineuropatia clinicamente
heterogénea, generalmente simétrica, con
alteracién sensitiva y motora cuya evolucién
puede ser monofasica, recurrente o progresiva, y
que se desarrolla en un periodo mayor de 8
semanas lo cual lo diferencia del sindrome de
Guillan Barré.

La polineuropatia desmielinizante inflamatoria
crénica tiene una prevalencia de 1-7.7 por
100.000 habitantes y se produce por reacciéon a
multiples antigenos, algunos no proteicos,
mediada por linfocitos T y asociada al aumento
de FNT, IL-2, metaloproteinasas y a la alteracion
de los linfocitos T supresores, lo cual conlleva a
un proceso inflamatorio crénico del endoneuro.

Segun la academia americana de neurologia los
criterios  diagndsticos  de polineuropatia
desmielinizante inflamatoria crénica
comprenden:

1. Velocidad de conduccion motora lenta
en 2 0 mas nervios.

2. Bloqueo parcial de conduccion o
dispersion temporal anormal en uno o
mas nervios motores, excluyendo el
nervio tibial y los nervios de sitios de
atrapamiento comun.

3. Latencia motora distal prolongada en
dos o mas nervios.

4. Ondas F ausentes o con latencias
minimas prolongadas en dos o mas
nervios.

En la polineuropatia desmielinizante inflamatoria
crénica la biopsia muestra depdsitos de IgM vy
complemento en la superficie de las vainas de
mielina con formacion de imagenes en bulbo de
cebolla debido a la inflamacidn crénica.

En cuanto al tratamiento la plasmaféresis y la
Inmunoglobulina humana endovenosa son
intervenciones que benefician a los pacientes con
polineuropatia  desmielinizante  inflamatoria
cronica en cuanto a la disminuciéon de las
recurrencias y la mejoria de la progresién. Se
debe iniciar el tratamiento tan pronto como sea
diagnosticada la enfermedad. Los
corticosteroides son una terapia con probable
beneficio sobre la progresion de la polineuropatia
desmielinizante inflamatoria crénica, sin embargo
antes de su uso se debe realizar un cuidadoso
balance riesgo beneficio. No existe evidencia
concluyente sobre el uso de otras terapias,
aunqgue podrian ser una opcidn en pacientes no
respondedores.

Los pacientes jovenes, con cuadro de inicio
agudo, asi como las variantes de predominio
proximal, tienen mejor prondstico.
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