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POLINEUROPATIAS ADQUIRIDAS:

DEFINICION:

El término polineuropatia implica la afectacion de multiples nervios, en cualquiera de las
partes anatomicas, independientemente del tipo de lesion, de su fisiopatologia o
etiologia. Asi pues las polineuropatias se produciran por:

1. Afectacion del cuerpo celular o neuronal:

Por el tipo de afectacion del cuerpo neuronal, (motoneurona o célula del ganglio
raquideo), tendremos neuropatias puramente sensitivas, motoras o mixtas (sensitivo-
motoras) y por el grado de afectacion del cuerpo celular se produciran afectaciones
predominantemente distales de las respectivas fibras, (alteracion del flujo axonal), o una
degeneracion axonal secundaria con fendbmenos de degeneracion waleriana.

La traduccion electrofisioldgica sera una reduccion del potencial evocado motor o
sensitivo, con velocidades de conduccién normales o muy discretamente reducidas en
relacion siempre al niumero de axones conservados y al tamafio de los mismos. El estudio
electromiografico de aguja descubrird una pérdida de unidades motoras con signos de
denervacion.

2. Alteraciones axonales primitivas.

Las alteraciones primariamente axonales, producen como grado minimo de lesion, la
presencia de bloqueos traducidos por una reduccién del potencial evocado, proceso que
de no quedar limitado en este estadio, condicionara una degeneracién axonal con la
subsiguiente denervacién muscular.

3. Lesiones de la célula de Schwann o de la mielina:

El compromiso de la mielina se traducira por un enlentecimiento de la velocidad de
conduccion (V.C) con alargamiento de las latencias y tiempos de conduccion. Los
potenciales evocados serdn de reducido voltaje, aspecto disgregado y duracién
aumentada. La implicacion de una alteracibn méas proximal del nervio periférico
comportara un alargamiento de las ondas F. La alteraciébn mielinica primaria podra
condicionar degeneracion axonal secundaria y signos de denervacion.

EPIDEMIOLOGIA:

Los datos epidemioldgicos sobre la polineuropatia son relativamente limitados, en parte
porque la enfermedad es muy variable en su severidad, etiologia, formas de
presentacion, incluso dentro de una misma poblacion. Existen publicaciones donde se



recoge que la diabetes mellitus es el factor de riesgo mas comun, presente en el 44 por
ciento de los pacientes con polineuropatia. La prevalencia de polineuropatia entre
pacientes sin exposicion reconocida a enfermedades o agentes neurotoxicos puede
llegar a ser de hasta el 2 por ciento; entre los pacientes con uno o dos factores de riesgo,
la prevalencia puede ser del 12 y 17 por ciento, respectivamente. Existen trabajos que
reflejan que la historia natural de la enfermedad, en los pacientes con diabetes mellitus
tipo 2, puede aparecer una prevalencia inicial de polineuropatia de hasta el 8 por ciento,
en comparacion con una poblacién control en la que se vieron afectados tan solo el 2 por
ciento de los pacientes Después de 10 afios, el nimero de pacientes que tenian
anormalidades de conduccién nerviosa compatibles con polineuropatia alcanzé un 42
por ciento en la poblacion diabética frente al 6 por ciento en los controles. En otro estudio
de pacientes con SIDA clinico, el 12 por ciento presento6 evidencia de una polineuropatia,
la mayoria presentaban una neuropatia axonal distal simétrica. Polineuropatias
inflamatorias, incluyendo la polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria cronica
(CIDP) y mononeuritis maltiple también se han descrito, a menudo en pacientes con inicio
mas reciente de la infeccion por VIH.

ETIOLOGIA:

La polineuropatia tiene una gran variedad de causas, que van desde lo comun, como la
diabetes mellitus, el abuso de alcohol y la infeccion por el VIH , a los menos frecuentes,
tales como algunas formas inusuales como la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth
(CMT). A menudo se presenta como efecto secundario inherentes a determinados
farmacos, o como una manifestacion de una enfermedad sistémica. La tasa de
progresion de la polineuropatia, en relacion con su caracter (axonal o desmielinizante)
puede ayudar a identificar su etiologia. Los nervios periféricos son susceptibles a una
variedad de factores toxicos, inflamatorios, hereditarios, infecciosos, que pueden afectar
su funcién; lo que conduce a la aparicion de un trastorno clinico que es la polineuropatia.
Desafortunadamente, no existen reglas simples que podamos aplicar de forma fiable
para distinguir los distinitos tipos de polineuropatia (por ejemplo, desmielinizante o
axonal, crénico frente a agudo, sensorial frente al motor) producido por estas categorias
de enfermedad

FISIOPATOLOGIA:

Las causas de las polineuropatias son mdltiples y por tanto también los mecanismos
fisiopatoldgicos que llevan al dafio de los nervios periféricos. Los sistemas nerviosos
central (SNC) y periférico tienen muchos rasgos anatdmicos y moleculares en comun.
Sin embargo, a pesar de las semejanzas entre ellos, hay muchas enfermedades
especificas del SNP.

Los principales mecanismos que llevan a esta selectividad son:



= Mutaciones que afectan genes expresados exclusivamente en el SNP.

» Enfermedades autoinmunes cuya diana son constituyentes especificos del SNP.

» Penetracion de toxinas o anticuerpos a través de la barrera sangre-nervio.

= |Insuficiente aporte del sistema arterial endoneural Gran longitud de algunos
axones del SNP Vulnerabilidad del SNP al trauma.

CUADRO CLINICO:

Los sintomas de la polineuropatia pueden aparecer de forma repentina (aguda, en el
transcurso de unos pocos dias a un par de semanas) o desarrollarse lentamente y
aparecer durante un periodo de tiempo (crénica, en el transcurso de varios meses a
afos) dependiendo de la causa.

DX DIFERENCIAL:
o Estudios electrodiagndsticos
o Pruebas de laboratorio, determinadas por el tipo sospechado de neuropatia

La polineuropatia se sospecha en pacientes con déficits sensitivos difusos o
multifocales, debilidad sin hiperreflexia o ambos. Sin embargo, si los hallazgos son
relativamente difusos pero comenzaron de forma asimétrica, la causa puede ser una
mononeuropatia multiple. Los médicos deben solicitar a los pacientes una descripcién
detallada del inicio de los sintomas para determinar si los sintomas comenzaron de
forma simétrica o asimétrica. Por ejemplo, se debe preguntar a los pacientes si los
sintomas aparecieron en ambos pies aproximadamente al mismo tiempo
(simétricamente) o si aparecieron en un pie, luego en una mano y luego en el otro pie
(asimétricamente).

DIAGNOSTICO:

Las pruebas de laboratorio basales para todos los pacientes incluyen:
= Hemograma completa.
= Electrolitos

= Pruebas de funcién renal



= Prueba de reagina rapida en plasma.

= Medicion de glucosa en plasma en ayunas, hemoglobina glucosilada (HbA1C) v,
a veces, una prueba de tolerancia a la glucosa de 2 horas

»= Niveles de vitamina B12 y acido félico.
= Nivel de hormona tirotropina (TSH)

Algunos médicos incluyen la electroforesis de proteinas séricas, especialmente si los
pacientes tienen una neuropatia sensitiva dolorosa no explicada por la diabetes. La
necesidad de otras pruebas esta determinada por el subtipo de polineuropatia (de fibras
grandes o pequefias). Cuando el EMG vy la diferenciacion clinica no son concluyentes,
puede ser necesario realizar pruebas para todos los subtipos.

TRATAMIENTO:
« Tratamiento dirigido a la causa
o Tratamiento de sostén

El tratamiento de la polineuropatia se concentra en corregir las causas cuando sea
posible; puede eliminarse el farmaco o la proteina causal, o se puede corregir una
deficiencia nutricional. Aungque estas acciones pueden detener la progresion y disminuir
los sintomas, la recuperacion es lenta y puede ser incompleta.

Si la causa no puede corregirse, el tratamiento se concentra en minimizar la
discapacidad y el dolor. Los fisioterapeutas y los terapistas ocupacionales pueden
recomendar dispositivos de asistencia Utiles. Los antidepresivos triciclicos como la
amitriptilina o los anticonvulsivos como la gabapentina son utiles para el alivio del dolor
neuropatico (p. ej., los pies ardientes diabéticos).



POLINEUROPATIA DE GUILLIAN BARRE:

El sindrome de Guillain-Barre (SGB), es una polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda
de cardacter progresivo; producto de la inflamacién de los nervios periféricos secundaria
a factores autoinmunes. La observacion de que la plasmaferesis y la inmunoglobulina
intravenosa producen mejoria clinica, la presencia de anticuerpos circulantes dirigidos
contra estructuras del nervio periférico en el suero de pacientes con SGB y el depdsito
de inmunoglobulinas y complemento sobre las fibras mielinizadas en los especimenes
de biopsia dan un factor preponderante a la respuesta inmune en la patogénesis del
SGB.

El SGB ha emergido como la causa mas frecuente de paralisis flacida en los nifios a
partir de la eliminacion de la poliomielitis. Se trata de un desorden, que involucra un grupo
de entidades clinicas y patologicas, caracterizado por debilidad muscular, compromiso
sensitivo o disautonomia. Se describe adicionalmente una serie de variantes clinicas
diversas.

EPIDEMIOLOGIA:

La incidencia anual es de 0.75 a 2 casos por cada 100.000 habitantes; en menores de
15 afios se ha estimado en 0.6 a 1.1 por cada 100.000 nifios. En nuestro pais en 2.003
de los casos reportados como paralisis flaccida aguda en menores de 15 afios, el 29 por
ciento correspondieron a SGB. El SGB en los nifios tiene una evolucién mas benigna
respecto a los adultos, con recuperacion mas acelerada y menor riesgo de discapacidad.

ETIOLOGIA:

El sindrome de Guillain Barre (SGB) representa el prototipo de la neuropatia periférica
inmunomediada, hoy reconocida como un grupo de condiciones con patogénesis y
patologia diversa.

El SGB se harelacionado mas frecuentemente con infeccion. Con frecuencia ocurre dias
a semanas después de una infeccion respiratoria 0 gastrointestinal. Muchos agentes
microbianos se han implicado entre ellos el Campylobacter jejuni, el Citomegalovirus (8
- 13% de los casos), Epstein-Barr (2 - 10% de los casos), Influenza A y B, parainfluenza,
varicela zoster, rabia, adenovirus, rubéola, sarampion, parotiditis, hepatitis, VIH,
mycoplasma pneumoniae (5% de los casos), H. influenzae (2 - 13% de los casos) y
Brucella. Asi mismo se ha relacionado con inmunizaciones (Toxoide DT) y también con
cirugia, anestesia y trauma.

FISIOPATOLOGIA:

Los hallazgos patoldgicos estdn confinados al sistema nervioso periférico, siendo la
desmielinizacion inflamatoria multifocal el marco patologico del SGB. Sin embargo el



espectro de cambios patolégicos varia entre desmielinizacion extensa y focal en
presencia o ausencia de infiltracion celular, hasta la aparicion de degeneracion axonal
con o sin infiltrados inflamatorios o desmielinizacion. Desde el punto de vista
inmunoldgico, después de la activacion de los epitopes blanco producto de la reaccién
inmune, se produce infiltracion por linfocitos T. Posteriormente ocurre desmielinizacién
en axones sensitivos y motores, mediada por macrofagos, que penetran la membrana
basal de las células de Schwann, desgarran las laminillas de mielina dejando a los
axones expuestos, con degeneracion de fibras, raices, nervios proximales y distales. El
concepto de que los linfocitos B aberrantes responden a los glicolipidos es la clave de la
patogénesis del SGB y el foco de muchos estudios.

El complemento también juega un papel en estos eventos, en este caso los anticuerpos
dirigidos contra los epitopes localizados en la superficie externa de las células de
Schwann o el axolema pueden ligar el complemento, lo cual causa activacion de este
ultimo provocando poros en la membrana producto de la insercidbn de componentes
terminales del complemento, a su vez permitiendo la entrada del calcio, que activa ciertas
enzimas capaces de degradar las proteinas mielinicas y axonales. La secuencia de los
eventos que conllevan a las manifestaciones clinicas del SGB no se ha podido dilucidar
y existen dudas con respecto al mecanismo de la lesion, hay muchas teorias implicadas.
La teoria de mimetismo es uno de los modelos que mejor explica como se inicia el SGB.
En esta teoria se indica que por medio de un mecanismo de mimetismo molecular entre
el agente infeccioso (C. jejuni) y los gangliosidos, se producen de autoanticuerpos IgM
anti GM-1 en la variedad NMAA e IgM AntiGQ1lb en el sindrome de Miller Fisher.
Numerosos gangliosidos como el GM1, estan presentes en los nddulos de Ranvier, ello
podrian representar blancos susceptibles para ataques autoinmunes, los nervios
oculomotores son ricos en GQ1b, sugiriendo una explicacion para el compromiso
regional en el sindrome de Miller Fisher asociado con anticuerpos dirigidos contra este
gangliosido.

El SGB se clasifica en cuatro grupos desde el punto de vista fisiopatolégico:
1. Polineuropatia sensitivo-motora desmielinizante:

Es la mas frecuente en paises desarrollados (90%). Los estudios histopatolégicos
demuestran desmielinizacion mediada por macréfagos e infiltrados de linfocitos T.

2. Polineuropatia motora axonal aguda (NMAA):

La lesién involucra las terminales nerviosas, presentdndose neuropatia axonal mediada
por macrofagos, blogueo de los canales iGnicos en el axolema, la infiltracién linfocitaria
puede ser escasa o nula. La NMAA se asocia con infeccion por C. jejuni.

3. Polineuropatia sensitivo-motora axonal aguda (NSMAA):



Se observa lesion severa de los axones sensitivos y motores con escaso infiltrado
linfocitario, sin desmielinizacion; los cambios se extienden a las porciones proximales de
las raices nerviosas; se relaciona con inicio fulminante y déficits sensitivos.

4. Sindrome de Miller Fisher:

Desencadenado por cepas de C. jejuni, con presencia de anticuerpos IgG para
gangliésido GQ1b en el 96 por ciento. Los anticuerpos reconocen epitopes expresados
en regiones nodales de nervios oculomotores, células ganglionares de raices dorsales y
neuronas cerebelosas.

CUADRO CLINICO:

El trastorno de caracteriza por debilidad progresiva y ascendente de los musculos de las
extremidades, lo que produce paralisis flacida simétrica. Los sintomas de parestesia y
adormecimiento a menudo acompafan a la pérdida de la funcion motora. La velocidad
con la que avanza la enfermedad varia, y puede haber una afectacion desproporcionada
de las extremidades superiores o inferiores. La pardlisis evoluciona para afectar los
musculos respiratorios, lo que obliga el empleo de respirador para estas personas. Es
comun la afectacion del sistema nervioso autbnomo que provoca hipotensién postural,
arritmias, congestion facial, anomalias de la transpiracion y retencion urinaria. El dolor
es otra caracteristica frecuente del sindrome de Guillain Barré. Este sindrome tiene un
desarrollo rapido de insuficiencia ventilatoria y alteraciones autbnomas que amenazan la
funcioén circulatoria o que se presentan como un proceso lento e insidioso.

DIAGNOSTICO:

En etapas tempranas de su progresion el diagnostico de SGB es dificil, cuando el cuadro
evoluciona es facilmente reconocible. Mundialmente se han aceptado los criterios
propuestos por Asbury.



CRITERIOS NECESARIOS PARA EL CARACTERISTICAS QUE AVALAN
DIAGNOSTICO: FIRMEMENTE EL DIAGNOSTICO:

Debilidad motora progresiva de mas de un Progresion alo largo de dias o semanas.
miembro.

Arreflexia o hiporreflexia marcada. Relativa simetria.
Perdida leve de la sensibilidad.

Comienzo con dolor o malestar de una
extremidad.

Trastorno funcional autonémico.

TRATAMIENTO:

Una vez se sospeche clinicamente el diagnéstico de SGB, el paciente debe ser
hospitalizado para estricta vigilancia médica, cuidados de sostén, reconocimiento e
intervencion de las complicaciones que ponen en riesgo la vida del paciente. La clave en
el manejo del SGB sigue siendo la atencién en la unidad de cuidados intensivos
incluyendo los cuidados respiratorios, adecuada la nutricién, el monitoreo y el tratamiento
temprano de la disautonomia y los cuidados de enfermeria y el apoyo psicolégico.

= Cuidados respiratorios:

Vigilar la funcién respiratoria (control de capacidad vital y volumen total), gasometria,
evaluacion radiologica. Terapia respiratoria. La insuficiencia respiratoria por compromiso
diafragmético es la complicacion mas frecuente en la fase aguda, y hace necesario el
empleo de soporte ventilatorio mecanico (20 - 30%), considerandose de mal prondstico
por las complicaciones adicionales como infeccion nosocomial y el empleo de
tragueostomia en pacientes con ventilacion mecanica prolongada.

= Manejo de la disautonomia:

Debido a la inestabilidad cardiovascular, es necesario durante la realizacion de cualquier
maniobra evitar que se puedan desencadenar reflejos autondémicos (succién o
intubacién). En casos de hiperactividad simpatica o parasimpatica, podria indicarse el
uso de beta blogueadores tipo propranolol a dosis de 1 mg/K/dia. Sin embargo no hay
evidencia que respalde su uso.



= Manejo del dolor:

El acetaminofén a dosis de 10 a 15 mg/K/dia y los AINES se ha utilizado con éxito, en el
manejo del dolor. Dado que las parestesias y las disestesias son principalmente
nocturnas, se ha implementado el uso de hipnéticos y/o analgésicos, por otro lado se ha
empleado algunos medicamentos como el gabapentin. Otras medidas estan dirigidas al
control de las infecciones sobre agregadas mediante la adecuada escogencia de
antibiéticos, el empleo de gastroprotectores.

= Nutricién:

Es necesario mantener aporte hidrico, electrolitico y nutrientes adecuados, cuando
presentan compromiso de la deglucion los aportes deben realizarse via enteral.

TRATAMIENTO ESPECIFICO:

1. Plasmaféresis:

La plasmaféresis es el primer y Unico tratamiento que ha comprobado ser superior al
tratamiento de soporte para el SGB. La plasmaféresis remueve anticuerpos y otros
factores injuriosos del torrente sanguineo. Tiene mayor beneficio cuando se inicia dentro
de los siete primeros dias de signos y sintomas, sin embargo sigue siendo de beneficio
aun en pacientes que tiene evoluciones mayores a 30 dias. No se conoce el valor de la
plasmaferesis en nifios menores de 12 afos. Se recomienda remover un total de 200-
250 ml/k de plasma en 4 - 6 sesiones durante 14 dias con sesiones interdiarias; las
complicaciones son reacciones transfusionales, septicemia, hipocalcemia.

2. Inmunoglobulina G humana IV:

De acuerdo con la colaboracion de Cochrane no hay comparaciones adecuadas con
placebo, sin embargo la inmunoglobulina IV humana logra la recuperacién de manera
similar a la plasmaferesis. Por otro lado es necesaria la realizacion de estudios
aleatorizados para decidir el efecto en nifios, en adultos con formas leves y en adultos
con evoluciones mayores de dos semanas. Se recomiendan dosis de 400 mg/Kg/dia
durante cinco dias. La terapia debe practicarse los primeros siete dias de inicio del
cuadro clinico, con escala funcional de Hughes mayor de 3. Las ventajas de la
gammaglobulina sobre la plasmaferesis son su fécil administraciéon, y seguridad en
pacientes inestables. Se ha demostrado que reduce el tiempo en el cual el paciente
realiza marcha independiente.
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