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INTRODUCCION

El presente trabajo es acerca las polineuropatias adquiridas y hace referencia a todas
aguellas enfermedades que cursan con lesidén de nervios periféricos. La causa mas habitual
es la diabetes mellitus, aunque se relaciona con mdultiples etiologias. Es caracteristico de la
PNP la diversidad de sintomas que presentan los pacientes, lo que provoca un abanico de
expresiones clinica, desde simples déficits sensitivos o motores hasta probleméticas de

mayor complejidad como inhabilidad para mantener el control motor, la postura o la marcha.

Dentro de las generalidades en su diagnostico, se desarrollaran algunas de estas
neuropatias haciendo especial hincapié en aquellas que tienen mas relevancia desde el
punto de vista rehabilitador.

Las polineuropatias de estas enfermedades con baja prevalencia, sin embargo sus efectos
pueden ser devastadores. La presentacién aguda mas frecuente es el sindrome Guillan
Barré y la presentacion crénica mas frecuente la polineuropatia cronica desmielinizante
inflamatoria (CIDP), reconocer estas enfermedad es de vital importancia ya que pueden
tener una rapida progresion hasta causar muerte o secuelas neurolégicas con alta
discapacidad asociada; actuar rdpidamente es una prioridad, ya que estas patologias tienen
una etiologia inflamatoria adquirida a diferencia de otras neuropatias, como las téxicas o
hereditarias, tienen un tratamiento posible que evitard su progresion y disminuird su

letalidad y secuelas.
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OBJETIVOS

Describir los tipos de polineuropatias adquiridas que existen y definir su causa de

cada una de ellas.

Conocer el concepto, epidemiologia, fisiopatologia, cuadro clinico, diagnédstico y

tratamiento con respecto a las polineuropatias adquiridas.

Identificar el sitio de la lesion y determinar el tratamiento apropiado



[ POLINEUROPATIAS ADQUIRIDAS ]

Una polineuropatia es un trastorno de los nervios periféricos difuso que no esta limitado a
la distribucién de un Unico nervio o miembro y por lo general es relativamente bilateral y
simétrico, habitualmente distal y gradual, que puede presentar pérdida sensitiva, debilidad

muscular o una combinacion de ambas.
Epidemiologia

La prevalencia de polineuropatia entre pacientes sin exposicién reconocida a enfermedades
0 agentes neurotoxicos puede llegar a ser de hasta el 2 % entre los pacientes con uno o

dos factores de riesgo, la prevalencia puede ser del 12 y 17 % respectivamente.
Etiologia

La polineuropatia es una disfuncién simultanea de muchos nervios periféricos en todo el
cuerpo. Las causas de que muchos nervios periféricos no funcionen correctamente pueden
ser infecciones, sustancias toxicas, farmacos, canceres, carencias nutricionales, diabetes,

trastornos autoinmunitarios y otras enfermedades.
Fisiopatologia

Las polineuropatias por disfuncion de la mielina (desmielinizantes) generalmente son el
resultado de una respuesta inmunitaria parainfecciosa desencadenada por bacterias
encapsuladas virus o vacunas. Los antigenos en estos agentes reaccionan en forma
cruzada con antigenos del sistema nervioso periférico, y producen una respuesta
inmunitaria (celular, humoral o ambas) que culmina es grados diversos de disfuncién de
la mielina. La disfuncién de la mielina suele producir al trastorno sensitivo de fibra grande
(parestesias), debilidad muscular importante mayor de la esperada para el grado de
atrofia y reflejos muy disminuidos. Pueden estar afectadas la musculatura del tronco y los
nervios craneales. La desmielinizacién habitualmente ocurre a lo largo de toda la longitud
del nervio y produce sintomas proximales y distales. Puede haber asimetrias entre ambos
lados y la parte superior del cuerpo puede estar afectada antes que la parte inferior o

viceversa. La masa muscular y el tono muscular estan relativamente conservados.



Cuadro clinico

Los sintomas guia son motores y sensitivos. Los primeros estan constituidos por debilidad
muscular de inicio en las extremidades inferiores y predominio distal. La afectacion de las
extremidades superiores produce alteracién en la manipulacién fina por afectacion de la
musculatura intrinseca de la mano. La afectacidn sensitiva esta condicionada por el cuadro
clinico correspondiente en relacion a si la neuropatia es predominantemente motora,

sensitiva 0 mixta y en intima relacion con el tipo de fibras afectadas.
Diagnéstico diferencial

La base diagnostica de las PNP es la clinica y sus caracteristicas electrofisiologicas. Asi

mismo e independientemente del tipo del tipo de lesion, fisiopatologia o etiologia.
Diagnostico
Las PNP se pueden diagnosticar en funcién de la zona afectada:

Afectacion del cuerpo celular o neuronal: Aqui encontraremos 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.
La traduccidn electrofisiolégica es una reduccion del potencial evocado motor o sensitivo,
con velocidades de conduccién normales o muy discretamente reducidas en relaciéon
siempre al nimero de axones conservados y al tamafio de los mismos. En el estudio
electromiografico encontraremos una pérdida de unidades motoras con signos de

denervacion.

Alteraciones axonales primitivas: Producen bloqueos traducidos por una reduccion del
potencial evocado, proceso que, si evoluciona, condicionard una degeneracion axonal con

la subsiguiente denervacion muscular.

Lesiones de la mielina: Se traducen en un enlentecimiento de la velocidad de conduccion
(VC) con alargamiento de las latencias y tiempos de conduccion. Los potenciales evocados
son de reducido voltaje, aspecto disgregado y duracién aumentada. La implicacién de una
alteracion mas proximal del nervio periférico se traduce en un alargamiento de las ondas
«F». La alteracion mielinica primaria puede condicionar degeneracion axonal secundaria y

signos de denervacion.



Tratamiento

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 recuperacién 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 neuropético (p. €j.,
los pies ardientes diabéticos).
Para las polineuropatias con disfuncién de la mielina, se suelen utilizar tratamientos que
modifican el sistema inmunitario:

o Plasmaféresis o inmunoglobulina IV para la disfuncién aguda de la mielina

o Plasmaféresis o inmunoglobulina IV, corticoides y/o antimetabolitos para la

disfuncioén crénica de la mielina

[STNDROME DE GUILLAIN-BARRE ]

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es la polineuropatia inflamatoria aguda mas frecuente,
de evolucién mas rapida y potencialmente fatal. Se trata de una enfermedad autoinmune
autolimitada, que se va a caracterizar por la presencia de paralisis flacida ascendente y
bilateral con arreflexia, elevacion de las proteinas en el LCR y trastorno sensorial variable.
Los pacientes van a presentar generalmente progresion clinica durante el primer mes. La
continuidad del deterioro posterior a este tiempo debe sugerir diagndsticos alternativos.
Presenta una incidencia de 1.3 a 2 por 100 000 habitantes, y su mortalidad alcanza el 5-
15%, siendo la causa mas frecuente de paralisis neuromuscular aguda. Afecta a pacientes
de todas las edades, pero con un pico de incidencia maxima entre la quinta y la séptima
década de la vida, y los hallazgos hasta la actualidad reconocen que no es hereditario.

Afecta a ambos géneros, con una relacion entre hombre:mujer de 1.5:1.



Epidemiologia

Su frecuencia es de un1:1000000 por mes, con igual frecuencia tanto en hombres como

mujeres, y de mayor frecuencia en adultos.
Etiologia

Las infecciones del tracto respiratorio alto, son la causa mas frecuente que precede al inicio
de los sintomas en las cuatro semanas en un porcentaje variable de pacientes. Entre otros
agentes causales, se relacionan también el antecedente de una infeccion gastrointestinal,

enfermedades hematolégicas, vacunacion, y malignas, entre otras.
Los gérmenes implicados con mas frecuencia y que debemos de investigar, son:

o Campylobacter jejuni: aparece en el 26-41% de los casos y se asocia a formas
axonales y al sindrome de Miller-Fisher, pudiendo ser aislado en las heces hasta
varias semanas tras la terminacion de la diarrea.

o Citomegalovirus (10-22 %), mas frecuente en nifas.

o Virus de Epstein-Barr (10%).

o Haemophylus influenzae (2-13%).

o Virus varicela-zoster.

o Mycoplasma pneumoniae
Fisiopatologia

Una vez que se produce la desmielinizacion de las neuronas, se origina un bloqueo de la
conduccion, lo que produce una paralisis flacida y alteraciones sensitivas. Con el inicio de

la remielinizacion, se inicia una rapida recuperacion de los sintomas.
Cuadro clinico

Clinicamente se manifiesta como debilidad muscular progresiva de mas de una extremidad.
Esta debilidad muscular se desencadena rapidamente con una gravedad méaxima a las
cuatro semanas. En la exploracion clinica se encuentra ausencia de los reflejos de
estiramiento con simetria relativa, asi como signos y sintomas sensitivos relativamente
leves. En relacién a los pares craneales el mas afectado es el VII en un 50%. La
recuperacion suele comenzar a las 2-4 semanas después de haber alcanzado la gravedad
méxima con alteraciones autonémicas. Hasta la actualidad se reconocen cuatro variedades

del SGB: la polirradiculopatia inflamatoria aguda desmielinizante (AIDP), neuropatia



inflamatoria aguda axonal motora y sensitiva (AMSAN), neuropatia axonal aguda motora
(AMAN) y el sindrome de Miller-Fisher (MFS), que es una variante rara, que se va a
caracterizar por oftalmoplejia, ataxia y arreflexia, con poca debilidad en los miembros y que
alcanza solo un 5% del total.

Diagnostico diferencial

El diagnostico se basa en las manifestaciones clinicas, modificaciones del LCR vy

alteraciones del estudio de neuroconduccion (ENC) de los nervios periféricos.
Diagnostico
Los criterios diagnosticos de incluyen:

o Hallazgos clinicos ya descritos con anterioridad.

o Estudio del LCR. En el que podemos encontrar alteraciones como: Disociacion
albumino-citolégica. Proteinas elevadas después de la primera semana.

o Estudio electrofiosioldgico en el que puede aparecer: VC disminuida en 60%.

Blogueo de conduccion en 80%.
Tratamiento

El tratamiento va a estar indicado cuando la enfermedad evolucione al deterioro funcional
progresivo. Las herramientas terapéuticas mas empleadas en la actualidad son la
plasmaféresis y la inmunoglobulina intravenosa. La mayoria de los pacientes evolucionan
satisfactoriamente. Tras el diagnéstico adecuado, los pacientes deben ingresar en un
hospital para monitorizar la evolucion del déficit neuroldgico, la funcién respiratoria y la

aparicion de alteraciones vegetativa.

o Conforme a la clinica, podemos considerar tres tipos de evolucion precoz de la
enfermedad, que exista un empeoramiento en la situacion funcional. En cuyo caso
el tratamiento sera lo antes posible tras diagnosticar el sindrome de Guillain-Barré,
con IgG iv o plasmaféresis.

o Que tras el empeoramiento inicial siga un curso estable. Si se prevé una evolucion
benigna una vez que ya se haya estabilizado el cuadro, la actitud seréa de vigilancia.
Solo se tratara en caso de retroceso funcional.

o Si se da una mejoria progresiva espontanea. No se debe tratar con IgG o

plasmaféresis.



1)

2)

3)

4)

INMUNOGLOBULINA INTRAVENOSA: Se debe comenzar el tratamiento lo antes
posible, siendo la pauta mas comun 0,4 gr/Kg de peso y dia durante 5 dias. Estudios
realizados no han demostrado diferencias significativas en la evolucion empleando
esta dosis durante 3 dias o 6 dias en adultos. En nifios si se emplea la misma dosis
total, pero administrada so6lo en 2 dias (1 gr/k/dia,) obteniéndose los mismos
resultados.

PLASMAFERESIS: Debe realizarse precozmente, a ser posible en la primera
semana, pudiendo llegar a ser util incluso en el primer mes. Tras estudios realizados,
se ha visto que el nimero minimo eficaz es de dos sesiones, observandose que en
los casos leves es suficiente y que la evolucién con ellas es mejor y mas rapida que
sin ellas, mientras que los casos moderados suelen evolucionar mejor con 4
sesiones que con dos.

CORTICOIDES: Se ha observado que los corticoides por via oral no mejoran la
evolucién sino que retrasan la recuperacion. En estudios realizados, se ha visto que
la pulsoterapia de metilprednisolona a dosis de 500mg/dia durante 5 dias no ha
mostrado mejoria.

TRATAMIENTO REHABILITADOR: EI tratamiento rehabilitador se basa en
técnicas de neurorehabilitacibn que se adaptan a las caracteristicas de cada
paciente, persiguiendo la maxima recuperacion. El equipo de rehabilitacion se debe
reunir de manera periddica para establecer objetivos comunes e intercambiar

informacién util que optimice la calidad del tratamiento.

[ NEUROPATIAS ENDOCRINOMETABOLICAS Y TOXICAS ]

Son aquellas resultantes de un proceso metabdlico como la diabetes o la uremia o bien
originadas por téxicos como el alcohol. Dentro de éstas, la diabetes es la mas frecuente
con diferencia, y en todas ellas el cuadro es comun, se produce una desmielinizacion que
se traduce en parestesias y disestesias aunque también puede existir un déficit motor, pero
éste suele ser subclinico y de mecanismo inespecifico produciéndose cuando ya existe una
pérdida importante de axones (superiores al 30-50%) coincidiendo con un periodo
prolongado de metabolopatia. En cuanto a los toxicos, se producen mdultiples déficits
neuroldgicos y su toxicidad dependera tanto de la dosis como del tiempo de evolucién, asi
como de la estructura quimica de la sustancia con capacidad para dafiar selectivamente

determinados grupos neuronales.
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Epidemiologia

Los valores de 10 % para las mujeres y 15 % para los hombres; estas cifras se elevan a 42
% en hombres y 64 % en mujeres cuando existe algun trastorno del metabolismo
hidrocarbonato (glicemia basal alterada o tolerancia a la glucosa alterada) y llega al 78 y 84

% en cada sexo en pacientes con diabetes mellitus tipo 2.

Etiologia

Un problema con la capacidad del cuerpo para usar la energia, a menudo debido a una
falta de nutrientes suficientes (deficiencia nutricional).

Sustancias peligrosas (toxinas) que se acumulan en el cuerpo.
Cuadro clinico

Dificultad para sentir en alguna zona del cuerpo
Dificultad para usar los brazos o las manos
Dificultad para usar las piernas o los pies
Dificultad para caminar

Dolor, ardor, hormigueo

o O O O O

Tratamiento

El mejor tratamiento es corregir el problema metabdlico.

Las deficiencias de vitaminas se tratan con dieta o con vitaminas por via oral o inyecciones.
El azlcar en la sangre o la funcion tiroidea anormales pueden requerir medicamentos para
corregir el problema. La neuropatia alcohdlica se trata con abstinencia de alcohol.

En algunos casos, el dolor se trata con medicamentos que reducen las sefiales anormales
de dolor provenientes de los nervios. Las lociones, las cremas o los parches medicados
pueden brindar alivio en algunos casos.

POLINEUROPATIA DIABETICA

En la diabetes mellitus (DM) la forma de afectacion més frecuente es la sensitivo-motora
distal. Es mas frecuente en el tipo 2 o de inicio tardio, y el factor pronéstico mas relevante
para que se desarrolle PNP es el tiempo de evolucion desde el diagnéstico mas que la edad

del paciente.
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Epidemiologia
Su prevalencia es desconocida pero se sitla entre el 10 y el 60% por encima de los 5 afios.
Etiologia

La sensibilidad méas afectada inicialmente es la vibratoria, aunque la progresion incluya a
todas con el tiempo. En algunos casos, sobre todo con el tiempo de evolucién, pueden
asociar dolor en miembros inferiores de tipo profundo y lancinante, y puede asociarse a

otros sindromes y mononeuropatias por atrapamiento (p. ej. meralgia parestésica).
Cuadro clinico

Alteraciones sensitivas (destacando la disestesia e hipoestesia pero con especial atenciéon
a variedades sensitivas anormales segun el tipo de padecimiento), reflejos tendinosos y

déficit motor.
Diagnostico diferencial

El abordaje diagnostico de la ND incluye la busqueda de signos de deterioro sensitivo.
Desafortunadamente, este aspecto del examen neurolégico requiere de mucha experiencia
y depende de cada examinador. También se han utilizado métodos electrofisiolégicos
estandarizados para el diagnéstico y seguimiento de la ND. Sin embargo, debido a que

existe muy poca desmielinizacion en etapas tempranas.
Diagndstico

Se realiza mediante neurofisiologia. La electroneurografia muestra afectacién mixta de
claro predominio axonal distal y la electromiografia muestra denervacién crénica o

subaguda activa, dependiendo de la velocidad e intensidad de la agresion.
Tratamiento

El tratamiento es principalmente etiopatogénico mediante un adecuado control metabdlico.
Es importante el control del dolor, que dependeré de la intensidad de la neuropatia, siendo
utiles los analgésicos como el paracetamol y los anticonvulsivantes como la amitriptilina, la

carbamacepina, la gabapentina y la pregabalina.

POLINEUROPATIA UREMICA

Los pacientes con insuficiencia renal de larga duracion, y sobre todo los tratados con

dialisis, padecen habitualmente polineuropatias.

12



Etiologia

Los dafios en los nervios son generados por la acumulacién de sustancias que en
situaciones normales son excretadas por los rifiones junto con la orina. Aunque la causa
parece ser toxica, es probable que la hormona paratiroidea y/o moléculas como mioinositol

y otras de peso molecular medio influyan en su desarrollo.
Epidemiologia

Se ha visto que un porcentaje muy alto de enfermos urémicos de larga evolucién van a

presentar lesién difusa del nervio, demostrable en estudios neurofisiolégicos.
Cuadro clinico

Los sintomas y signos iniciales son sensacion de ardor en los pies seguido de calam- bres

y adormecimiento, luego disminucion de la sensibilidad vibratoria.
Diagnostico

Se realiza con estudios electroneurogréficos y electromiogréaficos que ponen de manifiesto

una PNP axonal sensitivomotriz de predominio distal.
Tratamiento

Se basa en controlar el proceso de base (nefropatia) y la sintomatologia de la neuropatia

(dolor, disestesias, etc.)

POLINEUROPATIA EN LA HEPATOPATIA CRONICA

Aunque el mecanismo es poco conocido, se ha relacionado con toxicos circulantes
acumulados que lesionan el nervio. Su comportamiento es como el de una polineuropatia
axonal. Esta hepatopatia suele asociarse con etilismo crénico, infeccion virica o ingesta de
farmacos, que pudieran también relacionarse con la neuropatia. Clinicamente es
indistinguible de la PNP de origen metabdlico o toxico, uremia, etilismo o diabetes. Con
sintomas de predominio sensitivo, que asocia ademas un moderado componente motor y

autonémico.

13



POLINEUROPATIA DEL HIPOTIROIDISMO

Su caracteristica principal es el atrapamiento del nervio mediano en el tunel del carpo,
debido a cambios tisulares producidos que generan un mayor compromiso de espacio al

paso del nervio.
Cuadro clinico

Se caracteriza principalmente como una PNP axonal sensitivomotriz, con predominio de la
sintomatologia parestésica-disestésica en territorios distales de extremidades, y cierta
debilidad, en todo caso no dominante.

Tratamiento

El tratamiento de la enfermedad de base suele mejorar ambos procesos, en especial la
PNP.

POLINEUROPATIAS TOXICAS

POLINEUROPATIA ALCOHOLICA

Dentro de las PNP por toxicos, cabe destacar la polineuropatia alcohdlica. Se trata de una
polineuropatia sensitivomotora subaguda observada con frecuencia en alcohdlicos

cronicos.
Epidemiologia

Mucho mas frecuente es la miopatia crénica que aparece en el 40-60% de los pacientes
alcohdlicos y que se va a manifestar de forma indolora con niveles de CK normales y
debilidad proximal, encontrandose en la biopsia muscular atrofia selectiva de las fibras tipo
.

Etiologia

Se produce por consumo prolongado y mantenido de grandes cantidades de alcohol, el

cese de la ingesta va a mejorar paulatinamente la funcionalidad del nervio.
Fisiopatologia

Se caracteriza por la pérdida de fibras pequefias y grandes, degeneracion axonal y

regeneracion, y en menor medida desmielinizacién secundaria.
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Cuadro clinico

Clinicamente los sintomas van a aparecer de manera insidiosa en meses-afios, en forma
de dolor, disestesias/parestesias distales y simétricas especialmente en MMII, asociando

en casos graves debilidad y amiotrofia de predominio distal.
Diagnostico

El diagndstico es neurofisiolégico, tratandose de una PNP axonal sensitivomotriz de

predominio distal.
Tratamiento

Para el tratamiento, lo mas importante es la suspension del toxico. La recuperacion ira
apareciendo en los siguientes meses, algunas veces con recuperacion completa de la
funcion del nervio. Es también necesario el tratamiento sintoméatico de las

disestesias/parestesias.
FARMACOS

Entre los mas conocidos estan los utilizados en quimioterapia anticancerosa que
generalmente producen neuropatias por el mecanismo de degeneracion axonal retrograda,
lo que da explicacion a toda la sintomatologia clinica sensitiva y motriz de inicio y
predominio distal simétrico. Otros de los farmacos mas conocidos por su gran distribucion
en la poblacion anciana son las estatinas. En los afios noventa hubo una serie casos de
miopatia necrotizante grave, con incluso muerte en algunos pacientes, en relacién al
consumo de la lovastatina principalmente, clofibrato y gemfibrocilo, sobre todo cuando se
combinaban. Desde su retirada no se han comunicado practicamente casos graves por este
tipo de medicamentos, aunque las nuevas estatinas todavia siguen provocando dafio
muscular, en su mayoria leves o0 subclinico, tienen expresividad en los estudios
neurofisiolégicos y la analitica. Son muchos medicamentos los que pueden provocar el
desarrollo de una neuropatia como los indicados para el corazén o la presion arterial, los
empleados para combatir infecciones y tratar enfermedades autoinmunitarias,
enfermedades de la piel, anticonvulsivantes e incluso los destinados para el tratamiento del

VIH. También, la colchicina o el oro aparte de otras drogas.
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PLOMO

La intoxicacion por plomo (Pb) se trata actualmente de una intoxicacion rara debido al
empleo de otros materiales en la industria. Produce cuadros de encefalopatia y neuropatia
respectivamente, debido a su actuacién tanto sobre el SNC como sistema nervioso
periférico (SNP). La exposicion aguda se caracteriza por el desarrollo de una encefalopatia
con cefalea, convulsiones, estupor y coma. El cuadro mas frecuente es la encefalopatia
cronica por exposicion prolongada a niveles bajos, caracterizada por cambios conductuales
y cognitivo. Durante la exposicion crénica se puede producir la neuropatia plumbica, de
caracteristicas fundamentalmente motora y que afecta especialmente a los extensores de
la mufeca y los dedos (pseudopardlisis radial) y a pequefios muasculos del pie. Su
diagndstico se centra en la sospecha clinica y el antecedente de contacto con Pb, asi como
la presencia de fractura 6sea (por acumulacién de Pb en el hueso) confirmandose con el
aumento del Pb en el cabello (que es mas fiable que en sangre), el aumento de los niveles
de excrecion urinaria de Pb tras dosis de acido etildiaminotetraacético (EDTA), de porfirinas
en orina y de acido delta-aminolevulinico en sangre. Su tratamiento es preventivo se realiza

evitando la exposicion a Pb y con quelantes del Pb (EDTA y penicilamina).
MERCURIO

El mercurio (Hg) produce, al igual que el Pb, afectacion del SNC y SNP. El compuesto mas
téxico es el metilmercurio. Clinicamente se presenta de forma aguda y cursa con neuropatia
Optica y polineuropatia, apareciendo posteriormente ataxia, movimientos anormales y
cambios cognitivos. En la intoxicacién por mercurio inorganico la evolucion es mas lenta 'y
su clinica incluye temblor, ataxia, alteraciones neuropsiquiatricas (psicosis), parkinsonismo,
polineuropatia dolorosa con afectacién autonémica (acrodinia). El tratamiento se basa en

la utilizacion de quelantes que aumentan la excrecién de Hg.
ARSENICO

Aparece en compuestos insecticidas y raticidas, y el contacto mas frecuente tiene fines auto
o heteroliticos. De manera aguda provoca una encefalopatia con clinica abdominal,
hemolisis y shock. En la evolucion crénica se asocia con dermatitis exfoliativa palmoplantar
y estrias transversales blancas en ufas (estrias de Mees). Su efecto principal es la
neuropatia periférica: polineuropatia de predominio sensitivo y rara vez dolorosa, que
simula un SGB. Facilita su diagnostico la asociacion de anemia, leucopenia y alteracién del

perfil hepatico.
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OTROS METALES PESADOS

Se trata de sustancias como el talio, bismuto, oro, aluminio, etc., que también pueden
producir toxicidad neuroldgica, manifestdndose clinicamente como una polineuropatia y
cuadros de encefalopatia. La intoxicacion por bismuto que aparecia en los antidiarréicos y
el aluminio que aparecia en pacientes con hemodidlisis periédicas han desaparecido.

ORGANOFOSFORADOS

Son compuestos que forman parte de los insecticidas y pesticidas por lo que el gremio mas
afectado son los trabajadores agricolas. El contacto se produce por via digestiva, cutanea
0 inhalacion. La polineuropatia sensitivomotora aparece a las 2-5 semanas con
participacion de la via piramidal. Los pacientes con sintomas deben tratarse con atropina,

pralidoxima, oxigeno y vigilancia intensiva de la funcion respiratoria.
CIANURO

La intoxicacion puede ocurrir por exposicién accidental o intento de suicidio/ homicidio. La
paralisis respiratoria por afectacion de centros troncoencefalicos ocurre en la intoxicacién
aguda y es mortal en el 95% de los casos. El tratamiento requiere ingreso en la Unidad de

Cuidados Intensivos (UCI) donde se administran varios antidotos.
DISOLVENTES

Disolventes como el n-hexano y metil-butil-cetona se emplea en disolventes de pinturas y
pegamentos y es usado entre nifios y adolescentes de sectores marginales para su
inhalacién con fines “recreativos”. La clinica aguda genera sensaciones de euforia
asociadas a alucinaciones, cefalea, falta de equilibrio y la narcosis leve. Su uso prolongado
produce una polineuropatia sensitivomotora, donde el predominio sensitivo 0 motor varia
de unos pacientes a otros. El tratamiento se basa en la supresion del téxico notandose la

mejoria en los meses subsiguientes.

POLINEUROPATIA NUTRICIONALES

Son un grupo de neuropatias que se relacionan con sindromes malabsortivos, como anemia
perniciosa, pelagra, disenterias, etilismo, dietas hipoprotéicas o hipocaloricas, sindromes
paraneoplasicos y con la caquexia. Estos se presentan con especial incidencia en la
poblacién anciana, llevando a procesos que provocan que determinadas vitaminas como la

B12, B6 y acido folico, no presenten una aceptable disponibilidad. Suelen aparecer de
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manera mas o0 menos aguda, caracterizandose por dolor, pérdida de sensibilidad,
parestesias, debilidad, y en especial trastorno de la marcha, que afecta fundamentalmente
a la parte distal de los miembros inferiores. Especial mencion tiene la PNP por déficit de
B12, ya que asocia mielopatia y a veces afectacion del SNC. Por ello, en estos pacientes
se mezcla la sintomatologia y semiologia neuromuscular de PNP y la paraparesia
espastica. Desde el punto de vista neurofisiolégico mediante estudios neurofisiolégicos
encontramos una PNP axonal sensitivomotriz distal. El estudio analitico nos permitira
cuantificar los déficits de vitaminas. El tratamiento consiste en la toma de complejos
vitaminicos que detengan la progresion de la neuropatia, aunque los déficits residuales

pueden persistir.

POLINEUROPATIA PARANEOPLASICA

Se considera sindrome paraneoplasico a todas aquéllas manifestaciones clinicas (signos y
sintomas) que se producen como consecuencia de un tumor maligno y que pueden afectar
a cualquier 6rgano o tejido. La forma mas frecuente de neuropatia en el contexto de una
neoplasia es la neuronopatia sensitiva y el tumor mas relacionado con este proceso es el
cancer microcitico de pulmon, pero también puede aparecer en el contexto de neoplasias
linfomatosas, tumor de ovario, de est6fago y hepatocarcinomas. La clinica suele ser
subaguda, caracterizada por parestesias y disestesias, trastornos sensitivos inicialmente
localizados en regiones distales de las extremidades, mas frecuente en las superiores
(60%), generalmente simétricas en su distribucion (aunque en aproximadamente un tercio
de los casos pueden ser asimétrica) que progresan durante semanas O meses,
intensificandose, pudiendo originar ataxia. Suele existir arreflexia universal y en un
porcentaje muy pequefio puede asociar debilidad franca. Ademas, es frecuente la
asociacion con otro proceso paraneoplasico como la encefalitis o la encefalomielitis. Es
frecuente la aparicién de este proceso precediendo a la sintomatologia tumoral durante
meses 0 incluso afios, lo que implica la necesidad de realizar un estudio amplio en
busqueda de la neoplasia original. En un porcentaje alto suelen aparecer titulos
significativos de anticuerpos antindcleo neuronal denominados anti-Hu, de gran
especificidad. El prondstico de esta enfermedad no suele ser bueno y el tratamiento de la
neoplasia no suele modificar la evolucion de la neuropatia. Su diagnéstico es clinico y
electrofisiologico que pone de manifiesto una lesion axonal difusa y severa del componente
sensitivo, con respeto casi absoluto del componente motor. Por tanto podemos hablar de

los siguientes subtipos dentro de las neuropatias paraneoplasicas.
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POLINEUROPATIA SENSITIVO-MOTORA PARANEOPLASICA

Los tumores implicados mas frecuentemente son linfomas, tumor microcitico de pulmon,
adenocarcinoma pulmonar, cancer prostatico y renal. Se lesionan todos los componentes
del nervio pero fundamentalmente el axon. Cursa con déficit sensitivo de predominio distal

y distribucién simétrica con asociacion de debilidad significativa y arreflexia universa.

POLINEUROPATIA POR PARAPROTEINEMIA

La presencia de proteina monoclonal de tipo inmunoglobulina (Ig) se relaciona con
neuropatia frecuentemente. Las bandas monoclonales pueden ser IgM, IgG o IgA. La
paraproteinemia puede relacionarse con neoplasias (mielomas, etc.) o con bastante
frecuencia no asociar enfermedad, denomindndose gammapatias monoclonales de
significado incierto. La patogenia de las formas IgM es inmunoldgica, pero no esta tan clara
en el resto de Ig y provoca un proceso desmielinizante, practicamente indistinguible de una
polineuropatia desmielinizante idiopéatica cronica (CIDP) por lo que hay que valorar la
posibilidad de paraproteinemia. Es muy especifica la presencia de anticuerpos dirigidos
contra glucoproteinas asociadas a la mielina (MAG), que aparecen en aproximadamente el
50% de los casos con IgM, y que tiene valor prondstico en el tratamiento, ya que aquellas
neuropatias MAG positivas responderan mejor a la inmunoterapia. También la respuesta al
tratamiento serd més favorable en las formas de paraproteinemia IgG e IgA que las IgM. El
mieloma multiple puede provocar neuropatia en el contexto de amiloidosis asociada con
infiltracién nerviosa directa, o por los efectos metabdlicos y téxicos de la neoplasia. La
neuropatia periférica aparece en el 10% de los casos, generalmente como una PNP axonal
sensitivomotora simétrica distal, con inicio y predominio en las extremidades inferiores. El
tratamiento de la enfermedad tumoral no modifica el curso de la neuropatia. En algunos
casos puede aparecer amiloidosis por depdsito de trastirretina mutada, lo que provoca la
enfermedad de Andrade o polineuropatia amiloidética familiar (ya desarrollada con
anterioridad en este capitulo). EI mieloma osteoesclerético o sindrome de POEMS
constituye menos de un 3% de todos los mielomas y se caracterizan por la asociacion en
la mitad de los casos con una neuropatia periférica, junto a organomegalia, endocrinopatia,
gammapatia monoclonal y afectacion dermatolégica. La neuropatia se comporta
clinicamente como una CIDP y el electromiograma evidencia la existencia de una
polineuropatia mixta, con datos de pérdida axonal y desmielinizacion. El tratamiento del

tumor suele mejorar la evolucion de la neuropatia, incluso la asociacion con corticoterapia
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(tratamiento de la CIDP) y radioterapia local. En todo caso, la posibilidad de recidiva tumoral
es alta. El tratamiento rehabilitador de estos pacientes va dirigido principalmente a la
polineuropatia y sus objetivos consisten en lograr independencia en las actividades basicas

de la vida diaria y conseguir una marcha independiente y segura.

POLINEUROPATIA DEL PACIENTE CRITICO

Es una entidad clinica frecuente en los pacientes que presentan una larga estancia en las
UCI y consiste en la asociacion de sepsis, fracaso multiorganico (que determina
probablemente un déficit de la microcirculacion sanguinea que nutre al nervio periférico) y

polineuropatia axonal.
Diagndéstico diferencial

El método diagnéstico de eleccion es el electromiograma en el que se observa denervacion
parcial con potenciales de fibrilacion, ondas positivas y descargas complejas repetitivas.
Las velocidades de conduccidon motora o sensitiva son relativamente normales con ondas
de latencia F y las unidades de reclutamiento voluntario estan ausentes (no se sabe si por
la denervacién o por la falta de consciencia de estos pacientes). Durante la recuperacion
mejoran los potenciales de accion, desaparece la actividad espontanea y reaparecen
unidades motoras voluntarias. La existencia de una degeneracion axonal primaria de fibras
sensitivas y motoras sin cambios inflamatorios y con liquido cefalorraquideo normal

distingue a esta polineuropatia de la del SGB.
Diagnostico

Para realizar el diagnéstico deben excluirse otras enfermedades neuromusculares y
miopatias téxicas y en los estudios neurofisiolégicos deben existir datos compatibles con la

enfermedad (lesion axonal).
Cuadro clinico

Cuadro clinico de esta entidad muestra paresia de predominio distal mas frecuente en
extremidades inferiores, aunque puede observarse cuadriplejia en los casos mas graves;
en el caso de la musculatura facial, ésta suele afectarse en menos de un 5% y los reflejos
osteotendinosos se encuentran disminuidos o abolidos, aunque en algunos pacientes
pueden ser normales o incluso pueden estar exaltados cuando existe afectacion

concominante con primera neurona. Acompafiando a la PNP, que se manifiesta de manera
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tardia, se encuentra la atrofia muscular que es una consecuencia de la inmovilizacion.
Ademas, puede existir pérdida de sensibilidad, lo que hace a estos pacientes susceptibles

de desarrollar tlceras por presion (UPP).
Tratamiento

En ocasiones, pese al tratamiento rehabilitador adecuado, no se consigue la recuperacion
funcional completa del paciente, por lo que deberemos utilizar ayudas técnicas y aparatos
ortopédicos que suplan la funcién deficitaria, bien de manera transitoria o definitiva, y que

deben adaptarse de manera individual a las necesidades de cada paciente.

POLINEUROPATIA DESMIELINIZANTE INFLAMATORIA CRONICA

Es una enfermedad sensoriomotora simétrica cronica monofasica, progresiva o recurrente,
caracterizada por debilidad muscular progresiva con sensaciones alteradas, reflejos
tendinosos ausentes o disminuidos y un nivel elevado de proteinas en el liquido

cefalorraquideo (LCR).
Epidemiologia

La prevalencia es de aproximadamente 1/200.000 nifios y de 1-7/100.000 adultos, pero en

general se acepta que la frecuencia esta subestimada.
Etiologia

La CIDP puede ser debida a una reaccion inmune, resultante en una desmielinizacion

segmentaria y multifocal que puede conducir a una pérdida axonal a largo plazo.
Fisiopatologia

Corresponde a un espectro de diferentes fenotipos clinicos caracterizados por lesiones de
naturaleza autoinmune, inflamatoria y desmielinizante, que afectan primariamente nervios

periféricos y raices nerviosas.
Diagnéstico diferencial

El diagnostico diferencial incluye las polineuropatias adquiridas crénicas (gammapatias
monoclonales, diabetes, neuropatias toxicas) o las neuropatias heredadas (enfermedad de

Charcot-Marie-Tooth o neuropatia amiloidea transtiretina).

Diagnostico

21



Para ser diagnosticados con CIDP, los pacientes deben presentar un historial de 2 meses
de progresién de la neuropatia desmielinizante (DN), algunos presentan antecedentes de
infeccion. La CIDP también puede aparecer 8 semanas después del sindrome de Guillain-
Barré (GBS, denominado "PDIC aguda"). El diagndstico se basa principalmente en los
hallazgos clinicos y electrofisiologicos. La necesidad de un examen del LCR y de una
biopsia de nervio depende del nivel de certeza del diagnostico clinico. Cuando las
manifestaciones estan presentes al menos 2 meses, el electroneuromiograma (ENMG)
confirma el diagndstico si 3 de los siguientes criterios estan presentes en varios nervios:
bloqueo parcial de conduccion del nervio motor (NM), velocidad reducida de la conduccion
del NM, prolongacién de la latencia motora distal y de la latencia de la onda F. La RM puede
mostrar un aumento en la captacion de Gadolinio y una elongacién del nervio/raiz proximal.
La elevacién de proteinas en el LCR, sin células y la desmielinizacion/remielinizacién, a
menudo con inflamacion, en biopsias del nervio pueden proporcionar datos adicionales que
apoyen el diagndstico. En la actualidad sélo se recomienda la biopsia en aquellos casos de

sospecha clinica de CIDP en los que los resultados del ENMG no son concluyentes.
Tratamiento

La decision de iniciar un tratamiento depende de la severidad inicial de la enfermedad, la
edad, el estado general de salud y las posibles contraindicaciones a los tres tratamientos
validados: esteroides, inmunoglobulina intravenosa (IglV) y plasmaféresis. Los pacientes
con CIDP motora pura deben ser tratados con IglV en lugar de esteroides. En las formas
mas leves, se recomienda la observacién clinica y, posiblemente, la terapia con esteroides
(dependiendo de los resultados del ENMG). En caso de que ninguno de estos tratamientos
resultase efectivo, se puede iniciar la plasmaféresis o una combinacion de esteroides e IglV.
Los casos refractarios pueden ser tratados con terapia inmunosupresora intensiva. Los

efectos terapéuticos del interferén beta-1a y etanercept alfa, o rituximab son inciertos.
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HALLAZGOS ELECTROFISIOLOGICOS DE ACUERDO AL TIPO DE
LESION AXONAL/DESMIELINIZANTE

VARIABLE
Latencia motora distal (dmL)

(Potencial de accion motor) CMAP
(Amplitud)

Velocidad de conduccién nerviosa
(VCN)

OndaF

Potencial de accion sensitivo (PAS)

LESION AXONAL
Normal o ligeramente prolongada

Disminuida

Normal o ligeramente disminuida

Normal o ligeramente prolongada.
Disminuido o ausente

LESION DESMIELINIZANTE
Prolongada

Normal (disminuida en dispersion
temporal y bloqueo de la
conduccion)

Disminuida

Prolongada
Disminuido o ausente.
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CONCLUSION

En conclusion, este tema de las polineuropatias adquiridas es con frecuencia compleja y
requiere conocimientos neurofisiolégicos sélidos y experiencia clinica, sin embargo es una

herramienta indispensable para el estudio del paciente con Neuropatia periférica.

Es importante que nosotros como futuros médicos tengamos conocimiento acerca de esta
patologia ya que en su momento llegaremos a tratarlas y es necesario ir relaciondndonos
ya que en ocasiones se presentan hallazgos electroneurogréficos normales en pacientes
con polineuropatia en etapas tempranas. Con frecuencia es necesario el uso de otras

herramientas como la electromiografia y los potenciales evocados.

Los ECN nos permiten comprender de forma mas profunda los cambios fisiopatoldgicos,
detectar cambios iniciales en polineuropatia agudos, clasificar el tipo de lesion, asi como
establecer diagndsticos diferenciales y establecer una terapéutica adecuada como en el
caso del sindrome de Guillain Barré o la CIDP. También se dice que hasta en un 40%26 de
los casos de pacientes con polineuropatia no es posible determinar su etiologia, sindrome
definido como polineuropatia crénica idiopatica. Se presenta con mayor frecuencia en
pacientes mayores de 60 afios y se encuentra fisiopatolégicamente relacionada con

trastornos metabdlicos como la hipertrigliceridemia, intolerancia a la glucosa entre otros.
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