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POLINEUROPATIAS ADQUIRIDAS

Definiciones

Las Polineuropatias incluyen la desmielinizacion o degeneracion axonal de multiples
nervios periféricos que provocan déficits simétricos sensitivos, motores o0 mixtos. Por lo
general, los axones mas largos son los que se afectan primero y los sintomas comienzan
en la parte distal de las extremidades, las Polineuropatias son resultado de mecanismos
inmunes, productos y enfermedades metabdlicas (Porth; 2014).

Afectacion del nervio periférico, tanto motora como sensitiva, tipica y mas frecuentemente
de distribucién simétrica y distancia-dependiente (afectacion de distal a proximal, primero
en piernas y después en brazos) y generalizada. Patron en guante y calcetin (A; Alcantud,
2012).

El término polineuropatia implica la afectacién de mdltiples nervios, en cualquiera de las
partes anatomicas, independientemente del tipo de lesion, de su fisiopatologia o etiologia
(J; Colomer, 2008).

La polineuropatia (PNP), es una disfunciéon simultanea de muchos nervios periféricos en
todo el cuerpo. Es un proceso simétrico y diseminado gradual que puede originar perdida
de la sensibilidad o debilidad muscular. Esta disfuncién puede ser causada por sustancias
toxicas, farmacos, céncer, etc. Con esta disfuncion se afectan la sensibilidad, la fuerza o
ambas y se sucede primero en las extremidades superiores antes que en las inferiores.
Otros signos clinicos que pueden hacer sospechar y verificar un diagnéstico de PNP son la
ataxia y la parestesia (E; Ortero, 2019).

Epidemiologia (general v especifica por patologia)

Los datos epidemiolégicos 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% de los pacientes
con polineuropatia.

La prevalencia de polineuropatia entre pacientes sin exposicion reconocida a enfermedades
0 agentes neurotéxicos 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. 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%, en
comparacion con una poblacién control en la que se vieron afectados tan soélo el 2% de los
pacientes después de 10 afos, el niumero de pacientes que tenian anormalidades de
conduccién nerviosa compatibles con polineuropatia alcanzé un 42% en la poblacion
diabética frente al 6% en los controles. En otro estudio de pacientes con SIDA clinico, el
12% presentd evidencia de una polineuropatia, la mayoria presentaban una neuropatia
axonal distal simétrica. Polineuropatias inflamatorias, incluyendo la polirradiculoneuropatia



desmielinizante inflamatoria cronica (CIDP) y mononeuritis multiple también se han descrito,
a menudo en pacientes con inicio mas reciente de la infeccion por VIH.

Las PNP tiene diversas causas de distintos origenes que pueden variar desde lo mas
habitual como la desmielinizacién hasta algunas formas inusuales como la enfermedad
Charcot-Marie-Tooth de caracter hereditario, o el Sindrome de Guillain-Barré de caracter
inmunitario, pasando por la PNP causadas por el consumo excesivo de alcohol o las
sufridas por la infeccion del virus de la inmunodeficiencia humana (VIH). Generalmente se
presenta como efecto secundario a la ingesta de algunos medicamentos como pueden ser
los sedantes, relajantes musculares o como manifestacion por la complicacion de alguna
enfermedad sistémica (sepsis), principalmente en pacientes hospitalizados en las unidades
de cuidados.

Los nervios periféricos son sensibles a muchos y muy variados factores que dan origen a
la patologia. Lamentablemente no existen reglas que se puedan aplicar de manera clara'y
precisa para poder distinguir los diferentes tipos de PNP. En una de sus versiones, la PNP
Diabética se considera habitualmente axonal; sin embargo, se han encontrado algunos
casos que presentan desmielinizacion. Hay otras enfermedades que estan relacionadas
con la PNP como son: pacientes con VIH, hipotiroidismo, deficiencias nutricionales sobre
todo alimentos ricos en el grupo vitaminico B. Las PNP autoinmune son de caracter mas
agudo y es desmielinizante, donde segun algunos estudios hay factores humorales
mediados por las células inmune, originando dafio en la mielina o a las células Schwann
gue producen la mielina. Sin embargo, también se ha presentado formas axonales de esta
patologia.

La PNP toxica, relacionada con el alcohol, quimioterapia, presenta trastorno axonal y puede
dar lugar a una patologia aguda crénica dependiendo del nivel y el grado de exposicion a
la toxina. Las formas hereditariasse caracterizan por ser desmielinizantes. Algunas
enfermedades que causan esta patologia como la enfermedad de Krabbe (enfermedad
autosomica recesiva que produce acumulacién de galactocerebrésidos debido a la
deficiencia de la enzima galactocerebrosidasa, destruyendo el revestimiento de mielina).

También puede haber neuropatias asociadas con trastornos mitocondriales. Los factores
ambientales también ocasionan dafio al nervio de manera sustancial. Estos trastornos son
generalmente axonales. Se identifica también un tipo de PNP idiopético, aunque no se
conocen causas especificas. En este caso se incluyen la polineuropatia axonal idiopética,
la polineuropatia sensorial cronica, la polineuropatia periférica sin identificar y la neuropatia
idiopatica (E; Ortero, 2019).

Etiologia

La polineuropatia tiene una gran variedad de causas, que van desde lo comun, como la
diabetes mellitus, el abuso de alcohol y la infeccidn por el VIH, alos 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
téxicos, inflamatorios, hereditarios, infecciosos, que pueden afectar su funcion; 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,
cronico frente a agudo, sensorial frente al motor) producido por estas categorias de
enfermedad.

Tipos de polineuropatias segun su etiologia

Forma aguda
Sindrome de Guillain-Barré clasico

Este sindrome es una polineuropatia inmune aguda. El sindrome define una entidad clinica
gue se caracteriza por debilidad y pérdida de los reflejos tendinosos de las extremidades,
es progresiva, simétrica y ascendente. Se ha descrito como la causa mas comun de
paralisis aguda, flacida y no traumatica. Hay varias manifestaciones del trastorno que
incluyen degeneracion axonal motora pura y degeneracion axonal de nervios motores y
sensitivos. El trastorno se manifiesta por infiltracion de células mononucleares alrededor de
los capilares de las neuronas periféricas, edema del compartimento endoneural y
desmielinizacion de las raices raquideas anteriores. La causa del sindrome de Guillain-
Barré quiz4 tenga un componente inmune.

Representa entre el 25% y el 40% de las polineuropatias de la edad adulta, y la mitad de
los pacientesrefieren un cuadro infeccioso los dias precedentes, a menudo gastroenteritico
o de vias respiratorias altas. A veces hay evidencia seroldgica deuna infeccion reciente por
Campylobacter jejuni, CMV, EBV, HIV o Mycoplasma pneumoniae. Algunos pacientes
presentan el cuadro tras una vacunacion, intervencion quirargica, picadura de insecto o en
relacion con un embarazo o enfermedad de Hodgkin. Su etiopatogenia no se conoce con
exactitud, aunque se supone la existencia de mecanismos autoinmunes mediados tanto por
la inmunidad celular como humoral.

La clinica tipica consiste en la triada de parestesias, debilidad ascendente y arreflexia.
Suele iniciarse con parestesias ligeras en pies y manos con pocas manifestaciones
objetivas. El 30% de los pacientes aquejan dolor neuropéatico de predominio en las
extremidades, o signos de irritacion radiculomeningea en la zona lumbar. La debilidad
muscular suele ser simétrica; comienza de forma distal pero asciende de forma progresiva
a la musculatura proximal. En general, primero afecta a las piernas y, tras unos dias, a los
brazos, y la progresion se produce durante 1-3 semanas. La musculatura respiratoria esta
afectada en el 30% de los casos. Es frecuente la paresia de los pares craneales bajos, con
pardlisis facial en hasta el 50% de los pacientes. Los reflejos musculares desaparecen en
el curso de la enfermedad. Los trastornos autondmicos se manifiestan por una frecuencia
cardiaca en reposo superior a 100 latidos/min e hipotension ortostatica. Tras un periodo de
estabilidad que dura de 2 a 4 semanas, se inicia la recuperacion, que se prolonga més alla
de los 6 meses.



La mortalidad en los casos mas graves llega al 5%. Entre el 10% y el 15% de los pacientes
guedan con secuelas permanentes, hecho que dependera en gran medida de la lesion
axonal secundaria producida.

Las pruebas de laboratorio son de poca ayuda en el inicio del proceso. Al cabo de pocos
dias se puede detectar una elevacion de las proteinas en el liquido cefalorraquideo (LCR),
que es maxima entre la segunda y la cuarta semanas; por el contrario, las células
practicamente no se maodifican, lo cual configura la denominada disociacion
albuminocitologica.

Algunos pacientes presentan anticuerpos frente a diversos gangliésidos, especialmente
anti-GM1 de clase IgG. Entre ellos es especialmente frecuente la evidencia seroldgica de
infeccion reciente por C. jejuni. Mediante estudios neurofisiolégicos, en el 80% de los casos
se detecta un enlentecimiento no uniforme, incluso con bloqueos, de la velocidad de
conduccién motora. Asimismo, esté enlentecida la velocidad de conduccién de las ondas F
y aumentadas las latencias distales. La conduccion sensitiva, por el contrario, suele estar
menos afectada. En una cuarta parte de los pacientes se detectan potenciales de
denervacion en el EMG, hallazgo de valor prondstico ya que indica la existencia de lesion
axonal secundaria. La biopsia de nervio no esta indicada para el diagnéstico del sindrome
de Guillain-Barré.

Formas axonales
Neuropatia axonal motora aguda (AMAN)

La neuropatia motora axonal aguda (AMAN), la lesion afecta las terminales nerviosas,
ocurre neuropatia axonal mediada por macréfagos, bloqueo de los canales i6nicos en el
axolema vy la infiltracion linfocitaria puede ser escasa o nula. Aunque no se conoce con
exactitud el mecanismo patolégico, la AMAN esta asociada a la presencia de anticuerpos
antigangliosidos (principalmente anti-GM1/GD1a) y puede ser causada por la degeneracion
axonal primaria mediada por anticuerpos o0 por la inhibicion de los canales de sodio
regulados por voltaje mediada por anticuerpos

Neuropatia axonal sensitivomotora aguda (AMSAN)
Forma cronica
Polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica (PDIC)

La polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica (PDIC) es la forma mas habitual.
Suele cursar como un trastorno lentamente progresivo, pero puede desarrollarse a brotes.
Para su diagnéstico se requiere que la debilidad sea evolutiva durante al menos 2 meses.
Afecta por igual a los dos sexos e incide en todas las edades, con un pico maximo en la
sexta década de la vida. Los antecedentes infecciosos son raros. Desde el punto de vista
clinico se asemeja mucho a un SGB clasico pero que progresa mas alla de las 8 semanas.
La afeccion es simétrica, tanto proximal como distal, y a pesar de la cronicidad, la atrofia
muscular es poco manifiesta debido a la preservacion de los axones. La alteracion sensitiva
es frecuente, aunque suele limitarse a entumecimiento y hormigueo distales. Los reflejos



osteotendinosos estan abolidos. Los fendmenos de desmielinizacion y remielinizacion
causan hipertrofia de los troncos nerviosos. Al igual que el SGB, puede presentarse con
variantes clinicas diversas (motoras o0 sensitivas puras, atéxicas, limitadas a pares
craneales, etc.), que deberan tenerse en cuenta pues, al igual que la forma clasica,
responden bienal tratamiento.

Neuropatia motora multifocal (NMM)

La importancia de identificar esta neuropatia, clinicamente muy parecida a una enfermedad
de la segunda motoneurona, radica en que los pacientes responden al tratamiento. Se
caracteriza por debilidad lentamente progresiva, muchas veces de afios de evolucion,
asimétrica y distal, acompafiada de atrofia muscular variable sin afeccion sensitiva. Suele
iniciarse en las extremidades superiores (manos) y cursa con fasciculaciones y calambres.
Los reflejos desaparecen en los musculos atréficos, pero persisten en los otros. El estudio
del LCR es normal. Los pacientes presentan con frecuencia anticuerpos contra diversos
gangliésidos, entre los que destacan los anti-GM1 policlonales de tipo IgG o IgM. La
frecuencia de anticuerpos anti-GM1 de clase IgM oscila entre el 30% y el 70%, por lo que
se consideran bastante especificos. Las velocidades de conduccién motora fuera de las
areas con blogqueo, asi como las sensitivas, son normales.

Otras formas

ENDOCRINAS Y METABOLICAS
Diabetes mellitus

La diabetes mellitus (DM) es la causa mas prevalente de neuropatia periférica en los paises
desarrollados. Da lugar a diversos cuadros clinicos que con frecuencia se superponen. El
mas comun es la polineuropatia simétrica y distal, que se relaciona con las cifras y duracion
de la hiperglucemia, tanto en la DM de tipo 1 como en la de tipo 2. Las manifestaciones
clinicas se caracterizan por combinar la clinica sensitiva, motora y autonémica, aunque con
claro protagonismo de los trastornos sensitivos. Los sintomas iniciales suelen ser una
disminucion de la sensibilidad vibratoria y pérdida del reflejo aquileo. En ocasiones hay un
predominio de manifestaciones por alteracion de fibras de gran tamafio o de pequefio
tamafo y, en otras, la afeccion autonémica adquiere gran personalidad, con trastornos
troficos cutéaneos, impotencia en el vardn, diarreas nocturnas, falta de sudacion e
hipotension ortostatica. No se conoce con exactitud su patogenia, aunque clasicamente se
ha relacionado con los propios trastornos metabdlicos, presencia de productos de
glucosilacion avanzada, acumulo de sorbitol, estrés oxidativo, isquemia por lesién de los
vasos nervorum e incluso factores inmunoldgicos. La anatomia patoldgica del nervio
evidencia degeneracion axonal de tipo dying-back junto con desmielinizacion segmentaria,
ambas primarias. Al no existir ningun tratamiento especifico, este se basa en un control
estricto de las cifras de glucemia y otros factores de riesgo vascular, como la hipertension,
el tabaquismo, la dislipemia, la pérdida de peso en pacientes obesos y el ejercicio fisico
regular. Si hay un componente de dolor importante, puede considerarse el tratamiento con
anticonvulsivantes o antidepresivos. La segunda forma en frecuencia es la mononeuritis o
mononeuritis multiple. Puede afectar a cualquier nervio, y es muy conocida la lesion de los
pares craneales, en especial los oculomotores, asi como de los nervios intercostales. Su



etiopatogenia esta ligada fundamentalmente a alteraciones del endotelio capilar, con
afeccion multifocal de los vasa nervorum, aunque también son frecuentes las lesiones por
atrapalimiento y compresion de unos nervios ya alterados metabolicamente. La
participacion del plexo o las raices lumbosacras y/o el nervio femoral constituye la
denominada neuropatia diabética proximal, también denominada impropiamente amiotrofia
diabética. Suele afectar a pacientes con DM de tipo 2 mayores de 50 afios, generalmente
tras periodos de adelgazamiento. El inicio es agudo o subagudo, con dolor, debilidad y
atrofia de los musculos iliopsoas, cuadriceps y aductores. Suele ser unilateral, aunque en
algunos pacientes, en el curso de 1 semana a varios meses, se ve afectada la otra
extremidad. Estas formas tienden espontaneamente a la mejoria en el curso de 6-12 meses,
probablemente favorecida por un control adecuado de la glucemia.

Insuficiencia renal crénica

Se trata de una neuropatia sensitivomotora simétrica, de predominio distal y siempre mas
manifiesta en las extremidades inferiores. La etiologia podria estar relacionada con un
estado de despolarizacion crénico que mejora tras la dialisis. Los sintomas referidos con
mayor frecuencia son las disestesias, debilidad, calambres musculares y el sindrome de las
piernas inquietas, aunque no se ha demostrado que los dos ultimos sean debidos a la
polineuritis. Pueden aparecer manifestaciones autondomicas en forma de hipotension
postural y trastornos de la sudacion. En la exploracion fisica se comprueba ausencia de
reflejos aquileos y alteracién de las sensibilidades vibratoria, artrocinética y téctil.
Constituye el prototipo de axonopatia distal con degeneracién secundaria de la mielina. En
general, esta polineuritis no aparece hasta que el filtrado glomerular cae por debajo de 12
mL/min. La generalizacion de diversos sistemas de didlisis hace que esta polineuropatia
sea cada vez menos frecuente o, en todo caso, indicativa de dialisis insuficiente. El
trasplante renal suele conseguir una sustancial mejoria del proceso neuroldgico en un
periodo de 6 a 12 meses.

Alcohdlicas y nutricionales

Estas neuropatias se describen en el capitulo 179, Enfermedades metabdlicas y
carenciales del sistema nervioso.

Otras (enfermedades hepaticas, acromegalia, hipoglucemia,
hipotiroidismo, hipertiroidismo e hipoaldosteronismo)
ASOCIADAS A NEOPLASIAS

Las neuropatias asociadas a cancer pueden obedecer a muchas causas. Es posible la
lesion directa de un nervio periférico por infiltracion o compresion, como, por ejemplo, en
las plexopatias braquial y lumbosacra asociadas a carcinomas de mama y pulmon en el
primer caso y a cancer de colon, linfomas y sarcomas, en el segundo. El dolor local y
radicular suele preceder en semanas 0 meses a la clinica de déficit neurologico. El
tratamiento se basa en radioterapia local asociada a quimioterapia y analgesia intensiva
Una segunda posibilidad es la afeccién del nervio por efectos secundarios al tratamiento
del tumor tras cirugia, radioterapia o poliquimioterapia. Finalmente, el sistema nervioso



puede sufrir por un efecto remoto de la neoplasia mediado por el sistema inmune para
constituir los cuadros paraneoplasicos. La forma mas caracteristica de afeccion del sistema
nervioso periférico (SNP) es la neuronopatia sensitiva subaguda (NSS), que es el resultado
de lalesion de las neuronas del ganglio raquideo posterior. Afecta a la sensibilidad vibratoria
y posicional, con predominio de las extremidades superiores sobre las inferiores, y progresa
proximalmente, con cierto grado de asimetria. Algunos pacientes aquejan dolor, disestesias
y parestesias. El déficit sensitivo posicional provoca ataxia sensitiva con movimientos
seudoatetésicos. En fases tardias puede aparecer cierto grado de debilidad y atrofia
muscular, o cuadros de seudoobstruccion intestinal, lo que indicaria afectacion de neuronas
motoras 0 autondémicas, respectivamente, ademas de las sensitivas. En mas del 75% de
los casos, los sintomas preceden al diagnostico del tumor, generalmente un carcinoma de
pulmoén de células pequefias. El anticuerpo que se detecta de forma mas frecuente es el
anti-Hu.

La especificidad de la deteccién de este anticuerpo para el diagnostico de NSS es del 99%,
y la sensibilidad, del 82%. Otros anticuerpos menos frecuentes son los anti-CV2/CRMP-5.
El abordaje terapéutico se basa en la identificacion del cuadro y el tratamiento precoz del
tumor. La clinica neurolégica generalmente precede al diagndstico del tumor, y los
anticuerpos antineuronales son altamente especificos; por ello, una vez identificado, la
mejor terapia es el tratamiento del tumor, y, si no es posible, esta justificada la terapia
inmunodepresora. En ocasiones los pacientes debutan con una polineuropatia mixta
sensitivomotora, simétricay distal. Si se detectan anticuerpos antineuronales, posiblemente
se trate de una variante clinica de una NSS. En caso contrario, posiblemente su
etiopatogenia sea multifactorial: por trastornos metabdlicos, déficits vitaminicos, farmacos
o caquexia. En este caso, la clinica progresa paralela a la evolucion del proceso proliferativo
y no suele mejorar con el tratamiento de la neoplasia. Ocasionalmente se describen otras
variantes, entre las que destacan el SGB asociado a enfermedad de Hodgkin y una
neuropatia causada por microvasculitis asociada a canceres del sistema genitourinario

4+ Carcinoma
+ Linfoma
+ Leucemia

ASOCIADAS A PARAPROTEINEMIAS
Mieloma

El 13% de los pacientes con mieloma multiple presentan manifestaciones clinicas de
neuropatia, porcentaje que llega hasta el 40% si se aplican criterios neurofisiol6gicos. La
forma mas comun es la compresion radicular por lesiones liticas vertebrales. En el 30%-
40% de las ocasiones, la neuropatia se debe al depdsito de material amiloide. También
existe una forma paraneoplasica simétrica, subaguda, distal y en general sensitivomotora,
que, si bien puede preceder al diagnostico del mieloma en meses o afios, o acompafiar a
mielomas quiescentes, suele aparecer tardiamente en el curso de la enfermedad. La
paraproteina suele ser una IgG o IgA lambda. Las proteinas del LCR estan elevadas y los
estudios neurofisiolégicos muestran un patron fundamentalmente desmielinizante, aunque
en los estudios morfolégicos se observan axones atréficos, lo que sugiere que el proceso



es primariamente axonal con desmielinizacion secundaria. La respuesta al tratamiento del
mieloma suele ser poco efectiva, si bien es cierto que la desaparicion de la paraproteina a
veces ha comportado una lenta mejoria clinica. Es importante descartar que la neuropatia
sea secundaria a los propios tratamientos del mieloma, para evitar su progresion.

Amiloidosis AL

La amiloidosis AL puede ser primaria 0 asociarse a cualquiera de las otras enfermedades
gue cursan con gammapatia monoclonal. En la amiloidosis primaria, el 15% de los
pacientes presentan alteraciones del SNP. La forma comun de presentacién consiste en
parestesias y dolor distales, predominantes en las piernas, con pérdida de la sensibilidad
termoalgésica, configurando el prototipo de neuropatia por afeccion de fibras de pequefio
tamafio. Los pacientes presentan a menudo quemaduras indoloras. En fases mas
avanzadas aparecen alteraciones autonémicas, con hipotension ortostéatica, impotencia y
alteraciones vesicales. No es rara la asociacion con un sindrome del tunel carpiano. Debe
sospecharse ante toda neuropatia de predominio sensitivo en pacientes mayores de 45
anos, especialmente si se acompafia de insuficiencia cardiaca o renal. La gammapatia
monoclonal suele ser IgG o IgA de tipo lambda. La biopsia del nervio muestra los
caracteristicos depdsitos rojo Congopositivos, con patron de axonopatia y pérdida de fibras
mielinicas de pequefio tamafio y amielinicas. Estos depésitos también pueden hallarse en
grasa subcutdnea, mucosa rectal y médula 6sea. La inmunohistoquimica permite
diferenciar la amiloidosis AL de las otras formas de amiloidosis. Se trata de un proceso
lentamente progresivo que solo se puede detener mediante un trasplante de médula 6sea.

Gammapatia monoclonal de significado inciert o (GMSI)

El componente monoclonal es en el 50% de los casos IgM, aunque también puede ser IgG
o IgA. Las cadenas ligeras suelen ser de tipo kappa. Clinicamente son formas
sensitivomotoras, con predominio sensitivo al inicio, pero que a la larga pueden cursar con
debilidad intensa. El curso puede ser proligresivo o con recidivas, lo que las hace
indistinguibles de las PDIC. Al igual que estas, cursan con elevacion de las proteinas en el
LCR, enlentecimiento muy manifiesto de la velocidad de conduccion nerviosa y
desmielinizacion segmentaria. Algunos pacientes con GMSI IgM presentan anticuerpos
anti-MAG. Ultraestructuralmente se comprueba un ensanchamiento delas lineas
intraperiodicas de las vainas de mielina, donde se depositan las inmunoglobulinas. El
tratamiento es el mismo que el de las PDIC. Los pacientes con el componente monoclonal
IgM presentan un peor prondéstico que los que tienen un pico IgG o IgA.

Alrededor del 10% de los pacientes con polineuropatia de etiologia desconocida presentan
una gammapatia monoclonal. De ellos, aproximadamente la mitad tienen una enfermedad
hematol6gica o sistémica subyacente. La otra mitad presentan una gammapatia
monoclonal de significado incierto (GMSI). La gammapatia monoclonal produciria su efecto
sobre el nervio mediante lesién inmunoldgica o por depdsito

Otras (macroglobulinemia de Waldenstrom, crioglobulinemia)

ASOCIADAS A VASCULITIS Y CONECTIVOPATIAS



Las neuropatias pueden formar parte del cuadro clinico de la mayoria de las vasculitis
sistémicas, primarias o secundarias. La inflamacion vascular que las define afecta a la vasa
nervorum y a las arterias epineurales, y provoca una lesion de tipo axonal por isquemia del
nervio.

La manifestacion clinica mas comdn es la de una mononeuritis multiple, aunque en
ocasiones la afeccién vascular es tan difusa que el cuadro clinico asemeja una polineuritis.
Debe pensarse en ellas ante toda neuropatia dolorosa y asimétrica. Existen formas
particulares. En ocasiones aparece una polineuritis mixta sensitivomotora de etiopatogenia
no bien determinada junto a la mononeuritis multiple. Otra es una vasculitis aislada del SNP
(VASNP), que cursa sin manifestaciones de enfermedad sistémica. Finalmente, la
enfermedad de Sjogren puede cursar con una neuronopatia sensitiva pura por afeccion de
los cuerpos neuronales del ganglio raquideo posterior.

Las formas asociadas a fendmenos vasculiticos responden al trataldmiento con
glucocorticoides, a los que se afiade ciclofosfamida u otros inmunomoduladores en funcién
de la respuesta. Las formas de polineuritis mixtas sensitivomotoras responden mal al
tratamiento.

e Vasculitis

e Poliarteritis nudosa

e Poliangitis microscépica

e Vasculitis aislada del SNP (VASNP)
e Angeitis con granulomatosis

o Enfermedad de Churg-Strauss
e Arteritis de células gigantes

e Conectivopatias

e Artritis reumatoide

e Sindrome de Sjogren

e Lupus eritematoso sistémico

e Esclerodermia

e Conectivopatia mixta

INFECCIOSAS
Difteria

La neuropatia diftérica es un cuadro infrecuente en la actualidad. La clinica se inicia entre
5 y 8 semanas después de la infeccién faringea y cursa como un cuadro de polineuritis
subaguda muy parecido a un SGB, con la particularidad de que son frecuentes los efectos
locales de la toxina en forma de pardlisis faringea y del velo del paladar, de la acomodacién
pupilar y, en ocasiones, de los musculos oculomotores y del resto de la musculatura facial.
El LCR evidencia elevacion de las proteinas, raramente con pleocitosis moderada. Las
velocidades de conduccion nerviosa estan disminuidas y, desde el punto de vista
histolégico, se trata de un proceso tipicamente desmielinizante.



El tratamiento se basa en el soporte general y en administrar antitoxina diftérica, que
probablemente sélo es Util en fases muy precoces para los efectos locales de la faringe, el
paladar y oculomotores, ya que una vez que la toxina se ha fijado en el SNP carece de
eficacia. El prondstico suele ser hacia la recuperacion espontanea

Lepra

La lepra origina una de las neuropatias mas frecuentes a escala mundial, aunque
circunscrita a las areas donde la infeccién es endémica. El M. leprae tiene especial tropismo
para las células de Schwann y la afeccién del SNP se produce en las variantes de lepra
lepromatosa y tuberculoide. El sintoma principal es la pérdida de la sensibilidad,
especialmente la termoalgésica, que suele afectar a las zonas mas frias de las
extremidades y la cara sin seguir la topografia de un tronco nervioso, pues la lesion del
nervio es intracutanea. Los nervios se hipertrofian, pueden palparse y se hacen
especialmente vulnerables a compresiones y traumatismos. Es importante, ante toda
neuropatia, estar atento a la coexistencia con lesiones cutaneas que pueden ayudar a
establecer el diagndstico. La biopsia de nervio muestra histiocitos espumosos y células
gigantes. En la forma lepromatosa se observan facilmente los bacilos, especialmente cerca
de los vasos. Si se inicia el tratamiento antibiotico precozmente, la afeccion nerviosa puede
ser reversible

Herpes

La neuritis que acompafa a la infeccion por herpes zdéster cursa con dolor y erupcién
vesicular distribuidos en uno o mas dermatomas. En pacientes mayores e
inmunodeprimidos se puede ver afectada la vertiente motora del mismo segmento medular
e, incluso, aparecer una mielitis transversa. El tratamiento se basa en la utilizacién de
aciclovir o similares. Su empleo acelera la curacion y disminuye la incidencia de neuralgia
postherpética, complicacion de dificil tratamiento que requiere el uso de combinaciones
terapéuticas con antiepilépticos del tipo de la gabapentina o la pregabalina, analgésicos,
antidepresivos y, ocasionalmente, la aplicacion topica de capsaicina. Existe una vacuna
indicada para los individuos de mas de 60 afios con estado inmunitario preservado

Enfermedad de Lyme

La enfermedad de Lyme, conocida en Europa como sindrome de Bannwarth, se debe a la
infeccion por una espiroqueta, B. burgdorferi, transmitida por la picadura de garrapatas.
Tanto en la fase de infeccion diseminada como de infeccion persistente puede haber
participacion del SNC y del SNP. Los cuadros mas frecuentes son meningitis linfocitaria,
paralisis de diversos pares craneales, polirradiculoneuritis dolorosas subagudas,
polineuritis agudas indistinguibles de un SGB y mononeuritis multiple (v. cap. 260,
Enfermedad de Lyme y otras borreliosis). Es posible que el cuadro més frecuente sea el de
parestesias de las extremidades inferiores con exploracion fisica normal. Ante una
enfermedad que asocie sintomas del SNC y del SNP, siempre debe valorarse este
diagnéstico. EI LCR puede poner de manifiesto pleocitosis linfocitaria con proteinas
elevadas.



El diagnoéstico se establece mediante serologias. El tratamiento, una vez aparecida la
clinica neurolégica, consiste en la administracion de ceftriaxona, 2 g/dia i.v., que se
mantendra durante 14 dias

VIH

La forma mas frecuente de neuropatia relacionada con el HIV es la asintomatica, no
evolutiva, detectada Unicamente por electroneurografia, prueba que no estaria indicada en
ausencia de clinica. Entre las neuropatias clinicamente evidentes destacan, cuando la
inmunidad celular esta relativamente conservada (linfocitos CD4 > 500/mL), la polineuritis
inflamatoria subaguda o crénica parecida a una PDIC, o bien una mononeuritis multiple.
Durante la seroconversion, y mas excepcionalmente en el contexto de un sindrome de
reconstitucion inmune, se han descrito casos indistinguibles de un SGB clasico. La
alteracion anatomopatolégica fundamental es una desmielinizacion segmentaria. El
tratamiento no difiere del de las formas no asociadas al HIV. Cuando existe una alteracion
grave de la inmunidad celular, la forma méas comdn es una polineuritis de predominio
sensitivo, simétrica y distal, debida a una degeneracion axonal. La etiologia no se conoce,
pero se ha sugerido la existencia de déficits nutricionales, farmacos e incluso invasion
directa por el virus. El tratamiento es basicamente sintomatico; algiin caso ha mejorado tras
instaurarse la terapia antirretrovirica de alta intensidad. Estos pacientes también pueden
presentar coinfecciones por otros virus neurétropos. En el caso de coinfeccion con el VHC
el cuadro clinico suele ser el de una polineuritis sensitivomotora, simétrica y distal. La
infeccion por CMV cursa generalmente con infeccion sintomatica de otros 6rganos, como
retinitis o pancreatitis. Los patrones mas frecuentes son la polirradiculoneuritis con afeccion
de la cola de caballo o una mononeuritis multiple. Es importante este diagnostico, pues los
pacientes pueden responder al tratamiento con ganciclovir o foscarnet

OTRAS
Secundarias a farmacos y téxicos

Son muchas las sustancias farmacologicas, industriales y ambientales que pueden afectar
al SNP. Los farmacos originan neuropatias que son infrecuentes o poco manifiestas o bien
el efecto beneficioso del farmaco compensa su eventual toxicidad, ya que en caso contrario
no se introducen o se retiran pronto del mercado. Las neuropatias por toxicos ambientales
o industriales son aun menos frecuentes, pero su aparicidn acontece en ocasiones por
exposicién laboral o accidental de toda una poblacién, lo que condiciona un importante
impacto social. La relaciéon entre dosis del agente toxico y neuropatia es muy variable, pues
mientras algunos farmacos como la amiodarona necesitan tiempo para provocar sus
efectos, otros como la nitrofurantoina y sales de oro pueden inducir la aparicién de la
neuropatia tras una dosis Unica. Otros mas, como la vincristina, dependen en gran medida
de la susceptibilidad individual. Es posible que los efectos también estén relacionados con
la existencia de déficits nutricionales, neuropatias preexistentes no detectadas u otros
tratamientos concomitantes. Por ello, no siempre es facil establecer la causalidad de la
relacion. En la tabla 182-1 se exponen las sustancias que con mayor frecuencia causan
trastornos toxicos del SNP



Sarcoidosis

Entre el 4% y el 9% de los pacientes con sarcoidosis desarrollan una neuropatia periférica.
Se trata de una mononeuritis multiple debida a la presencia de granulomas en el perineuro
0 endoneuro que comprimen las fibras nerviosas, 0 a un cuadro de leptomeningitis con
compresion radicular. Los pares craneales, en especial el facial, se ven afectados con
frecuencia. La clinica puede fluctuar espontaneamente. El tratamiento con glucocorticoides
suele ser efectivo

Enfermedad celiaca

La neuropatia periférica es una posible manifestacion de la enfermedad celiaca. La
neuropatia axonal de predominio sensitivo con afeccion de fibras de pequefio calibre es la
forma mas frecuente, pero también se han descrito formas motoras, sensitivomotoras y
formas que cursan con ataxia y otras manifestaciones neuroldgicas. Se supone que son
debidas a procesos inflamatorios inmunomediados. Es recomendable incluir la
determinacion de anticuerpos antitransglutaminasa en todo paciente con una neuropatia de
etiologia no aclarada y, eventualmente, proceder a una biopsia intestinal en casos de duda

Porfiria

La neuropatia periférica es caracteristica de la porfiria aguda intermitente. Cursa con
debilidad muscular proximal de aparicién aguda de predominio en las piernas, pero puede
afectar a los brazos y las extremidades distalmente. También puede afectar a los nervios
craneales. La disfuncién autonémica es la responsable de clinica caracteristica de dolor
abdominal de tipo cdlico, diarrea o estrefiimiento, asi como a la disfuncion de la vejiga.
Durante el episodio agudo desaparecen los reflejos. Puede evolucionar a insuficiencia
respiratoria y muerte.

Neuropatia de los enfermos graves

Los enfermos graves afectados de sepsis y fallo multiorganico, habitualmente sometidos a
ventilacién asistida, pueden desarrollar un cuadro de polineuropatia aguda de etiopatogenia
aun mal conocida. Esta entidad debe sospecharse cuando se observa una gran dificultad
para retirar el ventilador. La exploracion fisica pone de manifiesto una paresia flacida de las
extremidades y la depresion de los reflejos osteotendinosos. EI LCR es normal y la
electroneurografia sugiere una degeneracion axonal primaria, lo que permite diferenciar el
cuadro de un sindrome de Guillain-Barré. Si el paciente sobrevive al proceso primario, es
de prever un tiempo prolongado de rehabilitacion y una calidad de vida limitada por lo que
es importante la prevencién a base de un control glucémico adecuado, evitar farmacos
neurotoxicos y considerar la movilizacion precoz.

Neuropatia de causa desconocida

En todos los centros especializados en enfermedades del SNP queda un porcentaje de
alrededor del 20% de neuropatias periféricas sin diagnéstico etioldégico y que tampoco
cumplen los criterios de PDIC. En general se trata de procesos cronicos, que aparecen en
la edad media de la vida, caracterizados por una clinica fundamentalmente sensitiva, con



parestesias y entumecimiento distales y menos frecuentemente debilidad de predominio en
las extremidades inferiores. Los reflejos desaparecen y suele haber atrofia muscular, lo que
denota una afeccion axonal. EI LCR suele ser normal y los estudios con EMG son normales
o confirman una lesion de predominio axonal, con velocidades de conduccion motora poco
disminuidas. La biopsia de nervio evidencia pérdida de axones mielinizados sin cambios
especificos. Suelen ser poco evolutivas. El tratamiento se limita a intentar controlar
sintomas sensitivos. Con toda seguridad, no se trata de una entidad individualizada, sino
de una categoria heterogénea de procesos que, por el motivo que fuere, no han podido ser
catalogados con mas precision.

Fisiopatologia

El dafio causado en la vaina de mielina (desmielinizacion) retrasa la conduccion nerviosa,
afectando primero a las fibras muy mielinizadas, que produce una disminucion sensitiva de
las fibras grandes (sensacion de entumecimiento y parestesia), disminucién de los reflejos
y debilidad motora. Como la Vasa Nervorum no alcanza el centro neuronal, los fasciculos
localizados en el centro quedan mas expuestos a los trastornos vasculares (vasculitis,
isquemias). Estos trastornos producen una disfuncion sensitiva de las fibras pequefias
(sensacion de dolor agudo y ardor), en proporcion a la atrofia existe una debilidad motora y
anomalias menos graves en los reflejos que en otros trastornos nerviosos. El déficit suele
ser asimétrico, porque el proceso isquémico es aleatorio, sin embargo, multiples infartos
pueden provocar déficit simétrico. Los trastornos toxico metabdlicos o genéticos suelen
comenzar de forma simétrica. Los procesos inmunomediados suelen ser simétricos, o al
comienzo de una rapida evolucion pueden ser asimétricos. El dafio en el sistema de
transporte axonico para los componentes celulares, especialmente los microtubulos y
microfilamentos, origina una gran disfuncion del axén. Primero se afectan las fibras
pequefias ya que sus requerimientos metabdlicos son mayores en la porcion mas distal del
nervio Posteriormente la degeneracién axdnica asciende lentamente y produce el patrén de
distal a proximal caracteristico de los sintomas (perdida sensitiva en forma de bota en las
extremidades inferiores y de guante en las superiores, seguida de debilidad). El dafio de la
vaina de mielina a menudo puede ser reparado por células Schwann supervivientes (células
llamadas también neurolemocitos, se encuentran en el sistema nervioso periférico y
acompafian a las neuronas durante su crecimiento y desarrollo) alrededor de 6 a 12
semanas. Después del dafio axonico, la fibra tiene la capacidad de regenerarse y crecer
nuevamente dentro del tubo de las células de Schwann, todo esto después que culmina el
proceso patolégico. Sin embargo, este nuevo crecimiento puede estar mal direccionado y
puede provocar una inervacién aberrante de las fibras en el musculo incorrecto. Sin
embargo, si el cuerpo de la célula muere, laregeneracion es imposible y sera poco probable
si se pierde completamente el axén

Cuadro clinico (signos vy sintomas)

Los sintomas guia son motores y sensitivos. Los primeros estan constituidos por debilidad
muscular de inicio en las extremidades inferiores y predominio distal. La atrofia, dificil a
veces de observar en los nifios, suele condicionar deformidades en forma de pie cavo,



péndulo y alteraciones en la deambulacion. La afectacion de las extremidades superiores
producira alteracién en la manipulacion fina por la afectacion de la musculatura intrinseca
de la mano. La afectacion sensitiva estara condicionada por el cuadro clinico
correspondiente en relacion de si la neuropatia es predominantemente motora, sensitiva o
mixta y en intima relacion con el tipo de fibras afectadas. La afectacion de los axones de
grueso calibre condicionara alteraciones de la sensibilidad al tacto, a la vibratoria y
posicional asi como una arreflexia osteotendinosa, signo clinico de gran valor. La
implicacion de los axones de reducido calibre vendra traducido por disestésias, afectacion
de la sensiblidad doloro

Es importante la historia clinica del paciente para poder distinguir una PNP de una
mononeuropatia multiple. Hay casos donde una PNP se presenta primero en una
extremidad antes que en la otra 0 una mononeuropatia multiple puede afectar los troncos
nerviosos de ambas piernas a la vez. Esta situacion puede generar una dificultad en la
diferenciacién de ambas patologias, por lo que un examen fisico colaboraria a diagnosticar
de manera mas asertiva. En cuanto los signos clinicos, se puede observar: Sintomas
motores: el paciente presenta pérdida de fuerza y debilidad, siendo la distribucion de esta
muy caracteristica, se inicia de forma inicialmente en la zona distal de los extensores de los
dedos del pie y del tobillo, esta debilidad también se puede presentar en los dedos de las
manos. Existe también una afectacion de predominio proximal observable en algunas
polineuropatias de predominio motor, como en algunos casos del sindrome de Guillain
Barré.

Otros sintomas que se pueden presentar son la fatiga, calambres y ataxia. Sintomas
sensitivos positivos: parestesias (sensaciones no placenteras sin estimulo aparente),
disestesias (cuando las mismas sensaciones sin estimulo son dolorosas), alodinia (es la
percepcién de un estimulo como doloroso cuando no lo es), hiperalgesia (hipersensibilidad
a estimulos dolorosos) y dolor neuropatico. En las lesiones organicas, las parestesias tienen
un alto valor diagnostico para poder localizar la lesion, pues suelen ser mas limitadas y
precisas que el dolor. El dolor neuropético es de tipo profundo, qguemante, lancinante y
delimitado, que suele empeorar durante los periodos de descanso. Otros sintomas son
prurito, dolor punzante, sensacion de quemazoén, calor, ardor y sensacion de banda
ajustada.

Sintomas sensitivos negativos: hipoestesia (distorsion sensorial con disminucion de la
intensidad de la sensibilidad), el paciente percibe areas de acorchamiento o
adormecimiento, o anestesia. Puede darse al mismo tiempo zonas cutaneas con pérdida
de sensibilidad y dolor. Sintomas de disfuncion autonémica: los pacientes refieren sintomas
como mareos o debilidad de tipo hipotension ortostatica, sudoracion escasa 0 excesiva,
intolerancia al calor, anorexia, disfuncion en el aparato genitourinario, cardiopulmonar,
intestinal o sexual (impotencia), sintomas dependientes de los pares craneales (disfagia,
debilidad facial).

Los sintomas pueden aparecer de manera rapida (aguda) puede variar entre horas y
escasos dias, desde varias semanas a meses (subagudas) o muy lenta en el tiempo que
varia de meses a afios (cronicas). Recientemente se ha demostrado la importancia de



identificar los factores psicosociales que pueden afectar o no la gravedad del dolor
neuropatico. De estos factores, los que producen un mayor riesgo de cronicidad en la
patologia son las depresiones, miedo, ansiedad. Los sintomas se clasifican segln su area
de disfuncién que se pueden dar en:

Mielina.

AXoOn.

Vasa Nervorum.

Disfuncién de la Mielina: generalmente es la respuesta a una infeccion producida
por bacterias o virus o vacunas. Se presume que estos agentes reaccionan con los
anticuerpos del sistema nervioso y producen el dafio en la mielina, produciendo
parestesias y debilidad muscular.

+ Disfuncion del Axén: estas axonopatias pueden ser simétricas o asimétricas. Entre
las simétricas tenemos la diabetes, insuficiencia renal. Entre las asimétricas estan
el trastorno parainfeccioso o vascular.

-+ #

Disfuncion del Vasa Nervorum: es causado por la vasculitis o infecciones en la que se ven
afectados muchos nervios de forma bilateral. Ademas de estos signos y sintomas clinicos,
hay que sumar todas las manifestaciones clinicas derivadas del Sindrome de
Desacondicionamiento Fisico que se agudizan en aquellos pacientes que padecen una
PNP producida por el ingreso en la UCI.

Diagnostico diferencial

+ Sindrome guillian Barre El diagnoéstico diferencial del SGB debe establecerse con
difteria, poliomielitis, porfiria aguda intermitente, infeccion por B. burgdorferi, botulismo
y neuropatias toxicas, por farmacos o del paciente critico.

+ Polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica: El diagnéstico diferencial debe
establecerse con Polineuropatias asociadas a paraproteinemia, linfoma e infeccién por
el HIV, también cronicas y desmielinizantes. Dejada a su evolucion espontanea, en la
mitad de los pacientes seguira un curso lentamente progresivo, en una tercera parte
cursara con recidivas y en el resto presentara un curso monofasico, con maximo déficit
hacia los 6 meses del inicio de la sintomatologia.

+ Neuropatia motora multifoca El aspecto clinico diferencial es la presencia de signos
electroneurogréaficos de desmielinizacion con blogueos parciales de la conduccién en
uno 0 MAs nervios motores en zonas No propensas a presentar problemas compresivos.
Se trata de un cuadro poco frecuente, inmunomediado, que afecta mas a hombres que
a mujeres, habitualmente a partir de la quinta década de la vida.

Diagnéstico

La aproximacion diagnoéstica de las neuropatias se basara fundamentalmente en la clinica,
forma de inicio, (aguda, subaguda, crénica). Simétrica propia de las neuropatias crénicas.
En contraposicion al término mononeuritis multiple es sinbnimo de afectacion asimétrica y
sugiere y traduce normalmente un origen vascular de la neuropatia.



La evaluacion o exploracion fisica revela una valiosa informacion para el proceso de
diagnéstico, es de vital importancia para poder determinar posibles lesiones o dafios. Se
realiza una exploracion fisica incluyendo mamas, genitales y zonas de grupos ganglionares,
descartando asi la posibilidad de carcinoma o cualquier masa neoplasica. 4,33 La
exploracion neuroldgica permitira identificar la localizacion de la debilidad y tono muscular,
la perdida de la sensibilidad o la afectacién de los reflejos. Si la debilidad muscular es
proximal, se pudiera estar hablando de una miopatia o alteracion de la union
neuromuscular, si es limitada a un nervio se puede pensar en la afectacion periférica de
ese nervio. Asi mismo la presencia de calambres o atrofia nos indica una lesién en el nervio
periférico. Las deformidades ortopédicas que se objetivan en la exploracion fisica debidas
a pérdida muscular, pueden proporcionar mucha informacion al diagnostico. En la
extremidad superior, la pérdida de masa muscular intrinseca de la mano provoca que el
pulgar rote hacia fuera situandose en el mismo plano que el resto de los dedos, esto se
denomina mano en garra. Del mismo modo, la pérdida tono de los musculos intrinsecos del
pie suele derivar en una deformidad especifica conocida como pie cavo, el arco plantar se
muestra esta alto, el pie esta reducido y los dedos en martillo. Estas deformidades se
presentan en pacientes criticos ingresado en la UCI que esta tratado con sedantes y
relajantes musculares. Hay que tener en cuenta que, por esta razén, durante la fase mas
aguda de la enfermedad en un paciente de estas condiciones, las manifestaciones clinicas
de una disfuncién muscular pueden estar enmascaradas debido a la administracién de
dichos farmacos. La exploracion de la sensibilidad tactil, dolorosa o térmica también nos
proporciona informacién importante. Una perdida sensorial que afecta pies y manos nos
sefiala la presencia de una PNP Axonal, como puede ser en la PNP Diabética en la que se
utiliza el test del monofilamento de Semmes-Weinstein para clasificar el grado de
sensibilidad al estimulo exterior, otra técnica es la exploracion de la sensibilidad vibratoria
gue se realiza con un Diapasén de 128Hz al nivel del tobillo para comprobar los reflejos
osteotendinosos. La pérdida de reflejo nos coloca en una lesion neuropatia que afecta tanto
las fibras sensitivas como a las motoras. También se recurre a pruebas de laboratorio para
complementar el diagnostico, asi se realizan estudios como: recuento hemético completos,
velocidad de sedimentacion globular (VSG), analisis de glicemia, proteina sérica,
concentraciones plasmaticas de homocisteina, acido félico y Vit B12, determinacion de la
hormona estimulante de la tiroides (TSH) y algunos estudios sugieren realizar rayos X
(radiacion electromagnética) de torax. Pruebas adicionales como la puncion lumbar, resulta
atil en el diagnostico de PNP desmielinizantes inflamatorias o también una biopsia del
nervio (sural) cuando es dificil identificar si el dafio es axonal o desmielinizante. 26,35 En
la PNP Paraneoplésicas, aparte de las pruebas diagnésticas enumeradas con anterioridad
es necesario otra serie de pruebas mas especificas como son: serologia luética, estudio
bioquimico y citologico del liquido cefalorraquideo (LCR) o determinacion de anticuerpos
antineuronales y de anti-anfifisina.8 De acuerdo con una serie de estudios realizados por
un grupo expertos representantes de la “Academia Americana de Neurologia” se concluyo:

+ Los sintomas por si solo tienen poca precision diagnéstica.

+ Los signos brindan mayor informacion que los sintomas.

+ Los estudios de electrodiagnéstico brindan mayor especificidad, pero no solo debe
ser usados para diagnostico. Clasificar una PNP es un trabajo dificil ya que los



valores utilizados para la evaluacién de los parametros son el area, la duracion, la
amplitud, velocidad de conduccion y la latencia de los nervios que sirve para
catalogar las PNP en axonales, desmielinizante o mixtas.36 En funcion de los
resultados del examen neurologico, el examen fisico, el historial médico del paciente
y cualquier otra prueba de deteccion previa se podria valorar el realizar otras
pruebas adicionales como:

+ Prueba de velocidad de conduccion nerviosa: mide el grado del dafio en las fibras
nerviosas grandes e indica si los sintomas son causados por la afectacion de la capa
de mielina o del axdn. Esta es una prueba que consiste en estimular eléctricamente
una fibra nerviosa para que produzca su propio impulso eléctrico. Una disminucion
en la velocidad de transmision o bloqueo del impulso, indica dafio en la capa de
mielina, mientras que la disminucion en la fuerza del impulso muestra degeneracion
del axén.

+ Electromiografia: permite registrar la actividad eléctrica de un musculo tanto en
reposo como en contraccién. Con esta prueba, se determina la actividad eléctrica
anormal en la neuropatia motora y ayuda asi a diferenciar entre el trastorno del
musculo y del nervio. Tanto la prueba de velocidad de conduccion nerviosa como la
electromiografia son tiles para confirmar el diagnéstico, también sirven para
diferenciar una lesién nerviosa de otra muscular o determinar el compromiso mixto.
De igual forma se utilizan para clasificar el grado de compromiso en leve, moderado
0 severo, sugiriendo el tiempo de evolucién en agudo, subagudo o cronico.

+ Imagenes de Resonancia Magnética: con esta prueba se observa la calidad y el
tamafio de los musculos, si hay reemplazo graso del tejido muscular, también ayuda
a descartar tumores, hernias o cualquier otra anomalia.

+ Biopsia del nervio y muscular percutanea: requiere extirpar y analizar muestras del
tejido nervioso o muscular, mayormente de la parte distal de la pierna, se suele
recoger muestra del nervio sural a nivel del maléolo, aunque en neuropatias motoras
la muestra se recoge del nervio peroneo profundo o del nervio radial. Esta prueba si
bien brinda informacion valiosa respecto al dafio del nervio o musculo, al ser un
procedimiento invasivo, es muy dificil de realizar y puede producir efectos
colaterales relevantes.

+ Biopsia de piel: se extrae una pequefia muestra de piel y se examinan las puntas
(terminaciones) de las fibras nerviosas. Esta prueba puede indicarnos si hay
presencia de dafio en fibras de menor calibre siendo los efectos colaterales menores
y Su técnica es mas sencilla.

+ Ecografia: se usa para confirmar y verificar la presencia de PNP, determina su
gravedad, asi como también si hay afectacion de los nervios motores, sensoriales o
ambos, igualmente sirve para determinar dafio causado en la mielina
(desmielinizacion).

Sindrome Guillian Barre: El diagndstico suele ser sencillo en las formas tipicas, aunque no
son infrecuentes las formas con manifestaciones singulares, como un reflejo cutaneo
plantar en extension u otros signos que sugieren desmielinizacion del sistema nervioso
central (SNC). Para establecer el diagnostico suele requerirse la presencia de arreflexia y
progresion de la debilidad en mas de una extremidad. Debe dudarse del diagnéstico ante



una asimetria acusada o persistente de la debilidad o la existencia de nivel sensitivo,
afeccion de esfinteres vesical o rectal, leucocitosis o mas de 50 células mononucleares/mL
en el LCR. Algunas de las formas especiales incluyen: a) sindrome de Miller-Fisher,
constituido por oftalmoparesia, ataxiay arreflexia, en general de buen pronéstico y asociado
a anticuerpos anti-GQ1b; b) polineuritis craneal, que afecta de forma exclusiva a los pares
craneales, con excepcion del | y el II; ¢) variantes puras de afeccién sensitiva, motora o
pandisautonémica, y d) formas primariamente axonales, con ausencia 0 muy poca
desmielinizacion.

Tratamiento (en especial el manejo del dolor neurépatico)

El tratamiento en el caso de la PNP debe ser especifico y atacar la enfermedad de base,
también es igual de importante aliviar los sintomas. El tratamiento especifico de la
polineuropatia variara dependiendo de las causas que lo hayan producido:

+ Diabetes: el control de los niveles de azlUcar en sangre puede lograr la
desaceleracion del trastorno y aliviar los sintomas. Algunas veces se recurre a
realizar un trasplante de células productoras de insulina.

+ Mieloma multiple o insuficiencia hepatica o renal: estos trastornos dan lugar a una
recuperacion lenta.

+ Cancer: se hace muy necesaria la extirpaciéon quirirgica del tumor y asi aliviar la
presién sobre el nervio.

+ Hipotiroidismo: se trata con la hormona tiroidea.

+ Trastornos autoinmunitarios: en estos tratamientos se incluye la plasmaféresis
(filtrado de las sustancias toxicas de la sangre), ademas de la administracion
intravenosa de concentrados de inmunoglobulinas, esteroides y medicamentos
inmunosupresores.

+ Drogas y toxinas: suspendiendo el consumo de estas sustancias o evitando la
exposicion a las toxinas se puede revertir la polineuropatia.

+ Cantidades excesivas de Vitamina B6: la administracion de grandes cantidades de
esta vitamina trata la polineuropatia.31 Si no se logra corregir la causa que origina
la patologia, el tratamiento se concentra en aliviar el dolor y los problemas
relacionados con la debilidad muscular.

La fisioterapia ayuda a reducir la rigidez muscular y evitar las contracturas.

Existen diversos medicamentos que se utilizan para aliviar el dolor, su uso debe estar
fundamentado en criterios individualizados, es decir segun el paciente, teniendo en cuenta
los posibles efectos adversos, interacciones y sobredosificacion.40 Como tratamiento de
primera linea, es recomendable los medicamentos triciclicos (ADP) con una dosificacién
minimas diaria de 10 mg/dia hasta alcanzar una maxima de 75 mg/dia.

El uso de los ADP, implican un cuidado extremo con los pacientes ancianos por sus efectos
secundarios y porgue estan contraindicados en pacientes diabéticos con alguna condicién
especial como insuficiencia renal, glaucoma, hipertension ortostatica.



Cuando hay presencia de un dolor secundario se puede usar la Duloxetina, que es un
antidepresivo, inhibidor de la captacién de la serotonina. Se comienza con una dosificacion
de 30 mg/dia hasta un maximo de 60 mg/dia. También se recomienda el uso de la
Pregabalina, iniciando con una dosis de 150 mg/dia hasta terminar en 600 mg/dia. Se ha
usado también la Gabapentina que ha desarrollado mejor perfil farmacolégico, logrando
alcanzar una accién analgésica mas rapida. Estos antidepresivos triciclicos son mas
efectivos que el uso de inhibidores de serotonina. Si aun aplicando estos medicamentos
persiste el dolor en el paciente se puede recurrir a medicamentos como tramadol (50 a 100
mg/ 4 horas).

+ Sindrome guillian Barre: El tratamiento se realiza con medidas generales de soporte
e inmunoglobulinas intravenosas. El recambio plasmético, aunque mas caro y
complejo de realizar, es igualmente efectivo. En las fases iniciales es importante
controlar la funcién ventilatoria con determinaciones seriadas de la capacidad vital
para determinar si sera preciso iniciar soporte ventilatorio.

+ Polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica: El tratamiento con
glucocorticoides en dosis de 1,5-2 mg/kg de peso y dia también ha demostrado ser
beneficioso, pero se reservara para cuando no se puedan administrar los anteriores
por sus mayores efectos secundarios.

+ Neuropatia motora multifoca: El tratamiento se basa en la administracion de
inmunoglobulinas i.v. o0, en casos de mala respuesta, ciclofosfamida. Ni el recambio
plasmético ni los glucocorticoides han demostrado eficacia.
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