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Trastorno adquirido de los nervios perifericos descrito como una
polirradiculoneuropatia aguda inflamatoria de inicio subito.

Caracterizada por debilidad muscular simetrica o paralisis motora
flacida rapidamente progresiva y generalmente ascendente,

acompanada de disminucion o ausencia de reflejos osteotendinosos

Precedido por una infeccion u otra estimulacion inmunitaria.

®Bacterias de la carne de pollo <~
Campylobacter jejuni

Virus:
Influenza.

Citomegalovirus
Epstein-Barr




FISIOPATOLOGIA E INMUNOPATOLOGIA

B Anticuerpo Clase de Enfermedades asociadas
. Inmunoglobulina
anti-GM1 lgG, IgM Neuropatias motoras/sensitivomotoras, SGB (AMAN),

sindrome de Guillain-Barre (GBS).

anti-GD1a lgG Neuropatia axonal motora aguda (AMAN).

anti-GQ1b lgG Sindrome de Miller-Fisher, encefalitis del tronco cerebral
de Bickerstaff, SGB con oftalmoplejia.




FISIOPATOLOGIA E INMUNOPATOLOGIA
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Tipico

e[ a debilidad bilateral progresiva (sintoma clave)
eParaparesia: que puedepersistirdurante el curso de la
enfermedad.
Afectacionde losnervioscraneales:
*Debilidad facial
eoculomotorao bulbar (sindromede Miller Fisher) puedeextenderse
hasta afectar las extremidades

3 fases: fase aguda o de instauracion, fase de estado y fase de
recuperacion.




CLINICA

FASE
AGUDA

Horas-semanas

Instauracion subita y progresiva

El sintoma de presentacion: debilidad muscular simétrica, generalmente
ascendente, o paralisis flacida, suele presentarse al inicio una alteracion de
la marcha

Debilidad muscular de forma distal en las piernas y asciende de forma
progresiva afectando a brazos, cara y musculos respiratorios, llegando a
precisar, en ocasiones, soporte ventilatorio.




CLINICA

Todos estos sintomas se instauran de forma subaguda y pueden progresar

' hasta un maximo de 4 semanas del inicio de la enfermedad con una duracion
variable en su fase de estado, terminando en una fase de recuperacion que
puede durar meses. El comienzo de la recuperacion es entre 2 y 4 semanas
después de cesar la progresion.

; 5 5 g 55 B Escala de gravedad del sindrome de Guillain-Barré segun Paradiso et al®

7 upN 0: nermal

1; sintomas y signos menares

2: camina sin ayuda

3: camina selamente con ayuda

@ Acudo

@ Ascendente

9 A rreflectiva

9 A ntecedente de infeccién

& Atebiil

@ A umento de albimina en LCR
6 A tonémicos Sintomas

4: no se puede levantar solo de la cama o de la silla

5: ventilacion mecdanica necesaria




-_ e
DIAGNOSTIC

) O
ﬂv e CLINICO (Exploracion fisica)

: 'i‘ e Investigaciones  complementarias
ﬂ (LCR)
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ESTUDIOS
NEUROFISIOLOGIC

e SE CLASIFICA EN: 2 de los siguientes en 1 nervio:

e Velocidad de conduccion motora inferior del 90% del limite inferior
normalidad.

e Latencia distal motora mayor del 110% del limite superior de lo normal.

e (Cociente entre amplitud del potencial de accion motor despues
estimulacion

e proximal/amplitud del potencial de accion motor despues

estimulacion distal: menor del o
. | accion - motor /después de estimulacio

alidad
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ESTUDIOS
NEUROFISIOLOGIC

NASMA

e Amplitud del potencial de accion motor despues
de estimulacion distal < 10% del limite inferior de
la normalidad.

e Amplitud de los potenciales de accion sensoriales
por debajo del limite inferior de la normalidad.

e
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ESTUDIOS
NEUROFISIOLOGIC

NAMA — NAMA: similar a la anterior, pero sin afectacion

sensitiva en los estudios electrofisiologicos.
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DIAGNOSTIC

SOSPECHA

e Debilidad bilateral de las extremidades v/

deficits sensoriales de rapida progresion
e Hiporreflexia
e Paralisis facial o bulbar
e Oftalmoplejia y ataxia




LCR

e Descartar causas de debilidad distintas del SGB
e Combinaciéon de un nivel elevado de proteinas

e Recuento celular inferior a 10 celulas.
e Si el recuento de leucocitos es superior a 50
' ' celulas/yl, el diagnostico de SGB resulta dudoso.
|
@ |

e Evaluar si existe disociacion albumino-
citologica
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Cuadro 1. Criterios de Asbury

Caracteristicas necesanas para el diagnostico

* Debilidad progresiva en ambos brazos y piernas

* Arreflexia (o hiporreflexia)

Caractenisticas que apovan el diagnostico

* Progresion de los sintomas durante dias a cuatro
SEManas

* Simetria relativa

* Signos o sintomas sensoriales leves

* Afectacion del nervio craneal, debilidad facial espe-
cialmente bilateral

= Recuperacion a partir de dos a cuatro semanas des-
pués de que cese la progresicn

* Disfuncion autonomica

» Ausencia de fiebre de inicio

* Hallazgos tipicos en liquido cefalorraquideo (diso-
ciacion albimino-citoldgica)

* Electromiografia/velocidades de conduccidn del
nervio (signos caracteristicos de un proceso desmie-
linizante en los nervios periféricos)

Caracteristicas que ponen en duda el diagnostico

* Dehilidad asimétrica

* Disfuncidn vesical e intestinal persistente

» Disfuncion vesical e intestinal inicial

» = 50 células en el liquido cefalorraquideo

» Nivel sensitivo

Caracteristicas que descartan el diagnostico

* Abuso de hexacarbonos (solventes inhalados, N-
hexano y N-butilcetona), incluye inhalacidn de tiner
¥ pegamento .

* El metabolismo de la porfirina anormal

* Infeccion reciente de difteria

* Intoxicacion por plomo

» Otras condiciones similares: poliomielitis, botulismao,
paralisis histérica, neuropatia tdxica
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Cuadro 2. Criterios de Brighton diagndsticos y definiciones del sindrome de Guillain-Barré (2014}

Nivel de certeza diagnostica

Cntenos diagnosticos

Curso monofdsico y tiempo entre aparicion del nadir de
12 horas a 28 ::Ims

Cﬂncenn'al:mn {IE prntemars en Il‘qndn .:Efalnrraquiden
n'la‘].-'nr a los valores nurmales

Ausencia d-E un dlagnnstmn ait&matwn para la debilidad +

e




Edad de mscio Admizron Adrmirzstn A los 7 dizs de A los 14 dizs de
hospetaiara hospatalarsa admezion admazion
< 40 {1

_4 /
—
néstico Modificado A/
41-60




ﬂ e Gammaglobulina intravenosa (IglV): dosis total
de 2 g/kg: 0,4 g/kg de peso y dia durante 5 dias

e Plasmaferesis.

e Neurorrehabilitacion: estabilizacion motora,

ortesis, ferulas
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NS
TRATAMIENT®O

Plasmaferesis:
separacion del plasma de las celulas sanguineas.

en donde esta se une a un liguido que remplaza al
plasma y se devuelven a todo el cuerpo n




Tabla 1. Excala de discapacidad modiicada de Hozhes.

Grado | Descripoion chmica

1
L

SADO

Simtomas leves de neuropana (debilidad enmmecs-
prlanto o dolor) pero el paciente a5 capaz de retornar
a su frabajo v alcanzar el omed de actnvidad anfenor,

Capaz de caminar sin baston 0 ofo Apoyvo, PETo 0o
Bs Capaz de regresar a su Tahajo.

MNecesita un baston 0 o0 SpOYo PaTd CENnEr,

Paclents an cama o s1la de raedacs,



En paciente que reciben IECAS se ha presentado reacciones
anafilactoides: retirarlas 24 hrs antes

No hacerse en px con VIH, esclerosis lateral amiotrofica,
psoriasis, rechazo de trasplante renal




e Las IglV y la plasmaferesis mejoran y aceleran la
recuperacion respecto al tratamiento conservador en
ninos y adultos

e Plasmaferesis presenta mayores complicaciones:
siendo utilizada en fracaso o recaida

e |G la mejor opcion.

RWdhepukcg leoffet before u



e Funcion fisica: reducir la discapacidad en las
primeras etapas de la recuperacion y, posteriormente,
restaurar la funcion motora y sensorial, asi como la
condicion fisica, a los niveles previos a la enfermedad
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e Prevalencia: 0.8 a 8.9 por 100,000 habitantes
e Mas comun en hombres >40 anos
e 50% de los px padece diabetes mellitus o

intolerancia a los hidratos de carbono (no es
especifico)

e Mexico, Px con PDIC: erroneamente
diagnosticados con neuropatia diabética



DEFINICIONES

Debilidad proximal y distal de las extremidades

acompanada de parestesias, de instalacion simultanea,
progresiva y simetrica con inestabilidad de la marcha
gue evoluciona por un periodo mayor a 8 semanas.

Distribucion en guante y/o calcetin, simetrica, con
paresia progresiva distal y eventual involucramiento de
cinturas escapular y pelvica, que puede progresar
hasta la perdida de la deambulacion autonomay la

aparicion de atrofia



Tabla 2. Variantes clinicas actualmente reconocidas de la
Polirradiculopatia Desmielinizante Inflamatoria Cronica (PDIC).

Variante clinica
PDIC tipica

PDIC sensitiva

DADS

PDIC de inicio agudo

Sindrome de Lewis-Sumner (MADSAM)

Polineuropatia sensitiva autoinmune cronica

PDIC motora

PDIC focal

Frecuencia [%)
40-01

4-35

2-17

2-146

6-15
5-12

4-10

0-3-1

Fenotipo clinico

Sensitiva - motora, distal y proximal, simétrica,
evolucion »8 semanas.

Predominantemente sensitiva, puede
desarrollar sintomas motores menores, distal
y proximal, simétrica, evolucion =8 semanas.
Predominantemente sensitiva, puede
desarrollar sintomas motores menores, distal,
simeétrica, evolucion »8 semanas.

Sensitiva - motora, distal y proximal, simétrico,
evolucion <8 semanas.

Sensitivo - motor, de inicio frecuente en
extremidades superiores, asimeéetrico,
evolucion >8 semanas.

Ataxia sensitiva, distal y proximal, simétrica,
evolucion >8 semanas.

Predominantemente motora, distal y proximal,
simétrica, evolucion >»8 semanas.
Sensitivo-motora, focal, puede progresar a
forma difusa con el tiempo, asimetrica,
evolucion »8 semanas.




Exploracion fisica: hipo o arreflexia generalizada

ataxia y temblor distal (NF-155)..

habitualmente en brote— remision (o recurrente),

Mexico, Px con PDIC: erroneamente diagnosticados con
neuropatia diabetica




CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

Pruebas de neuroconduccion explorando al menos 4
nervios motores

Neuroconduccion sensitiva a pacientes con sospecha
clinica de PDIC tipica o atipica.

criterios electrodiagnosticos para nervios motores puede
mejorarse al examinar mas de cuatro nervios

= Nervio plantar medial
| e ._ | Nervio plantar lateral
| M Nemviosural

! Mervio tibial

] Mervio safeno

Los potenciales evocados somato sensoriales,
demuestran alteracion de la conduccion sensitiva

Nervio peroneo profundo
@ Sitio explorado

proximal, en PDIC sensitiva



PRACTICA DE PUNCION . /
LUMBAR /
1 analisis citologico DATO IMPORTANTE A
OBSERVAR:

y citoquimico
Disociacion citoproteica

Px con

e Presencia de hiperproteinorraquia en 76 y 90% de px

e Proteinas >45 mg/dL

Normalmente no debe observarse pleocitosis en el LCR

AN\
suele sugerir infeccion coexistente
— 9  como: VIH



Elementos clinicos + neurofisiologicos resultan
y LCR a insuficientes

presentaciones clinicas atipicas.

e O exista presentaciones clinicas

atipicas. Nervio safeno

Nervio sural

Peroneal profundo

Peroneo superficial

e nervio sural

(DONDE?

Calcaneo (TP)

Plantar (TP) /
“TP: tibial posterior

|

e nervios peroneo superficial

e radial superficial



Hipertrofia del plexo braquial o lumbar
y/o de las raices extraforaminales con

captacion de gadolinio denota inflamacion

con fuga vascular.

e asimetricas /

r
ry 4
e

F 4

| |
.......




TRATAMIENTO

1) ESTEROIDES ORALES 7 ESTEROIDES ITRAVENOSOS

Prednisona 60 mg diarios 0 en

Metilprednisolona 1 g

: iIntravenoso por a dias,
dias alternos por al menos un trave por 3 5

i 1 mensual por
mes o hasta alcanzar una fase seguido de 1 g por 6

G Meses
de estabilizacion de los ese

sintomas

—

‘Metilprednisolona

ESQUEMA DE REDUCCION:
gradual de 10 mg mensuales
sta llegar a 5 mg diarios o0 en
dias alternos completando dos
anos de tratamiento



TRATAMIENTO

INMUNOGLOBULINA HUMANA POLIVALENTE

INDUCCIO
2 g/kg fraccionado en 2 a 5 dias

!mg.'r,ﬁ MANTENIMIENTO

g,

1 a 2 g/kg fraccionado en 2 a 5
dias cada 2 a 6 semanas



MEDICAMENTOS

NMUNOMODULADORES

AZATIOPRINA
100 a 200 mg/dia
o 00 | g
e ® 0 tratamiento sensitivo—motora
- MURPRIMA
Tableta [IE3EREFIYNEN

50 mg

-

Cazja con blister con 50 tabletas

4 CICLOFOSFAMIDA

IV de 1 g/m2 mensual de 6 a 12
meses

- Ciclofosfamida

2 Solucion .
Inyectable
Ry

METOTREXATO

20 comprimidos
Via de administracién: ORAL

METOTREXATO

15 mg/semana
Recomendacion deébil, baja
calidad de evidencia

2 MICOFENOLATO DE MOFETILO

2 g/dia
sensitivo-motora.




TERAPIA FISICA

Y DE REHABILITACION

Cambios de estilo de vida

® L Y ) e Dieta balanceada,

® o e Actividad fisica regular
"# -ﬂ x' e Extremar cuidados de los pies
2 / i Rehabilitacion fisica

e Ejercicios de estiramiento

e Fortalecimiento
e Terapia ocupacional




NEUROPATIA DIABETICA

PERIFERICA
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Conjunto de sintomas o signos de disfuncion del sistema nervioso periferico una vez
excluidas otras causas

Complicacion sintomatica mas frecuente en pacientes con diabetes mellitus (DM) y la
principal causa de lesiones y de amputacion.



En esta patologia se afectan fibras sensitivas, motoras y autondmicas
sistema nervioso periferico

Endomisio

Perimisio

Miofibrilla

:
A



Produce alteracion de Ila sensibilidad termica, algesica, vibratoria vy
propioceptiva

pasando desapersabido

Siendo las ULCERAS el primer sintoma




ALTERACI
FIBRA

Produce alteracion de la sensibilidad térmica, algésica, vibratoria vy i
propioceptiva &

pasando desapersabido
e Atrofia muscular

ON DE
R

e Deformidades Oseas
e Alteraciones de la marcha

Siendo las ULCERAS el primer sintoma




I Produce de productos finales de glucosilacion avanzada: afectan al

colageno tisular

Favorecen la aparicion de lesiones microvasculares y se comportan como

proinflamatorios incrementado la permeabilidad vascular

Exceso de glucosa la convierte parcialmente en sorbitol @ el estres
ABOLIZACION

oxidativo: nervios perifericos y en retina

Osmolaridad celular y una peroxidacion de los lipidos de la membrana celular

de los nervios




CLINICA

INICIALMENTE:
Afecta a las extremidades distales

80%
ASINTOMATICO

>

Progresando a lo proximal

SINTOMAS SENSITIVOS

Y,

%

POSITIVOS NEGATIVOS
riesgo de e Parestesias e Hipoestesia
J presentar ulceras e Disestesias e Hipoalgesia
e Hiperalgesia e Anestesia

. Alodinia

/ e Dolor urente

/4

\



CLINICA

SINTOMAS MOTORES

e |nicio es bilateral y simetrico
> e Deéficit sensitivo en calcetin
e alteracion de la sensacion vibratoria, temperatura y tacto fino
Dolor empeora
Avanzada:

e desaparecen los reflejos rotulianos

e se altera la propiocepcion

e Se afecta antebrazos y manos con una distribucion en
guante



DIAGNOSTICO

1 Historia clinica (clinico)

2 Exploracion fisica:

(Hz) y un martillo de reflejos .

- neurologica: valorar la sensibilidad algesica, tactil, vibratoria, termica, sensibilidad a la
presion y los reflejos osteotendinosos.
3 instrumentos: monofilamento de 10 g o de Semmes-Weinstein, un diapason de 128 herzios

MNervios afectados en
> la neuropatia diabética
periférica

Tabla 1 Diagnostico diferencial de las neuropatias
periféricas

Diagnostico de las diferencias en neuropatias periféricas

M. toxica y/o por farmacos (isoniazida, hidralazina,
vincristina)
N. metabdlica, alcohdlica
Deficit de vitamina B12
N. vasculitica -
M. asociada al VIH
Hipotiroidismo
M. hereditarias
Enfermedad de Fabry

Paraneoplasica

M.: neurpopatia; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

/



TRATAMIENTO

Tabla 2 Lineas de tratamiento de la neuropatia diabética

20% de los pacientes con ND presentaran cuadros dolorosos, pero estos son de dificil control

Linea de tratamiento Grupo farmacologico Farmaco
1.2 Linea Antidepresivos triciclicos Amitriptilina
Mortriptilina
Inhibidores de recaptacion de NA y serotonina Duloxetina
Venlafaxina
Blogueadores canales de calcio Gabapentina
Pregabalina
Parches de lidocaina Lidocaina 5%
—_— Parches de capsaicina Capsaicina 8%
2.2 Linea e Opioides menores Tramadol
_ Opioides mayores Morfina
) Oxicodona
Fentanilo
Tapentadol
3.2 Linea Anticonvulsionantes Carbamazepina
Oxcarbazepina
Topiramato
Acido valproico
Inhibidores de recaptacion de NA y dopamina Bupropion
Antagonista NMDA Dextrometorfano
Memantina

N
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