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POLIRADICULONEURITIS INFLAMATORIA OESHIELINIZANTE AGUDA (P .I.O.A.) 

I, INTRODUCCION. Historia y asp~ctos cl!nicos, 

La poliradiculoneuritis inflamatoria desmielinizante aguda (PIDA) o 

Síndrome de Guillain-Barre-Strohl (SGBS), representa el 40% de todas 

laa polineuropatías adquiridas del adulto (1), 

Fue descrita originalmente por Landry en 1859 y asociada con síndro

mes febriles desde tan, por W'. Osler (2'), sin embargo, el crédito 

de su caracterizaci6n clínica es atribuído a la descripción hecha 

por Georges Guillain, Jean Alexandre Barré y Andre Strohl, en 1916, 

d"i..rante la primera guerra mundial (J), 

Posteriormente se han efectuado múltiples estudios con el fin de di

lucidar los mecanismos anatomofisiológicos y electropatol6gicos de 

este s!ndrome 1 así como las alteraciones inmunes subyacentes y la 

posibilidad de regulaci6n fannacol6gica. 

Según los estudios epidemiológicoa del Consejo Nacional de Vigilan

cia de SGBS, realizados en la Unión Americana, la incidencia es mayor 

en hombres (0.52 x 100,000) que en las mujeres (0.40 >< 100,000) con 

picos por grupo de edades: el mayor entre los 50 - 74 años y el cenor 

intervalo entre 15 y 35 años, con distribuci6n similar en ambos sru

pos en todas las estaciones del a.~o (4, 5), 

Como en otros renglones de la !:!e<!icina en México. no contamos con da

tos estadísticos de la incidencia de la enferciedad, En el Hospiro.l 

General del C•ntro Méé.ico Nacional del IMSS, en el Servicio de ~euro

logía, se atendieron únicamente 46 pacientes afectados de Guillain

Barré entre los meses de enero de 1982 a diciembre de 1983. 
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Clínicamente, el SGBS se caracteriza por debilidad ripida, progresiva 

y relativamente sim~trica, que compromete las cuatro extremidades y 

eventualmente músculos respiratorios. Entre el 50 y 70 % de los ca

sos, según grandes series, se involucran pares craneales motores (VII 

en el 50%, IX, X y XII y extraoculares por orden de frecuencia), 

Aproximadamente el 50% de los pacientes alcanzan el nadir de la enfe!: 

medad en las primeras dos semanas, el 80% en tres, y mis del 90% en 

la cuarta(6), Otro criterio fundamental es la hipo o arreflexia mio

tltica universal, 

En ocasiones existen deficits sensoriales leves y transitorios y dis

funci6n autonómica (hipo e hipertensión arterial, taqui o bradicar

dias, etc.) en 10 a 15% de los casos que generalmente preceden a la 

insuficiencia respiratoria (7). Se ha observado inicio de recupera

ci6n lenta y variable entre dos a cuatro semanas del cese de la pro

¡reai6n. Existen variantes cUnicas de la enfermedad, como el SfodrE_ 

me de l:liller Fisher (oftalmoplejía, arrefloxia y ataxia) descrito en 

1956 (8), polineuritis craneal sola y formao cr6nicas o recurrentes 

de poliradiculoneuritis sensible a esteroides (9), 

Entre los estudios de laboratorio )' ¡abinete que apoyan el diagnósti

co clínico se cuentan básicamente: 

l. Punci6n lumbar con estudio citoquímico del líquido cefaloraquídeo 

(LCR), en que clásicamente se encuentra hiperproteinorraquia en 

rangos variables e hipocelularidad (menor de diez cElulas mononu

cleares por mm3). 

2. Respuestn hiperinmune: la electroforesis de proteínas del mistlo 

LCR muestra elevaci.Ón de inmunoglobulinas frecuentemente (13 ondas 

· oligoclonalea constantes). En la fase aguda se observa leucocito

sis, hipergammaglotulinemia y complejos inmunes circulantes en el 
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io - 30% de los casos. 

autoanticuerpos (10), 

También se han descrito la presencia de 

s 

3. ·Los estudios electrofisiol6gicos son útiles para el diagnóstico, 

McLeod, reporta velocidades de neuroconducci.Sn motora prolongadas 

o bloqueadas 1 latencias sensoriales nomales y la utilidad de la 

onda F en las lesiones proximales de nervios o raíces espinales 

has ta en el 90% de su serie, sin que es tos hallazgos correlacio

nen con el grado de lentitud de recuperación y duración de la º!l 

fermedad o su pronóstico a largo plazo (11). 

4. La biopsia y estudio microestructural del nervio sural muestra, 

en algunos casos, la presencia de lesión inflamatoria (linfoci

tos y macrófagos) y desmielinización segmentaría con preserva

ción del soma de las células de Schwann y los axones (12). En 

otros, existen receptores de complemento y depósitos de anticucr. 

pos y/o complejos antr¡¡cno anticuerpo en las vainas endoneurales 

(10, 13). 

Actualmente se contempla la convergencia de los dos subsistemas ope

ndores de la inmunidad celular y humoral, así colllO trastornos va

rios en los mecanismo< de la inmunoregulación, para explicar la pa

togenia e histopatología de la PIDA (10, 14, 15). 

A partir del primer reporte de uso de es teroides en el SGBS en 1951 

por Shy et al (16), existen varios ensayos con este medicamento e 

inmunosupresores con la intención d~ modificar los mecanismos inmu

nes subyacentes con diversos esquemas y resultados contradictorios. 

Con base en estudios de •"P•rimentaci.Sn (31, 33), postulamos que la 

administración de pulsos de rnetilprednisolona a dosis altas en la 

enfemedad monof.isica de la poliradiculoneuritis aguda, puede modi-

i 
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ficar la historia natural de la misma, modulando los mecanismos de 

respuesta humoral y celular. 

En este estudio se incluyen dos variables no bien manejadas a la 

fecha: 

a) La administraci6n de pulsos de metilprednisolona (1.5 gramos por 

vía intravenosa), y 

b) La administraci5n de los esteroides en los primeros días de ini

ciada la enfennedad, antes que ~sta alcance su nadir. 

Los objetivos del presente trabajo son: 

l. Demostrar la hiperactividad inmune en la fase aguda de la enfe!_ 

medad; 

2. Los hallazgos microestructurales de la biopsia de nervio sural, 

3. La utilidad de los pulsos de metilprednisolona en la fase aguda. 
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II, CONSIDERACIONES GENERALES 

a) Mecanismos inmunes 

Aunque hist6ricamente algunos autores han sugerido que el SGBS es 

secundario a una infecci6n viral primaria, despulis de ·1os estudios 

de Asbury, Arnazon y Adams reportados en 1969 (17), en los que des

criben la presencia de células inflamatorias (linfocitos, macrófa

gos, etc.) en los nervios periféricos durante la fase temprana de 

la enfermedad y desmi<linización focal 'J segmentaría, ha prevalecido 

la hipótesis de que el SGBS representa una reacción inmunopatológica 

desencadenada por la exposición reciente a agentes exógenos. 

Estudios posteriores han demostrado que la desmielinización primaria 

ocurre únicamente en el nervio infiltrado con macrófagos en la lami

na basal, los cuales por fagocitosis producen mielinolisis segmenta!, 

con preservación de las células de Schwann y axones (18). Se ha. po.!!_ 

tulado la presencia de una proteína exclusiva (P2) de la mielina del 

nervio periférico como factor neuritogenico (antígeno) que dispara 

la transformaci6n blastogénica de los linfocitos¡ sin embargo aunque 

se han reproducido modelos experimentales (neuritis alérgica experi

mental, con galactocerebrósido y enfermedad de ?iarek) con un cuadro 

similar a una PIDA, no hA sido posible ésto con la inoculación sele_s 

ti va de P2 (19), 

En el SGBS se ha observado que una gran cantidad de partículas vira

les que alteran la interacci6n entre idiotipos y antidiotipos, con 

lo que se provoca una reacción o respuesta autoinmune y dado que en 

el SGBS hasta en un 70X existe el antecedente de una infección viral 

o inmunización (20, 21), se cree que éstos puedan ser el dispositivo 

desencadenante de la respuesta inmune y/o marcando una estructura 

anti génica común en el sis tema nervioso periférico. 



8 

Mediante el uso de anticuerpos monoclonales se ha demostrado una r!_ 

laci6n anormal entre las células T-supresoras y T-facilitadoras en 

el SGBS (19), con depresión de la actividad de las células T-supre

soraa (22), 

En estudios m•• recientes se ha documentado una respuesta inmune-hi 

peractiva en la PIDA manifestada por: inmunoblastos circulantes, 

elevaci6n de inmunoglobulinas séricas y en LCR, anticuerpos antine.!!. 

rales, autoanticuerpos antieritrocitos y la presencia de complejos 

inmunes circulante• y /o depoaitados en la vaina de mielina y en las 

paredes de .los vasanervorum (101 23). Bornstein et al (211) afirman 

que el mecanismo de lesi6n por anticuerpos es por lisis de la mie

lina periférica con o sin requerimiento de complemento o indirecta

mente por opsonizaci6n de, la mielina y destrucci6n por los macr6fa

gos; mientras que en otros trabajos se ha reportado desmielinizaci6n 

segmental en el nervio periUrico con aplicaci6n de ant:icuerpos an

tigalactocerebr6sido (25); Nylsnd y Aarli con tl1cnicas de consumo de 

antiglobulina han demostrado anticuerpos (lgG) ligados al nervio pe

riférico en un 507. de los pacientes con SGBS, independientemente de 

las concentracionH alricas de IgG (26); con técnicas de inmunofluo

rescencia directa e indirecta se han encontrado dep6sitos de lgM y/o 

IgG en los espacios subperineur al es y endoneurales. 

Otros hechos que apoyan la convergencia de factores humorales (mie

linotóxico) y celulares en la deamielinizaci6n del SGBS son: 

l. Desmidinizaci6n observada en nervios perifEricos de animales 

de axperimentaci6n después de la inoculaci6n intraneural de sue

ro de animales con neuritis alérgica experimental o de pacientes 

con PIDA (27 1 28), 
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2. Mejoría clínica observada en algunos de los pacientes con SGBS 

después de la plasmaferésis (29). 

3. El hallazgo inconstante de complejos inmunes en suero, LCR y en 

los vasos de nervio periUrico de los pacientes con PIDA (10, 

13); en estos últimos debido a cambios en la barrera hematoneu

ral secundarios a trastornos en la permeabilidad vascular· (30). 

En resumen, tanto los mecanismos inmune~ celulares como los humora

les participan en la fisiopatogenia de la poliradiculoneuritis in

flamatoria desmieliniunte aguda, aunque en el momento actual no 

satisface todos los criterios de una enfermedad autoinmune. 

b) Pulsos de metilprednisolona 

Desde la introducci6n de los corticoesteroides y ls hormona adreno

corticotr6pica (ACTH) en la década de los 50, como agentes inmunor.! 

¡uladores en los humanos, han aparecido innumerables trabajos expe

rimentales y ensayos cl!nicos no controlados que pretenden elucidar 

sus efectos celulares sobre los varios componentes de la respuesta 

inmune. Los estudios realizados por Saxon y colaboradores (31) en 

1977 evidenciaron que con dosis farmacol6gicas de mctilprednisolona 

se produce linfopenia, disminuci6n de la actividad de los linfoci

tos T supreaores y disminución hasta en un 50% en la producción de 

IgGs por las cClulas B en individuos sanos. 

Aunque existen varias hip6tesis sobre el mecanismo bioquímico de ac

ci6n de los esteroides sobre los linfocitos, por ejemplo: linfoli

sis, inhíbici6n de la síntesis de DNA, redistribuciGn en otros COl:l

partiment.:os corporales, competencia con receptores tisulares, etc. 

Ninguna de ellao ha sido suficie:itemente probada (32). 



10. 

En un estudio clásico de Web el y colaboradores en el cual se inves ti 

garon niveles séricos de cor ticoes teroides y complemento, conteo li.,!!. · 

focitario diferencial, transformp.ción blas togenica de los linfo_"itos 

y capacidad fagocitaria, en 22 sujetos normales antes y después de 

la administración de grandes dosis de metilprednisolona IV (250 -

500 - 1000 mg) en ferir.a intermitente (pulsos), se demostró que este 

método prolonga e inhibe la transformación blástica de los linfoci

tos inmunocompetentes y a diferencia de las dosis orales sostenidas, 

ae incrementa el número de polimorfonucleares circulantes sin de te .. 

rioro de su capacidad fagocitaría y sin "reducción de la actividad 

total del complemento (33). 

Existen pocos reportes clínicos bien controlados de pacientes con 

SGBS tratados en la fase aguda con corticoes teroides; Swick y colab~ 

radares en 1976 y Dowling en 1980 (34, 35) reportan acortamiento en 

el tiempo de recuperación en sus grupos manejados con dosis al tas de 

esteroides (100 unidades de ACTH y 500 mg de metilprednisolonn), sin 

modificación de la severidad inicial de la enfermedad o duración de 

la hospitalización; mientras que Hughes y colaboradores en 1981 cue! 

tionan la utilidad de los esteroides y afirman que existe mayor núm.! 

ro de recaídas en el grupo tratado (36), 

Con base en lo anterior postulamos que la administración de pulsos 

de metilprednisolona a dosis altas en las fases tempranas de ln poli_ 

radiculoneuritis inflamatoria desmielinizante aguda monofásica, se 

puede modificar la histuria natural de la enfermedad por modulación 

de mecanismos de la respuesta inmune celular y humoral. 
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III. MATERIAL Y HE1'0DOS 

Durante el año de 1983, se estud~aron en forma prospectiva 20 de los 

27 pacientes hospitalizados con diagn6stico de SGBS en el Servicio 

de Neurología del Hospital General del Centro Médico Nacional del I. 

M.S.S. (10 hombres y 10 mujeres) con una edad promedio de 44 ± 4 

años. Todos llenaron los criterios diagnósticos clínicos descritos 

por Asbury ( 6) • 

Fueron evaluados semanalmente: la fuerza muscular por grupo. de ac

ci6n, los reflejos osteotendinosos (ROT), signos de insuficiencia 

respiratoria, disfunci6n autonómica y r.omplicaciones infecciosas, 

durante la9 cuatro primeras semanas de la enfermedad; posteriormente 

en forma quincenal durante cuatro a seis meses de seguimiento. 

En todos los pacientes se realizó punci6n lumbar después de la seguE_ 

da semana de haber iniciado con síntomas y se estudió el LCR con ci

toqu!mico y electroforesis de pro teinas. Después de la tercera sem!!_ 

na se realizaron escudos electrofisiol6gicos (básicamente velocida

des de neuroconducción motora y latencias sensoriales en las cuatro 

extremidades), con un electromi6grafo TECA modelo B/4 y calibración 

de acuerdo a la academia de electrodiagn6stico y electromiografía de 

Puerto Rico (37). 

En forma simultánea se realizo biopsia de nervio sural izquierdo, el 

cual se estudió con tinciones para microscopía de luz 1 inmunofluore!!_ 

cencia directa y microscopía electrónica. Para esta última, las se~ 

ciones finas fueron procesadas y teñidas con acetato de uranilo y 

citrato de plomo y examinadas al microscopio electrónico Philips E~!-

300, a un voltaje de aceleración de 60 kV, en la Unidad de Investi8!_ 

ciSn Biomédica (Patología) del Centro Médico Nacional del L~SS). 
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En el momento de ser incluidos en el protocolo, todos los pacientes 

con SGBS fueron estudiados con perfil inmune completo (VSG, VDRL, 

electroforesis de proteínas, proteína C reactiva, complejos inmunes 

circulantes), electrocardiograma, teleradiografía de tórax y cuando 

fue necesario, determinaciones seriadas de gases en sangre arterial. 

Unicamente siete pacientes (cinco del grupo problema y dos contro

les) requirieron traqueostomía y ventilación asistida con respirado

res vclumGtricos, 

Lo• pacientes que llegaron al servicio antes de 72 horas de haber 

iniciado con debilidad motora fueren incluidos en el ¡rupo problema 

y manejados con pulsos de mecilprednisolcna a dosis de 500 cgs I.V. 

cada 8 horas, durante j días; despu~s con esquema decrementa! de 

prodniaona (100 mga) por espacio de 21 dias, Los aspectos clínicos 

de Htudio. y manejo se resumen en las tablas l y 2. 

Loa pacientea que por diversas razones llegaren al servicie después 

del cuarto dia del inicio de la enfermedad, constituyen el grupo ce.!! 

trol y fueren tratados l!nicacente con medidas de apoyo; (tablas 3 y 

4). 
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IV. ANAL1S1S DE CASOS 

En el grupo problema (tabla 1) inclutmos siete hombres y tres mujeres 

con edad media de 35,:t6 ai'.os que llegaron en las primeras 72 horas de ha

bar irrumpido en el horizonte cHnico. El JO % de este grupo tenían 

evidencia clínica de viremia y dos de ellos exposición a biológicos inm,!!. 

nea. Siete de ellos (casos 1, 3, 4, 5, 7, 9 y 10) desarrollaron tetra

plejía o hiporreflexia y arreflexia universal. Unicamente cinco requi

rieron traqueostomía, lo cual prolongcS su estancia hospitalaria y progr.!!. 

·ma de rehabilitación. La citad del grupo presentó compromiso de pares 

craneales: diplej!a facial en tres y paresia del VII nervio izquierdo y 

derecho en los casos uno y dos respectivamente. 

Todos presentaron una respuesta hiperinmune manifcs tada por haber hiper

gauui.a¡!J.obulinenia y presencia de complejos inmunes circulantes en el 30% 

Je ellos (1, 4 y 7), En el LCR hiperproteinoruquia y elevaciiSn policl,5!_ 

nal de IgG e IgM en la electroforesis (tabla Z) • 

El estudio de electr.>diagnóstico mostrcS acortamiento 6 bloqueo de la De,!!. 

roconducciiSn motora que traduce lentificación del mismo y latencias sen

soriales discreta.mente alargadas. 

F.n el grupo dos incluímos siete mujeres y tres hombres con edad media de 

53±,1 año• que por diversos motivos llegaron al hospital después de 72 h,5!_ 

ras de haber iniciado su padecimiento, en ellos Gnicamente se document6 

rinofaringitis en el caso 5 e hipertermia de origen desconocido en el C! 

so 7. El 60t del grupo desarrolló tetraplejía y arroflexia miotíitica y 

únicamente dos requirieror trnqucos tomín (casos 1 y 3) y ventilación 

asistida. Cinco pacientes cursaron con paresia de nervios craneales, el 

caso uno con paresia de paros llI y Vl y el caso ocho con oftalmoplejía 

do pares llI y V1 y diplejía facial (tabla 3). 

En este grupo control obset'Yamos también hioerganunaglobulinemia y µrcse.!l 

cía de complejos inmunes en el uno. Hipl!rproteinorraquia con hipocelUl!, 

ridad y elevación policlonal de IgG e lGM en el LCR (tabla 4). 
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GRUPO PROBLEMA 

CASO SEXO EDAD ANTECEDENTE CUADRIPARESIA ROT PARES TRAQUEOSTOHIA 

r 20 Diatiroidiemo Severa +/O VII-I1c¡ No 

2 H 56 Hoderada +/+ VII-Der No 

3 H 61 Rinofarin¡itil Severa O/+ Si 

4 H 47 Antitifo(dica Severa O/+ Si 

5 H 41 Antidbica Severa 0/0 No 

6 F 16 Hoderada +/+ VII-Bilat No 

H 54 Alcoholi1111<> Severa 0/0 VII-Bilat Si 
8 H 23 Rinofaringi ti• Hoderado O/O No 

9 F 29 Severa 0/0 Si 

10 H 25 Rino /So1110nelloail Severa O/O VII-Bilat Si 

35,!6 

... ... 



CASO VCH LATENCIA 

Ac/no Al 

Ac No 

Nu Al 

A< Al 

No Al 

Ac No 

No No 

Ac AJ 

Ac AJ 

10 No Al 

H/F. • lll•mnttl>d 1 inn Eu~;lun 

HE • Micruscupfo t.!lt!cLrónica 

¡· • Inmunofluort.!NCencia 

Ac • Aconat111 

Al • Alo1·r,od11 

No • No HC ohl11vi1•ru11 

GRUPO l'ROBl.EHA 

J,JQUIOO CEFAJ.ORAQUlllEO 

PL 

PR01' 

34 

240 

304 

290 

94 

103 

68 

98 

1118 

68 

CEJ. IgG y lgH 

6,3 J 1.3 

o 7.3 / 1.8 

o 6.8 J J.3 

5,8 /2,0 

7.1 I 1.8 

6.9 J 1.3 

7 .5 J 2.1 

6.9 J 1.9 

7.6 / 1.9 

8,6 / 2.1 

... •)· 

SE RICAS 

JgG IWJ BIOPSIA COMPJ.F.JOS INMUNES 

1050/269 IJ/E + 
2942/143 IJ/E/HE/l 

2800/500 IJ/E/Mll/I 

3500/800 IJ/E/ME/l + 
3050/800 11/E 

2104/800 IJ/E/ME/l 

2800/300 11/E + 
1500/JSU 11/E 

1804/146 11/E/ME/I 

3280/4 JO 11/E/HE/I 
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Loe estudios de electrodiagn6stico mostraron lentificaci6n de la neuro

conducci5n con latencias sensoriales normales en el 60% de los casos. 

Aunque todos los casos fueron estudiados con biopsias de nervio sural 

deepu~s de haber alcanzado el acm~ (cuarta semana), solo publicamos los 

hallazgos de los <iltimos 15 pacientes que fueron estudiados por el mis

mo neuropat6logo del Departamento de Inve•tigaci6n Ciondfica del IMSS, 

ver tabla 5 1 donde resumimos los hallazgos morfol6gicos bajo microsco

pía óptica y electr5nica, expresados en forma semicuantítativa. 

Fig. 1, caso 1.- Scccitlr longitudinal del nervio sní~no 

externc incluido en parafina, espesol' de 

micras,- Sf! Obs~rva desmiclinizaci6n segmeE_ 

tal moderada y aumento del número de loa 

nucleos de .las células de Scht.•ann.- Luxol 

fast blue x 250. 



GRUPO CONTROi, 

CASO SEXO EDAD ANTECEDENTE CUAllRIPARESIA ROT PARES TRAQUEOSTOllIA 

H S4 fBVERA 0/0 lII-Vl Sl 

H 68 HODl!RAJ>A O/O NO NO 

F 78 o. HELLlTUS SEVERA O/O NO SI 

4 F 72 D. HELLlTUS SEVERA 0/0 NO NO 

5 •• 24 RINOFARlNGITlS HODERADA +/+ VII BILATERAL NO 

6 F 33 HODERADA O/O Vll BILATERAL NO 

F 60 FIEBRE SEVERA +/O IX BILATERAL NO 

8 F 53 SEVERA +/O III - VI - VII NO 

F 48 SEVERA O/O NO 

10 H 12 HODESTA +/+ NO 

5J.±I 

.... .... 
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TABLA 4 

GRUPO CONTROL 

CASO VCM LATENCIA LigUIDO CEFALORAgUIDEO SERICAS BIOPSIA COMPLEJOS 
PROT CEL IgG IgM IgG IgM 

Ac Al 98 2 7.1 / 1.7 2630/810 H/E + 
2 No No 84 o 7 .9 / LO 3244/798. H/E/ME/I 

3 Ac No 84 2 6.5 J 2.0 1354/453 H/E/ME/I 
4 Ac Nl 102 6 3.3 / o.3 3250/360 H/E/ME/1 

5 Nl Nl 54 o 6.2 / - 2900/380 H/E/ME/I 
6 Al Ac 54 2 7.9 / o.o 2282/237 H/E/MF./1 

7 Ac Nl 78 1 1.1 / - 3280/800 H/E/HE/l 
8 Ac Nl 78 o 6.5 / 2.1 2800/630 H/E/ME/l 

9 Ac Nl 98 8 6.8 / 2.1 2800/430 H/E/ME/I 
10 Nl Nl 65 5 - 3700/750 H/E/ME/I 

o; 
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ASPECTOS HORFOLOGICOS (MICROSCOPIA OPT!CA Y ELEC'rRONICA) EN QUINCE CASOS DE SGBS 

MICROSCOPIA OPTICA MICROSCOPIA ELECTRONICA 

Biopsia No, Des11. Inf, Inflam. 

Epin. ~ ~ Axon. Deam. Axon. Rem. Fa¡oc. Hiel. 

++ ++ ++ + + 
2 + + + + + + + 
3 + 

+ + + ++ + 
+ + + + 

+ + + + 
+ + + + 
+ + + + + 
+ + + + 

10 + + + + + 
11 -::.. 
12 

l3 

14 + + + + 
15 + + 

(-) • Auaente 
... 

(++) • Moderada cantidad 
.,, 

(+) • Ocasional o diocretu (+++) • Abundante 
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Apenas uno de los casos (No. 1) mostró un grado moderado de desmielini

zación, figura 1, en las demás biopsias únicamente fibras aisladas oca

sionales se encOn•;raron desmiclinizadas, figuras 2 y 3. No encontramos 

infiltrado inflamatorio perivascular, excepto en la biopsia 2, represen 

tndo por escasos linfocitos alrededor de los capilares endoncuralcs 1 f_f. 

gura 4. La microscopía electrónica confirmó la presencia de edema end~ 

neural de poca magnitud y la presencia de aYones desnudos de mielina, 

figura 5, 5 en proceso de remielinización. 

Fig. 2, caso 8.- Sc:cción transversa.! de una micra de espesor 

de un fascículo del nervio safena externo. 

!1uestra escasas areas dl! desmielinizacil5n¡ 

no hay infiltrado inflamatorio endo-neural. 

Parag6n x 500. 

En seis casos se observó invasión de la lámina basal de las células ~e 

Schwann por macrófagos, los cuales desprendieron y fagocitaron las 1.1-
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minas de mielina, ver figura 6. Hallazgo considerado como caracted:s

tico de la PIDA. 

FuE notorio el caso uno porque los axones remielinizados o desnudos se 

encontraron rodeados por capas concéntricas de c~lulaa de Schwann apla

nados, figura 7. Esta :imagen se observa en procesos repetitivos de des 

y remielinización e indica cronicidad. 

Fig. 3, caao 1.- Fibras del nervio safena ex.terno 

aisladas por el tnétodo de microdisecci6u 

(Teasing). El ax6n indicado por las flechaa 

muestra disminuci6n del largo del espacio 

internodal y desmielinizaci6n segmental. 

l< 250. 

Con el fin de evaluar la respuesta al tratamiento con pulsos de metil

prednisolona versus la historia natural de la enfermedad en el grupo 
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control y bajo la premisa de que la PIDA ee polimorfa en su presenta

ci6n clínica 1 decidimos utilizar la variable 11 tiempo de recuperación" 

desde que el paciente ingresl5 al protocolo hasta ou alta o suspensil5n 

del seguimiento, extrapolando las llamadas curve.a de supervivencia 

(38). 

Fig, 4, caso 2 .- Secci6n lougitudinsl de un fascículo del 

ncrvLo safena externo incluido en parafina. 

Se obHervan varios capilares endoneuralee 

de apariencia normal. No h•y infiltrado 

inflamatorio peri vascular. Hematoxilina/ 

eosina x 2S5. 

Utilizamos dos tipos de estimadores de la funcil5n de supervivencia para 

ovaluar al grupo control y el grupo con tratamiento: 

~. Estimador Kaplan-Meier, conocido como el producto Hmite (PL) el 
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cual no depende de modelo alguno, 

2, Es timador derivado de un modelo de riesgos proporcionales de Cox 

(39). 

Los estimadores n~·tcrid\': ::-.i::Ji.antc los métodos uno y dos, tanto para 

control (gr5(.i.ca 1), coco rar:i u.1 t.tdos (gráfica 2), evaluaron la pla~ 

sibilidad del modelo de Cox en cada situaci.ón. Como pudo observarse 

en am~os casos el modelo produjo ~s timadores adecuados. 

Fig. 5, caso 2.- Electromicrografía de un fascículo del 

nervio sural que muestra un axón dcsmieli

nizado (flecha) y drcundado por procesos 

de células de Schwann, libres de. rC!stoti 

celulares y por macróf agos llenos de res tos 

de memtranas. En el intersticio hay edema, 

Acetatc de urauilo/citrato de plomo x 6500. 
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En la grlifica 3 se cambiaron los estimadores de la funci6n de supervi

vencia bajo el modelo de Cox, Pudimos observar que en general los va

lores para tratados (T) son mayores que para los controles (C), a<in 

cuando la diferencia es pequeña. No hay diferencia significativa en

tre los dos grupos; los cíilculos no se han incluí do con el fin de sim

plificar esta presentaci6n, 

Fig. 6, caso 1.- Electrornicrografía de una fibra nc:rvios::i del 

nervio safeno externo. El axón l'stá prescr·· 

vado y la vaina de mielina tien~ espesor 

uormal. El citoplasma de la céluln. de Schwan.n 

esto( rechazado por una célula invasor&, posi

blemente un macrófago, cuyo citoplasma está 

lleno Ce restos de membranas. El citoplasma es 

m8s dcr.ao que el de la célula de Schwann y 

presenta seudópodos. Acetato de 1Jr·ndlo/citrato 

de plomo >: 21, 000, 
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rixaminamos también con una prueba T de Student bilateral si existía di

ferencin significativa entre los dos grupos en cuanto a la cantidad de 

inmunoglobulinas en el LCR. Se tuvieron los siguientes resultados: 

TIPO VALOR ESTADISTICO DECISION 

IgG 0.0995(18) No significativo 

IgM 2. 9301 (18) P menor 0.01 

IgA 0.6233(18) No significativo 

Con lo que concluímos que existió una diferencia significativa en la 

producción de IgM entre el grupo control y el tratado. 

Fig. 7, caso l.- Electromicrografía: se observa Centralmente 

un axón prl'.!servado, con vaina de mielina de 

espesor normal. Sin embargo·, está rodeado 

por varios procesos aplanados de células de 

· Schwann, con disposición en hojas de cebolla, 

Lo íiltimo es indicativo de procesos repetiti

vos de deS y remielinización. Acetato de 

urnnilo/citrato de plomo x 11,500. 
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Con el objeto de analizar si existía alguna relaci6n entre las veloci

dades de neuroconducci6r. motora (VOi) y los niveles de fuerza, utiliz! 

mas el coeficiente de correlación de Spearman (Conover, 1980), pues la 

segunda variable fue cuantificada de manera aproximada mediante asign! 

ci611 de niveles arbitrarios (de O a 5). Comparamos las VCH de nervios 

cubitales en extremidades superiores y de tlbiales anteriores en las 

inferiores y los resultados no fueron significativos, dado que las co

rrelaciones de Spearman fueron todas cercanas a cero. (43). 
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V. CONCLUSIONES. 

l. Durante la fase aguda de la enfermedad pudimos demostrar una reac

ci6n hiperinmune manifestada por leucocitos is en sangre periférica, 

hipergamaglobulincmia y elevación policlonal de las innunoglobulinas 

en el LCR en todos los pacientes. Unicamtnte se detectaron cocplejos 

inmunes circulantes en 20% de los dos grupos, Aunque no realizamos 

tipificaci6n de subpoblaciones de linfocitos, antígenos de histocompa

tibilidad HLA, ni antic1.oerpos contra mielina P
2

, podemos inferir' con 

los datos previos y los neuropatoll5gicos, que existe convergencia en 

diferentes etapas de la enfermedad de mecanismos humorales y celula

res en la fisiopatología de la PIDA monoUsica (10, l3, 14, 15, 19, 

22, 23, 26, 30, 40). 

La tínica diferencia significativa en nuestros hallazgos fue la eleva

cicSn de la IgM en el LCR del grupo control en relaci6n al grupo trata

do con pulsos de metilprednisolona sin tener una explicación para dis

minuci6n selectiva en la síntesis de IgH, ya que previamente solo se 

ha descrito depresicSn en la actividad de las T-supresoras (19, 22, 41), 

2. ::uestros hallazgos histopatológicos en los tratados difieren sus

tancialmente de lo descd to tradicionalmente en biopsias de nervio su

r al en pacientes con PIDA, ya que observamos poca o nula reacción in

flamatoria perivascular y únicamente en seis casos se vi6 invasi6n de 

macr6fagos en la llimina basal de las células de Schwann y detritus de 

mielina en ellos (Fig. t). En las biopsias del grupo tr•tado, Gnica

mente observamos edema rndoneural y desmiclinizaci6n aislacin; de lo 

cual inferimos que los rulsos <lt:: metilprednisolona modificaron el t:'.e

canismo de daño neuropatolOgic.:. presumiblecente responsable, sin que 

exigta correlaci5n clínica; y electrofisiológica con lo observado er, 

el examen c.icroestructural. 

Los estudios de inmunofluorescunci.1 directa en estas 15 biopsias serán 

objeto de revisi5n en otra publicaci5n. 
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En el grupo control evidenciamos en forma directa una respuesta celular 

mediada por macrófagos en el 60% de los casos probablemente contra un 

componente neuritogénico de la mielina periférica y en forma indirecta 

y en base a la elevaciór. significa~ivamente mayor de IgM en el LCR la 

posibilidad de anticuer~os antineurales organos específicos, sin que 

podamos establecer una correlación es trica entre la severidad de la 

enfermedad y la titulación de Ig~I en ambos grupos (l3, 41, 42), 

La presencia de complejos irununes circulantes en suero de tres pacien

tes del grupo problema sugiere un mecanismo potencialmente importante 

de daño neural, sin que haya podido encontrarse la presencia de ellos 

en las biopsias de es tos pacientes. (26, 30, 41). 

3. La evaluación clinica de los pacientes en ambos grupos ha sido cuid.!!_ 

dosamente observada y en el momento actual con un seguimiento que ha 

fluctuado entre seis a ocho meses, podccios afir:!la:r que aunque el análi

sis estad!stico (gdfica 3) riguroso con curvas de supervivencias actu.:!_ 

rial NO evidenció diferencias significativas entre ambos grupos, siete 

de nuestros pacientes del grupo tratado con pulsos de metilprednisolona 

se han reincorporado a su· actividad laboral y doméstica, con un rendi

miento cercano al 90% de lo habitual y Gnicamente dos pacientes se en

cuentran en silla de ruedas, con limitación motora seria a pesar de 

programas intensivos de rehabilitación y un solo paciente ha tenido que 

ser reubicado en su areE.. de trabajo. 

En el grupo control solamente tres pacientes han reanudado labores 

los siete ?'estantes con un seguimiento equip.1rable, aun muestran défi

cit motor importante y se encuentran en programas de rehabilitación. 

Con lo anterior concluúnos que los pulsos de metilprcdnisolona ofrecen 

una alternativa de manejo en la PIDA monofásica. cuando es diagnosticada 

antes del acmé de la enfermedad y ri.ue dada la variabilidad observada en 

la evolución cH'.'nic.1, será necesario continuar este estudio con un gru

po mayor de pacientes, con aleatoriz:ación estricta, técnicas de doble 

ciego, seguimiento con ~studios de eL:ctrodiagr1Ó:itico y tipificación de 
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subpoblaciones de linfocitos T. Aai mismo se contempla la utilidad de 

biopsias fasciculares de algún nervio motor a 'fin de obtener mayor in

formaci6n. 
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