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RESUMEN

La polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica (PDIC) es una alteracion
adquirida de curso progresivo o remitente-recurrente que a largo plazo puede ser
incapacitante. Material y métodos: Se realiz6 un estudio observacional, transversal,
retrospectivo y descriptivo para conocer las caracteristicas clinicas y paraclinicas de los
pacientes con PDIC del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” de enero de 1996 a
julio de 2002. Resultados: Se incluyeron 19 pacientes, 12 (63.2%) fueron hombres y 7
(36.8%) mujeres, con un promedio de edad de 50.63 y DS 13.92 anos. Hubo infecciones
relacionadas en 4 pacientes. La afectacion mas frecuente fue de tipo motor y la
localizacion en extremidades inferiores. Todos los pacientes tuvieron disociacion
albumino-citolégica en el LCR y velocidades de neuroconduccion principalmente de tipo
desmielinizante. Las curvas de evolucion fueron progresiva y recurrente-remitente; el
68.42% de los pacientes tuvieron en cuadro clasico de PDIC. Discusién: la PDIC es un
padecimiento mas frecuente en hombres adultos mayores, el grado de afeccion clinica se
relacion6 con la funcionalidad, el grado de disociacion albumino-citologica no se
relaciono con la evolucion, pero si el hecho de que hubiera afectacion axonal ademas de
la desmielinizante en la neuroconduccion. Conclusiones: es importante investigar los
factores relacionados con PDIC, una mala evolucion de la misma se relaciona con su
forma clinica y no con el tiempo de evolucion.

SUMMARY

Chronic inflammatory demyelinatig polyneuropathy (CDIP) is an adcquired disease that
have a relapsing or progressive course, long-term outcome would be disability. Subjetes
and methods: this is an observational, cross-over, retrospective and descriptive study of
Centro Medico Nacional “20 de Noviembre” patients from January 1996 to July 2002
with the purpose to know their clinical and paraclinical chraracteristics. Results: 19
patients were included, 12 men (63.2%) and 7 women (36.8%) with a mean+ SD 50.63 +
13.92 years. Infectous diseases were described in 4 patients. Motors synthoms and lower
extremities involved were more often manifestations . All patients had cell-albumin
dissociation in CSF and nerve conduction studies in which the predominant process is
demyelination. Evolution patterns were progressive and relapsing disease; 68.42% of the
patients had an classic course of CDIP. Discussion: CDIP is mainly affect adults, clinic
affection degree was related with functionality, cell-albumin dissociation level was no
related with disease evolution, but axonal involve was related. Conclusions:
investigation of related factors in CDIP it is important issue, bad course of CDIP is
related with clinic course, but is not correlated with evolution time.



INTRODUCCION

Tras el impacto de la descripcion realizada en 1916 por Guillain-Barré y Strohl acerca de
la hoy clasica polirradiculopatia aguda con disociacion albumino-citologica, se
comenzaron a comunicar casos con un curso mas cronico de lo habitualmente observado
para esa entidad, todos los cuales podrian corresponder a lo que hoy se conoce como
polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica (PDIC) (1).

La PDIC es una alteracion cronica adquirida asociada con desmielinizacion gradual de las
raices espinales y los nervios periféricos que sigue un curso progresivo o remitente-
recurrente. Es importante reconocer esta entidad puesto que representa una porcidn
importante del grupo de las polineuropatias adquiridas de etiologia no determinada y a
largo plazo es invalidante por lo que resulta muy importante un diagnéstico temprano y
certero para establecer un tratamiento adecuado (2).

En 1958, Austin describi6é 2 pacientes con polineuropatia que respondié a esteroides y
revisd otros 9 casos. Varios autores reportaron casos de esta entidad con diferentes
titulos: polineuritis tipo Guillain-Barré cronico remitente-recurrente, polineuritis
remitente corticoesteroide-dependiente y polineuropatia recurrente con respuesta a
esteroides (3).

En 1975, Dyck realiz6 una revision de esta entidad analizando los datos de 53 pacientes
y le dio el término de polirradiculopatia inflamatoria crénica. Fue en 1982 cuando estos
mismo autores definieron esta entidad como polirradiculopatia cronica desmielinizante
inflamatoria (1,4). En 1991 se publicaron los criterios diagnodstico para la PDIC con el
primer proposito de establecer lineamientos que sirvieran para su diagnostico; se
utilizaron 4 aspectos como base: clinicos, fisiologicos, patologicos y estudios en liquido
cefalorraquideo (5).

La incidencia es todavia desconocida, aunque parece ser una enfermedad del sistema
nervioso periférico relativamente frecuente. La prevalencia se considera de 0.81 x
100,000 habitantes, aunque los estudios epidemiologicos de la enfermdad sin escasos (6).
Su causa se consider6 desconocida por mucho tiempo, pero hoy se considera que la
etiologia es autoinmune ya que diversas observaciones sefialan que existen
autoanticuerpos anti-mielina de células de Schwann en algunos pacientes (4,7).

La PDIC usualmente se presenta como una polirradiculopatia mas o menos simétrica con
una progresion insidiosa o clara, o exacerbaciones episodicas en la que predominan los
déficits motores y la arreflexia o hiporreflexia difusa. Para que se cumplan los criterios de
la PDIC la debilidad muscular debe de progresar por lo menos durante 2 meses lo cual la
distingue del sindrome de Guillain-Barré (SGB). La debilidad muscular puede variar en
su severidad, pero generalmente es simétrica e involucra musculos proximales y distales
de las 4 extremidades (8,9,10). También se pueden involucrar los musculos faciales y
tflexores del cuello; raramente se afectan los musculos extraoculares (6). Existe el reporte
de un caso de afeccion bilateral de VIII nervio craneal en un paciente con PDIC (11). Las
alteraciones sensitivas usualmente consisten en entumecimiento, aunque pueden ocurrir
parestesias dolorosas. Las alteraciones respiratorias y autondmicas ocurren con menor
frecuencia que en el SGB. También se han descrito diversos tipos de alteraciones
asociadas como trastornos en la miccion (12).



Las infecciones precedentes no son tan comunes como en el SGB, pero se han descrito
casos con antecedentes de infecciones respiratorias y gastrointestinales; se describié un
caso posterior a enfermedad por aranazo de gato (13). También se ha tratado de
establecer relacion con cirugia reciente, traumatismo y embarazo. Algunos pacientes con
PDIC se ha encontrado asociacion con paraproteinemias, el tipo que se ha descrito es la
llamada gamapatia monoclonal inespecifica o de significado no determinado (MGUS)
(10).

El liquido cefalorraquideo (LCR) muestra disociacion albiimino-citolégica y los estudios
de neuroconduccion muestran tipicamente enlentecimiento multifocal de la velocidad de
neuroconduccion, latencias motoas distales prolongadas, latencias de ondas F
prolongadas y bloqueo de conduccién (14,15). La neuropatia motora multifocal con
bloqueo de la conduccion se considera una variante de la PDIC en la que es caracteristico
el bloqueo de conduccién sin atrapamiento de las raices nerviosas (16). La biopsia de
nervio revela clasicamente desmielinizacién primaria y degeneracion axonal con o sin
infiltrado inflamatorio y formacién en bulbos de cebolla, aunque en un 30 a 40% de ellas
no se observan cambios por lo que se considera que solo debe de realizarse si existen
dudas diagnosticas (17,18).

En la resonancia magnética de las raices nerviosas se observa hiperintensidad en el T2, lo
cual es un dato de desmilinizacion (6).

El tratamiento de la PDIC inicialmente era de tipo inmunosupresor, primero se utilizaron
esteroides y posteriormente azatioprina y otros quimioterapéuticos (19). El tratamiento
inmunomodulador ha probado ser muy util, se han realizado estudios clinicos con
inmunoglobulina intravenosa (20,21) y también se ha utilizado plasmaféresis (22,23); el
interferén beta 1 A se ha empezado a estudiar como otra alternativa terapéutica (24,25).

A nivel nacional solo hay publicado el reporte de un caso de un paciente con PDIC por lo
que esta entidad no ha sido analizada con mas profundidad en nuestro pais.

El conocer y definir las caracteristicas clinicas en nuestros pacientes nos permitira tener
una mejor perpectiva de estos pacientes y abordarlos de la forma mas adecuada.
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MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio observacional, transversal, retrospectivo y descriptivo.
Se reviso en registro de pacientes que fueron hospitalizados en el servicio de Neurologia
del Centro Médico Nacional “20 de Noviembre” desde enero de 1996 a julio de 2002 de
donde se identificaron los que se concluy6 el diagnostico PDIC.
Se consideraron lo siguientes criterios de inclusion:

- Mayor de 16 afios

- Que haya sido estudiado en el C.M.N.”20 de Noviembre” Presencia de debilidad

progresiva por mas de 2 meses

- Debilidad simétrica proximal y distal en miembros inferiores y superiores

- Arreflexia o hiporreflexia

- EMG con afeccion desmielinizante enel estudio de neuroconduccion.

- LCR con disociacion albumino-citoldgica
Se excluyeron a aquellos pacientes en los que se demostro6 otra causa de polineuropatia,
Si habia uso de medicamentos que causen neuropatia periférica o extremidades parcial o
totalmente amputadas. Se eliminé a aquellos pacientes que no tenian los estudios o el
seguimiento completo.
Se recabaron los resultados en la hoja de recoloeccion y se analizaron en el programa
estadistico SPSS, se determinaron medias, porcentajes y desviaciones estandar segun el
tipo de variables.
Se utilizé la escala de Hughes para evaluar el grado de discapacidad.
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RESULTADOS

En el periodo de enero de 1996 a julio de 2002 estuvieron 1863 pacientes hospitalizados.
Se identificaron 21 pacientes con diagndstico de PDIC, de los cuales se revisaron los
expedientes, se excluyeron 2 ya que durante su evolucién se encontrd la causa de la
polineuropatia (1 mieloma multiple y otro vasculitis por enfermedad de la coldgena). De
los 19 pacientes restantes, el 12 (63.2%) fueron hombres y 7 (36.8%) mujeres, con un
rango de edad de 27 a 72 afios con media de 50.63 y DS 13.92 afios.

En 4 (21.1%) de los casos hubo antecedente reciente de infeccion, no se identifico otro
tipo de factor relacionado, 2 tuvieron infeccién gastrointestinal, 1 de vias respiratorias
altas y 1 de tejidos blandos. En 5 pacientes (26.3%) se identificé alguna enfermedad que
causa polineuropatia (3 hipotiroidismo, 1 diabetes y 1 alcoholismo).

El tiempo de evolucién promedio de la PDIC fue de 57.15 meses con rango de 5 a 143
meses y DS 37.25. El tiempo que tardd en realizarse el diagnostico fue de 4 a 143 meses
con y promedio de 23.78 y DS 31.35. El sintoma inicial mas frecuente fue de tipo motor
(52.6%) y en la mayoria de los casos se afectaron primero las extremidades inferiores
(84.21%). Los sintomas motores fueron mas frecuentes que los sensitivos (89.5 vs
78.9%) sin presentar una diferencia importante; el sintoma sensitivo mas frecuente fue el
entumecimiento, un 21% de los pacientes presentd dolor. Los signos motores fueron
simétricos de predominio distal en 68.4% de los pacientes, mientras que no hubo
predominio en 15.8% y en otro 15.8% la afectacion fue asimétrica. Todos los pacientes
tuvieron alteracion de los reflejos, la afectacion distal se presenté en el 68.4% -arreflexia
e hiporreflexia-, mientras que la afectacion global fue en el 31.6%. Un 68.4% tuvo
alteraciones del tono (61.5% distal y 38.5% global). La afectacion sensitiva caracteristica
fue la hipoestesia en guante y calcetin (52.6%), mientras que 2 pacientes tuvieron solo
hipoestesia en calcetin, 1 solo en guante y un en parches. En cuanto a nervios craneales 1
paciente tuvo afectacion de oculomotores y glosofaringeo bilaterales —que remitio en
pocas semanas-, otro tuvo afectacion bilateral del facial y otro de facial y glosofaringeo
unitaleral. Dos pacientes presentaron falla ventilatoria.

Todos los pacientes tuvieron disociacién albumino-citologica, pero en 52.6% de los
pacientes la elevacion fue menor de 100 mg/dl de proteinas. En 4 pacientes (21.1%)
hubo elevacion de inmunoglobulinas, en 3 se elevo la IgG y en 1 la IgA; solo en uno de
de los casos se encontré la IgG elevada también en suero, en otro caso la IgG sérica fue
normal y en los otros 2 no hubo reporte de inmunoglobulinas. La proteina beta de la
electroforesis de proteinas de uno de los pacientes estuvo alterada.

El 100% de los pacientes tuvieron alteraciones de neuroconduccion, el 87.5% tuvo
alteracion de predominio desmielinizante y 10.5% solo desmielinizante; 4 pacientes
ruvieron bloqueo de conduccion. En el 42.1% se afectaron por igual nervios sensitivos y
motores, 36.8% predominio motor, 15.8% solo afectacion de nervios motores y hubo un
caso en que solo se encontr6 alteracion sensitiva.

Se realizé biopsia sural en 16 de los 19 pacientes, en el 50% de los pacientes se encontrd
desmielinizacion, en 12.5% se encontré desmielinizacion y daio axonal, 25% de los
pacientes tuvo cambios isquémicos (2 de ellos presentaban también desmielinizacion) y
en 25% los hallazgos no fueron concluyentes.



No se realizaron estudios de imagen.

En 13 pacientes (68.42%) se concluyé PDIC cléasica, mientras que 3 pacientes se
consideré no clasica porque predominaron los sintomas sensitivos y en 3 se identificd
neuropatia motora multiple con bloqueo de conduccion. El 68.4% (11) de los pacientes
tuvo un curso progresivo y 36.8% (7) remitente-recurrente; un paciente tuvo una
evolucion secundariamente progresiva. La evolucion progresiva lleva de forma mas
rapida a mayor discapacidad.

Hubo una correlacion positiva entre la edad de afectacion y la escala de Hughes, no hubo
correlacion del tiempo de evolucién con dicha escala. La mayor afeccion clinica se
relaciond con la escala de Hughes, pero no hubo relacion de dicha escala con el grado de
disociacion albumino-citolégica o la presencia de algun factor precipitante.
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DISCUSION

El porcentaje de los pacientes hospitalizados con diagnosticon de PDIC fue del 1%. En el
estudio realizado se encontr6 que el sexo masculino fue el mas afectado con una
proporcion 1:1.7 mujer/hombre, lo cual es congruente con lo reportado por varios
autores. El promedio de edad fue de 51 afios, algunos estudios han referido medias de 46
afios y el rango de edad fue muy amplio (27 a 72 aiios), no obstante en algunos estudios
en que han incluido nufios se han reportado rangos de 10 a 82 afios.

Solo se identificaron factores precipitantes en 21.1% de los casos, algunos autores
reportan de un 16 a 32%, en este caso solo fueron de tipo infeccioso. En 5 casos los
pacientes tuvieron el antecedente de una enfermedad que les pudiera condicionar
polineuropatia, sin embargo la evolucion clinica y los hallazgos de los examenes
comentados sustentaron el diagnodstico de PDIC.

Como se espera en las polineuropatias, la mayor parte de los pacientes tuvo afectacion
simétrica de predominio distal, sin embargo mas de un 30% de ellos no tuvo dicho
patrén. Semejante a los reportado en la literatura, la alteraciones motoras, sensitivas y
‘sensitivo-motoras se encontraron en el 70 a 80% de los pacientes. Si se encontraron
alteraciones de nervios craneales y no se reportaron alteraciones autonomicas.

Uno de los criterios establecidos por Dyck es que la hiperproteinorraquia debe de ser
mayor de 100 mg/dl, sin embargo en poco mas de la mitad de nuestros casos la
hiperproteinorraquia fue menor de 100 mg/dl y los pacientes cumplian los otros aspectos.

La elevacion de inmunoglobulinas en el LCR no se relaciond con el estado clinico de los
pacientes o su funcionalidad.

Se corroboré6 que uno de los estandares es el examen de las velocidades de
neuroconduccion en las que predomina el patron desmielinizante, aunque en varios casos
se encontrd por igual dafo axonal, esto a su vez estuvo relacionado con el grado de
afectacion clinica del paciente.

La biopsia sural aunque en algunos casos fue util, en la tercera parte de los paciente no
fue concluyente, aunque ya se ha juzgado por algunos autores la utilidad de la misma
aqui interfieren otros factores como la falta de disponibilidad de microscopia electronica
en el centro de estudio.

La forma mas frecuente de la PDIC fue la descrita como clasica en donde hay predominio
de alteraciones motoras (68,42%).

Los pacientes que tuvieron peor evolucion son los que estuvieron clinicamente mas
afectados, una mala escala de funcionalidad (en donde el maximo fue la muerte), no se
relaciond con el tiempo de evolucion de la PDIC.



CONCLUSIONES

- En el presente estudio se encontr6 que la PDIC fue mas frecuente en hombres con
una edad promedio de 51 afios.

- En una quinta parte de los pacientes se encontraron factores relacionados, este es
un aspecto que debemos investigar a fondo cuando sospechamos este
padecimiento, lo cual antes no se consideraba relevante.

- Casi la cuarta parte de los pacientes tenian una enfermedad que los podia
condicionar polineuroparia, sin embargo el comportamiento clinico,
electrofisiologico y los resultados del LCR apuntaron a PDIC, esto puede
significar que la PDIC constituye mas que una enfermedad un sindrome.

- Las manifestaciones motoras fueron las mas frecuentes y aunque algunos
pacientes solo tuvieron sintomas sensitivos, por clinica y neuroconduccion habia
alteracion motora.

- La forma clinica mas frecuente fue la PDIC de predomonio motor

- La funcionalidad del paciente no tiene relacion con el tiempo de evolucion pero si
con el comportamiento clinico de la PDIC.
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RELACION DE CURVA DE EVOLUCION CON
ESCALA DE HUGHES

J _ ESTA TESIS NO SALLE
1T ; DE LA BIBLIOTECA

[ Jeurva de evolucion

CURVA DE EVOLUCION

1: PROGRESIVA
2: REMISIONES-EXACEBACIONES
3: PROGRESIVA-RECURRENTE

ESCALA DE HUGHES

1: SINTOMAS Y SIGNOS MINIMOS QUE NO INTERFIEREN CON LA
ACTIVIDAD

2: CAMINA SIN APOYO, PERO NO PUEDE REALIZAR TRABAJO
MANUAL

3: REQUIERE DE APOYO PARA CAMINAR

4: REQUIERE DE SILLA DE RUEDAS O ESTA POSTRADO EN CAMA
5: REQUIERE APOYO VENTILATORIO

6: DEFUNCION
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