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RESUMEN

La polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica (CIDP), por sus siglas en inglés, es una polineurorradicu-
lopatia predominantemente motora de etiologfa autoinmune. Su comienzo es insidioso y el curso crénico, afecta
tanto a hombres como a mujeres con un ligero predominio en los primeros. Puede aparecer en cualquier etapa de
la vida, es mas frecuente a partir de la segunda década. Es necesario diferenciarla de otras enfermedades, ya que es
potencialmente tratable, con buena respuesta a los inmunosupresores.

Su diagndstico se sustenta en cuatro pilares: la clinica, los estudios neurofisiologicos, el estudio del liquido cefa-
lorraquideo y los analisis anatomopatolégicos. Desde su descripcion inicial se han planteado numerosos criterios
diagnosticos, aspecto polémico y controversial, ya que en la practica clinica existen numerosos pacientes que no
cumplen estrictamente con estos criterios pues presentan casos atipicos.

Por la dificultad en el diagnéstico de esta patologia se realizé una revision del tema, exponiendo los principales
aspectos clinicos, electrofisiologicos, fisiopatolégicos y anatomopatolégicos, junto con una breve exposicion de lo
hallado en doce afios de experiencia con esta patologia en la Habana, Cuba.
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SUMMARY

Chronic demyelinating inflammatory polineuropathy (CIDP) is a kind of peripheral neuropathy predominantly
motor of autoimmune cause and chronic course. It’s start insidiously, it can affect both sex, more frequent male.
It can appear in any time of life more frequent in second decade. It is very important differentiate of other illness
because it has good response to inmunosupresor agents.

Diagnosis is support ed in four aspects: clinical, electrodiagnostic studies, brain spinal fluid study and anatomo-
pathologycal issues. Diagnosis is polemic and controversial, with different diagnosis criteria, because they not
include atypical variants.

We have to review ed this topic, and show clinical, electrophysiological, fisiopathological and pathological aspects
and also our experience in the study of CIDP patients throw twelve years in La Habana, Cuba.
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INTRODUCCION

La polineuropatia desmiclinizante inflamatoria
cronica (CIDP) al igual que el sindrome de Guillain-
Barré (SGB) constituye una forma de afeccién del
sistema nervioso periférico de causa autoinmune,
con buena respuesta al tratamiento inmunomodu-
lador e inmunosupresor. En su fisiopatologia atn
existen aspectos sin dilucidar (1,2).

A diferencia del sindrome de Guillain-Barré tiene
un comienzo insidioso y un curso crénico, muchas
veces no se diagnostica correctamente, y se confunde
con otras afecciones del sistema nervioso periférico,
de manera que empeora si el paciente no se trata
adecuadamente.

Para su diagndstico existen varios pilares: clinicos,
electrofisiolégicos y anatomo-patolégicos. La clinica
del paciente orienta, los estudios electrofisiolégicos
apoyan, y los anatomo-patolégicos confirman el
diagnoéstico de esta afeccion.

Se han postulado, en varias ocasiones, criterios
diagnosticos que tratan de facilitar el diagnéstico de
la CIDP, sin embargo la mayorifa de estos criterios
dejan por fuera algunas formas poco comunes de
presentacion y se considera que en general son mas
utiles desde el punto de vista investigativo, no asi
en la practica clinica ya que tienen baja sensibilidad
(1-3).

Por todo lo anterior esta enfermedad resulta
polémica y controversial, el hecho es que existe,
afecta a un grupo considerable de pacientes, puede
dejar secuelas invalidantes, si no se trata oportuna
y adecuadamente e incluso puede ser expresion de
alguna otra afecciéon mas compleja a la que en no
pocas ocasiones se asocia.

Por ello se realizé una revisiéon sobre el tema y
se muestra brevemente la experiencia del autor en
doce aflos de atencién a pacientes con la enfermedad.

La polineuropatia desmielinizante inflamatoria
crénica (CIDP) es una polineurorradiculopatia mixta
predominantemente motora, desmielinizante, infla-
matoria, de comienzo insidioso, evolucién crénica
y etiologia autoinmune (1-7).

También se ha denominado polineuropatia des-
mielinizante inmune croénica, polirradiculoneropatia
inflamatoria crénica, polineuropatia inflamatoria
desmielinizante crénica, polineuropatia recurrente,
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polineuropatia dependiente de esteroides, neuritis
hipertréfica (1- 3, 8, 9). Tiene una incidencia de
0.15 por 100 000 habitantes en el mundo con una
prevalencia de 1 a 1.9 por 100 000. Su mortalidad
es del 3% y genera secuelas en el 60% de los casos,
el 20% son invalidantes (9).

Después de los reportes de Guillain y col., dife-
rentes investigadores reportaron casos similares pero
con un curso cronico y evolucion recurrente. En
1958 Austin reporté 32 casos con una polineuropatia
simétrica de curso fluctuante, estos casos mejoraron
con la hormona ACTH.

Dyck y col. en 1968 estudiaron un nimero con-
siderable de pacientes y demostraron que tenfan
disociacién albumino-citolégica en el liquido cefalo-
rraquideo (LCR), que mejoraban con la terapia este-
roidea, y propusieron pautas para el diagnéstico. En
1970 finalmente emergié la CIDP como una entidad
distinta al SGB; con caracteristicas clinicas, histopa-
tolégicas y electrodiagnésticas definidas. Numero-
sos investigadores han estudiado seties de casos y
postulando criterios diagnésticos (como Barohn y
col en 1989), los cuales han evolucionado hasta los
actuales postulados por el mismo Barohn en el afio
2000, pasando por los de la Academia Americana
de Neurologia _Ad hoc subcommittee (1, 3, 8, 10, 11).

Sintomas y signos

La CIDP puede aparecer a cualquier edad,
aunque es mas frecuente entre los 30 y los 50 afios.
Se han reportado casos con inicio en la infancia e
incluso formas congénitas con remision espontanea,
aunque son poco frecuentes. También se han descrito
casos frecuentes relacionados con el transplante de
6rganos. La razén hombre/mujer es: 2:1.

Tiene un comienzo insidioso con debilidad
muscular simétrica, fundamentalmente proximal,
calambres, parestesias, dolor en las extremidades
con predominio de las inferiores por donde suelen
comenzar los sintomas. Es infrecuente el compro-
miso de pares craneales, el séptimo par es el mas afec-
tado. Pueden existir atrofia muscular, fasciculaciones,
disminuciéon o pérdida de los reflejos osteotendino-
sos, engrosamiento de nervios y temblor intencional
(1, 4-7,12,13). Puede evolucionar de varias formas:
progresiva cronica, estacionatia, con empeoramiento
escalonado y con recaidas (1, 4-7, 12-14, 15).
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Criterios diagnésticos

Para la CIDP se han postulado criterios diagnés-
ticos que tienen utilidad con fines investigativos, a
los mismos se le han realizado varias modificaciones
a lo largo del tiempo, tratando de aumentar su sen-

sibilidad (9,14,15).

Los primeros criterios fueron expuestos por
Dyck y colaboradores en 1975, incluyendo la debi-
lidad muscular simétrica, tanto proximal como distal
de mis de 6 meses de evolucion, aumento de las
proteinas en el LLCR; asf como estudio de conduc-
cién nerviosa (ECN) y biopsia de nervio sural que
demuestren desmielinizacion (16).

En 1989 Barohn y colaboradores expusieron
como criterios: la arreflexia o hiporreflexia marcada,
debilidad muscular proximal y distal simétrica en
extremidades superiores e inferiores, evolucion de
mas de dos meses, aumento de las proteinas en el
LCR, ECN y biopsia que demuestren desmieliniza-
cién, y se acepto la CIDP asociada a enfermedades
concurrentes. Hstos criterios usaron un enfoque
minimalista del ECN con signos de desmieliniza-
cién (sélo planted la disminucion de la velocidad
del conduccién motora (VCNM) menor del 70%
en dos nervios) (17).

Posteriormente en 1991 Cornblath y el AAd Hoe
subcomittee de la AAN propusieron unos critetios
universalmente aceptados:

Clinicos: polineuropatia simétrica que afecta
fibras sensitivas y motoras, con predominio de estas
ultimas; debilidad muscular simétrica progresiva
proximal y distal, de extremidades superiores ¢
inferiores; hipo o arreflexia osteotendinosa en mas
de una extremidad y progresion del cuadro de mas
de 2 meses.

De laboratorio: aumento de las proteinas en el
LCR mayor de 0.45mg/L con células menores de
10 /mm3. Estudio de conduccién nerviosa con
caracteristicas de desmielinizacién: velocidad de
conduccion nerviosa disminuida en al menos 2
nervios motores menor o igual al 70-80% del limite
inferior de normalidad, latencia distal prolongada
en 2 o mas nervios mayor o igual al 125-150% del
limite superior de normalidad. Bloqueo parcial
de la conduccion motora: aumento de la caida de
amplitud pico-pico mayor o igual al 20% con dis-
persiéon mayor o igual al 15% o dispersion temporal

anormal en uno o mas nervios (aumento de la caida
de amplitud pico-pico mayor o igual al 20% con
dispersiéon mayor o igual al 15%). Alteracion de la
onda F: ausencia o prolongacién en 2 o mas net-
vios mayor o igual al 120-150% del limite superior
de normalidad. Enlentecimiento de la velocidad
de conduccién nerviosa sensitiva menor o igual al
80% del limite inferior de normalidad y ausencia
de reflejo H. Biopsia de nervio caracteristica con
desmielinizacién: evidencias inequivocas de des-
mielinizacién y remielinizacién, desmielinizaciéon
segmentaria, formaciéon de bulbos de cebolla,
variaciéon del grado de desmielinizacién entre los
fasciculos, pérdida de fibras nerviosas, inflamacién
perivascular, signos de remielinizacién, edema
endoneural o subperineural, infiltrado de células
mononucleares.

Criterios de exclusion. En la clinica neuro-
patia sensorial pura, ictiosis, retinitis pigmentaria,
exposicion a drogas, toxicos o toxinas, neuropatias
congénitas, alteraciones esfinterianas, nivel sensi-
tivo. En el laboratorio: niveles bajos de colesterol,
metabolitos porfirinicos, disminucién de vitamina
B12, intoxicacién por metales pesados, aumento de
la glucosa, aumento de la celularidad del LCR. Enla
biopsia: elementos que indiquen vasculitis, vesiculas
neurofilamentosas en los axones, depdsitos amiloides
o de enfermedades tipicas como la de Fabry, leuco-
distrofia metacromatica, enfermedad de Refsum,
etc. En el electrodiagnéstico: caracteristicas que
apunten a otras enfermedades como: defecto en la
transmision neuromuscular, miopatia o enfermedad
de motoneurona.

Se dice que la CIDP es definida: cuando hay
criterios clinicos, electrodiagnésticos y estudio del
LCR positivos, que es probable: con criterios clinicos,
electrodiagnésticos y biopsia positivos o criterios
clinicos, LCR y biopsia positivos. Es posible: con
criterios clinicos positivos y uno de de los tres crite-
rios de laboratorio positivos (15).

Estos criterios dieron énfasis a los elementos
electrodiagnédsticos, detallaron los parametros elec-
trofisiolégicos para la desmielinizacion (incluyeron la
onda I y la latencia distal), desestimaron el requisito
de aumento de las proteinas en el LCR asi como la
presencia de debilidad muscular simétrica y plantea-
ron que los criterios solo deben emplearse como una
herramienta de investigacion (15).
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En 2000 Barohn dio a conocer otros criterios:
debilidad muscular simétrica, tanto préximal como
distal con més de 2 meses de evolucién, en extre-
midades superiores e inferiores, aumento de las
proteinas en el LCR, electrofisiologfa que evidencia
desmielinizacién; que desenfatizan la necesidad de
la biopsia de nervio, evidencia de desmielinizacién
so6lo en la mitad de los pacientes, inflamacién en el
10%, el nervio parece normal en el 20%, asi como
proteinas en el LCR (18).

Nuevamente, en 2001 Saperstein expuso nuevos
criterios para el diagnéstico de la CIDP: con simettia
y enfasis en la afectacion proximal, los criterios elec-
trofisiologicos son similares a los de la AAN, excepto
que la definicién del bloqueo fue mas restringida y
solo se necesitan 2 criterios, la biopsia no se nece-
sita para la definicién, aunque es importante para la
categoria de probable y si el estudio del LCR (15).

En 2001 el Hughes and Inflammatory Neu-
ropathy Cause and Treatment Group (INCAT)
expuso sus criterios. En lo clinico: alteracion motora
y sensitiva de mas de una extremidad mayor de 2
meses y arreflexia o hiporreflexia marcada. En el
electrodiagnéstico: bloqueo parcial de la conduc-
cién o dispersion temporal anormal en al menos
2 nervios (caida de la amplitud mayor al 20% con
cambios en la duracién). Disminucién de la VCN
(menor del 70-80% de lo normal), prolongacién de la
latencia distal (superior al 125%) y ausencia de onad
F o una latencia superior al 120%. En presencia de
anomalfas neurofisioldgicas significativas en solo 2
nervios deben existir evidencias histolégicas inequi-
vocas de desmielinizacién. Apoyan el diagnéstico
con aumento de las proteinas y células normales el

LCR (19).

Estos criterios son menos restrictivos que los de
la AAN y los de Saperstein ya que solo necesitan 3
anormalidades para evidenciar desmielinizacion y
ellas incluyen: bloqueo parcial o dispersién temporal
anormal, latencia de onda F, latencia distal o VCN,
y requieren la evaluacién de segmentos proximales.
Su desventaja es que considera para el diagnostico
de CIDP que en el nervio ocurre la combinaciéon de
pocas anormalidades especificas (19).

En 2002 Nicolas y colaboradores expusieron
unos criterios puramente electrodiagnésticos: blo-
queo parcial de la conduccién (caida de la amplitud
en mas del 30%) o dispersién temporal anormal
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(cambios en la duracién superior al 15%) en al
menos 3 nervios con conduccién anormal en 1
nervio. Bloqueo parcial de la conduccién o dispet-
sién temporal anormal en al menos 2 nervios con
conduccién anormal en 1 nervio o bloqueo parcial
de la conduccién o dispersion temporal anormal
en al menos 1 nervio con conduccion anormal en
2 nervios. Sin bloqueo parcial, pero con conduccion
anormal en 3 nervios.

Estos criterios incluyen los sitios mas proximales
de estimulacion, tales como el punto de Erb, y son
mas restrictivos en cuanto a la definicién del bloqueo
parcial de la conduccion (20).

También en 2002 Thaisetthawatkul y colabo-
radores propusieron otros criterios, agregando la
prolongaciéon de la duracién distal motora igual o
mayor a 9 ms, lo cual mejora la sensibilidad diag-
nostica al 78% (21).

Por ultimo en 2005 el Joint Task force EFNS
and PNS expuso sus criterios para el diagnéstico
de CIDP como tipica si existia: debilidad muscu-
lar proximal y distal, o atipica: con DADS, pura
motora/sensitiva, sindrome de Lewis-Sumner,
focal (plexopatia), participacién del sistema net-
vioso central. La presencia de elevacion de las
proteinas en el LCR con menos de 10 células, RMN
con hallazgos de adelgazamiento de raices nerviosas,
biopsia de nervio con evidencia de desmielinizacién
o mejoria clinica con terapia inmunomoduladora
apoyan el diagnéstico. Criterios de exclusion: neu-
ropatfas hereditarias, antecedentes de difteria o
exposicion a otras toxinas, alteraciones esfinterianas,
neuropatia motora multifocal (NMM) o anti-MAG
(22).

Estos criterios requieren la presencia de des-
mielinizacién en dos nervios para la definicién, son
mas flexibles al cambiar la definicién de probable,
en cuanto a la calda de amplitud de 50 a 30%, la
categoria de posible requiere solo de la afectacion
de un nervio (no menciona sobre los sitios de atra-
pamiento) (22).

Como se habra apreciado los criterios para el
diagnostico de la CIDP resultan polémicos y con-
troversiales. Los criterios del subcomité ad hoc y
de la AAN son utiles para diagnosticar solamente
el 60% de los pacientes con CIDP. El diagnéstico
correcto puede hacerse si hay evidencia clara de
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desmielinizacion primaria por los resultados de
los estudios electrofisiolégicos o anatomopa-
tolégicos. Los criterios diagndsticos tienen una
sensibilidad de 56-70% y una especificidad de
85-98% (23, 24).

Se plantea que los criterios de AAN tienen una
sensibilidad del 40%, los de Saperstein del 47%, los
de Nicolas del 53%, los de INCAT 60% y los de
Thaisetthauakul del 70% (24).

Las formas clinicas aparecen en la tabla 1.

Forma sensitiva pura. Es un término controversial,
muchos autores plantean que es un estado clinico ini-
cial, que precede a la debilidad en el 70% de los casos.
En ella se produce alteracién sensitiva con funcién
motora normal o con minima debilidad distal. Hay

poca respuesta a los esteroides y se ha observado
mejorfa del cuadro en respuesta al tratamiento con
inmunoglobulina humana endovenosa (IglV). En
otros casos hay afeccion de fibras mielinizadas gruesas
de las raices dorsales, produciéndose ataxia; afeccién
de raices sensitivas, con aumento de las protefnas en
el LCR, la respuesta sensitiva es normal en el estudio
de conduccién. En la biopsia de raices sensitivas se
evidencia adelgazamiento de las mismas, disminucion
de la densidad de fibras mielinizadas gruesas, desmieli-
nizacién segmental, formaciones de bulbos de cebolla,
inflamacion endoneural (9, 25, 20).

Forma infantil. La CIDP es rara en los nifios, en
el 54% de los casos se asocia a infeccién previa o
vacunas; el cuadro clinico es similar al de los adul-
tos, al igual que las alteraciones del LCR; el estudio

TABLA 1. VARIANTES O FORMAS CLINICAS (25, 26)

1. Variantes temporales:

* PNP desmielinizante inflamatoria subaguda (SIDP): progresa en un periodo de 4-8 semanas.

2. Variantes relacionadas con enfermedades concurrentes:
» Infeccion por virus de inmunodeficiencia humana (VIH)

« Transplante de 6rganos y de médula ésea.
* Linfoma

* Desmielinizacion del SNC.

* Mieloma osteoesclerotico.

» Sindrome nefrético.

» Sindrome de Evans (anemia hemolitica y trombocitopenia)

» Diabetes mellitus (DM).

* Ganmapatias monoclonales.

* Neuropatias hereditarias.

* Hepatitis crénica activa.

« Tirotoxicosis

» Enfermedad inflamatoria intestinal.
» Pénfigo vulgar.

» Enfermedad del tejido conectivo.

* Neoplasias.

3. Variantes por distribucion:

Se discute actualmente si son formas clinicas de la CIDP o si son entidades independientes. Entre estas formas
se encuentran: la neuropatia motora multifocal (NMM) y el sindrome de Lewis-Sumner o neuropatia desmielinizante

adquirida multifocal motora y sensitiva (MADSAM)

4. Otras formas:

. Forma infantil.

. Forma axonal.

. Neuritis braquial idiopatica.

. Forma motora pura.

. Forma sensitiva pura.

. CIDP con manifestaciones autonémicas.
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electrofisiolégico no cumple los criterios en todos
los casos; el inicio es mas abrupto que en los adultos
y responden bien al tratamiento inmunomodulador

(27, 28).

Formas axonales. En estos casos los estudios
electrofisiolégicos y la histopatologia sugiere una
axonopatia primaria, el estudio del LCR tiene las
caracteristicas de la CIDP, responde bien a la terapia
inmunosupresora (29-31).

Forma asociada a otras entidades. Se plantea que
en el 12% de los casos la CIDP se asocia a otra enfer-
medad (estas fueron enumeradas en la clasificacion
de las variantes). Responden menos al tratamiento

habitual para la CIDP (29-31).

Eventos que pueden anteceder a la CIDP. A
diferencia del SGB, en la CIDP por lo general no
se asocian antecedentes importantes relacionados
con el inicio del cuadro neurolégico, aunque se han
reportado casos de CIDP relacionados con infeccién
por virus de la hepatitis C. En la forma infantil se
plantea que existe asociacioén con infecciones prece-
dentes y vacunas (27, 28).

Fisiopatologia de la CIDP. La fisiopatologia
exacta no estd mejor establecida que en otras
neuropatias autoinmunes, ya que los factores que
desencadenan la CIDP no se han podido establecer
con exactitud. Se sabe que ocurre una respuesta
inmune con produccién de anticuerpos del tipo
IgG e IgM que actian contra los gangliésidos GM1,
GD1a, GD1b, GT1b, LM1, sulfatidos y tubulinas del
citoesqueleto. Existen productos de activaciéon del
complemento, participaciéon de linfocitos T' CD4 y
CDS8, con accién de linfoquinas pro inflamatorias:
citoquinas, interleukinas 1 y 6, interferén y macro-
fagos, todo lo cual produce lisis focal de la mielina

9, 32-39).

Las alteraciones histopatolégicas pueden confir-
marse en la biopsia de nervio sural (38-40).

Diagnéstico diferencial. El diagnéstico diferen-
cial de la CIDP debe establecerse con entidades
tales como: Sindrome de Guillain Barré, neuropatias
hereditarias, neuropatias toxicas, enfermedad de la
motoneurona, neuropatias que acompafian a proce-
sos malignos como las neoplasias y las ganmapatias
monoclonales, neuropatfa motora multifocal (1, 2,
21, 41, 42).
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TRATAMIENTO

Al igual que en el SGB no se conoce forma de
evitar la afeccién. En el tratamiento de la entidad se
postulan entre otros: la plasmaféresis, la inmunoglo-
bulina, los esteroides y los citostaticos (43-51). En
relacién con la plasmaféresis la cronicidad del cuadro
clinico, hace que se prolongue el tratamiento y limita
su uso (43, 45-47, 51). La inmunoglobulina humana
endovenosa (IglV) se usa en ciclos mensuales o trimes-
trales en IgI'V dosis de 0.4 gramos por kg/dia durante
5 dias (43-47, 50, 51). Produce inactivacion del sistema
de complemento, accién sobre los linfocitos T CD4 y
CD8, compitiendo con el reconocimiento de los anti-
genos, posee accion sobre los linfocitos B, disminuyen
la produccién de anticuerpos, bloquea al receptor Fe,
produciendo interferencia en la fagocitosis mediada
por receptor, impide la accién de los autoanticuerpos,
inactiva los autoanticuerpos circulantes, disminuye la
produccion de citocinas y las inactiva, ademas estimula
la remielinizacion (44, 50,51).

Los esteroides se utilizan con dosis de hasta
120 mg diarios por via oral. Suprimen la respuesta
inflamatoria, disminuyen la accién de los autoanti-
cuerpos y las células T, (43, 45-48). Los citostaticos
se reservan para los pacientes que no han tenido una
respuesta satisfactoria a inmunoglobulina humana
endovenosa, a la plasmaféresis o al tratamiento este-
roideo. Entre ellos los mas usados son: la azatioprina
2-3 mg kg/dia, la ciclofosfamida 1.5-2 mg kg/dia y
la ciclosporina 3-6 mg kg/dia (48, 49).

Se ha reportado el uso de interferén aunque los
resultados no superan el del uso de la IglV y los

esteroides (45-51).

RESUMEN DE EXPERIENCIA DURANTE
12 ANOS

Aspectos clinicos. Entre enero de 1999 y mayo
de 2012 se evaluaron 34 pacientes con diagndstico
clinico y anatomopatolégico de CIDP. Los que
procedian de la consulta y sala de hospitalizacién

>

de neurologia del hospital “Catlos J. Finlay”, en la

Habana, Cuba.

De ellos 28 fueron hombres y 8 mujeres (3,5:1),
con edades comprendidas entre 20 y 80 afios, con
una media de 52.3 afios.




El tiempo de evolucién de la enfermedad oscil6
entre 21 dfas y 7 afios, con una media de un afio y
medio.

De los pacientes evaluados 24 presentaron CIDP
primaria o idiopatica y 10 presentaron CIDP asociada
a otras enfermedades; de este segundo grupo: siete
presentaron CIDP asociada a diabetes mellitus, un
paciente presenté CIDP asociada a hipertiroidismo,
un paciente presenté CIDP asociada a infeccién por
VIH, un paciente presenté CIDP asociada a esclero-
sis multiple y un paciente presenté CIDP asociada a
adenocarcinoma de vejiga.

El diagnéstico inicial estuvo errado en doce de
estos pacientes: en un paciente se pensd en una
neuropatia motora multifocal por presentar inicial-
mente un cuadro asimétrico y toma del cuarto par
craneal, en otro paciente se pensé en una plexopatia
braquial izquierda por presentar debilidad progresiva
del miembro superior izquierdo con plejia, en tres
pacientes se penso inicialmente en una radiculopatia
S1 por presentar pérdida de la fuerza muscular y
trastornos parestésicos en dicho territorio, sin dolor.
En los siete pacientes con diabetes se pensé en una
polineuropatia diabética.

El 100% de los pacientes presentd sintomas
y sighos motores y sensitivos, predominando los
primeros. El 59.2% de los pacientes presentd
atrofias ¢ hipotrofias musculares, coincidiendo con
mayor tiempo de evolucién de la enfermedad. La
afeccion de pares craneales solo se observé en dos

casos (7.4%).

A este grupo de pacientes se le realizé evaluacion
neurofisiolégica que incluyé estudio de conduccion
nerviosa periférica motora por tramos y sensitiva de
los principales nervios de las cuatro extremidades,
asi como onda I de los nervios mediano y tibial
posterior bilateralemente. Los resultados de estos
estudios apoyaron el diagnéstico de CIDP, obser-
vando alteraciones incluso en los miembros aparen-
temente sanos; dicho diagnéstico fue confirmado a
través del estudio anatomo-patolégico, en biopsia
de nervio sural.

Evaluacion neurofisiolégica

El estudio sensitivo mostré prolongacion de la
latencia, de la duraciéon y VCN, asi como disminu-

cién de la amplitud de las respuestas sobre todo
en el estudio del nervio sural, lo que implica dafio
axonomielinico mas intenso del nervio; no cum-
pliéndose en la mayorifa de los casos (81.48% de los
nervios evaluados) el patron de anormalidad de la
amplitud del estudio sensitivo del nervio mediano/
normalidad en el sural planteado por otros autores
(52-58). Este patrén si se cumplié para la mayoria de
pacientes con SGB (60% de los nervios), evaluados
en otro estudio realizado por Hernandez en 2008
(59). Este es un punto de diferencia importante entre
ambas entidades.

En el estudio motor las respuestas presentaron
latencias y duraciones prolongadas, amplitud y 4rea
disminuidas y VCN enlentecida, asi como mayor
porcentaje de caida de amplitud, de 4rea y dispersion
(estas tres ultimas variables definen el bloqueo parcial
de la conduccién, tipico de esta enfermedad). La
onda F presentd prolongacion de la latencia media.
Ademas gran parte de las respuestas fueron poco
replicables y con morfologia anormal.

Ademas se realizaron potenciales evocados
somatosensoriales a la mitad de los casos evaluados
observando positividad de los mismos en el 76%
de los pacientes evaluados, con prolongacion de la
latencia de la onda P40 de forma bilateral en todos
los casos, lo que sugiere la ocurrencia de desmieli-
nizacién también en estructuras centrales, planteada
por otros autores.

Se realizé la comparacién de las medias de
las variables neurofisiolégicas analizadas corres-
pondiente a los pacientes con CIDP primatia y
secundatia, a través de una t-student para muestras
independientes, se demostrd la existencia de diferen-
cias estadisticamente significativas entre las variables
clectrofisiologicas de los pacientes con CIDP prima-
ria y secundaria.

En el estudio sensitivo los pacientes con CIDP
primaria mostraron latencias y duraciones mas pro-
longadas y VCN mas lenta (Figura 1). En el estudio
motor los pacientes con CIDP secundaria mostraron
respuestas con mayor disminucién de la amplitud
y del area, VCN mas lenta y mayor porciento de
caida de amplitud y de 4rea en comparacién con los
que presentaron CIDP primaria, predominando la
afectacién motora (Figura 2). La onda I de pacientes
con CIDP secundaria present6é mayor prolongacion
de la latencia que los pacientes con CIDP primaria.
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FIiGurA 2. VALORES MEDIOS Y SD DE LA VARIABLE AMPLITUD MOTORA (EN MV) DE ALGUNOS NERVIOS EN LA
CIDP PRIMARIA Y SECUNDARIA.

EL VALOR MEDIO DE LA AMPLITUD FUE INFERIOR EN LOS PACIENTES CON CIDP SECUNDARIA.
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Las alteraciones de los estudios electrofisiol6gi-
cos fueron mids intensas en los pacientes con CIDP
secundaria, traduciendo mayor dafio axono-mielinico
del nervio en este dltimo grupo de pacientes.

CONCLUSIONES

La CIDP es una polineurorradiculopatia predo-
minantemente motora de ctiologfa autoinmune con
aspectos polémicos y controversiales en su diagnostico.

Los estudios neurofisiolégicos constituyen un
pilar importante para su diagndstico.

Existe diferente comportamiento electrofisiolé-
gico entre las variantes de la CIDP. La intensidad de
alteracion en los estudios es mayor en pacientes con
CIDP secundaria.
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