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Datos personales

* Nombre y apellido: E.A.

+ Edad: 12 afos.

+ Sexo: Masculino.

» Fecha de ingreso: 25/03/13.

* Procedencia: Ezeiza, provincia de Buenos
Aires.

Motivo de consulta
Trastorno de la marcha.

Enfermedad actual

Paciente de 12 anos con diagndstico de
polineuropatia desmielinizante inflamatoria
cronica (CIDP) que consulta por presentar al-
teracion en la marcha de una semana de evo-
lucion, disfagia (alimentos solidos y liquidos)
y dificultad en el habla. El paciente es evalua-
do en el servicio de patologia neuromuscular
y se decide su internacién para control clinico
y tratamiento con gammaglobulina.

Antecedentes personales
Nacido de término (41 semanas)/ PAEG.
Embarazo controlado. Serologias maternas
negativas. Pesquisa neonatal normal
+ Alimentacién: dieta general.
+ Vacunas: completas segun calendario.
* Desarrollo neuromadurativo acorde a la
edad.

Antecedentes patolégicos
Requiri6 multiples internaciones por su pa-

tologia de base

+ Abril 2003 (2 afios): Internacion en Hos-
pital de Nifios de La Plata por paralisis
flaccida ascendente con compromiso
respiratorio. Se realiz6 el diagnostico de
Sindrome de Guillan-Barré por presen-
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tar patron de electromiograma compatible
y disociacion albumino-citolégica en el li-
quido cefalorraquideo (LCR). Requiri6 19
dias de ARM (asistencia respiratoria me-
canica), luego fue traqueostomizado por
estenosis subglotica secundaria a ARM.

+ Marzo 2008 (7 afios): Diagnostico de ClI-
DP: Internacion en este hospital por para-
lisis flaccida ascendente con compromiso
respiratorio. Requiri6 9 dias de ARM y se
realizd nueva traqueostomia. Se repiti6 la
puncién lumbar con disociacién albumino-
citologica y electromiograma que informé
compromiso homogéneo de tipo desmie-
linizante en miembros inferiores compati-
ble con polirradiculopatia desmielinizante
sensitiva y motora; en todos los nervios
explorados se observé compromiso axonal
probablemente secundario al componente
desmielinizante; ambos compatibles con el
diagnostico de CIDP. Recibié tratamiento
con infusion de gammaglobulina un gramo
por kilo.

+  Marzo 2010 (9 anos): Cierre de traqueos-
tomia.

+  Octubre 2010 (9 afnos y 6 meses): Inter-
nacién por paralisis flaccida ascendente
sin compromiso respiratorio. Recibi6 tra-
tamiento con gammaglobulina 2 gramos
por kilo.

Examen fisico al ingreso

Paciente en buen estado general, hemo-
dindmicamente compensado, vigil, reactivo,
conectado, en suficiencia cardiorrespiratoria.

Frecuencia cardiaca: 90 por minuto. Fre-
cuencia respiratoria: 18 por minuto. Tension
arterial: 110/70 mmHg., saturacion de oxige-
no 99% respirando aire ambiental.

Buena mecanica ventilatoria, con buena
entrada de aire bilateral, presentaba estridor
inspiratorio, disfonia y disnea al hablar.

Reflejos nauseoso y tusigeno conserva-
dos, simetria del velo del paladar conservada.
Sin trastornos deglutorios.
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Marcha alterada en stepagge, escala 2 de
Hughes (Tabla 1), con tono muscular y refle-
jos osteotendinosos conservados, resto del
examen neurolégico sin particularidades.

Abdomen blando, depresible e indoloro.

Se observa cicatriz de traqueostomia en
region cervical anterior.

Resto del examen fisico normal.

Examenes complementarios solicitados

- Espirometria: Patron restrictivo y obstruc-
tivo leve: VEF1 55% CVF 74% IT 74%

+ Hemograma: Glébulos blancos: 8400/
mm?, cayados: 2%, neutréfilos: 32%, eosi-
nofilos: 9% basofilos: 1%, linfocitos: 46%,
monocitos: 10%, Hemoglobina:11,9 gr/dl,
Hematocrito: 35,6%, Plaquetas: 355.000.
Interpretado normal.

+ EAB com ionograma: PH: 7,41, PCO2:
41,8 mmHg HCO: 26meq/L, EB:1,7,
sodio:144meq/L, potasio: 3,8 meq/L, clo-
ro:105 meq/L. Interpretado normal.

+ Quimica: urea: 21 mg/dl, glucosa:
81 mg/dl, acido urico: 5,2 mg/dl, crea-
tinina 0,38 mg/dl célcio: 9,7 mg/dl, fos-
foro: 4,1 mg/dl, magnesio: 1,9 mg/dl,
GPT: 18U/I, GOT: 22U/I, proteinas to-
tales: 8 gr/dl, albumina: 4,6 gr/dl, CPK:
138U/I. Interpretado normal.

Tratamiento
Gammaglobulina 2 g/kg durante 4 dias.
Salbutamol 2 puff cada 4 hs.

Planteos diagnésticos

- Polineuropatia desmielinizante inflamato-
ria crénica.
Neuropatias hereditarias.
Neuropatia metabdlica: diabética, urémica,
asociada a hipotiroidismo o enfermedad
hepatica.

Tabla 1. Escala de Hughes

0. Sano.

1. Signos y sintomas leves, que no impiden
la actividad normal.

2. Camina mas de 10 metros sin ayuda.

3. Camina mas de 10 metros con ayuda o
apoyo.

4. Confinado a la cama o silla de ruedas.

5. Con ventilacidbn mecanica.
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Neuropatia paraneoplasica: linfoma, me-
lanoma.

Neuropatia asociada a enfermedades in-
fecciosas: Hepatitis B o C, HIV.
Neuropatia asociada a enfermedades in-
flamatorias sistémicas: lupus eritematoso
sistémico, artritis idiopatica juvenil, en-
fermedad inflamatoria intestinal, esclero-
dermia, poliarteritis nodosa, sarcoidosis,
amiloidosis, granulomatosis de Wegener.
Neuropatia por toxicos: plomo, alcohol,
farmacos (tacrolimus, amiodarona, cloro-
quina, agentes quimioterapicos).
Neuropatia secundaria a déficit nutricional:
déficit de vitaminas B1, B6, B12 o E.
Neuropatia asociada a Porfiria.
Polineuropatia asociada a enfermedad
aguda severa: sepsis, ARM prolongada,
trasplante de médula 6sea u érganos so-
lidos.

Evolucién Clinica

El paciente evolucioné favorablemente,
con buena respuesta al tratamiento con gam-
maglobulina, evidenciandose mejoria en la
marcha en las primeras 24 horas de instau-
rado el mismo.

Durante la internacion se realizaron es-
pirometrias de control en las que persistio el
patrén restrictivo del ingreso, agregandose un
componente obstructivo secundario a bron-
quitis aguda por lo que recibi6 tratamiento con
salbutamol y amoxicilina-clavulanico.

Por buena evolucion clinica, respuesta fa-
vorable al tratamiento y ausencia de compli-
caciones, se otorgd su egreso hospitalario,
continuando con seguimiento ambulatorio.

Comentario

La polineuropatia desmielinizante inflama-
toria crénica o CIDP (por sus siglas en inglés)
es una patologia de origen autoinmunitaria,
en la que intervienen mecanismos de inmu-
nidad celular y humoral.

Se presenta como una polineuropatia con
compromiso motor y sensitivo, simétrico, de
mas de 8 semanas de evolucion; acompana-
do de hiperproteinorraquia en el liquido ce-
falorraquideo y signos de desmielinizacion
periférica en el electromiograma (EMG) y/o
biopsia de nervios periféricos. La presenta-
cién puede ser cronica progresiva 0 manifes-
tarse como brotes y remisiones.

Esta patologia encuentra ciertas similitu-
des con el sindrome de Guillan-Barré (SGB)
en lo que respecta a la fisiopatologia y a la
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forma de presentacion clinica y respuesta al
tratamiento inmunomodulador, diferenciando-
se principalmente en el tiempo de duracion
de sus manifestaciones clinicas. El SGB se
caracteriza por una evolucion menor a las 4
semanas, mientras que el CIDP presenta una
evolucion mayor a las 8 semanas.

El diagnéstico de la misma se realiza en
base a criterios clinicos, bioquimicos (disocia-
cion albumino-citologica en el LCR) y neuro-
fisiologicos (patrén de desmielinizacién en el
EMG). Existe controversia con respecto a la
inclusion de la biopsia de nervios periféricos
como criterio diagnoéstico; siendo una condi-
cion necesaria para arribar al mismo por par-
te de algunas sociedades cientificas, como la
Academia Americana de Neurologia, mientras
que otros la consideran parte de los exame-
nes complementarios aunque no imprescindi-
ble para el diagnéstico, tal como ocurrié en el
caso de nuestro paciente quien no fue some-
tido a biopsia de nervios periféricos (Tabla 2).

Por ultimo, el tratamiento de esta patolo-
gia se basa en la inmunomodulacion, siendo
la gammaglobulina, los corticoides, la azatio-
prina y la ciclosporina los agentes utilizados
con mayor frecuencia.
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Tabla 2.

Criterios Academia
Americana de Neurologia
(AAN)

Criterios de Saperstein

Criterios tratamiento y la
causa de la neuropatia

Manifestacion clinica Alteracion motora, sensitiva
en mas de una extremidad o

ambas

Curso temporal (meses) Mayor o igual a 2 meses

Mayor o igual a 2 meses

Mayor o igual a 2 meses

Reflejos Disminuidos o ausentes

Disminuidos o ausentes

Disminuidos o ausentes

Estudio
electrodiagnostico

3 de los siguientes 4 criterios:
- Bloqueo de la conduccion
parcial de 1 nervio motor

- Disminucion de las
velocidad se conduccion
de 2 nervios motores

- Latencias distales
prolongadas de 2 nervios
motores

- Latencia de onda F
prolongada en 2 nervios
motores 0 ausencia de
ondas F.

2 de 4 criterios
electrodiagnésticos de la
AAN

Bloqueo de la conduccion
parcial en nervios motores y
velocidades de conduccién
anormal o aumento en la
latencia de onda F en uno

u otro nervio; 0 en ausencia
de bloqueo de la conduccion
parcial, velocidades de
conduccion anormales,
latencias distales, o latencia
de la onda F en 3 nervios
motores; o anormalidades
electrodianosticas que
indiquen desmielinizacion
en 2 nervios y

evidencia histoldgica de
desmielinizacion.

Caracteristicas del
liquido Cefalorraquideo

Menos de 10 leucocitos/mmé,
VDRL negativo, incremento

Proteinas mayor a 45mg/dl y
menos de 10 leucocitos/mm?

Analisis del liquido
cefalorraquideo

LCR )
en las Proteinas en el LCR. recomendado pero no
requerido.
Biopsia Evidencia de desmielinizacion Desmielinizacion No mandatoria

y remielinizacion

predominantemente,
inflamacion (no requerido)

(excepto en los casos

con anormalidades
electrodiagnésticas en soélo
2 nervios motores).

215

Rev Hosp Nifos BAires Septiembre 2013; vol 55, nimero 250



