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RESUMEN

Introduccién: La Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria Crénica (CIDP) es
tiene diferentes formas clinicas de presentacion; la forma idiopatica y la relacionada
con enfermedades concurrentes. Los estudios neurofisiolégicos juegan un papel
determinante en el diagnéstico. Objetivos: Nos propusimos comparar la evolucion
electrofisioldgica a través del analisis de las variables evaluadas a través del
estudio de conduccién nerviosa de un grupo de pacientes con CIDP primaria y
secundaria en dos momentos evolutivos de la enfermedad. Metodos: Se estudiaron
9 pacientes con CIDP primaria 6 con CIDP relacionada con diabetes mellitus,
esclerosis multiple y adenocarcinoma. Se les realizé estudio de conduccién nerviosa
de los nervios de extremidades, en el momento del diagnostico de la enfermedad y
al afio de tratamiento. Se compararon las variables electrofisiolégicas en ambos
momentos utilizando técnicas de estadistica no paramétricas. Resultados: Los
pacientes con CIDP primaria mostraron mejoria evolutiva de las variables
electrofisiolégicas, con normalizaciéon del estudio en dos casos. Mientras que en los
pacientes con CIDP secundaria existi6 empeoramiento. Conclusiones: Concluimos
que los pacientes con CIDP secundaria muestran una evolucion electrofisiologica
térpida con prondstico reservado.
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SUMMARY

Introduction: Chronic Inflammatory Demyelinating Polyneuropathy (CIDP) has
different forms of presentation; the idiopathic form and that related to concurrent
diseases. The neurophysiological studies play a fundamental role in the diagnosis.
Objetives: We proposed to compare the electrophysiological evolution by analyzing
the variables evaluated through the nervous conduction study of a group of patients
with primary and secondary CIDP at two evolutive moments of the disease.
Methods: 9 patients with primary CIDP and 6 with CIDP related to diabetes
mellitus, multiple sclerosis and adenocarcinoma were studied. A nervous conduction
study of the nerves of the extremities was performed at the moment of the
diagnosis of the disease and a year after treatment. The electrophysiological
variables were compared in both moments by using nonparametric statistical
techniques. Results: The patients with primary CIDP showed evolutive
improvement of the electrophysiological variables with normalization of the study in
two cases. Patients with secondary CIDP got worse. Conclusions: It was concluded
that patients with secondary CIDP showed a torpid electrophysiological evolution
with reserved prognosis.

Key words: Primary CIDP, secondary CIDP, neurophysiological studies, nervous
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INTRODUCCION

La Polineurorradiculopatia Desmielinizante Inflamatoria Crénica (CIDP por sus siglas
en inglés) es una polineurorradiculopatia mixta predominantemente motora,
desmielinizante, inflamatoria, de comienzo insidioso, evolucién crénica y etiologia
autoinmune. Tiene una incidencia de 0.15 por 100 000 habitantes a nivel mundial,
la prevalecia es de 1 a 1.9 por 100 000 habitantes a nivel mundial, con una
mortalidad del 3%, dejando secuelas en el 60% de los casos, siendo el 20% de
estas de tipo invalidantes. *' 2

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 es poco frecuente. La proporciéon hombre /mujer
esde 2:1.

El comienzo es 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 la toma de pares
craneales, siendo el séptimo par el mas afectado. Puede existir atrofia muscular,
fasciculaciones, hay disminuciéon o pérdida de los reflejos osteotendinosos,
engrosamiento de nervios y temblor intencional. 2

Los estudios neurofisiolégicos son uno de los pilares en el diagndstico de la CIDP,
especificamente el estudio de conduccién nerviosa periférica (ECNP) y la onda F
(OF), los cuales permiten:

1. Establecer el diagndéstico, incluso desde etapas subclinicas, la extension del
proceso.

2. Ayudan a esclarecer la forma de presentacién de que se trata,
fundamentalmente en ocasiones en que el cuadro clinico es poco florido.

3. Determinar el grado de compromiso mielinico y/o axonal del nervio, teniendo
una idea mas exacta de la intensidad de la lesion, lo que permite predecir la posible
evolucién y el prondstico, asi como la imposicion del tratamiento lo méas
precozmente posible, tratando de lograr la maxima recuperacion e incorporacion
del paciente a sus actividades habituales.

4. Ayudan a establecer el diagnoéstico diferencial con otras enfermedades del
sistema nervioso periférico, tales como enfermedad de motoneurona, de la unién
neuromuscular, afecciones del musculo, etc. 3*°

Los criterios electrofisiolégicos postulados por la Academia Americana de Neurologia
en 1991 son los siguientes:

« Velocidad de conduccién nerviosa disminuida en al menos 2 nervios motores
menor al 70-80% del limite inferior de normalidad.

< Latencia distal prolongada en 2 o mas nervios mayor al 125-150% del limite
superior de normalidad.

< Bloqueo parcial de conduccién: aumento de la caida de amplitud pico-pico mayor
al 20% con dispersion menor al 15% o dispersion temporal anormal en uno 0 mas
nervios (aumento de la caida de amplitud pico-pico mayor 20% con dispersion
menor 15%).

e Alteracion de la onda F: Ausencia o prolongacion en 2 o mas nervios mayor al
120-150% del limite superior de normalidad.

= Enlentecimiento de la velocidad de conduccidén nerviosa sensitiva menor al 80%
del limite inferior de normalidad.

= Ausencia de reflejo H. **

La CIDP puede ser idiopéatica, cuando no se relaciona con otras enfermedades o
secundaria cuando se asocia a determinadas enfermedades como: Infeccién por
virus de inmunodeficiencia humana (VIH), linfoma, mieloma osteoesclerético,
sindrome de Evans, ganmapatias monoclonales, hepatitis crénica activa,
enfermedad inflamatoria intestinal, enfermedad del tejido conectivo, transplante de
organos y de médula 6sea, desmielinizacion del sistema nervioso central (SNC),
sindrome nefrético, diabetes mellitus (DM), neuropatias hereditarias, tirotoxicosis,
pénfigo vulgar, neoplasias, entre otras. * ?'**** Muchos han sido los estudios que



derriben las caracteristicas clinicas y algunos aspectos de la respuesta al
tratamiento en los casos en que la CIDP se relaciona con otras enfermedades, pero
en realidad han sido muy pocos los que se refieren a los aspectos neurofisiolégicos
de estos casos, asi como a la intensidad de la afectacién del nervio. *2*® Estos
aspectos han motivado la realizacién de nuestra investigacion, ya que con ello se
define la posible evolucién y el pronéstico de los pacientes afectados con CIDP
secundaria, que generalmente estan destinado a un grado variable de incapacidad y
de modificacion de sus estilos de vida.

Objetivos

- Comparar la evolucion electrofisiolégica a través de ECNP de los pacientes con
CIDP primaria y secundaria.

- Determinar la intensidad de afectacion nerviosa a través del analisis de la
afectacién de las variables neurofisiolégicas evaluadas a través del ECNP en ambas
formas de presentacion de la CIDP.

MATERIALES Y METODOS

Se estudiaron 9 pacientes con CIDP primaria, de ellos 8 hombres y una mujer, con
edades entre 20 y 69 afios, con media de 37.4 afios y un tiempo de evolucién entre
2 meses y 6 afios, para una media de 1.23 afios; asi como 6 pacientes con CIDP
secundaria o relacionada con: diabetes mellitus, esclerosis multiple y
adenocarcinoma de vejiga, de ellos 4 hombres y 2 mujeres, con edades entre 30-
80 afios, media 66.1 afios, con tiempo de evolucidon entre 2 meses y 7 afios, media
2.1 afios.

A ellos se les realizé ECNP motora por tramos de los nervios mediano, cubital
peroneo profundo y tibial posterior, asi como estudio sensitivo de los nervios
mediano, cubital y sural de forma bilateral en dos momentos: sin comenzar el
tratamiento inmunosupresor y al afio de tratamiento. Se estudiaron 18 nervios de
pacientes con CIDP primaria 'y 12 de pacientes con CIDP secundaria. En esta
evaluacion utilizamos los parametros técnicos convencionales para este tipo de
estudios. >1°

Las variables electrofisioldgicas analizadas fueron: latencia, amplitud, velocidad de
conduccién nerviosa (VCN) y por ciento de caida de amplitud (CAM) en el estudio
motor, asi como: latencia, amplitud y VCN en el estudio sensitivo. 3*°

Para incluir los pacientes en el estudio se aplicaron los criterios clinicos,
electrofisiolégicos y anatomoé-patoldgicos de la Academia Americana de Neurologia
de 1991. **

Se compard el estudio inicial (sin tratamiento) con el estudio al afio de tratamiento
en cada grupo de enfermedad y entre ellos, para el andlisis estadistico se utilizaron
métodos de estadistica no paramétrica, entre ellos: los tests de Wilcoxon y la U- de
Mann Whitney.

RESULTADOS



En el estudio motor de los pacientes con CIDP primaria existié mejoria evolutiva
desde el punto de vista electrofisioldgico del estudio final con respecto al inicial: las
latencias de las respuestas motoras se acortaron (p=0.00) (figura 1), la amplitud
aumenté (p=0.00) (figura 2), la VCN se hizo mas réapida (p=0.00) y disminuyo la
caida de amplitud o sea se recuperod el bloqueo (p=0.00).

En el estudio sensitivo existié mejoria evolutiva: la latencia se acorté (p=0.00), la
amplitud aumento (p=0.00) (figura 3) y la VCN se hizo mas rapida (p=0.00). Los
estudios electrofisiolégicos se normalizaron en 2 pacientes.

En el caso de los pacientes con CIDP secundaria en el estudio motor existio
empeoramiento evolutivo: prolongacion de la latencia (p=0.00) (figura 1),

disminucién de la amplitud (p=0.00) (figura 2), enlentecimiento de la VCN

(p=0.00), mientras que la caida de amplitud disminuy6 (p=0.00).

En el estudio sensitivo también existi6 empeoramiento: la latencia se prolongd
(p=0.00), la amplitud disminuy6 (p=0.00) (figura 3) y la VCN se hizo mas lenta
(p=0.00).

Al comparar evolutivamente los estudios motores de los pacientes con CIDP
primaria y secundaria, los pacientes con CIDP secundaria presentaron mayor
intensidad de afectacion electrofisiolégica: menor amplitud (p=0.00), VCN mas
lenta (p=0.00) (figura 4), mayor CAM (p=0.04). (figura 5).

El estudio sensitivo evolutivo del nervio mediano de los pacientes con CIDP
secundaria present6 disminucion de la amplitud de las respuestas (p=0.04).
Mientras que no existi6 diferencias estadisticamente significativas para ninguna de
las variables en el estudio del nervio sural.

DISCUSION

Se observé diferencias estadisticamente significativas en los estudios
electrofisiolégicos de pacientes con CIDP primaria y secundaria; desde el punto de
vista evolutivo los pacientes con CIDP primaria presentaron mejoria evolutiva de los
estudios electrofisiolégicos (menor latencia, recuperaciéon de la amplitud, del
bloqueo de conduccién y de la VCN, tanto motora como sensitiva), mientras que los
pacientes con CIDP secundaria presentaron empeoramiento evolutivo del ECN
(prolongacion de la latencia, disminuciéon de la amplitud, enlentecimiento de la VCN,
profundizacion del bloqueo de conduccién). Lo que indica un dafio mielinico
progresivo que no mejora con el tratamiento inmunosupresor.

Hay pocos reportes de comparacion de pacientes con CIDP primaria y secundaria,
de ellos el mejor estudiado es el grupo de CIDP y DM. Cocito reportd nueve casos
de CIDP asociada a DM a los cuales se le impuso tratamiento con inmunoglobulina
humana, hubo mejoria clinica con poca mejoria electrofisiol6gica. ** Gorson en su
estudio de 14 pacientes con CIDP asociado a DM comparado con 60 pacientes con
CIDP primaria plantea que clinicamente no hay diferencias evidentes pero que los
pacientes con CIDP secundaria tienen mayor evidencia electrofisiolégica e
histopatoldgica de afectacion axonal y menor respuesta al tratamiento
inmunosupresor, las alteraciones electrofisiolégicas observadas en dicho estudio, en
los pacientes con CIDP asociado a DM fueron: menor amplitud de la respuesta
motora del nervio cubital, mayor % de ausencia de respuesta sensitiva en el nervio
sural, reflejando el efecto sobreimpuesto de la PNP diabética en los pacientes que



desarrollan CIDP. El resto de la bibliografia consultada solo hace descripciones de
casos con enfermedades asociadas a la CIDP, sin tocar las diferencias entre los
estudios electrofisiologicos de estos pacientes con el de la CIDP clasica. *° De hecho
se conoce poco sobre el mecanismo de producciéon de la CIDP secundaria, quizas
cuando este mecanismo se aclare pueda comprenderse mejor el efecto sobre las
variables electrofisiolégicas. En realidad no se conoce si el efecto de la enfermedad
asociada se suma a las consecuencias de la CIDP clasica o si se trata de una
entidad con fisiopatologia diferente donde el ataque inmunoldgico pudiese estar
dirigido a otros antigenos presentes en el SNP y esta reaccidén ser mas intensa.

La CIDP con DM y la PNP diabética tienen algunas diferencias: La CIDP con DM
tiene como tipicidad la presencia de bloqueo parcial de la conduccién motora, asi
como otros signos de desmielinizacion primaria, en ella predomina la afeccién de
fibras motora. Al ser una PNP desmielinizante predominantemente motora; estos
signos no se observan en la PNP diabética que es una PNP axono-mielinica y
predominantemente sensitiva en su forma mas frecuente de aparicidon. En nuestros
casos los pacientes con CIDP DM presentaron mayor intensidad de la lesién y pobre
recuperacioén al afio de tratamiento inmunosupresor. Se plantea que los efectos de
la DM se afiaden al efecto inmunolégico de la CIDP sobre el nervio periférico. **

La CIDP y la PNP paraneoplasica pudiesen confundirse, pero la ultima afecta tanto a
fibras motoras como a sensitivas y presenta signos de dafo axonal primario, hay
otras formas de PNP paraneoplasica que afecta solo a las fibras sensitivas, siempre
con signos de dafio axonal primario. En ambas se postulan mecanismos
inmunolégicos para su desarrollo. 3

En los casos de CIDP primaria estudiada los hallazgos de los estudios
neurofisiolégicos se corresponden con lo planteado por otros autores. "8 Las
diferencias observadas entre los estudios electrofisioldgicos de pacientes con CIDP
primaria y secundaria tiene gran relevancia en la practica diaria ya que en
presencia de un estudio con las alteraciones anteriormente descritas debe
sospecharse la posibilidad de que la enfermedad polineuropatica se asocie a otro
tipo de afeccion. Los pacientes con CIDP secundaria tienen una evolucién menos
favorable, el pronéstico es reservado y la respuesta al tratamiento es menor. En
teoria mientras no se resuelva la afeccidon asociada hay elementos que hacen que la
CIDP se mantenga a pesar del tratamiento.

Conclusiones

« Los pacientes con CIDP primaria tienen mejoria electrofisiolégica con el
tratamiento inmunosupresor adecuado con respecto a los pacientes con CIDP
secundaria.

= Los pacientes con CIDP secundaria presentaron empeoramiento evolutivo
indicando que persiste un dafio mielinico a pesar del tratamiento inmunosupresor,
lo cual pudiese estar en relacién con la asociacion con la enfermedad asociada a la
CIDP.
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Figura 1. Valor medio de la variable latencia motora distal
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Figura 2. Valor medio de la amplitud motora distal
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Figura 3. Valor medio de la amplitud sensitiva.
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Figura 4 Velocidad de conduccién nerviosa motora del nervio mediano
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Figura 5. Caida de amplitud del nervio peroneo
a0 . . : :
70 | —
60 |
50 |
40 |
=
S
30 |
20 | 4
10 | o
ol 1
10 . . . o Median
) 12 29 [ 25%-75%
[ Min-Max

CIDP primaria y secundaria

11



