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Chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy in
childhood
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Se estudia un nifio de 3 afios de edad, sin antecedentes personales ni familiares de
enfermedad, que ingresa en nuestro hospital por manifestaciones clinicas de pérdida
de la fuerza en miembros inferiores de aproximadamente un dia de evolucion,
acompafada, posteriormente, de imposibilidad para caminar. Esa debilidad muscular
2 dias después se propaga a los miembros superiores, y se precisa al examen fisico la
ausencia de reflejos osteotendinosos en las 4 extremidades, con cuadriplejia flaccida,
interpretada a inicios como una polirradiculoneuropatia inflamatoria idiopatica aguda
(sindrome de Guillain-Barré [SGB]).

Se le ingresa en Unidad de Cuidados Intensivos y se inicia neurovigilancia,
tratamiento con dosis intravenosas de gammaglobulina a 300 mg/kg/dia durante 5
dias, con posterior evolucion hacia la mejoria. Durante su primer ingreso, el
hemograma, los estudios de quimica sanguinea y metabdlicos fueron normales, asi
como otros estudios seroldgicos en sangre. En el liquido cefalorraquideo (LCR) se
demostré aumento de las proteinas con celularidad normal, y en los estudios de
conduccidn nerviosa (realizados una semana después del ingreso), se definié bloqueo
multifocal de la conduccién, con latencias distales prolongadas (bloqueo distal) y
ausencia de reflejo H. La evolucion futura del caso demostré que se trataba de una
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enfermedad crénica, con remisiones y recaidas, por lo que posteriormente se
mantuvo en tratamiento con corticoesteroides y gammaglobulina intravenosa
periddicamente. Durante los siguientes ingresos se evalué que cumplia con los
criterios para el diagndstico de la variante infantil de una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria crénica (PDIC).

La PDIC es una afeccion crénica del sistema nervioso periférico con afectacion
sensitivomotora. Austin® diferencié a esta forma de polineuropatia de la
polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda o SGB, por elementos, tales como,
evolucion duradera y recidivante, engrosamiento de nervios y la reactividad a los
corticoesteroides. Indudablemente existen semejanzas entre estos trastornos, ambos
son polirradiculoneuropatias diseminadas, por lo general, con disociacion albumino-
citoldgica del LCR, y las 2 manifiestan anomalias de la conduccion nerviosa con las
caracteristicas de una neuropatia desmielinizante (reduccion de la velocidad de
conduccion y bloqueo parcial de la conduccion en los nervios motores), y en la imagen
histopatolégica las 2 formas tienen infiltrados inflamatorios perivenosos multifocales
diseminados.?

El término fue propuesto por Dick, en 1975,% basado en un estudio de 53 casos de
formas crénicas progresivas y de formas con recaidas, a los cuales los periodos de
empeoramiento o mejoria se midieron en semanas o en meses. Se han propuesto
criterios diagnésticos precisos para esta polirradiculoneuropatia, basados en
elementos clinicos, electrofisioldgicos, histopatoldgicos y del estudio del LCR,*
teniendo como denominador comun su naturaleza autoinmune.® Las PDIC se pueden
presentar a cualquier edad de la vida, desde los 2 afios y hasta los 90, pero es mas
frecuente en la edad media -de los 30 a los 50 afios- y no hay preferencia por uno u
otro sexo. Existen 2 grandes formas clinicas desde el punto de vista evolutivo: las
formas progresivas y las formas recurrentes.® En nifios es menos frecuente que en
adultos, con prevalencia, en todas las edades de 1 a 1,9/100 000 habitantes.”

La PDIC es una causa no comun de debilidad progresiva en la nifiez, el diagndstico es
facil cuando la historia clinica y los hallazgos son sustentados por evidencias
electrofisioldgicas inequivocas y evidencias de laboratorio de desmielinizacion, pero
puede ser desafiante si el criterio para identificar la desmielinizacion no se encuentra.
En un estudio que proporciond algunos criterios para ayudar a distinguir entre el SGB
fluctuante y la PDIC en sus ataques agudos en la fase temprana de la enfermedad, los
autores?® refieren que el prondéstico y las estrategias de tratamiento difieren
grandemente; refieren, ademas, que debe considerarse cuando un paciente con el
diagnostico presuntivo de SGB se deteriora después de 8 semanas de iniciado el
proceso, o cuando el deterioro ocurre 3 veces o mas, sobre todo, si no existen
trastornos de nervios craneales, o los examenes electrofisiolégicos son compatibles
con PDIC.

Como regla, la PDIC se inicia de manera insidiosa, y evoluciona con lentitud, de una
manera sostenida progresiva o escalonada, y llega a su gravedad maxima después de
varios meses, o incluso, de 1 afio o mas.?° En las series revisadas de esta
enfermedad en nifios,*%1* generalmente la instalacién del cuadro varié desde un
comienzo agudo como un SGB, hasta formas con evolucién entre 1 mes y medio, y 1
afo aproximadamente, con disociacion albumino citolégica en la mayoria de los casos,
con una evolucién cronica, con remisiones y recaidas, ademas de buena respuesta al
tratamiento con corticoesteroides e inmunoglobulinas intravenosa.
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