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Polirradiculoneuropatía subaguda
asociada a síndrome de Sjögren

primario

El síndrome de Sjögren (SS) es un proceso
autoinmune crónico, caracterizado por la
afección clínica y anatomopatológica pre-
dominante de glándulas exocrinas, en parti-
cular glándulas lacrimales y salivales. Se
habla de SS primario (SSp) cuando aparece
de forma aislada y SS secundario si se asocia
a otra enfermedad del tejido conectivo [1].
Las complicaciones neurológicas en esta
enfermedad pueden afectar tanto al sistema
nervioso central como al periférico [2]. La
prevalencia de neuropatía periférica (NP)
oscila, según las series, entre un 10 y un 32%
[3,4]. Presentamos dos casos en los que se
asoció un SSp y una polirradiculoneuritis
desmielinizante subaguda, siendo ésta en el
primer caso la forma de presentación de la
enfermedad.
Caso 1. Mujer de 62 años, sin antecedentes
de interés, que ingresó por presentar un cua-
dro de dos semanas de evolución, consisten-
te en parestesias y debilidad distal en ambos
miembros inferiores (MMII). Durante cua-
tro semanas el cuadro progresó de forma
ascendente y simétrica, con afectación de
miembros superiores (MMSS) y diaplejía
facial. En la exploración a su ingreso se
objetivó: paraparesia distal grado 4/5, según
la escala MCR, y arreflexia generalizada;
posteriormente, diplejía facial con signo de
Bell positivo bilateral, tetraparesia de pre-
dominio distal grado 4/5 proximal y 3/5
distal, arreflexia generalizada e hipoestesia
táctil superficial en guante y calcetín, siendo
normal el resto de la exploración neurológi-
ca y general. Una punción lumbar mostró
disociación albuminocitológica con 2 cél/
mm3 y 110 mg/dl de proteínas, sin otras
alteraciones. El estudio neurofisiológico fue
compatible con polirradiculoneuropatía des-
mielinizante (PRNPD) moderada con dege-
neración axonal. Un mes después de su in-
greso comenzó a referir importante sequedad
oral y sensación constante de arenillas en
ambos ojos, sin otros síntomas.
Caso 2. Mujer de 69 años, con antecedentes
de xerostomía y xeroftalmía de un año de
evolución. Ingresó por un cuadro de pareste-
sias y déficit motor distal en MMII de dos
semanas de evolución, con progresión ascen-
dente y simétrica, en las tres semanas siguien-
tes a su ingreso, hasta impedir la deambula-
ción. La exploración neurológica objetivó
paraparesia distal 4/5, que progresó tras el
ingreso hasta paraparesia 4/5 proximal y 2/5
distal, con arreflexia generalizada e hipoeste-
sia táctil en calcetín, siendo el resto normal.
El LCR fue claro y normotenso, con 0 cél/
mm3 y 95 mg/dl de proteínas, sin otros hallaz-
gos de interés. El estudio neurofisiológico
demostró una PRNPD con leve degeneración
axonal.

En ambos casos se realizaron las siguientes
pruebas complementarias, siendo todas nor-
males o negativas: recuento hematológico,
valores bioquímicos, hormonas tiroideas, vi-
tamina B12, ácido fólico, crioglobulinas, por-
firinas, plomo, inmunoglobulinas y comple-
mento, ANA, anti­nADN, anti­Ro (SSa),
anti­La (SSb), serologías en suero y LCR a
lúes, Borrelia , Brucella , virus neurótropos,
hepatitis B y C, ECG, Rx de tórax, ecografía
abdominal y biopsia de piel. El test de Schir-
mer y la tinción con Rosa de Bengala fueron
positivos; la gammagrafía y la biopsia de
glándula salival menor fueron compatibles en
ambos casos con SS. La VSG se encontró
elevada en ambos casos (70 mm y 64 mm,
respectivamente). En el caso 1, el factor reu-
matoide fue de 97 UI/L (n: 0­20).

En las dos pacientes se inició tratamiento
con corticosteroides (1 mg/kg/día). La pri-
mera falleció dos meses después del ingreso
por un tromboembolismo pulmonar; la se-
gunda evolucionó de forma favorable hasta la
recuperación completa.

Los dos tipos de NP que con mayor fre-
cuencia se describen en el SSp son la polineu-
ropatía sensitivomotora simétrica distal y la
neuronopatía sensitiva, ambas con caracterís-
ticas clínicas, inmunológicas y mecanismo
patogénico claramente diferentes. La primera
ocurre con posterioridad al diagnóstico del
SSp, se asocia con hipocomplementemia, fac-
tor reumatoide e inmunocomplejos, responde
favorablemente al tratamiento con corticos-
teroides y su mecanismo patogénico es una
vasculitis [4,5]. La segunda, sin embargo,
suele preceder al diagnóstico de síndrome
seco, no se asocia con vasculitis sistémica, su
respuesta a la terapia corticoide es práctica-
mente nula y el daño neuronal se atribuye a un
mecanismo inmune celular [6­8]. Otros tipos
de NP como la mononeuritis múltiple se des-
criben con una prevalencia inferior a la de
otras conectivopatías [9].

En los casos que se presentan, la clínica, el
estudio licuar y el estudio neurofisiológico
fueron compatibles con una PRNPD. Ambas
pacientes se diagnosticaron, según los crite-
rios vigentes [10], de SSp. En el caso 1, la
clínica apareció con posterioridad al inicio del
cuadro neurológico, existiendo en el caso 2 un
síndrome seco que no se había estudiado pre-
viamente. La asociación de ambos procesos es
excepcional. Grant et al [11], en su estudio con
54 pacientes con SS, encuentran una prevalen-
cia de polirradiculoneuropatía del 11%. Pou y
Viñas [12] comunican un caso de PRNPD
crónica y SSp con escasa respuesta al trata-
miento corticoide. Nuestros casos, al igual que
el descrito por Landete y Blasco [13], tuvieron
una evolución subaguda, con excelente res-
puesta en el caso 2 al tratamiento con corticos-
teroides.

A pesar de lo infrecuente de esta asociación,
ante una polirradiculoneuropatía debe consi-
derarse el diagnóstico de SSp, realizando una
anamnesis adecuada y las pruebas comple-
mentarias precisas para su confirmación, dado

que su reconocimiento implica un pronóstico y
unas posibilidades terapéuticas diferentes.
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