NOTA CLiNICA

Polineuropatia cronica axonal recidivante en brotes. Caso clinico

J.M. Pardal-Fernandez?, B. Godes-M edrano?, B. Rallo-Gutiérrez®

CHRONIC RELAPSING AXONAL NEUROPATHY. A CASE REPORT

Summary. Introduction. Polyneuropathies (PNP) result from damage to a number of nerves. They are classified according to the
anatomical-functional, histological, aetiological and genetic characteristics. Here we report on the prolonged follow-up carried
out on an adult male who had a chronic recurring axonal-type PNP. Case report. We describe the case of a 65-year-old male who
presented episodes of neurological deficit over a period of 10 years that were interspersed with prolonged, stable periods in
which he was free of new symptoms. The patient’s functional limitations became greater with each successive relapse and the
situation is now one of extreme disability. The characteristics of the clinical picture pointed towards a diffuse peripheral nerve
disorder, and the neurophysiological studies carried out revealed polyneuropathic, sensory and motor injury mediated by an
axonal mechanism with no associated demyelination. A comprehensive analytical, imaging and functional study was conducted,
but did not reveal any specific causes. The particular clinical process, the exclusion of other pathol ogies and the electrophysiological
findings allowed usto reach a diagnosis of recurring or episodic chronic primary axonal PNP. Conclusions. This description can
be added to the few cases reported in the literature. Aswe see it, thisis an unusual, although probably underdiagnosed, disease
and it must be taken into account in the differential diagnosis of chronic recurring PNP because of the diagnostic implications

and —with respect to its usually poor response to therapy— due to the prognoses. [ REV NEUROL 2005; 41: 595-600]
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INTRODUCCION

Las polineuropatias (PNP) son €l resultado de la afectacion si-
métrica de mltiples nervios, simultdnea o no, que provocan la
aparicion de déficit neurol égicos variables, clinicos o subclini-
cos. El diagnéstico y clasificacion de estas enfermedades serea
lizan en relacién con los hallazgos clinicos, neurofisiol6gicos y
—si esimprescindible- histol6gicosy genéticos, 1o que determi-
na que estos procesos se clasifiquen de acuerdo con multiples
posibilidades: componente funcional alterado (sensitivo, motor
y/o autonoémico), curso evolutivo (crénico, agudo, subagudo o
crénico recidivante/en brotes), mecanismo patogénico (desmie-
linizante, axonal o0 mixto), patrén de distribucion (difuso, proxi-
mal o distal), genética, agente exdgeno causal, etc.

Aportamos la descripcion en un paciente de una PNP croni-
ca recidivante en brotes de tipo axonal, y revisamos la biblio-
grafia sobre estas raras enfermedades del sistema nervioso.

CASO CLiNICO

Enlaactuaidad el paciente tiene 65 afios, es caucasico, asténico, 55 kg de pe-
s0, 158 cm detalla, trabajador agricola (recolector de ajo) en situacion de ba-
jalaboral continuada, sin ningun tipo de habito adictivo, exposicion significa
tivaa medicamentos o sustancias toxicas, ni antecedente familiar de interés.

Evolucién
1996, primer brote

El paciente consulté por primeravez en 1996 por trastorno de la marcha de
varias semanas de evolucién. Su situacién basal era completamente normal,
incluso con una actividad laboral que le requeria un esfuerzo fisico muy
importante. El cuadro se inici6 tres semanas antes de la consulta, caracteri-
zado por pérdida progresiva de fuerza en las piernas y parestesias continuas
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en los pies, sin dgias, traumatismo o esfuerzo fisico previo, con importante
inestabilidad en la deambulacién y caidas ante pequefias irregularidades del
terreno. Dos afios antes sufrié un episodio parecido durante varias semanas,
no documentado ni consultado, y de escasa repercusion funcional. La explo-
racion genera fue normal y la neurol 6gica mostr6 como hallazgos relevantes
sensibilidades alteradas con disminucién simétrica de la algésica y estésica
‘en calcetin’; abolicion distal de la vibratoria; debilidad simétrica en miem-
bros inferiores (MMI]1), distal 4/5 (MRC, Medical Research Council), proxi-
mal 4+/5; incipientes amiotrofias pretibiales; en los pies, reflgos de estira-
miento aquileos abolidosy rotulianos hipoactivos, y marchatorpe, no ataxica,
taloneante, a pequefios pasos, inestabley con base aumentada. Laexploracion
de miembros superiores (MMSS) y de territorios craneales fue normal.

L as pruebas complementarias no demostraron ninguna patologia, einclu-
yeron hemograma, velocidad de sedimentacion globular (VSG), coagula
cién, orinay sedimento, bioquimica completa de sangre, hormonas tiroide-
as, proteinograma en suero y liquido cefalorraquideo (LCR), serologias
infecciosas y autoinmunes —Ges, Lyme, Brucella, virus de la inmunodefi-
ciencia humana (VIH), criptococo, virus hepéticos, anticuerpo antinuclear
(AAN), células LE, anti-ADN, etc.—, crioglobulinas, bioquimica, celulari-
dad y serologias de liquido cefalorraquideo (LCR), &cido félico y vitamina
B,,, anticuerpos antiganglidsidos en suero (antigangliésido 1, antiasiadlo GM1,
antidisialoganglésido GD1 ay b, antimonosialogangl6sido GM2, antitrisia-
loganglésido GT 1b, antitetrasialoganglésido GQ 1b), asi como radiologia
detérax y de columna (cervical y lumbosacra); Unicamente en laresonancia
magnética (RM) de columna lumbosacra se apreci6 una multidiscopatia de-
generativasin afectacion radicular ni de canal. En € electromiograma (EMG)
y electroneurograma (ENG) se evidencié una PNP sensitivomotora axonal
en los MMII y predominio distal. Se establecié un diagndstico diferencial
con enfermedad de segunda motoneurona, neuropatia motora con bloqueos
de la conduccién y —como més probable— con PNP crénica desmielinizante
inflamatoria (PCDI), con base en €l singular curso clinico. Se le administré
tratamiento intravenoso (1V) con inmunoglobulinas (1g) y €l proceso se es-
tabilizé en las siguientes semanas.

1997-1998, periodo de estabilizacién clinica
El paciente permaneci6 sin cambios en las diversas revisiones ambulatorias
sin nuevos déficit.

1998, segundo brote

En 1998, durante unas cuatro-cinco semanas, el paciente sufrio otro brote
de las mismas caracteristicas, pero de mayor gravedad, sobre todo con gran
incapacidad paralamarcha. El mismo explorador objetivé mayor debilidad,
con un balance en los MMI| distal 3/5, proximal 4-/5, amiotrofias pretibia-
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Tabla I. Estudios de conduccion nerviosa (afo 2004): neurografia sensitiva.

Latencia Amplitud VCN distal Dispersién

distal (ms) distal (V) (m/s) temporal
Nervio D I D | D I D I
Mediano 30 29 55 4.8 46,6 48,2 No  No
Cubital 2,8 28 56 4,0 49,1 50,0 No  No
Sural 32 31 2,6 21 44,5 46,2 No  No
Peroneal 29 28 1.8 15 41,8 43,2 No  No
superficial

D: derecho; |: izquierdo; VCN: velocidad de conduccién nerviosa.

Tabla Il. Estudios de conduccién nerviosa (afio 2004): neurografia motora.

POLINEUROPATIA CRONICA AXONAL

2003, tercer brote

En 2003 present6 un nuevo episodio también durante varias semanas, en €
que de nuevo empeor6 lamarcha, y por primera vez present6 torpezay pa-
restesias en las manos. No consulté, por lo que se desconocen mas datos.

2003-2004, periodo estabilizado entre brotes
Lasituacion permanecio estable hasta 2004, cuando de nuevo empeoro.

2004, cuarto brote

De nuevo, y con las mismas caracteristicas de aparicion indoloray repenti-
na, el paciente presentd fundamental mente unaimportante limitacién en la
marchay paratareas manuales, domésticas y profesionales. En la explora-
cién neurol 6gicalos hallazgos més destacabl es siguieron siendo los deriva-
dos de los déficit motores: en los MMII se objetivé una debilidad muy
notable, distal 1/5, proximal 4-/5, amiotrofias importantes en los MMII de

predominio distal, incipientes en las manos, y debili-

dad distal leve en los MMSS (4/5, balance proximal

normal), asi como una deambulacién muy dificulta-
da, imposible sin apoyo, incluso con pérdida de la

Latencia Amplitud ~ Amplitud VCN distal  VCN proxi- Dispersion . S - A
distal (ms) distal (uV) proximal (WV) (m/s) mal (m/s)  temporal bipedestacion independiente. Todas las sensibilida-
des se encontraron muy alteradas en territorios dista-
Nervio D | D | D I D | D | D I lesdelos MM, y los reflejos de estiramiento ausen-
- tes en éstos e hipoactivos en los MMSS. Las pruebas
Mediano 29 30 88 94 81 88 49,8 477 51,3 50,2 No No analiticasy deimagen no aportaron nuevos datos y el
Cubital 28 27 92 107 88 10 482 492 51,3 499 No No  LCRfuenorma, mientras que en el ENG/EMG se
continué demostrando hallazgos axonales sin des-
Tibial posterior 6,0 5,1 0,1 02 SR SR 40,5 41,0 SR SR No No mielinizacion. Se consider6 poco trascendente reali-
zar una biopsia de nervio (sural) por la previsible

Peroneal 45 49 02 0,1 SR SR 415 43,0 SR SR No No

escasa utilidad que aportariay la contundencia de los

D: derecho; |: izquierdo; SR: sin respuesta; VCN: velocidad de conduccién nerviosa.

datos clinicos y neurofisiol6gicos. Se volvié a admi-

Tabla Ill. Estudios de conduccién nerviosa (afio 2004): onda F

Latencia mini-
ma/media (ms)

Incidencia (%) Cronodispersion

Nervio D | D I D I

Cubital 90 80 24/255  25/26,8 No No
Mediano 60 70 24,5/25,5 25/26 No No
Tibial 30 60 57/58 55/56 No No
Peroneo 10 10 54/54 53/53 No No

D: derecho; I: izquierdo.

Tabla IV. Estudios de conduccién nerviosa (afio 2004): reflejo H.

Latencia H (ms) Amplitud H/M (%)

Nervio D | D |

Tibial posterior 30,5 31,1 Normal  Normal

D: derecho; I: izquierdo.

les gemelares, en los pies arreflexia aquilea y rotuliana, y afectacion muy
importante de |as sensibilidades, global y simétricaen territorios distales de
los MMII (précticamente analgesia y anestesia, mas del 70% de fallos en
artrocinética, vibratoria abolida proximal y distal). El estudio del ENG/
EMG demostré de nuevo una PNP axona més grave y con afectacion sub-
clinicade los MMSS, sin desmielinizacion. En este episodio la administra-
cién de lg 1V no modifico el curso clinico.

1998-2003, periodo estabilizado entre brotes

Lasituacion funcional del paciente permaneci6 igualmente estable, aunque
con unagran limitacion especialmente laboral.
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nistrar Ig IV y el proceso se detuvo en las siguientes
semanas.

Estudios evolutivos neurofisiol 6gicos

De todos los realizados, el Gltimo de 2004 fue el més relevante por presen-

tar caracteristicas electroclinicas evolucionadas y actividad clinicareciente,

iniciada tres semanas antes. Se valoraron en ambos lados mltiples nervios

y sus diferentes componentes, sensitivosy motores:

— Sensitivos: sural, peroneal superficial, mediano, cubital y radia superfi-
cia, todos con pruebas antidromicasy registro mediante electrodos de una
aguja subdérmica, salvo el mediano y cubital con electrodos de superficie.

— Motores: mediano, cubital, tibial posterior y peroneal.

Todos |os segmentos nerviosos estudiados —incluidos los proximales bra-
quiales y lumbosacros- preservaron en todo momento vel ocidades de con-
duccion y latencias (Tablas | y 11), sin dispersién temporal de los potencia-
les evocados supraméaximos, motores (PME) y sensitivos (PSE), ni blo-
queos; asimismo fueron normales las ondas F en todos |os nervios motores
(Tabla Ill), asi como el reflexograma de soleus (reflgjo H) (Tabla V). El
parédmetro afectado en todos los nervios de los MMII —sensitivos y moto-
res— fue la amplitud, con caidas significativas y simétricas (Fig. 1). En e
EMG (Tabla V) la afectacion neurogena ‘denervativa distal de los MM
fue muy importante, asociada con escasas actividades espontaneas patol 6gi-
cas (ondas agudas positivas y fibrilaciones, con aguna descarga pseudo-
mioténica/de alta frecuencia), y potenciales de unidad motora (PUM) clara-
mente neurégenas (Fig. 2). Enlos MMII se evidenciaron fenémenos reiner-
vativos o sprouting (Fig. 2), y en general los trazados voluntarios en los
MMII estuvieron simplificados, de manera muy significativa en territorios
distales, y en menor intensidad en los MM SS (intermediario-interferencial).

En resumen, el cuadro neurol 6gico se caracterizé electroclinicamente por
la presencia de una PNP de larga evolucién con curso en brotes, sensitivo-
motora, aguda, de predominio distal enlos MMII, cuyo mecanismo lesional
fue la axonotmesis primaria sin desmielinizacion.

DISCUSION

Las PNP se caracterizan por la alteracion anatomofuncional de
multiples nervios. En este paciente han aparecido importantes dé-
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Figura 1. a) ENG sensiti-
vo del nervio sural. PSE

con caida importante de
amplitud, morfologia ho- ¢
mogénea, que preserva
latencia y velocidad de
conduccién; b) Estudio de
ondas F del nervio cubi-
tal derecho; c) Estudio
ENG motor del nervio cu-
bital derecho con seg-
mentacion en 1. Mufeca,
2. Codo inferior (bajo-co-
do), 3. Codo superior (su-
pra-codo), 4. Axila, y 5.
Punto de Erb. No se evi-
dencian bloqueos o dis-
persion de los PME, ni
caidas de velocidad; sélo
amplitudes que pueden
considerarse en el limite
de la normalidad.

ficit neurolégicos alo largo de 10 afios desarrollados escal onada:
mente en episodios recortados de semanas de duracién, y provo-
cados por la axonotmesis difusa en diversos territorios nerviosos.
La evolucion clinica especifica, la exclusion de otras posibilida-
desy los hallazgos neurofisiol 6gicos permitieron definir € diag-
néstico de PNP axonal sensitivomotora crénica recidivante.

En un ENG, la axonotmesis primaria se define por la caida
significativa de amplitud del potencia evocado del nervio, pro-
porcional a nimero de axones perdidos [1,2], y en ausencia de
criterios desmielinizantes [3-5]. Serealiz6 un ENG en multiples
nervios, la mayoria mixtos, al menos tres por extremidad, que
demostré axonotmesis difusa sin desmielinizacion. EIl EMG
mostré unalesion neurégenaaxonal de predominio distal en los
MMII, escasos fendmenos de irritabilidad de membrana (activi-
dad espontanea patoldgica) y moderados signos reinervativos
activos (sprouting), resultado de la reparaci on/remodel acion que
sigue aunaagresion axonal activa, y que constituyen las caracte-
risticas habituales de un proceso axonal crénico de lenta evolu-
cién con actividad lesional reciente sobreafiadida. Tanto los ha
llazgos del ENG como del EMG, asi como la historia clinica,
evidenciaron una PNP axona primaria de larga evolucién con
episodios superpuestos e intercal ados de axonotmesis activa.

Este tipo de PNP comparte muchos rasgos clinicos con otras
afectaciones de nervio periférico, en especial con laPCDI. Da-
do que la expresividad clinica se comparte, €l diagndstico dife-
rencial entre ambos procesos se lleva a cabo por histologia del
nervio y neurofisiologia [6-8]. En nuestro paciente seidentificd
en los repetidos el ectrodiagndsticos una agresion axona sin des-
mielinizacién asociada, por lo que no se consider6 necesariala
realizacion de biopsia de nervio.

598

Los primeros autores que describieron PNP crénicas axona
lesy curso en brotes o recidivas fueron Pollard et a [9]. Estudia
ron mediante histologia y neurcofisiologia la eficacia de la plas-
maféresis en cinco pacientes afectados, en |os que encontraron
diferentes mecanismos lesiona es. Tres presentaban PCDI evolu-
cionada con datos de degeneracion axonal secundariay dos una
lesion axona muy predominante, probablemente pura. En las
PCDI, larespuesta terapéutica fue aceptable, mientras que en las
axonales poco satisfactoria. Julien et a [10] aportaron dos nue-
VOs casos de las mismas caracteristicas clinicas, aunque de evo-
lucién fatal. El estudio necrépsico en uno de ellosy labiopsiade
nervio periférico en ambos demostraron la presenciade una PNP
axona sin evidencia de desmielinizacion, lo que les sugirié la
existencia de una nueva y peculiar forma de sindrome de Gui-
Ilain-Barré. Drac et a [11] mediante eval uaciones neurofisiol 6-
gicas y biopsia del nervio sura también encontraron una PNP
similar en seis pacientes, y discutieron la probable diferencia
etiopatogénica entre las formas de Guillain-Barré axonal y estos
procesos, aunque sin gran rotundidad en las conclusiones. Chro-
ni et al [12] y Katirji [13] describieron algunos casos muy docu-
mentados con los que establecieron las caracteristicas de este
proceso neuromuscular que consideraron independiente, incluso
fueron los responsables de la propuesta de denominacién que
persiste en la actualidad, chronic relapsing axonal neuropathy
(CRAN). Las caracterigticas electrofisiologicas y clinicas y la
respuesta a tratamiento inmunolégico les sugirié la posibilidad
de etiologia autoinmune especifica dirigida a axon. Katirji in-
cluso justifico lasatisfactoriay répidarespuestaterapéutica(lg V)
en su paciente, de acuerdo con ciertos supuestos fisiopatol égicos
responsables de las alteraciones funcionales reversibles:

REV NEUROL 2005; 41 (10): 596-600



Figura 2. a) PUM de caracteristicas neurégenas y gran cronicidad lesio-
nal, con amplitud y duracion aumentada, polifasia significativa, e incluso
componentes tardios muy importantes; b) PUM neurdgenos crénicos y
sprouting, habituales en procesos crénicos evolucionados con actividad
lesional simultanea. 1: PUM polifasico de pequena amplitud y duracion me-
dia, caracteristico de reinervacion activa o sprouting; 2: PUM polifasico
de gran amplitud y duracion.

— Lapresenciade una canalopatiatransitoriaen €l axén.

— Laafectacion delaplacao delaporcion de axon terminal en
el punto motor.

— Ladesmielinizacién de plexo y raices.

Todos estos mecanismos, una vez detenida la agresion por la
terapiainmunomoduladora, serian —segun €l autor— répidamen-
te reparables. En nuestra opinion, laausenciade hallazgosinfla-
matorios o serolégicos rotundos en lasangrey el LCR [14], la
normalidad del ENG en segmentos proximales, asi como la evi-
denciaen el EMG de una axonotmesis establ ecida con remode-
lacion crénicay denervacion activa, plantean dudas importantes
gue rechazan a menos en parte esas hipoétesis.

En un amplio estudio, Bouchard et al [15] evaluaron la histo-
logia en pacientes con PCDI clinicatipica, de los que solo cinco
presentaron lesién axonal prominente o exclusiva. Otro autor,
Trojaborg [16], recogié durante 15 afios los hallazgos clinicos,
neurofisiologicos, inmunolégicos e histolégicos en una larga
poblacion de pacientes afectados con diferentes tipos de PNP.
De entre los patrones que describio resulta de interés un subtipo
axonal infrecuente con evolucién cronica en brotes, probable-
mente el que nos ocupa. Gorson et a [17] recogieron nUMerosos
casos de PCDI, y en muchos agudos y prolongados apreciaron
con frecuencia degeneracion axonal secundaria; sin embargo, en
ninguno observaron axonotmesis pura o primaria. Todos estos
hechos plantean la probabilidad de estar ante una patologia
infravalorada o mal diagnosticada, habitualmente incluida den-
tro del grupo de PCDI evolucionadas con degeneracién axonal
secundaria y no como PNP especifica. En ese sentido algunos
casos también podrian formar parte del grupo de PNP axonales
cronicasidiopéticas (CIAP), en especia cuando €l proceso curse
con episodios difuminados en €l tiempo sin aparicion abrupta o
bien diferenciada de los brotes. Estarara PNP (CRAN) por con-
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Tabla V. Hallazgos electromiogréaficos en los diversos musculos estudia-

dos (ano 2004).

Reposo Actividad voluntaria

Act| F OAP? Otras Dur A P Max
Tibial anterior D ++ ++ DAF  +++ ++ ++ S
Tibial anterior | + + DAF  +++ ++ ++ S
Vasto medial + + No ++ o+ + S-IM
y lateral D
Vasto medial + + No ++ o+ + S-IM
y lateral |
Gastrocnemio + + Fasc ++ ++ ++ S
medial y lateral D
Gastrocnemio ++ + Fasc ++ ++ ++ S
medial y lateral |
Peroneo largo D + + No ++ ++ ++ S-IM
Peroneo largo | + + No ++ ++ ++ S-IM
Deltoides D N No No + + + IM-IF
Deltoides | N No No + + + IM-IF
|.interéseo dorsal D N No No + ++ N IM
| interéseo dorsal | N No No + + N IM
Frontal D N No No + +/-  ++ IM-IF
Orbicular del ojo | N No No + +- o+ IM-IF

@Intensidad de 1+ hasta 4+ (maximo). D: derecho, |: izquierdo; Act I: actividad
insercional; F y OAP: fibrilaciones y ondas positivas: DAF: descargas pseudo-
miotonicas o de alta frecuencia; Dur: duracion; A: amplitud; P: polifasia; N: nor-
mal; Fasc: fasciculaciones; +: aumentado; —: disminuido; S: simplificado; S-IM:
simple-intermediario; IM: intermediario; IM-IF: intermediario-interferencial.

siguiente, tiene una ubicacidn taxondmica especifica, dentro del
tipo croénico recidivante, pero bien diferenciada de la PCDI con
base en su mecanismo lesional axonotmésico primario.

El origen no inmune en estas PNP, aunque muy probable, es
hoy todavia un asunto confuso y abierto a discusion. Varios son
los hechos que dificultan el establecimiento de una etiopatoge-
nia definida:

— Respuesta terapéutica con inmunomoduladores. A diferen-
ciadelamayoriade pacientes con patol ogias inmunes como
laPCDI, el tratamiento mediante plasmaféresis, corticoides,
azatioprina, 1g 1V, o combinaciones de €llos, no demuestra
ser claramente resolutivo [9-11,13,17]; debe ser ininterrum-
pido o muy prolongado, la respuesta suele ser parcial y con
frecuencia la correlacién temporal administracion-efecto
dudosa. En nuestro paciente slo en el primer brotey quizas
en e Ultimo tras e tratamiento con Ig IV se produjo una
detencion significativa en laprogresion delos déficit al cabo
de algunas semanas, sin evidencia en €l resto de brotes.

— Mecanismo inflamatorio. La ausencia o escasez de marca-
dores en sangre y LCR rechazan la asociacion con inflama-
cién franca, 1o que abre las opciones a mecanismos toxicos
0 metabdlicos.

— Topografia lesional. La distribucion en un territorio amplio
con afectacion difusa sin predominio proximal plexorradi-
cular, habitual en ataques inmunolégicos a nervio, podrian
orientar también hacia una neuronopatia sensitivomotora[14].
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Esta Ultima posibilidad parece poco factible si consideramos
la higtoria clinica, € patrén de distribucion predominante-
mente distal sensitivomotor en las extremidades, los hallaz-
gos neurofisioldgicosy |os marcadores serol 6gicos negativos.

Asi pues, cualquier hip6tesis de trabajo debe tener en cuentalas
caracteristicas relacionadas y las diferentes posibilidades etiopa-
togénicas. Laausencia de inflamacion o reactantes convenciona
les de fase aguda, la diana axonal y €l patron de afectacion de
predominio distal enlos MMII, muy tipico de PNP axonales por
degeneracion axonal retrograda (dying back), no son hallazgos
habituales en procesos autoinmunes. Con todo, |os hechos per-

miten especular con que los episodios clinicos podrian ser el
resultado de agresiones de tipo tdxico, infeccioso o vasculitico
mediadas por mecanismos desconocidos, aungue probablemente
inmunol 6gicos en relacion con la presencia de evol ucion en bro-
tes. El traumatismo nervioso provocaria la lesidn de estructuras
del axdn, bien la membrana, bien los componentes metabodlicos
0 estructurales internos, sin facultad de desencadenar una reac-
cién inflamatoria objetivay sin afectar ala mieling, y todo ello
desembocaria en la apoptosis neuronal (destruccion del axon y
del soma). Con probabilidad en los proximos afios se precisarala
fisiopatologia y los determinantes diagnésticos y genéticos que
definan esta entidad, asi como una terapéutica mas eficiente.
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POLINEUROPATIA CRONICA AXONAL
RECIDIVANTE EN BROTES CASO CLINICO

Resumen. Introduccion. Las polineuropatias (PNP) son € resultado
del dafio de mlitiples nervios. Se clasifican en relacion con las
caracteristicas anatomofuncionales, histolégicas, etiologicas y ge-
néticas. Describimos el seguimiento prolongado de un hombre adul-
to afectado por una PNP de tipo axonal crénico con un curso reci-
divante. Caso clinico. Paciente de 65 afios que present6, durante 10
afios, déficit neurol égicos episodicos en los que se intercalaron pe-
riodos estables y prolongados libres de nuevos sintomas. Con las
sucesivas recidivas e enfermo acumulé una importante limitacion
funcional que le ha llevado en la actualidad a una situacion muy
invalidante. Las caracteristicas del cuadro clinico orientaron hacia
una afectacién difusa de nervio periférico, y los estudios neurofisio-
|6gicos demostraron una lesién polineuropatica, sensitiva y motora
mediada por un mecanismo axonal sin desmielinizacién asociada.
Se realizd un amplio estudio analitico, de imagen y funcional, sin
gue se evidenciaran etiologias especificas. El proceso clinico parti-
cular, la exclusion de otras patologias y |os hallazgos el ectrofisiol 6-
gicos, permitieron realizar € diagnéstico de PNP croénica axonal
primaria recidivante o en brotes. Conclusiones. Este caso es otra
descripcion de los pocos documentados en la bibliografia. En nues-
tra opinion constituye una enfermedad inusual, aunque con proba-
bilidad infradiagnosticada, y debe considerarse en e diagndstico
diferencial de PNP cronicas recidivantes por las implicaciones
diagnosticasy, en relacion con su habitual mala respuesta terapéu-
tica, por las prondsticas. [REV NEUROL 2005; 41: 596-600]
Palabras clave. Axonal. Axonotmesis. Brotes. Cronica. Neuropatia.
Polineuropatia. Polineuropatia axonal. Recidivante.
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POLINEUROPATIA CRONICA AXONAL
RECIDIVANTE EM SURTOS. CASO CLINICO

Resumo. Introduc&o. As polineuropatias (PNP) sdo o resultado da
lesdo de maltiplos nervos. Classificam-se em relacéo as caracte-
risticas anatomofuncionais, histologicas, etioldgicas e genéticas.
Descrevemos 0 seguimento prolongado de um homem adulto afec-
tado por uma PNP de tipo axonal crénico com curso recidivante.
Caso clinico. Doente de 65 anos de idade que apresentou, durante
10 anos, défices neurol 6gicos episadi cos intercalados por periodos
estaveis e prolongados livres de novos sintomas. Com as sucessivas
recidivas, o doente acumulou uma importante limitacdo funcional
gue levou presentemente a uma situacéo de elevada invalidez. As
caracteristicas do quadro clinico orientaram para um envolvimen-
to difuso do nervo periférico, e os estudos neurofisiol 6gicos revel a-
ram uma lesdo polineuropética, sensitiva e motora, mediada por
um mecanismo axonal sem desmielinizagéo associada. Realizou-se
um amplo estudo analitico, imagiolégico e funcional, sem que se
evidenciassem etiol ogias especificas. O processo clinico particular,
a exclusdo de outras patologias e os achados electrofisiol égicos,
permitiram chegar ao diagnéstico de PNP axonal primaria crénica
recidivante ou em surtos. Conclusdes. Este caso é outra descricdo
dos pouco documentados na bibliografia. Na nossa opinido, cons-
titui uma doenca insdlita, embora provavel mente subdiagnostica-
da, e deve ser considerado no diagnéstico diferencial das PNP cro-
nicas recidivantes pelas implicagdes de diagnostico e, emrelagao a
sua habitual méa resposta terapéutica, e pelas de prognéstico. [REV
NEUROL 2005; 41: 596-600]

Palavras chave. Axonal. Axoniotmese. Cronica. Neuropatia. Poli-
neuropatia. Polineuropatia axonal. Recidivante. Surtos.
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