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Neuropatias periféricas y enfermedades reumdticas

Introduccion

Dra. Fedra Irazoque Palazuelos
Jefe del Servicio de Reumatologia, Centro Médico Nacional

20 de noviembre, ISSSTE.

Las neuropatias periféricas pueden formar parte de las
manifestaciones clinicas de un gran nimero de enferme-
dades reumaticas como de las secuelas de las mismas.
Algunos ejemplos son el lupus eritematoso generalizado,
vasculitis primarias, artritis reumatoide, esclerodermia,
etcétera.

La frecuencia de presentacion es muy variable de-
pendiendo de la serie descrita y en algunas de ellas sélo
existen reportes de casos aislados.

Los mecanismos descritos por los que esta pueden
presentarse son los siguientes:

e Vasculitis

* Atrapamiento

e Secundaria a farmacos (cloroquina, colchicina)
* Primarias concomitantes.

Es importante, pensar en ellas para detectarlas de mane-
raoportuna, yaqueen algunas ocasiones la sintomatologia
suele sobreponerse a la de la enfermedad de base. Asi
mismo, es importante conocer su fisiopatogenia y esta-
blecer un tratamiento especifico tanto médico como de
rehabilitacion, para mejorar el pronéstico de este grupo
de pacientes.

Es por suimportancia que el Dr. Vicente Guerrero Juarez
médico del Instituto Nacional de Neurologia, nos hablo
sobre la fisiopatogenia de las neuropatias periféricas que se
presentan en las enfermedades reuméticas.

Posteriormente la Dra. Lilia Andrade Ortega descri-
bi6 algunos aspectos sobre el pronéstico funcional de las
miopatias inflamatorias y la presencia de neuropatias en
este grupo de padecimientos, como resultado de algunos
trabajos realizados en nuestro Servicio.
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Por tltimo el Dr. Alvaro Lomeli Rivas médico espe-
cialista en Rehabilitacion de nuestro hospital nos hablara
sobre la rehabilitacién de las neuropatias periféricas.

Fisiopatogenias de las nevropatias
periféricas en enfermedades
reumaticas

Dr. Vicente Guerrero Juarez
Neurélogo clinico, Instituto Nacional de Neurologia

Las neuropatias son manifestaciones neurolégicas comu-
nes de las enfermedades del tejido conectivo, diversos
tipos de neuropatias han sido asociadas, siendo la mas
comin la de origen vasculitico, esta puede presentarse
como una manifestacion inicial de la enfermedad o como
una complicacién de vasculitis neccrosante sistémica. La
neuropatia vasculitica requiere de un diagnéstico rapido
y tratamiento oportuno para mejorar el pronéstico de la
enfermedad (cuadro 1).

Cuadro 1. Neuropatias periféricas asociadas con
enfermedades del tejido conectivo

e Neuropatia vasculitica
- Mononeuropatiamiltiple, o mononeuropatias multifocales
-Polineuropatia asimétrica, o mononeuropatia multifocal
con fluente parcial
-Polineuropatia simétrica distal, o mononeuropatia con-
fluente multifocal

e Polineuropatia axonal distal, no claramente vasculitica
* Neuropatia por compresion
* Neuropatia sensitiva
* Neuropatia sensitiva trigeminal
e Otras neuropatias que pueden estar asociados con enfer-
medades del tejido conectivo
- Polineuropatia desmielinizante aguda
- Polineuropatia diesmielinizante crénica
- Neuropatia del plexo braquial
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La presencia de alteraciones motoras y sensitivas
asimétricas, hacen sospechar la posibilidad de neuropatia
vasculitica. Esta se asocia hasta en un 50% con las
enfermedades del tejido conectivo.

Neuropatia vasculitica

En laneuropatia vasculitica hay degeneracion Walleriana
de uno o mas nervios que resultan de infartos isquémicos
producidos por oclusién de vasos sanguineos (vasa
nervorum). Hay necrosis fibrinoide segmentaria de la
pared del vaso e infiltrado inflamatorio transmural.

La inmunopatogénesis de la vasculitis no es bien
conocida. La teorfa clasica es que los depésitos pasivos
de complejos inmunes en la pared de los vasos, inician
la reaccién leucocitoclastica, sin embargo hay estudios
que revelan que el infiltrado es de células T, y no de
leucocitos polimorfonucleares; un mecanismo alternati-
vo para la inmunopatogénesis de la vasculitis es que el
proceso sea mediado por células que involucran a
células endoteliales como células presentadoras de
antigeno que activan células T. Algunos estudios
histoquimicos revelan que el tipo de células que predo-
minan con las células T y macréfagos. Se activa el
sistema complejo de citocinas, agentes quimiotacticos,
reguladores inflamatorios y moléculas efectoras que
producen dano a la pared de la vasa nervorum. Aln
cuando la inmunopatogénesis de la vasculitis no esta
bien clara, el mecanismo de dafio al nervio esta bien
definido. La oclusién de vasa nervorum (75 a 200 um de
diametro) de las arterias epineurales, produce infarto en
el nervio. Los infartos tienen una distribucién
centrofascicular que llevan a la degeneracién axonal.
Las fibras grandes mielinizadas son menos afectadas por
la isquemia que las fibras pequefas. El proceso patolégi-
co revelado en estudios de conduccién nerviosa es
pérdida axonal.

Cuando el nimero de fibras involucradas es grande,
la neuropatia puede parecer como la clésica
polineuropatia axonal distal simétrica, mas que la
mononeuropatia maltiple.

Son importantes para el diagnéstico: la informacion
obtenida de la historia clinica, del examen neurolégico y
de varios estudios de laboratorio. Los sintomas sistémicos
como (fiebre y pérdida de peso), las anormalidades
viscerales no explicadas ( en riiién, higado, piel, intesti-
no y misculo) nos hacen sospechar vasculitis. Son de
utilidad los estudios de laboratorio: incluyendo la
biometria hematica completa, los anticuerpos
antinucleares, el factor reumatoide, la electroforesis de
proteinas, la determinacion de factores del complemento

(C3, C4, CH 50), la determinacién de antigenos de
superficie de la hepatitis B y las crioglobulinas.

El diagnostico patolégico de vasculitis debe realizar-
se a la brevedad prosible por los siguientes motivos:

1) Ayuda a justificar la terapia inmunosopresora y sus
potenciales complicaciones.

2) La confirmacién patolégica del diagnéstico es fre-
cuentemente dificil después de un tratamiento par-
cial.

3) Es problematico escoger el momento para el inicio
de la terapia inmunosupresora en ausencia de un
diagnéstico preciso.

4) Es mas dificil determinar la causa probable del
deterioro clinico (debido a farmacos, vasculitis u
otras enfermedades) en ausencia del diagndstico
histopatol6gico).

Las enfermedades mas cominmente asociadas con vas-
culitis sistémica necrosante son: Poliarteritis nodosa,
Sindrome de Churg-Strauss, Granulomatosis de Wegener
y Artritis reumatoide. En la neuropatia vasculitica, hay
algunos nervios mas afectados que otros, el nervio
peroneo se afecta en el 89%, el sural en 64%, el tibial en
68%, el ulnar en 42%, y el mediano en 26%.

Polineuropatia axonal distal

En el lupus eritematoso sistémico, la polineuropatia se
presenta en el 6-21%. Los tipos de neuropatias son
subagudas o crénicas, distales y simétricas con sintomas
predominantemente sensitivos, la degeneracién simétri-
ca axonal es el cuadro mas frecuentemente encontrado.
Los estudios patolégicos demuestran infiltrado
mononuclear perivascular y engrosamiento de la intima
sin vasculitis necrosante.

Neuropatia por compresion

La neuropatia por compresiéon se incrementa en las
enfermedades del tejido conectivo. Se puede observar la
asociacion entre el Sindrome del ttnel del carpo y la
artritis reumatoide.

Neuropatia sensitiva
Entre las enfermedades del tejido conectivo, la neuropatia

sensitiva esta asociada con el Sindrome de Sjogren. En
el examen clinico, los signos y sintomas se relacionan



con pérdida de funcién de las fibras sensitivas de mayor
diametro, hay mayor alteracién de la propiocepcion que
del dolor y temperatura. Las velocidades de conduccién
nerviosa sensitivas estan disminuidas, asi como las
latencias sensitivas. En la biopsia de nervio se encuentra
pérdida axonal de fibras mielinizadas de gran diametro.
Las vasculitis necrosantes son raras.

Neuropatia sensitiva trigeminal

La neuropatia sensitiva trigeminal se caracteriza por
parestesias en forma unilateral o bilateral, acompanadas
de entumecimiento y dolor.

Se ha asociado con Sindrome de Sjogren, Lupus
eritematoso sistémico, artritis reumatoide, dermato-
miositis y enfermedades del tejido conectivo no dife-
renciadas.

Se ha encontrado lesion de ganglio de Gasser, con
degeneracion secundaria de los axones mielinizados.
Lo mecanismos involucrados han sido vasculitis o
fibrosis.

Otras neuropatias asociadas con
enfermedades del tejido conectivo

El lupus eritematoso sistémico se ha asociado con poli-
neuropatias desmielizantes crénicas y neuropatia del
plexo braquial, pero las bases de la asociacién son
desconocidas. Algunos casos pueden estar relacionados
a mecanismos inmunolégicos.

Neuropatia periférica en las miopatias
inflamatorias idiopaticas

Dra. Lilia Andrade Ortega

Servicio de Reumatologia
Centro Médico Nacional 20 de noviembre, ISSSTE

Los conocimientos actuales sobre el pronéstico de las
miopatias inflamatorias idiopaticas (Mll) son limitados
por varios factores: la mayorfa de los estudios sobre
pronéstico emplean la mortalidad como dato final, por la
poca frecuencia de este grupo de enfermedades, casi
todas las series incluyen pacientes con diferentes subtipos
de miopatia tanto clinica como obviamente serolégica,
en fases diferentes de enfermedad vy, por Gltimo, no
existen criterios especificos validados para medir la
respuesta al tratamiento o el indice de dafno. Dentro del
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area de la dermatomiositis juvenil, Feldman y cols, en
1995 evaltGan y validan el CHAQ como herramienta
sensible para detectar la evolucién en la miopatia
juvenil y, como parte de los trabajos del Grupo de
Colaboracion para el Estudio de la Miopatia Juvenil,
Rider propone en 1997 una serie de parametros de activi-
dad y dafo, y en 1999 se desarrolla un indice de actividad
y daio especifico para dermatomiositis juvenil, el CMAS
(escala de evaluaciéon de miopatia en nifos).

En relaciéon con la mortalidad, es evidente que la
deteccién oportuna y el manejo adecuado de los pacien-
tes con MIl ha modificado en mucho el pronéstico. Asi,
en la época pre-esteroidea se reportaba una mortalidad
mayor al 50% a dos anos, cifra que se ha modificado, de
modo que, dividiendo las estadisticas por década, la
mortalidad a cinco afios se calcul6 en 14-40% en los afios
60, 19% en los 70 y 10% en la actualidad. Esta Gltima
cifra se reduce a 2 a 5% si se excluyen los casos de
miopatia asociados a malignidad.

Cuando se analiza el pronéstico segtin los subtipos
clinicos de Ml la supervivencia a cinco anos varia desde
un 55% en el subtipo asociado a cancer, hasta 80% en
la dermatomiositis, 85% en la miopatia asociada a otra
enfermedad de tejido conectivo y 95% en la miopatia
por cuerpos de inclusién. Desde la deteccion de los
anticuerpos especificos de miositis se reconocié que el
tipo serolégico influye también en el pronéstico, siendo
la supervivencia a cinco afios menor para los pacientes
con serotipo anti-SRP (30%) o antisintetasa (60%), en
comparacioén con los que poseen anticuerpos anti-PM-
Scl o anti-Mi-2 (95%).

En el CMN 20 de Noviembre del ISSSTE analizamos
las caracteristicas clinicas y de evolucion de los pacien-
tes con diagnostico de Ml atendidos entre enero de 1996
y julio de 1997. El grupo consistié en 42 pacientes, 34
mujeresy ocho hombres. Doce pacientes tenian polimio-
sitis, 22 dermatomiositis, seis dermatomiositis juvenil y
dos sindrome de sobreposicion. El patrén de evolucion
fue monociclico en 15, recurrente en 23 y progresivo en
cuatro. Al analizar las caracteristicas de nuestro grupo de
pacientes encontramos que, a diferencia de lo reportado
en la literatura, la frecuencia relativa de dermatomiositis
fue mayor, inici6é a edad mas temprana y tuvo un compor-
tamiento mas agresivo, con peor pronéstico. Del total de
los pacientes, el 19% tuvo buena respuesta al tratamien-
to s6lo con esteroides y el 81% restante requiri6é la
adicion de un inmunosupresor. En forma similar a lo
reportado en la literatura, en nuestro trabajo los factores
asociados con mal pronéstico fueron el tipo de miopatia,
el grado de debilidad inicial, el nivel maximo de
creatina cinasa y el tiempo de evolucién antes de la
instalacion del tratamiento (p<0.05).
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En las miopatias inflamatorias idiopaticas, ahora que
la muerte es menos frecuente, la limitacion funcional se
convierte en una consecuencia adversa muy importante.

Existen pocos datos sobre el pronéstico funcional a
largo plazo, al revisar la literatura encontramos los
reportes sefalados en el cuadro 2.

Cuadro 2. Calidad de vida y funcién a largo plazo en MlI

Nim  Recuperacion(%)

Autores Ano  pacientes Total  Parcial Secuelas
De Vereetal 1975 118 50 17 33
Lilley 1994 77 31 47 9
Drouet 1996 28 50 20 30
Maugars 1996 69 85 15
Collisonetal 1998 12 42 58
Huber et al 2000 65 72 8

Estos trabajos demuestran que casi la mitad de los
pacientes con miopatia inflamatoria quedan con cierta
limitacién funcional a largo plazo, y que en alrededor
del 20% de los casos las secuelas son importantes.

Los factores que definen un mal prondstico en
cuanto a la supervivencia son ya bien conocidos; sin
embargo, es muy probable que los determinantes del
estado funcional sean muy diferentes a los de mortali-
dad, por ejemplo la miopatia por cuerpos de inclusion,
aunque tiene excelente supervivencia, tiene el peor
pronéstico en relaciéon con secuelas funcionales.

Los factores que parecen relacionarse en forma direc-
ta con mal pronéstico funcional son: miopatia por cuer-
pos de inclusiéon, curso recurrente, tratamiento tardio,
grado de debilidad inicial, necrosis avascular, fracturas
vertebrales y calcinosis.

Ademas de la debilidad muscular proximal resi-
dual, otras secuelas descritas se explican por afec-
cion extramuscular o secundarias al tratamiento:
artropatfa, Raynaud, fibrosis pulmonar, afeccién mio-
cardica con insuficiencia cardiaca, arritmias, o se-
cundarias al tratamiento: osteoporosis, osteonecrosis,
infecciones, cataratas, citopenias, diabetes, HTA,
Glcera péptica.

Como parte de la evaluacién de nuestro grupo de
pacientes con MIl detectamos algunos enfermos ya sin
actividad clinica, con fuerza muscular normal o limitro-
fe segln las escalas de clasificacion estandar (MMT)
pero que referian debilidad distal, trastornos de sensibi-
lidad o menor capacidad en las actividades de la vida

diaria, y que presentaron datos de neuropatia periférica
al realizar una EMG de control, por lo que se decidio
realizar el siguiente trabajo.

Objetivo

Investigar la presencia y caracteristicas de neuropatia
periférica en un grupo de pacientes con diagnéstico de
MII del adulto en fase inactiva.

Material y método

Cohorte de pacientes con Ml (seglin los criterios de
Bohan-Peter) atendidos de enero 97 a junio 98. Se incluy6
a pacientes adultos, en fase clinica y enzimatica de
remision de por lo menos cuatro meses de duracién y sin
otras enfermedades o tratamientos concomitantes que
pudieran causar neuropatia.

Se realiz6

e Interrogatorio dirigido en busca de signos y sinto-
mas

e Examen clinico y neurolégico intencionado

e Estudio neurofisiolégico que incluy6
velocidades de neuroconduccién motora y sensitiva,
respuesta F y electromiografia con aguja

e Evaluacién de HAQ-DI en espanol y EVA de capaci-
dad funcional

e Andlisis estadistico: varianza paramétrica de un fac-
tor y tablas de contingencia (chi cuadrada)

Resultados

Se incluyeron 26 pacientes, 15 mujeres y 11 hombres,
con edad promedio de 42.19 afios (rango 29-60). Diez de
éstos (38.46%) tuvieron diagnoéstico de neuropatia
periférica con las siguientes caracteristicas:

Existieron sintomas y signos en siete pacientes, que
consistieron en dolor de tipo urente en seis, disestesias en
cuatro, hipoestesia en tres, debilidad distal en dos,
disminucion de reflejos osteotendinosos en cuatro y atrofia
muscular distal en un paciente.

Por estudio neurofisiolégico la neuropatia se clasifico
como mononeuropatia multiple en todos los casos, sien-
do axonal en siete y mixta (axonal-desmielinizante) en
tres. La afecciéon fue motora en tres pacientes, sensorial
en dos y sensorimotora en cinco, y predominé en miem-
bros inferiores. Se encontré evidencia de dano miopatico



croénico (disminucién en la actividad de insercion y
reclutamiento) al estudio con aguja en tres pacientes.

Al comparar las caracteristicas del grupo de pacien-
tes con neuropatia y sin neuropatia en un intento por
definir si algin factor podia relacionarse con la presencia
de esta secuela, no encontramos diferencia en cuanto al
tipo clinico, fuerza minima o actual proximal, tiempo de
evolucién o tratamientos recibidos. Sélo observamos
predominio del sexo masculinoen el grupo con neuropatia
(72% comparado con 15% en las mujeres) y la edad al
inicio (significativamente mayor en el grupo con
neuropatia, 39.9 vs 31.2 anos) p<0.05.

La calificacion del HAQ-DI en los pacientes con
neuropatia fue mayor (3.79 vs 1.88, p <0.05) y la de EVA
fue menor (6.91 vs 8.33, p<0.05); ello refleja una menor
capacidad funcional en el grupo con neuropatia segtin
estas escalas.

Existen pocos datos en la literatura sobre la afeccién
neuropatica en las miopatias inflamatorias idiopaticas.
Se ha descrito una entidad a la que se ha denominado
neuromiositis, que se caracteriza por la asociacion de
dermatomiositis o polimiositis y polineuropatia con-
comitante; sin embargo, algunos autores ponen en
duda suexistencia. Los casos reportados han cursado con
neuropatia periférica o polirradiculoneuritis, dos son
reportes de niflos con dermatomiositis juvenil y vasculitis
asociada muy severa y dos casos se han relacionado con
infeccion por virus HTLV-1. En los reportes en los que
se realizé biopsia de nervio los hallazgos han sido
inconsistentes: infiltracién linfocitaria, destrucciéon
axonal o desmielinizacion, vasculitis o inclusiones
endoteliales.

También en la miopatia por cuerpos de inclusion se ha
descrito afeccién neuropética, tanto clinica como por
estudios neurofisiolégicos, hasta en un 30% de los casos. El
mecanismo por el que ocurre neuropatia se desconoce vy,
aunque inicialmente se proponia una lesién isquémica por
vasculitis de la vasa nervorum, cada vez se apoya mas la
posibilidad de dafio citotéxico directo al nervio e incluso la
probable relacién con lesion degenerativa por el hallazgo
en este tipo de miopatia de depédsito de ubiquitina y
proteinas priones en las vacuolas del tejido muscular.

En nuestro estudio en ninglin paciente la afeccién
neuropatica fue simultanea a la afeccién muscular, sino
que al parecer se desarroll6 en una fase en que la
miopatia estaba inactiva. No hubo pacientes con crite-
rios diagnésticos de miopatia por cuerpos de inclusion.
Aunque sélo se realizé estudio bajo microscopia electré-
nica en 4 pacientes, el patrén de afeccion clinica inicial,
la evolucién y la biopsia con microscopio de luz no
apoyaron este diagnéstico. En nuestro estudio no encon-
tramos mayor prevalencia de neuropatia en el grupo de
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pacientes con dermatomiositis, es posible que siendo
esta una enfermedad autoinmune y con las evidencias
actuales de dafio endotelial que existen, la neuropatia
ocurra por dafno vascular. El patrén de mononeuropatia
multiple de tipo predominantemente axonal apoya un
fondo isquémico.

Considero que la neuropatia clinica o subclinica
puede ser una secuela relativamente frecuente de la
miopatia inflamatoria idiopatica. Repercute en forma
significativa e independiente de la debilidad residual en
la capacidad funcional y la calidad de vida de los
pacientes, como lo demuestran las escalas de HAQ y EVA
realizadas. De ahi que su mayor deteccién y manejo
permitiran mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

Rehabilitacion en las neuropatias
periféricas

Dr. Alvaro Lomeli Rivas
Médico especialista en Medicina de Rehabilitacion

Coordinador de Auxiliares de Diagnéstico y Tratamiento
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, ISSSTE

Las neuropatias periféricas son un grupo de padecimien-
tos de diversa etiologia que afectan el nervio periférico
y que pueden afectar tanto al axén como a la mielina 'y
pueden ser localizadas o sistémicas.

La etiologia de las neuropatias es multifactorial, las
causas mas comunes son las alteraciones toxicas, las
metabdlicas, las lesiones mecanicas, las enfermedades
del tejido conectivo, trastornos vasculares, problemas
genéticos, etc.

La forma como se pueden clasificar obedecera a
diferentes puntos de vista: la presentacion topografica
(polineuropatia y mononeuropatia), la alteracién anato-
mopatoldgica (axén o mielina), el tipo de nervio (motor
o sensitivo), el tiempo de evolucién (aguda, subaguda o
crénica).

El cuadro clinico dependera de los factores mencio-
nados en el parrafo anterior. El diagnéstico se realiza con
el cuadro clinico y los antecedentes del paciente. La
certeza diagnéstica en un buen porcentaje es eminente-
mente clinica, el electrodiagnéstico afina los detalles y
caracateristicas de las neuropatias y contribuye a mejo-
rar el prondstico. Los datos electromiogréficos caracte-
risticos generalmente aparecen después de los 14 dias y
mas seguramente mas alla de los 21 dias; por lo tanto,
antes de las dos primeras semanas, el estudio electro-
diagnostico puede dar por resultado una falsa negativa.
Solamente en algunas enfermedades agudas o subagu-
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das, como la poliradiculoneuritis se encontraran altera-
ciones en las primeras 24 horas de establecida la enfer-
medad.

Electrofisiolégicamente las neuropatias se pueden
clasificaren axonales, con desmielinizacién segmentaria
y mixtas.

Las caracteristicas electrofisiolégicas que permiten
identificar a las neuropatias axonales de las desmieli-
nizantes se muestran en el cuadro 3:

Cuadro 3. Caracteristicas Electrofisioldgicas de las
neuropatias periféricas

Neuropatias Neuropatias

axonales desmielinizantes
Latencia Distal Normal Aumentada
o disminuida
Velocidad de Normal Disminuida
conduccioén nerviosa o disminuida
Potenciales de Disminuida Disminuida
accion Sensitivos o ausente
Potenciales de Disminuida Disminuida
accion motores
Potenciales Normal o Aumentados
polifasicos incrementada
Ondas positivas Presentes Presentes

El tratamiento rehabilitatorio es paralelo al manejo
médico o quirlrgico que se requiera si existiese una
enfermedad subyacente que provoque la neuropatias.
Muchos de los trastornos neuropaticos son altamente
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1996; 119 (Pt5): 1441-13
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5. Satoi H, Oka N, Kawasaki Mechanims of tissue injury in
vasculitic neuropathies. Neurology 1998; 50 (2) 492-6.

Lectura recomendadas

discapacitantes, por lo que la intervencién temprana de
la rehabilitacion es indispensable.

En rehabilitacion el manejo de las neuropatias depen-
deré de las alteraciones funcionales que provoque. Una
enfermedad produce impedimentos, es decir alteracio-
nesen lafunciéon de uno o varios 6rganos de un individuo;
un conjunto de impedimentos puede producir
discapacidad, es decir, repercusion en el desempefio de
las actividades de la vida diaria. El objetivo principal de
la rehabilitacién es que el paciente no llegue a presentar
invalidez, que se limite la discapacidad y de ser posible,
obtener un retroceso hasta la completa recuperacion
funcional del paciente.

El manejo de los impedimentos se realiza con
medios fisicos. Aqui la gran variedad de modalidades
terapéuticas (electroterapia, termoterapia, laserterapia,
kinesioterapia, mecanoterapia y terapia ocupacional)
se aplicaran racionalmente, como resultado de un
analisis del cuadro clinico. En la etapa aguda es muy
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