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Presentamos un caso clinico de neuropatia
axonal motora aguda en un varon adulto, la orien-
tacion diagnostica fue corroborada por electro-
miografia y deteccion de anticuerpos especificos
GM1. El rasgo semiolégico predominante fue la
plejla generalizada, en la que participaba la mus-
culatura respiratoria por lo que precisé ventila-
cion mecanica prolongada.

El paciente presenté varias infecciones inter-
currentes, motivo finalmente de su éxitus.
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AMAN OR DIFFUSED AXONAL SYNDROME

We report here a clinical case of acute motor
axonal neuropathy in an adult male. The diag-
nostic orientation was corroborated by electro-
miophysiology and detection of specific GM1 an-
tibodies. The predominant semiologic trait was
the generalised plegia with participation of respi-
ratory muscles which prompted prolonged me-
chanical ventilation.

The patient had some intercurrent infections
which ultimately led to a fatal outcome.
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INTRODUCCION

El término AMAN (Acute Motor Axonal Neuro-
pathy) ha sido definido por T.W.Ho! et al, haciendo
referencia a las formas axonales de polineuropatia
aguda tipo Guillain Barré.

Dicha entidad se describi6 originariamente en el
norte de China®* a partir de la alta incidencia de
brotes epidémicos de enteritis por Campylobacter
Jejuni*.

Se considera que un 20% de los sindromes de
Guillain-Barré presentan esta variante clinica’, sien-
do la causa mads frecuente de ingreso en cuidados in-
tensivos la insuficiencia respiratoria y la necesidad
de ventilacién mecdnica.

Existe una gran heterogeneidad" en el grado de
severidad y en la distribucion de la debilidad muscu-
lar, la extension de la desmielinizacién, el grado de
déficit sensitivo, la existencia de degeneracién axo-
nal y la respuesta al tratamiento'.

Es importante sefialar la frecuente asociacién con
el antecedente de infeccion intestinal por Campylo-
bacter jejuni y Mycoplasma® siendo el periodo de la-
tencia de dos semanas aproximadamente. Asimis-
mo, en la etiopatogenia del cuadro se han visto
implicados los anticuerpos anti gangliésido GM1%%6
en aquellas formas mds severas, con mayor exten-
sién y peor prondstico.

CASO CLINICO

Se trata de un varén de 77 afios, que como ante-
cedentes de interés presentaba hipertension arterial
(HTA) y herpes z6ster en primera rama del trigémi-
no hace siete anos. Sin tratamiento farmacoldégico
habitual, recibié vacunacién antigripal un mes antes
del ingreso. Quince dias antes de su ingreso en el
hospital, presenté sindrome diarreico que se resolvid
con loperamida, acompafidndose de disfagia para li-
quidos y artromialgias, seguido posteriormente de
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pérdida de fuerza en las cuatro extremidades, disar-
tria, aumento de la disfagia, disnea y pardlisis facial
central derecha, motivo por el cual es admitido en el
hospital en Noviembre de 1998. Precisé ventilacion
mecdnica a las pocas horas debido a insuficiencia
respiratoria hipercdpnica, motivo por el que ingresé
en el servicio de cuidados intensivos de nuestro hos-
pital.

A la exploracidn fisica destacaba pérdida de fuer-
za generalizada 1/5, flacidez, arreflexia (a excepcién
de cuddriceps y triceps derecho 2+), reflejo cutdneo
plantar indiferente bilateral, pardlisis facial central
derecha, nistagmus rotatorio horizontal, sensibilidad
conservada y trastorno deglutorio y de pares cranea-
les bajos.

El liquido cefalorraquideo mostraba una disocia-
cién albimino-citolégica, con una glucosa de 30
mg/dl (glucemia 97 mg/dl), proteinas de 40 mg/dl,
sin células.

Se trataba pues de un paciente con una tetrapare-
sia arrefléctica con afectacién bulbar. Se comenzé
con tratamiento con inmunoglobulinas, tras lo cual
se inici6 plasmaféresis (cuatro sesiones a dias alter-
nos) sin respuesta clinica.

Como pruebas complementarias se realizaron co-
procultivos que resultaron positivos en medio de
campylosel para Campylobacter jejuni.

Dentro de las pruebas inmunolégicas, se confirmé
una titulacién para anticuerpos anti-monosialogan-
gliosido GM1 y anti-asialogangliosido GM1; siendo
los anti-disialogangliosido GDla, anti-disialogan-
gliosido GDI1b, anti-monosialogangliosido GM2,
anti-trisialogangliosido GT1b y anti-tetrasialogan-
gliosido GQ1b negativos.

Las serologias para herpes virus tipo I y II, vari-
cela zoéster, virus de la inmunodeficiencia humana,
citomegalovirus y hepatitis B fueron negativas, asi
como también se descartd una borreliosis. La tomo-
grafia axial craneal fue normal.

Durante el periodo de noviembre a diciembre de
1998 se le realizaron tres electromiogramas eviden-
ciando ausencia de actividad motora en la fase de
contraccion voluntaria, presentando abundante acti-
vidad espontdnea durante el reposo y ausencia de
potenciales sensitivos.

El paciente presenté durante toda su estancia en
UCI un patrén respiratorio compatible con su afecta-
cién neuromuscular: espirometrias inferiores a 100 ml
de volumen corriente, frecuencias respiratorias bajas
y presiones inspiratorias y espiratorias minimas. Se
le mantuvo practicamente durante todo el tiempo
ventilado en modalidad asistida-controlada con hi-
perinsuflaciones periddicas. Sélo en cortos periodos
de tiempo toleré presién de soporte como técnica
ventilatoria. Como complicaciones presenté cuadros
atelectdsicos y de neumonia filiada a Acinetobacter
baumanii.

Otras complicaciones fueron: SIADH al mes y
medio de su ingreso, que se normalizé tras la retira-
da del tratamiento con fluoxetina que se indic6 por
un cuadro depresivo mayor, siendo sustituido por
sertralina. Presentd parestesias y dolores invalidan-
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tes que requirieron pauta de morficos, infecciones
urinarias de repeticion e importantes dlceras por de-
cubito con cultivos polimicrobianos.

Al séptimo mes de ingreso del paciente en UCI,
éste recuperaba parcialmente tanto la movilidad de
la cintura escapular como la tonicidad facial lo que
le permitia gesticular y una ligera movilidad en los
hombros. En el electromiograma de junio de 1999
solo se detectaba reinervacion parcial del musculo
trapecio, no asi proximal de las extremidades, lo que
implicaba mal prondstico en cuanto a recuperabi-
lidad .

En el contexto de un paciente hipercatabdlico e
hipoalbuminémico las tdlceras de dectbito sacras y
pertrocantéreas cursaron de forma térpida, a pesar
de frecuentes cambios posturales y drenajes quirtr-
gicos. En su cultivo es aislé Acinetobacter bauman-
nii multirresistente, causante de shock séptico re-
fractario a vasopresores y expansores de volumen
con disfuncién multiorgénica secundaria, fallecien-
do a los diez meses de su ingreso.

DISCUSION

El concepto de degeneracion axonal primaria fue
propuesto por Feasby en 1986 y a pesar de la falta
de confirmacién anatomopatoldgica se ha aceptado
esta entidad por la clinica y por los estudios electro-
miograficos e inmunoldégicos.

El sustrato anatomopatolégico se localiza en las
fibras motoras y se fundamenta en un proceso de de-
generacion walleriana-like’, siendo criterios de mal
prondstico la extension de la afectacién axonal y la
presencia de anticuerpos anti GM1.

Jacobs et al afirman que la recuperacién depende
de la precocidad en que se regeneran los nédulos
de Ranvier® y postulan que la aparicién temprana de
actividad muscular se observaria asociado a lesién
axonal distal mds que a las lesiones tipo degenera-
cién walleriana. Encuentran una asociacién signifi-
cativa entre la presencia de anticuerpos antiGM1
(antigangliosidos) y el antecedente de infeccién por
C. jejuni, por expresion de epitopes GM1-like que
activarfan la inmunidad humoral. T. Who' define a
estos epitopes como Gal (B1-3) gal-Nac. La fibra
motora se convierte asi en diana del sistema inmu-
ne activado por un microorganismo entérico. Se ha
postulado que la localizacién del ataque inmune,
distal y/o del nédulo de Ranvier o proximal en la
raiz anterior explicarfan distintos grados de recupe-
racion motora. En el primer caso se produciria un
bloqueo de la conduccién por afectaciéon de la mie-
lina o por infiltracién macréfagica con activacién
del complemento al nivel del nédulo, que se acom-
pafiaria de regeneracién generalmente antes de la
cuarta semana. En el segundo caso, la afectacion
axonal severa se asocia a recuperacion lenta o ine-
xistente.

Este hecho es determinante en la evolucién y pro-
néstico del paciente. Con la implantacién de la ven-
tilacién mecanica como herramienta de trabajo habi-
tual de soporte vital en cuidados intensivos, las
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formas leves que sélo precisardn asistencia ventilato-
ria durante un perfodo relativamente corto de tiempo
presentan un prondstico vital favorable. Este se en-
sombrece en las formas mds graves, no tanto por la
enfermedad, sino por las complicaciones asociadas
como son las infecciones intrahospitalarias (catéter,
orina, etc.) y destacando entre ellas las neumonias li-
gadas al tubo/ventilaciéon mecdnica, como se observa
en nuestro paciente. La necesidad de un encamado
prolongado contribuye de forma significativa, aun-
que no exclusiva, en el desarrollo de lesiones por
presion, que como se demuestra en nuestro caso pue-
den ser la causa tltima del fallecimiento del pacien-
te. La utilidad de la plasmaféresis asi como de las in-
munoglobulinas estdn en discusion, por lo que deben
ser implementadas todas aquellas medidas que nos
ayuden en la profilaxis de las complicaciones.

Otro factor primordial en los pacientes de cuida-
dos intensivos, y principalmente en aquellos de lar-
ga estancia y escasa autonomia, es el aspecto psico-
16gico del paciente. Es imprescindible buscar el
mayor grado posible de bienestar para el paciente y
como parte de éste optimizar la relacién entre el
equipo asistencial y el paciente y su familia. Lograr
esta sintonfa ayuda en la toma de decisiones en al-
gunas situaciones.

La evolucién natural de esta entidad acostumbra a
ser muy lenta con el consiguiente deterioro global
del paciente y la apariciéon de complicaciones que
pueden resultar determinantes.
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