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nervioso periférico

Pseudo-conduction block in nonsystemic vasculitic neuropath
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RESUMEN

Fundamento. La vasculitis aislada del sistema nervio-
so periférico (VASNP) afecta selectivamente a los vasa
nervorum, expresandose generalmente como una mo-
noneuropatia multiple. Presentamos un caso de VASNP
confirmado histolégicamente, destacando los hallazgos
neurofisiologicos en fase aguda.

Observacion clinica. Mujer de 36 afios con parestesias
y debilidad en mano derecha seguidas de paresia para
la dorsiflexion del pie izquierdo. El primer estudio neu-
rofisiol6gico mostraba amplitud reducida del potencial
motor del mediano derecho con estimulos proximales.
Un segundo estudio mostraba signos de lesion axonal
en varios nervios, incluyendo el mediano derecho.

Conclusiones. La lesiéon isquémica aguda de un nervio
puede dar lugar a un patréon electroneurografico de
bloqueo de conducciéon, como en el mediano derecho
del caso descrito. Este fenémeno es conocido como
“pseudobloqueo”, dado su caracter transitorio, con
evolucion a un patrén de neuropatia axonal. La sos-
pecha de VASNP requiere estudios neurofisiologicos
seriados para una correcta tipificacion de los patrones
lesionales.

Palabras clave. Vasculitis. Mononeuropatia maultiple.
Electromiografia. Biopsia de nervio sural. Degeneracion
walleriana.
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ABSTRACT

Summary. Introduction. Nonsystemic vasculitic neuro-
pathy (NSVN) is an inflammatory disorder of the vasa
nervorum which usually is expressed as a mononeuritis
multiplex. We present a patient with NSVN with histolo-
gical confirmination focused on the neurophysiological
findings at the early stages.

Case report. A 36 years-old woman presented with pa-
resthesia and weakness in her right hand followed by
left footdrop. The first neurophysiologic examination
showed low amplitude of the right median nerve (RMN)
CMAP with proximal stimulation. A second examination
showed signs of axonal damage in several nerves, inclu-
ding the RMN.

Conclusions. The acute ischemic damage of a nerve can
give a pattern of conduction block in the electroneuro-
graphic study as in the RMN of the presented case. This
phenomenon is referred as “pseudo-conduction block”,
since it is transient and evolves towards a definite pat-
tern of axonal neuropathy. When a vasculitic neuropa-
thy is suspected, repeated neurophysiologic studies
are necessary in order to ensure a proper (appropriate)
characterization of the lesional patterns.

Key words. Vasculitis. Mononeuritis multiplex. Elec-
tromyography. Sural nerve biopsy. Wallerian degene-
ration.
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INTRODUCCION

La vasculitis aislada del sistema nervio-
so periférico (VASNP) es un proceso inflama-
torio que afecta selectivamente a los vasa
nervorum, cuya forma clinica mas carac-
teristica es la mononeuropatia miultiple de
curso agudo o subagudo'?. Aunque es una
enfermedad rara, la VASNP y la neuropatia
asociada a poliarteritis nodosa y poliangiitis
microscopica son las formas de neuropatia
vasculitica mas frecuentemente en la lite-
ratura®, representando cada una alrededor
del 25% en grandes series”. Se estima que la
sensibilidad de la biopsia de nervio sural es
del 50-60%2® y los estudios neurofisioldgicos
muestran signos de afectacion de troncos
nerviosos periféricos con distribuciones to-
pograficas variables. Las alteraciones neuro-
fisiol6gicas tipicas traducen la degeneracion
axonal aguda de los infartos nerviosos. Me-
nos frecuente es el patrén de bloqueo de con-
duccién (BC) en fase aguda'?, que en la ma-
yoria evolucionan a un patrén de degenera-
cion axonal, denominados “pseudobloqueos
de conduccion™$. Presentamos un caso de
VASNP confirmado histopatolégicamente en
el que se objetivaron datos neurofisioldgicos
de pseudobloqueo de conduccion.

CASO CLINICO

Mujer de 36 afios, sin antecedentes, que inicia
con parestesias en dedo pulgar de la mano derecha
seguidas, 2 dias después, de debilidad para el movi-
miento de pinza. Dos dias mas tarde, aparece pare-
sia para la dorsiflexion del pie izquierdo y pareste-
sias dolorosas en el dorso del mismo. Fue ingresada
al cabo de una semana del inicio la semana de evo-
lucién, observandose paresia grado 3 en la escala
del Medical Research Council (MRC) del oponente y
del abductor corto del pulgar (ACP) derechos y gra-
do 4 MRC de los misculos dependientes del ciatico
popliteo externo (CPE) izquierdo junto con hipoes-
tesia tactil y dolorosa en primer y segundo dedos de
la mano derecha y en dorso del pie izquierdo. Mos-
traba un buen estado general sin fiebre, lesiones
cutaneas ni adenopatias. Cinco dias después de su
ingreso aparecen nuevas alteraciones neurologicas
consistentes en paresia grado 3 MRC de deltoides y
de triceps braquial izquierdo y parestesias en cara
externa del brazo izquierdo y ambas pantorrillas.

Los estudios complementarios realizados
incluyeron velocidad de sedimentaciéon globu-
lar (VSG), hemograma, bioquimica elemental de
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sangre y orina, estudio de liquido cefalorraqui-
deo (LCR), estudio de coagulacién que incluy6
plaquetas, volumen plaquetar medio, tiempo de
protrombina, Ratio Internacional Normalizada
(INR) y fibrindégeno, proteinograma, inmunog-
lobulinas, fracciones C3 y C4 del complemento,
crioglobulinas, anticuerpos antinucleares (ANA),
anticuerpos anti citoplasma del neutréfilo
(ANCA), anticuerpos anticardiolipina IgG e IgM
y antigangliésidos GM1 y GD1b, factor reumatoi-
de, serologia a laes (RPR), Borrelia burgdorferi
y hepatitis B y C, Mantoux, electrocardiograma
(ECQG), radiografia de térax, resonancia magneti-
ca (RM) cerebral, toracica y abdominal. Los ha-
llazgos de estas exploraciones resultaron dentro
del rango de la normalidad.

Durante el ingreso se realizan dos estudios
neurofisiolégicos que se detallan en la tabla 1.
El primero realizado a los 9 dias del inicio de los
sintomas, destacé la ausencia de potencial motor
(PM) del CPE izquierdo y una reduccién de la am-
plitud del PM del mediano derecho con estimulos
en muiieca, codo y axila respecto a la del obteni-
do con estimulacién palmar (Fig. 1a). El electro-
miograma (EMG) del ACP derecho mostraba un
patron de maximo esfuerzo simple con escasos
potenciales de unidad motora (PUMs) de carac-
teristicas normales y sin actividad espontéanea.
En el tibial anterior (TA) izquierdo no se registro
actividad espontanea ni voluntaria. En el segundo
estudio (Tabla 1) realizado a los 15 dias de evo-
lucién, se objetivaron cambios en la conduccion
sensitiva de varios nervios, que previamente no
habian mostrado alteraciones. Estos incluyeron,
reduccion de la amplitud del potencial sensitivo
del nervio peroneal superficial izquierdo, ausencia
de respuestas sensitivas en los nervios surales y
en el mediano derecho al estimular en tercer dedo
y disminucién de la amplitud de los obtenidos
desde primer y segundo dedos. Como en el primer
estudio, no se obtuvo PM del CPE izquierdo. La
amplitud de los PMs del mediano derecho estaba
reducida, incluyendo la correspondiente a la esti-
mulacién en la palma (Fig. 1b), que habia dismi-
nuido respecto a la del estudio previo. En el EMG
se registr6 actividad espontanea en forma de fibri-
laciones y ondas positivas, abundantes en el ACP
derecho y escasas en TA y pedio izquierdos. Como
en el estudio anterior, el reflejo H y las ondas F de
cubitales, tibiales posteriores, mediano izquierdo
y CPE derecho fueron normales y no se observa-
ron bloqueos proximales de la conduccién motora
en el mediano izquierdo y en ambos cubitales, ob-
teniéndose valores normales hasta punto de Erb.

Se realiz6 una biopsia del nervio sural izquier-
do, que mostr6é degeneracion axonal e infiltrado
inflamatorio perivascular compatible con infarto
por vasculitis (Fig. 2).
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Figura 1. Electroneurografia motora del nervio mediano derecho con registro de superficie
sobre eminencia tenar. A la derecha de las senales se indican los puntos de estimulacion. a)
Estudio efectuado a los 9 dias de evolucion. Con estimulacién en muiieca y codo los poten-
ciales motores muestran una amplitud notoriamente inferior respecto a la del obtenido con
estimulacién en la palma, sin aumento de la dispersiéon temporal. b) El estudio realizado 6
dias después muestra una reduccién de la amplitud del potencial obtenido con estimula-
cién en la palma, similar al de la estimulacién en muieca.
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Figura 2. Imagenes histoldgicas del nervio sural mediante tinciéon con hematoxilina-eosina. a)
Fasciculo nervioso intacto (asterisco) y fasciculo infartado (aspa) vistos a bajo aumento (x
200). b) Infiltrado linfocitario en la pared de un vaso epineural (flecha) (x 400). c) A la izquierda
un fasciculo relativamente conservado, con infiltrados inflamatorios en el perineuro (flecha); a
la derecha un fasciculo infartado, visto a mayor aumento, que contiene esferoides axonales y
ovoides de mielina (circulos) correspondientes a degeneracién walleriana de las fibras nervio-
sas (x400). d) Detalle de los cambios por degeneracion walleriana sefialados en c).
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Tabla 1. Resultados de los estudios neurofisioldgicos. Exploraciones realizadas a los 9 dias, 15 dias y 9
meses de evolucién. Valores patolégicos en negrita.

Conduccién motora
12 Exploracion 2% Exploracion 32 Exploracién
Nervio Estimulo
VCM Amp. VCM Amp. VCM Amp.
Mediano D Palma 5,0 1,1
Muiieca 38 1,3 36 1,1 0,7
Codo 44 1,4 39 1,0 35 0,7
Axila 47 1,3
Mediano | Palma 15,0
Muiieca 53 10,0 9,0 10,0
Codo 57 10,0 53 8,6 50 9,0
Erb 66 9,0 72 8,4
Cubital D Muneca 7,0 6,5 13,0
Codo 62 6,0 55 6,0 52 13,0
Erb 61 55 67 55
Cubital I Muiieca 6,0 7,0 12,0
Codo 66 6,0 57 6,6 53 11,0
Erb 69 6,0 71 6,0
CPED Tobillo 4,0 3,0 3,0
Rodilla 46 4,0 42 3,0 45 3,0
CPEI Tobillo - - -
Rodilla - - -
CPE*D Rodilla 6,6
CPE* | Rodilla 1,7 1,2 2,0
TP D Tobillo 6,0 55 6,0
Rodilla 46 5,0 41 5,0 42 4,0
TP1 Tobillo 6,0 5,0 7,0
Rodilla 46 55 43 45 43 5,0
Radial** D Codo 3,5
Brazo 52 3,2
Radial** 1 Codo 3,0
Brazo 53 2,5
Circunflejo D Erb 3,2
Circunflejo I Erb 3,0
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Conduccion sensitiva
12 Exploracion 22 Exploracién 32 Exploracion
Nervio Estimulo
VCS Amp. VCS Amp. VCS Amp.
Mediano D 1erdedo 52 3,0
22 dedo 52 3,0 50 3,0
3 dedo 56 14,0 - -
Mediano I 1e dedo 50 16,0
2% dedo 59 13,0 57 9,0 54 8,0
3 dedo 57 10,0
Cubital D 5¢ dedo 57 9,0 55 5,0 51 6,0
Cubital I 5% dedo 62 12,0 57 8,0 50 8,0
Radial sup. D 51 24
Radial sup. | 50 21
Sural D Pantorrilla 48 8,0 - 48 3,0
Sural [ Pantorrilla 49 9,0 - (biopsiado)
Peroneo sup. D Pierna 53 10,0 42 8,0 44 9,0
Peroneo sup. | Pierna 46 9,0 43 3,0 43 1,0
Electromiografia
12 Exploracion 22 Exploracién 3?2 Exploracion
Misculo
AE PUMs PME AE PUMs PME AE PUMs PME
ACPD 0 N W +H+ N W ++ PF W
PIDD 0 N N
TAT 0 0 0 + 0 0 ++ PF W
TAD 0 N 0 N N
PLLI 0 N W
Pedio | + 0 0 + 0 0
Triceps | 0 N l + PF
ECDI 0 N N
Deltoides I 0 N N

D: derecho; I: izquierdo; CPE: ciatico popliteo externo; TP: tibial posterior; *: registro de superficie sobre tibial anterior; **: registro
de superficie sobre extensor propio del indice; sup.: superficial; VCM: velocidad de conduccién motora en m/s; VCS: velocidad de
conduccion sensitiva en m/s; Amp.: amplitud, de los potenciales motores en mV y sensitivos en pV; -: no se obtiene; ACP: abductor
corto del pulgar; PID: primer interéseo dorsal; TA: tibial anterior; PLL: peroneo lateral largo; ECD: extensor comtin de los dedos;
AE: actividad espontanea; PUMs: potenciales de unidad motora; PEM: patrén de maximo esfuerzo; N: normal; 0: no se registra; +:
escasa; ++: moderada; +++: abundante; PF: polifasicos; |: ligeramente deficitario; | |: moderadamente deficitario; | | |: marcadamente

deficitario (patrén simple).

Se instaur6 tratamiento con 60 mg/dia de
prednisona, con mejoria subjetiva de la debi-
lidad muscular y de las parestesias dolorosas.
Posteriormente se redujo gradualmente la dosis
de prednisona. A los 9 meses, 45 mg a dias alter-
nos, mejoria de parestesias en las extremidades
inferiores y de fuerza proximal en la extremidad
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superior izquierda. Persistia déficit sensitivo-
motor en la mano derecha y paresia marcada en
territorio del CPE izquierdo. Un tercer estudio
neurofisiologico realizado a los 9 meses (Tabla
1) no mostro cambios significativos respecto
al anterior, excepto la reapariciéon del potencial
sensitivo de baja amplitud en el nervio sural de-
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recho. En el EMG persistia moderada actividad
espontanea en ACP derecho y TA izquierdo, con
patrones de maximo esfuerzo marcadamente
deficitarios y PUMs con signos de reinervacion
activa, irregulares (polifasicos y politurns) e
inestables.

DISCUSION

Los hallazgos clinicos y neurofisiologi-
cos de esta paciente cumplen los criterios
diagnoésticos de VASNP, propuestos por
Dyck y col! que incluyen afectacion exclu-
siva del sistema nervioso periférico (SNP)
sin evidencia clinica o analitica de afecta-
cion sistémica y presencia de degenera-
cién axonal y cambios microvasculiticos
de las arteriolas epineurales en la biopsia
de nervio periférico.

La afectacion del SNP en la VASNP, como
en otras vasculitis, consiste en una neuro-
patia axonal multifocal de instauracién
agua o subaguda por infartos isquémicos
de los troncos nerviosos. Ante una afecta-
cion aguda del SNP, debe considerarse un
conjunto de entidades de etiologia diversa
cuyos tratamientos son asimismo muy dife-
rentes. Para la orientacion del diagnostico,
es necesaria una correcta caracterizacion
de las alteraciones del SNP a través del es-
tudio neurofisiolégico.

Los patrones de alteraciones neurofi-
siolégicas traducen los mecanismos fisio-
patoloégicos subyacentes de los distintos
sindromes. Tales patrones aparecen bien
definidos en lesiones plenamente instaura-
das, pero en estadios iniciales, los cambios
parciales pueden inducir interpretaciones
err6neas. Para evitarlo se debe valorar
conjuntamente la clinica y los hallazgos
neurofisiolégicos, en estudios seriados.

El caso descrito presenta un patrén
electroneurografico de BC en el primer es-
tudio que pudo atribuirse a una patologia
de tipo desmielinizante, cuando en reali-
dad se trataba de una alteracion transitoria
de origen isquémico.

La afectacion vascular de un nervio
periférico produce un dano axonal focal
expresado electroneurograficamente por
una reduccién de las amplitudes de los
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potenciales (motores o sensitivos) con ve-
locidades de conduccién normales o esca-
samente disminuidas. Si el infarto abarca
la totalidad de las fibras de un nervio no
se obtiene potencial evocado motor o sen-
sitivo. En el EMG se observa inicialmente
un patrén de maximo esfuerzo deficitario
o nulo y a los 10-14 dias de la lesion apa-
rece actividad espontanea de denervacion
aguda en forma de fibrilaciones y ondas
positivas’. En nuestro caso estos hallazgos
tipicos de neuropatia axonal aguda se en-
contraron en los nervios mediano derecho,
CPE y peroneal superficial izquierdos en el
segundo estudio neurofisiologico realizado
a los 15 dias de evolucion. En el primer es-
tudio realizado a los 9 dias, los resultados
no eran concluyentes de una afectaciéon
axonal, observandose en el nervio media-
no derecho una marcada caida de la ampli-
tud del PM al estimular en puntos proxima-
les (muiieca, codo y axila) respecto al PM
obtenido con estimulacién distal (palmar).
Esta disminuciéon de la amplitud en puntos
proximales, superior al 50% y sin signos de
dispersion temporal ni variaciones anaté-
micas que lo justifiquen, configura un pa-
tron electroneurografico de BC%1.

La fisiopatologia del BC consiste en
un fallo de la conducciéon del potencial de
accioén en un punto de una fibra nerviosa,
manteniéndose normal la conduccién en
el segmento distal a dicho punto®. Los BC
tipicamente indican desmielinizacién focal
con indemnidad estructural del ax6n!'! y
son frecuentes en diferentes neuropatias
desmielinizantes como la polirradiculoneu-
ropatia desmielinizante inflamatoria aguda
(AIDP o sindrome de Guillain-Barré clasi-
c0)'23, una variante de neuropatia motora
aguda con bloqueos de conduccion', la po-
lineuropatia inflamatoria desmielinizante
cronica (CIDP)!, 1a neuropatia inflamatoria
desmielinizante multifocal (sindrome de
Lewis-Sumner)® y la neuropatia hereditaria
con labilidad a las paralisis por presion®.
También se observan BCs por alteracion
de los mecanismos i6nicos de despolari-
zacion de las fibras nerviosas de origen
disinmune, como en la neuropatia motora
multifocal’®, o toxico, como se ha descrito
en la polineuropatia por n-hexano'’.
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En la afectacién vascular de los nervios
periféricos, como en la VASNP, ademas de
patrén tipico de neuropatia axonal, se han
observado BC en estudios experimentales
y clinicos. En modelos animales de isque-
mia de troncos nerviosos pueden apre-
ciarse alteraciones segun la intensidad y la
duracion de la isquemia y el tiempo trans-
currido tras la misma, que abarcan desde
trastornos metabolicos y cambios estruc-
turales inicialmente reversibles (edema
axonal, desmielinizacién) en la isquemia
leve y transitoria, hasta degeneraciéon axo-
nal walleriana tras infarto completo esta-
blecido®®. La degeneraciéon walleriana por
isquemia condiciona una pérdida axonal
predominante en el centro de los fasciculos
nerviosos, pero en las zonas circundantes
pueden verse fibras que conservan los axo-
nes intactos y muestran desmielinizacion
segmentaria y paranodal®*?!. En concor-
dancia con estos hechos, en modelos ex-
perimentales de neuropatia isquémicas sin
infarto completo se han observado BCs re-
versibles? y bloqueos persistentes !°, igual-
mente descritos en el terreno clinico 16232,

Los BC descritos son de 3 tipos segiin su
curso evolutivo: reversibles, persistentes y
transitorios (Tabla 2). Los BC reversibles

breve plazo???%, estos se han observado
en vasculitis necrotizantes. Los BC persis-
tentes son mas raros y se deben a cambios
desmielinizantes, como algunos casos des-
critos en pacientes con angiopatia necro-
tizante®®??” o anemia falciforme®. Aunque
es un hallazgo atipico, en series de VASNP
la presencia de BC es de un 10 a un 25%
de los casos'?, siendo el mas frecuente en
las neuropatias isquémicas los BC transito-
rios>™1, Los BC transitorios o pseudoblo-
queos son aquellos BC presentes durante
un lazo corto de tiempo en estudios rea-
lizados precozmente, tras el cual aparece
un patrén de lesién axonal aguda. Trabajos
experimentales de nervios periféricos han
mostrado la secuencia de estos cambios,
observandose a los 3-8 dias tras la lesién
isquémica un patrén de BC que cambia a
los 9-14 dias a un patr6n axonal por infarto
completo. Esto explica que en nuestro caso
descrito encontraramos un patrén de BC
en el nervio mediano los 9 dias siguientes a
lalesién y a los 15 dias, el paso a un patrén
de lesion axonal. Este patréon de BC tran-
sitorio en fases precoces de lesiones axo-
nales agudas ha sido referido como “pseu-
dobloqueo de conduccién” por algunos
autores®® y por otros como “bloqueo con

se atribuyen a alteraciones metabdlicas o solucién de continuidad del axén” (“axon
estructurales leves que se recuperan en non-continuity conduction block™)*=°,
Tabla 2. Tipos de bloqueo de conduccién nerviosa en vasculitis y otras neuropatias isquémicas.
. . . . Cambios .
Tipo de bloqueo Fisiopatologia Evolucion s 1. Frecuencia
neurofisiologicos
- . A degeneracion Sustitucion por
Transitorios o Infarto nervioso en . P . o
walleriana en 7-9 patrén de lesion 10-25%
pseudobloqueos fase aguda P
dias axonal
Trastornos
metabdlicos delas  Restablecimiento N
. - Normalizacién de
. fibras nerviosas de la conduccioén < .
Reversibles .. . los parametros de Ocasionales
condicionados por  normal en dias o i
. . conduccion
isquemia leve y semanas
transitoria
Desmielinizaciéon P
. ) Patr6n de bloqueo
Afectacion segmentaria
. o permanente; .
Persistentes estructural de las definitiva o con eventual Excepcionales
vainas de mielina recuperacion en R .
- nomalizacion tardia
meses-afos
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La secuencia y plazos temporales de
cambios fisiopatolégicos descritos en
neuropatias isquémicas deben tenerse

en cuenta para una adecuada valoracion de

los

hallazgos neurofisiolégicos en el con-

texto de una neuropatia aguda. Asi pues,
ante la sospecha de neuropatia aguda por

vas

culitis y presencia de BCs es necesario

realizar estudios neurofisiol6gicos seria-
dos para conseguir una correcta tipifica-
cion de los patrones lesionales que asegure
el diagnoéstico sindromico.
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