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Resumen

Objetivos: Presentamos un caso de debut simultdneo de paranodopatia por anticuerpos
anticontactina 1 (CNTN1) y lupus eritematoso sistémico (LES).

Material y métodos: Mujer de 32 anos que ingresa por déficit sensitivo-motor de predominio distal
en las cuatro extremidades, con una polirradiculoneuropatia desmielinizante en el EMNG y marcada
hiperproteinorraquia en LCR, diagnosticandose de sindrome de Guillain-Barré. Presenta mejoria
parcial con inmunoglobulinas intravenosas, quedando pendiente al alta el perfil inmune. Dos
semanas después ingresa en Reumatologia por empeoramiento neuroldgico asociado a criterios
clinicos y analiticos de LES (fendmeno de Raynaud, artritis, afectacién renal, positividad para ANA,
anticuerpos anti-DNA, antirribosomales, anti-Sm y anti-RNP). Desarrolla una glomerulonefritis
lupica que se confirma anatomopatoldgicamente (glomerulonefritis clase IV), iniciando tratamiento
con corticoides y ciclofosfamida. Dada la recaida neuroldgica asociada a una proteinuria en rango
nefrdtico, mayor a la esperada por el tipo de glomerulonefritis, se solicitaron anticuerpos
paranodales.

Resultados: Se detectan anticuerpos anti-CNTN1 IgG3 en suero. Ante el diagndstico de
paranodopatia autoinmune anadida al LES, con una nefropatia de probable causa mixta, se asocia
rituximab al tratamiento previo (corticoide, ciclofosfamida). Tras 3-4 semanas inicia una lenta
mejoria renal y neuroldgica, a pesar de la aparicidon de efectos secundarios de los inmunosupresores.

Conclusion: La paranodopatia por anticuerpos CNTN1 debe sospecharse ante
polirradiculoneuropatias desmielinizantes tipo CIDP con rasgos atipicos (atipicidad clinica, falta de
respuesta a tratamiento habitual, sindrome nefrético asociado); el tratamiento de eleccion es
rituximab. En nuestro caso, la asociacidon excepcional con LES de debut y la afectacion renal mixta
complican el tratamiento, siendo fundamental una adecuada coordinacién multidisciplinar.
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