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Plexopatia braquial bilateral
como forma de presentacion de
la neuropatia hereditaria con
paralisis sensible a la presion

@ CrossMark

Hereditary neuropathy with liability to
pressure palsy presenting as a bilateral
brachial plexopathy

Sr. Editor:

La neuropatia hereditaria con paralisis sensible a la presion
(NHPP) es una enfermedad inusual de la mielina perifé-
rica, que se hereda de forma autosomica dominante, y
se manifiesta mediante neuropatias recurrentes sensoriales
y/o motoras indoloras y, normalmente, transitorias' . Las
neuropatias son desencadenadas por traumatismos menores
0 movimientos repetitivos con compresion y traccion de los
nervios periféricos. Las formas de presentacion mas habitua-
les se producen en el nervio peroneo y en el nervio cubital.
La plexopatia braquial tiene lugar en un 11-20% de los casos
a lo largo del curso natural de la enfermedad, pero es inu-
sual como manifestacion clinica, y mas aln si se presenta
bilateralmente™?. A continuacidon presentamos el caso cli-
nico de un paciente con NHPP manifestada inusualmente en
forma de plexopatia braquial bilateral.

Un varon de 22 aios de edad con historial personal y
familiar ordinaria fue transferido a nuestro departamento
al sufrir debilidad en la musculatura proximal del miem-
bro superior izquierdo durante un periodo de 3 semanas.
El paciente noté la debilidad al despertarse y no sentia
dolor, no tenia historial de traumatismos, ni antecedentes
de intervenciones quirurgicas, ni infecciones. Curiosamente
4 meses antes, el paciente habia presentado una sintomato-
logia similar en el miembro superior derecho con debilidad
en la musculatura proximal, indolora y parestesia en la
mano, de la que aln se estaba recuperando y que tam-
bién noto al despertarse. En esta primera fase, se llevo
a cabo un estudio de electroneuromiografia (EMG) (tablas
1y 2) que constataba una plexopatia braquial derecha,
ampliamente extendida en el tronco superior y latencia dis-
tal ligeramente prolongada de los nervios mediano motor,
mediano sensitivo y cubital sensitivo derechos. Durante la
segunda fase, fue observado en nuestro departamento, y en
la exploracion se objetivaba una fuerza muscular 4/5 en la
abduccién y rotacion externa del hombro derecho y una

fuerza muscular 3/5 en la abduccion y 4/5 en la rota-
cion externa del hombro izquierdo, los restantes segmentos
musculares no presentaban paresia; los reflejos osteotendi-
nosos eran débiles en los miembros superiores; la restante
exploracion no tenia alteraciones. Se practico una EMG
(tablas 1 y 2) en nuestro departamento, la cual mostréo
una plexopatia braquial izquierda con una lesién mayor
del tronco superior, asi como una neuropatia del nervio
cubital izquierdo en el codo sin otras alteraciones. La reso-
nancia magnética (RM) cervical fue normal y la RM de
alta resolucion de los plexos braquiales (fig. 1) mostré un
aumento de la sefal en los musculos supraespinoso, infra-
espinoso y redondo menor izquierdos, lo que apuntaba a
una denervacion muscular carente de lesion estructural del
plexo braquial izquierdo. Los analisis de sangre ofrecie-
ron resultados normales, incluyendo la autoinmunidad. Al
apuntar tanto las manifestaciones clinicas como los resulta-
dos neurofisiologicos a un diagnostico de NHPP, se solicitd
un test genético que revelo una delecion de heterocigoto
(17p11.2-12) en el gen de la proteina mielina periférica
(PMP22) y confirmo el diagnostico. El paciente recupero la
fuerza en la musculatura de los miembros superiores con
la rehabilitacion, y se adoptaron medidas preventivas.

Normalmente, la presentacion de la NHPP se produce
en la segunda o tercera década de vida, aunque la edad
de inicio puede ser muy variable®*. El diagnéstico conlleva
un historial clinico de neuropatias recurrentes, un histo-
rial familiar constante de herencia autosomica dominante,
investigaciones sobre conduccién nerviosa con neuropatias
sensitivo-motoras focales desmielinizantes en sitios de atra-
pamiento y/o una polineuropatia difusa, un engrosamiento
mielinico focal en la biopsia nerviosa cuando fuere justi-
ficable y, por Gltimo, la confirmacion del test genético'.
La mayoria de los pacientes presentan delecion en el cro-
mosoma 17p11.2 incluyendo el gen PMP22, y los restantes
sufren mutacion en el gen en si>°.

Se observa gran heterogeneidad fenotipica en la NHPP,
incluso dentro de la misma familia. La plexopatia braquial
puede darse en algunos pacientes, pero generalmente se
asocia a otras mononeuropatias recurrentes a lo largo del
transcurso de la enfermedad’?. La corta duracion de la
enfermedad en nuestro paciente puede explicar la ausencia
de sintomatologia debido a la actuacion de otro nervio, y el
historial familiar negativo puede deberse a una enfermedad
asintomatica en uno de sus progenitores o a una supresion de
novo en nuestro paciente. Pocas de las familias, con NHPP
cuyos casos se han publicado, tienen plexopatias braquia-
les recurrentes como Unica manifestacion clinica’ "2, y en
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Tabla 1 Resultados de los estudios de conduccion nerviosa
Nervio estimulado Estimulo Registro Latencia (ms) Amplitud® VC (m/s) Latencia
onda f (ms)
Hallazgos del primer estudio de conduccion nerviosa
Mediano dcho. (S) Muneca 1 dedo 3,420 39,8 42,4
Cubital dcho. (S) Muneca v dedo 3,38° 19,4 45,5
Mediano dcho. (M) Mufeca ACP 4,76° 10,73
Codo ACP 9,12 9,15 55,0
Cubital dcho. (M) Muneca ADM 3,24 8,23 32,75
Hallazgos del segundo estudio de conduccion nerviosa
Mediano izdo. (S) Il dedo Muneca 3,05 12,5 51,5
| dedo Muneca 2,10 23,6 45,7
Cubital izdo. (S) V dedo Muneca 2,05 6,6° 52,8
Radial superficial izdo. (S) Radio distal Pulgar 1,75 18,6 57,1
Cutaneo antebraquial Antebrazo 1,80 8,6 65,6
medial izdo. (S)
Cutaneo antebraquial Antebrazo 1,70 19,2 58,8
lateral izdo. (S)
Cutaneo antebraquial Antebrazo 2,25 5,2 55,6
posterior izdo. (S)
Mediano izdo. (M) Muneca ACP 3,90 12,0
Codo ACP 9,25 11,3 52,3 26,60
Axila ACP 12,15 11,1 60,3
Cubital izdo. (M) Muneca ADM 2,85 6,6
Bajo codo ADM 7,05 5,7 54,8 32,9°
Sobre codo ADM 11,20 5,0 31,8°
Axila ADM 13,70 5,0 51,2
Axilar izdo. (M) Erb Deltoide 2,75 5,5 35,6
Musculocutaneo izdo. (M) Axila Biceps 5,0 10,5 38,5

ACP: abductor corto del pulgar; ADM: abductor del dedo menique; dcho.: derecho; izdo.: izquierdo; M: motor; S: sensitivo; VC: velocidad

de conduccion.
@ Motor in millivolts, sensory in microvolts.
b Anormal.

Figura1 RM de alta resolucion (3 tesla) con secuencias neurograficas: imagen STIR (secuencia inversion-recuperacion con tiempo
de inversion corto) sagital (A) mostrando un aumento de la sefal (flechas) en los masculos supraespinoso, infraespinoso y redondo

menor izquierdos; imagen STIR coronal (B) sin alteraciones morfoldgicas en los plexos braquiales.
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Tabla 2 Resultados de las EMG

Musculo Actividad espontanea Actividad voluntaria Interpretacion
Al Fib Ondas pos Amp Dur Polif Estab Reclut

Hallazgos de la primera EMG
Supraespinoso dcho. N — — N N N N W Anormal
Infraespinoso dcho. N — — N N N N W Anormal
Biceps dcho. N — — N N N N s Anormal
1° intero6seo dorsal dcho. N = = N N N N N Normal
Extensor comin de los dedos dcho. N — — N N N N N Normal
Trapecio inferior dcho. N — — N N N N N Normal

Hallazgos de la segunda EMG
Infraespinoso izdo. N — — N N N N I Anormal
Deltoide izdo. N — — N N N N i Anormal
Biceps izdo. N 1+ 1+ N N N N Wl Anormal
Triceps izdo. N — — N N N N N Normal
1° interoéseo dorsal izdo. N 1+ — N N N N N Normal
Extensor del indice izdo. N — — N N N N N Normal
Extensor comun de los dedos izdo. N — — N N N N N Normal
Abductor del mehique izdo. N — — N N N N 1 Anormal
Abductor corto del pulgar izdo. N — — N N N N N Anormal
Flexor cubital del carpo izdo. N — — N N N N I Normal
Pronador redondo izdo. N — — N N N N N Normal
Biceps dcho. N — — N N N N J Anormal
Deltoide dcho. N — — N N N N i Anormal

Al: actividad de insercion; Amp: amplitud; dcho.: derecho; Dur: duracion; EMG: electromiografia; Estab: estabilidad; Fib: fibrilacion;
izdo.: izquierdo; Polif: polifasia; pos: positivas; Reclut: reclutamiento.

la mayoria de esas familias los sintomas comenzaron al des-
pertarse, lo que sugiere una mayor vulnerabilidad del plexo
braquial a los factores mecanicos durante el suefio’".

Mas alla de la NHPP, el diagnostico diferencial de plexopa-
tia braquial no traumatica debe incluir lesiones compresivas,
la amiotrofia neuralgica hereditaria y la amiotrofia neu-
ralgica idiopatica (sindrome de Parsonage-Turner), pero en
estas enfermedades la dolor es una de las manifestaciones
principales y las 2 Ultimas se asocian caracteristica-
mente a dano axonal localizado al plexo en los estudios
neurofisiologicos'®'".

La NHPP deberia considerarse al evaluar a pacientes
con plexopatia braquial indolora no traumatica principal-
mente desmielinizante. Hasta donde sabemos, nunca se
habia publicado sobre la NHPP que se presenta como ple-
xopatia braquial bilateral.
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