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INTRODUCCION

La neuropatía hereütaria con
tendencia a desarrollar neuropatias
compresivas se presenta como
paralisis recurrentes por presión
precipitadas por traumas aparen-
temente triviales.l EI defecto mole-
cular en estos pacientes se debe a
delección del DNA del gen de la
proteina para la mielina periférica
IPMP 22) en el cromosoma
17p11,2.2

El inicio de los sintomas ocurre
en la 2da ó 3ra década de la vida y
puede estar relacionado con el
hecho de dormirse sobre una e>r-
tremidad resultando en paralisis
de nervios de la misma que per-
manecerán afectados durante dias
ó semanas. 2 Muchos pacientes se
percatan de esta suceptibilidad y
evitan las situaciones que pueden
desencadenar parálisis, pudiendo
perrnanecer sin buscar atención
médica hasta que ocurran episo-
dios severos. En ocasiones no son

identificables los traumas precipi-
tantes. La reeuperación de la fun-
ción es casi universal y la longevi-
dad del paciente generalmente es
normal con excelente calidad de
vida. I

PRESENTACIONDE CASO

Paciente masculino de 25 años
de edad con antecedentes de salud
que en 1992 sufrió trauma craneo-
cervical a1 caer de cabeza sobre el
suelo durante un juego de pelota,
presentó fractura de la clavícula
derecha y sensación inmediata de
adormecimiento de la extremidad
superior derecha así eomo dismi-
nución de la fuerza muscular de la
misma, simultáneamente tenia
sensación de adormecimiento de la
mano derecha, recrrperándose
completamente en 5 meses. En
octubre de 1997 en dos ocasiones
al montar bicicleta presentó ador-
mecimiento en ambas manos que
se acompañaba de torpeza motora

de las mismas durante unas sema-
nas. A finales de 1997 en una oca-
sión tuvo sensaeión de sentir dor-
mido el hemicraneo derecho y en
otra la región interescapular ambas
sensaciones duraron aproxima-
damente 3 semanas eada una. En
los primeros días de enero de 1998
siente adormecimiento del 4to y
5to dedo de Ia mano derecha y üas
después torpeza motora de la mis-
ma, con el paso de los días las ma-
nifestaciones sensitivas se mante-
nían pero la torpeza motriz se in-
crementó, percatándose que no
sentía la sensación de pinchazo
con una aguja a nivel del 5to dedo
de la mano derecha y en la región
cubital de la mano. En marzo de
1998 tiene sensación de adormeci-
miento desde la rodilla derecha
haeia abajo. En mayo del 98 hablan
disminüdo las parestesias y al
quedarse dormido sobre el ante-
brazo izquierdo aparece sensación
de adormecimiento y hormigueo
intensos a nivel del 4to y 5to dedos
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de la mano, estas sensaciones de-
saparecieron en julio conjunta-
mente con las manifestaciones
parestésicas de la pierna derecha.
Desde mediados de junio de este
año notó difrcultad para elevar los
brazos cuando se peinaba y con-
juntamente nota adormecimiento
desde ia mitad del antebrazo dere-

cbo hacia abajo, eon hormigueo
constante y sensación desagrada-
ble al tocar las cosas con la mano
derecha. En ocasiones al flexionar
el tronco para cepillarse los dientes
presenta sensación de corrientazos
en ias piernas y ocasiclnalmente
presentaba adormecimiento de las
manos aI dormir síntomas que

desaparecieron al cambiar la posi-
ción de dormir. Desde mayo inicia
tratamiento con meticortin 50mg
diarios, dosis que fue disminuyen-
do progresivarnente hasta suspen-
der. Actualmente 4/99 lleva mas de
un mes con Yz tobillo derecho dor-
mido.

APP: Hepatitis.
APF: Diabetes mellitus varios

familiares por via materna.
Son 5 hermanos (ver frg. 1).
Una hermana de 34 años de

edad que al utilizar una tijera para
cortar material un poco duro, como
cartón o cartulina por unos minu-
tos, se le duermen los dedos índice
y pulgar durante una ó dos sema-
nas. En una ocasión después de
haber permanecido sentada sobre
la pierna derecha por unos minu-
tos al levantarse se percató que
tenía dormida la piema y el pie
derecho, no podia levantar el pie
hacia arriba (pie pendulo) y pre-
senta dificultades en movilizar ios
dedos del mismo. Con mejoría
evolutiva en eI movimiento de los
dedos. Otros dos de sus hermanos
reportaron despertarse a veces con
algún brazo dormido. Todos los
hermanos tienen antecedentes de
hepatitis exceptuarldo uno, el cual
no refiere sintomas neuropaticos. .

tes familiares positivos (ver pedi-
gree). Los hallazgos de los estudios
neurofisiológicos son relativamen-
te homogeneos en esta enfermedad
y el ECN y EMG muestran aún en
las extremidades aparentemente
sanas cambios típicos de un proce-
so patológico predominantemente
desmielinizante,l similares altera-
ciones fueron eneontradas en
nuestro paciente. Este tipo de neu-
ropatia debe busearse activamente
en pacientes con tendencia a desa-
rrollar neuropatias compresivas
ante traumas aparentemente tri-
üales.
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=Fallecido. 5e desconsce si
estaha enfermo.

Complementarios
Hemograma completo, eritro-

sedimentación, Glicemia, Creati-
nina, CPK, TGO, TGP, Serología
VDRL, HfV, T4, TSH, Froteina C
reactiva, fnmunocomplejos circu-
lantes, Anticuerpos antinucleares,
Celulas LE, Cituria. Electrocardio-
grama, Proteinas totales y LCR
citoquimico todos normales ó ne-
gativos.

Daño ligero de BHE.
Los resultados de los PESS con-

firman la presencia de una lesión
de moderada intensidacl a nivel del
plexo braquial del lado derecho, lo
que se asocia a daño neuropatico
de tipo mixto y naturaleza desmie-
linizante en los 4 miembros, de
mayor intensidad en ambos miem-
bros inferiores demostrado en el
ECNy EMG.

CONCLUSIONES

El paciente que presentamos
tiene una Neuropatia hereditaria
con tendencia a desarrollar neuro-
patias compresivas, con anteceden-
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.Fig. 1. Pedegree de Lafamília,

Un tío paterno de 65 años que
desde hace 30 años presenta ten-
dencia a la neuropatias compresi-
vas y en una ocasión presentó sen-
sación de adormecimiento de la
pierna derecha durante unos me-
ses despues de haber adoptado
una mala posición con la misma,
demostrandose la presencia de
neuropatia mediante los examenes
realizados

E.Físico. Paciente longilineo
con múltiples lesiones pustulosas
en la cara, tronco y extremidades
superiores. Paresia muscular de
serrato anterior (D: -3, I: -2), deltoi-
des y bíceps (D e I: -1); túceps (D e
I: -1), extensor común de los dedos
(D e I: -1), e interóseos (D e I: -1).

Los reflejos osteotendinosos
de la ESD estan abolidos; en MSI
el pectoral abolido, tricipital y
cubitopronador normales y esti-
loradial -1 y bicipital-2. En las
extremidades inferiores norma-
les. Hipoestesia en distribución
de guantes. Hipoalgesia e hipo-
palestesia en distribución de
guantes Y botas.
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