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eMejoria importante con reso-
lucion de diplopia, marcha casi

tactoalgésica MMII. rior.

eTto: Corticoides orales normal con minima ataxia.

500mg/dia 5 dias. eTto: corticoides orales en eTto: pauta descendente corti-

| pauta descendente.  coides.

>
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eNuevo brote con diplopia y e|ngreso por diplopia e ines-

aumento de inestabilidad. tabilidad marcada.

e Agudizaciones autolimitadas en relacion con menstruacion y ovu-

e Ataxia marcada, sin objetivar lacion. eOftalmoparesia severa, hipo-

oftalmoparesia. palestesia y alteracion propio-

e Aumento de clinica sensitiva, con parestesias distales en extremi-

dades. ceptiva en MMII, ataxia axial.

eTto: corticoides iv.
eTto: Corticoides iv + Ig iv.

Analitica general con B12, félico, TSH, B1, B6 NORMAL
Autoinmunidad NEGATIVA
Crioglobulinas NEGATIVAS

Proteinograma en suero IGM ELEVADA

Marcadores tumorales NEGATIVOS

Anticuerpos antiganglidsido en suero IgM anti GM1, IgM anti GM2, IgM anti GD3

Anticuerpos onconeuronales nucleares y anti MAG NEGATIVOS
(suero y LCR)
Serologias NEGATIVAS

LCR (bioquimica y recuento) Glucosa 56 mg/dL, proteinas 121 mg /dL, 1 célula.

Anticuerpos antigangliésido LCR IgM anti GD3

Bandas oligoclonales LCR Ausencia bandas IgG, presencia IgM : 2.5 mg/dL (Normal < 0.8mg/dL)

RM craneo-medular Sin alteraciones significativas

PEV Dentro de limites de normalidad

PESS Alteracion de la conduccidon central en la via somatosensorial (a través de cordo-
nes posteriores) al estimulo desde ambos nervios tibial posterior. Ver Figura 1.

Afectacion neuropatica difusa desmielinizante motora y bloqueo parcial de cubital

ENMG

derecho infracodo. Ver Figura 1.
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Figura 1. Arriba: datos neurograficos de nervios motores y sensitivos donde destaca el bloqueo parcial de la conduccién de nervio cubital derecho en segmento infracodo, con disminucion de amplitud de cu-
bital sensitivo derecho con respecto al contralateral. Abajo izquierda: representacion de la respuesta sensitiva de ambos cubitales. Abajo derecha: representacion de la respuesta de los potenciales evocados
somatosensoriales de miembros inferiores al estimulo desde ambos tibiales posteriores.

La ataxia, oftalmoparesia y |as alteraciones sensitivas son los hallazgos clinicos mas frecuentemente repor-

tados en la neuropatia ataxica cronica con anticuerpos antidisialosil, todos presentes en el caso de nuestra
paciente.

La edad de presentacion de este sindrome se encuentra entre los 40-72 anos, siendo mas frecuente en el
sexo masculino y mas temprana en el sexo femenino.

Por definicion, esta entidad presenta anticuerpos IgM antidisialosilganglidsido, en nuestro caso anti GD3.
Es frecuente la presencia de otros anticuerpos antigangliosido, entre los que se incluyen GM1 Y GM2, pre-
sentes en nuestra paciente. Los anticuerpos IgM se comportan como crioglobulinas en un 50% de los ca-
SOS.

La ausencia de paraproteinemia IgM no excluye el diagnostico. Se han documentado casos con niveles ele-
vados de IgM en suero y deteccion de paraproteinemia hasta seis anos tras la presentacion clinica.

El LCR presenta con frecuencia hiperproteinorraquia, siendo las cifras de glucosa y el recuento celular nor-
males. No se detecta sintesis local de bandas oligoclonales.

Electrofisiolégicamente la mayoria de los casos presentan datos compatibles con una neuropatia periférica
sensitivo-motora desmielinizante. Las anomalias en la conduccion motora se describen en aproximada-
mente la mitad de los casos, incluso en ausencia de clinica motora. También se detectaron bloqueos de
conduccion, cumpliendo algunos de los pacientes criterios de CIDP.

En los estudios de anatomia patologica disponibles se ha objetivado pérdida de fibras mielinicas en los ner-
vios sensitivos y raices dorsales. No se han demostrado cambios inflamatorios pero se ha descrito depdsito
de IgM en la vaina de mielina de un nervio sural biopsiado.

Con respecto al tratamiento, las Inmunoglobulinas IV parecen ser el tratamiento mas eficaz, habiendo
también, en los ultimos afos, buenos resultados con Rituximab. Otros tratamientos comunmente usados y
con resultados variables son los corticoides, la plasmaféresis e inmunosupresores como la azatioprina o la
ciclofosfamida. Nuestra paciente presento inicialmente buena respuesta a corticoides, aunque con reagu-
dizaciones frecuentes, necesitando posteriormente Ig IV durante los brotes. Actualmente se encuentra
pendiente de evolucion tras el ultimo brote para valorar tratamiento con Ig IV de forma periddica.

Conclusiones

e La neuropatia ataxica cronica con anticuerpos antidisialosil se comporta en su forma completa como un sindrome de caracteristicas clinicas y analiticas bien definidas.

e Ante todo paciente con ataxia sensitiva cronica, debilidad en musculatura oculomotora y ausencia de reflejos osteotendinosos, se debe sospechar esta entidad y evaluar la presencia de paraprotei-

nemia y anticuerpos antigangliosido de tipo IgM.

e El caso que presentamos muestra caracteristicas tipicas, si bien no se puede considerar una forma completa (CANOMAD) por la ausencia de paraproteinemia IgM.

e Aunque no existen ensayos clinicos con respecto al tratamiento, las Ig IV y el Rituximab parecen ser los mas eficaces en los reportes de casos descritos.
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