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ER E S U M E N
iIntroducción: La neuropatía motora multifocal con

bloqueo de conducción (NMMBC) es una entidad
rara de causa autoinmune caracterizada por debili-
dad asimétrica distal de predominio en extremidades
superiores, arreflexia y atrofia muscular.   C   cCaso clínico:
Hombre de 31 años con NMMBC de inicio en la infan-
cia con alteraciones cognitivas y psico-conductuales
evidenciadas desde la adolescencia. oC eConclusiones:
La presencia de anticuerpos anti-gangliósido GM1
explica no sólo el síndrome neuropático, sino también
las alteraciones neuropsicológicas, dado que los GM1
existen también a nivel central.

    a   s : Palabras clave: Neuropatía motora, neuropatía mo-
tora multifocal, neuropatía motora multifocal con blo-
queo de conducción, neuropsicología.

    sych  a  og  or  Neuropsychological  abnormal i t ies  in
          u ti   th  th ti  l c   o y i  o  b cmultifocal motor neuropathy with conduction block

A TABSTRACT
   r t on  Int roduct ion:  Mult i focal      motor neuropathy with

conduction block (MMNCB) is  a rare ent ity of
autoimmune source character ized by distal
asymmetric weakness with predominance in upper
extremities, arreflexia and muscular atrophy. Clinical

    case: 31-year-old man with MMNCB at infancy onset
and psico-behavioral disturbances evidenced since
the adolescence.   o :  Conclusions: The presence of anti-
gangliósido GM1 antibodies explains not only the
neuropathic syndrome, but also the neuropsychological
alterations; due to that GM1 also exist to a central level.

      y : Key words: Multifocal motor neuropathy, multifocal
motor neuropathy with conduction block,
neuropsychology.

CASO CLÍNICO

INTRODUCCIÓN

La neuropatía motora multifocal con bloqueo de
conducción (NMMBC) es una enfermedad infrecuen-
te de evolución crónica, curso progresivo, multifocal,
desmielinizante, exclusiva de fibras motoras,
autoinmune y potencialmente tratable. Las primeras
referencias sobre esta enfermedad fueron hechas
por Lewis, et al. en 1979 y 1982.1,2 Posteriormente en
1985 fue señalada por Parry y Clarke como una enti-
dad distinta a las enfermedades de motoneuronas y
a otras neuropatías crónicas siendo llamada
“neuropatía motora multifocal pura con bloqueo de
conducción”.3,4

La NMMBC suele presentarse entre la tercera y
quinta década de la vida y se caracteriza por debili-
dad y atrofia muscular de distribución asimétrica con
predominio en las extremidades superiores. Los re-
flejos de estiramiento muscular son normales al ini-
cio de la enfermedad y reducidos en etapas avanza-

das. En la NMMBC no está descrita la alteración de
funciones mentales, los nervios craneales raramen-
te son afectados y las fasciculaciones no son tan pro-
fusas cuando ocurren.5

El objetivo del presente reporte es destacar va-
rias alteraciones neuropsicológicas observadas en un
paciente con NMMBC de larga evolución y discutir su
posible causalidad.

REPORTE DE CASO

Hombre de 31 años de edad, diestro, con escola-
ridad primaria y padecimiento lentamente progre-
sivo de más de dos décadas de evolución, caracteri-
zado por debilidad y atrofia asimétrica de
extremidades superiores. Inició aproximadamente a
los cuatro años de edad con debilidad insidiosa de
extremidad superior derecha e inferior ipsilateral
evidenciada al caminar, motivando una biopsia de
cuádriceps derecho sin diagnóstico definitivo. Des-

Revista Mexicana de Neurociencia Julio-Agosto, 2010; 11(4): 302-305



Rev Mex Neuroci 2010; 11(4): 302-305
Ruiz-Sandoval MC, et al. Alteraciones neuropsicológicas en neuropatía motora multifocal

303

de entonces y hasta los 16 años de edad presentó
marcadas limitaciones para participar en juegos o
actividades propias de su edad. A los 17 años la debi-
lidad se hizo más notoria traduciéndose en dificul-
tad para asir o sostener objetos entre sus manos o
cargarlas sobre su espalda u hombros. A los 18 años
notó mayor debilidad en extremidades inferiores, la
cual interfería con la marcha y causaba algunas caí-
das. A los 20 años acudió a médicos quienes le confir-
maron la debilidad, pero también le hicieron notar
que sus extremidades se adelgazaban, sobre todo en
miembros superiores y de predominio distal.

Al ser evaluado en nuestro servicio negó antece-
dentes familiares para similar padecimiento, así como
consanguinidad paterna, contacto con tóxicos, dia-
betes, enfermedades reumatológicas u otras. Sin
embargo, los antecedentes psico-conductuales eran
floridos desde los 15 años con varios diagnósticos
como depresión, ansiedad, distimia, trastorno por
déficit de atención e insomnio, así como varios en-
sayos terapéuticos que incluyeron el uso de
benzodiacepinas, antidepresivos, antiepilépticos,
colinomiméticos y antipsicóticos.

A la exploración neurológica se apreció con mar-
cada inquietud al interrogatorio. Los nervios
craneales mostraron compromiso periférico motor
del VII, XI y XII bilateramente. La fuerza se evaluó con
debilidad de músculos flexores de cuello y en el res-
to con cuadriparesia asimétrica de predominio distal
2/5 y proximal 3/5, con mayor compromiso en extre-
midad superior izquierda. Los reflejos de estiramien-
to muscular estuvieron ausentes en las cuatro ex-
tremidades y no se evidenciaron alteraciones de la
sensibilidad superficial o profunda. Respecto al
trofismo era evidente la atrofia de músculos
interóseos, tenar e hipotenar de ambas extremida-
des superiores. La marcha fue anormal de tipo
“steppage” o neuropática.

Laboratorialmente se descartaron problemas
reumatológicos y endocrinológicos, siendo anormal
únicamente por el aumento moderado de la
creatinfosfokinasa y presencia de anticuerpos
antigangliósido para GM1 de tipo IgM en suero (técni-
ca de ELISA). Se practicó estudio de neuroconducción
motora a los nervios mediano, cubital, peroneos y
tibiales, encontrando latencias distales prolongadas
en nervio mediano, con bloqueo de conducción a ni-
vel de codo, así como reducción de la velocidad de
conducción. El cubital derecho fue normal, en tanto
que el cubital izquierdo mostró datos de
desmielinización segmentaria por arriba del codo así
como enlentecimiento en la velocidad de conducción.

Los nervios peroneos mostraron francos datos de blo-
queo de conducción parcial a nivel de la cabeza del
peroneo con reducción de la velocidad de
neuroconducción. Los nervios tibiales fueron norma-
les. El estudio de neuroconducción sensorial fue nor-
mal en las cuatro extremidades. La electromiografía
con electrodos de aguja monopolar mostró datos de
inestabilidad de membrana. Todo lo anterior fue com-
patible con el diagnóstico de NMMBC.

Respecto al tratamiento, se aplicaron en un par
de ocasiones inmunoglobulina IgG, seguida de varios
ciclos de ciclofosfamida intravenosa con lo que hubo
mejoría, sobre todo en la marcha.

Debido a los antecedentes psico-conductuales del
paciente se realizó una TAC de cráneo y una evalua-
ción neuropsicológica completa. La TAC evidenció
marcada acentuación del manto aracnoideo como
dato indirecto de atrofia cerebral (Figura 1).

En relación con la evaluación neuropsicológica se
administraron diferentes pruebas para evaluar el fun-
cionamiento cognitivo y el coeficiente intelectual con
la Escala de Inteligencia Weschler para Adultos (WAIS-
III); funcionamiento ejecutivo con la Torre de Lon-
dres, el Test de Colores y Palabras (Stroop) y el Test
de Planeación-Ejecución Compleja (TMT).

El paciente mostró un Coeficiente Intelectual (CI)
total de 68, puntuación equivalente a deficiencia

  Figura 1.     Figura 1. TAC de cráneo simple con datos indirectos de atrofia
cerebral con pronunciamiento del manto aracnoideo.
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mental superficial con fallos en la atención sostenida
y dividida. Su lenguaje aunque fluente, mostró po-
bre contenido en el discurso con fallos graves en la
comprensión, predominantemente para el segui-
miento de instrucciones complejas. Su pensamiento
se mostró concreto, con dificultad para la organiza-
ción, planeación y autorregulación, además de
impulsividad, perseverancia y poco esfuerzo. Tam-
bién fue evidente la alteración en memoria de tra-
bajo y velocidad de procesamiento (Figura 2).

DISCUSIÓN

La NMMBC es una entidad adquirida, con inicio ge-
neralmente en la vida adulta y cuya etiopatogénesis
no ha sido totalmente definida. En la NMMBC los hom-
bres son frecuentemente más afectados que las
mujeres y el promedio de inicio de la enfermedad
ocurre alrededor de los 40 años, con rango entre los
19 a los 75 años.6 La NMMBC es una enfermedad
inmunomediada reportándose títulos altos de
anticuerpos antigangliósido anti-GM1 de tipo IgM,
condición que explica la respuesta favorable a
inmunosupresores como ciclofosfamida e
inmunoglobulina intravenosa.7-10

La NMMBC es un trastorno exclusivo del sistema
nervioso periférico espinal y raramente craneal sin
que se tenga noticia a la fecha de alteraciones
neuropsiquiátricas en su evolución. En nuestro pa-
ciente con NMMBC y alteraciones conductuales y del
estado de ánimo proponemos la existencia de un me-
canismo o relación causal con la enfermedad subya-
cente. En primer lugar creemos que en nuestro caso
la enfermedad debió tener su inicio a edad muy tem-
prana, posiblemente antes de los cuatro años de
edad, cuando le fue practicada biopsia del cuádriceps

por impresión errónea de alguna enfermedad
muscular.

Al respecto, existe evidencia en la literatura de
que el diagnóstico de NMMBC suele demorarse debi-
do a la baja sospecha clínica entre los médicos tra-
tantes y/o por omisión en la realización de las técni-
cas de neuroconducción.4 Ahora bien, aunque la
NMMBC es infrecuente en la infancia, Moroni, et al.
reportaron un paciente con inicio de síntomas a los
seis años de edad, siendo prácticamente éste el úni-
co antecedente en la literatura.11 Una verdadera
infrecuencia o la demora en el diagnóstico pueden
ser los responsables de la relativa escasez del diag-
nóstico en este grupo etario.

Tomando en cuenta el inicio temprano de la NMMBC
en nuestro caso, al momento del presente reporte
podríamos considerar una evolución de por lo menos
27 años. En este lapso, el impacto de la enfermedad en
la función motora y sobre las actividades de vida diaria
ha culminado en un grado de discapacidad importan-
te. Es entendible que estas limitaciones hayan com-
prometido otras esferas psicoafectivas de forma
reactiva al igual que ocurre con otros padecimientos
crónicos como las enfermedades de neurona motora,
distrofia muscular, Miastenia gravis o las secuelas de
una lesión medular.12-14

Sin embargo, en nuestro paciente no descarta-
mos que las alteraciones neuropsicológicas sean se-
cundarias a algún tipo de daño al sistema nervioso
central (SNC) debido a la presencia de los anticuerpos
antigangliósido anti-GM1. Para esta propuesta exis-
te evidencia del compromiso del SNC en otras
neuropatías como en el Charcot-Marie-Tooth (CMT)
ligado al X y el CMT1A, así también como en la
neuropatía hereditaria con parálisis a la presión.15-18

Los gangliósidos son glucoesfingolípidos que contie-
nen ácido siálico (ácido N-acetilneuramínico), con un
componente hidrofílico de dos o más azúcares
extracelulares y una porción lipídica (ceramida) en la
parte interna de la membrana celular. Los gangliósidos
se sintetizan en el aparato de Golgi de las neuronas y
son transportados a lo largo del axón donde luego son
constituyentes de la membrana axonal.

Los gangliósidos no sólo son componentes de
membrana en el sistema nervioso periférico, sino
también constituyentes del SNC. En este último, su
acumulación anormal en los lisosomas debido a defi-
ciencias enzimáticas es causa de algunas enferme-
dades hereditarias como el Tay-Sachs (gangliosidosis
tipo 1) o la enfermedad de Sandoff´s (gangliosido-
sis tipo 2). Aunque en todas ellas como en la forma
juvenil (gangliosidosis tipo 3) o la forma crónica del

a  r   ra  Figura 2. Figura 2. Puntuaciones índice y su correspondencia con el CI del
WAIS-III.
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adulto, el gangliósido involucrado es GM2, también
puede comprometerse el GM1.19,20

Por otra parte, existe evidencia de que la con-
centración de gangliósidos incluyendo el GM1 dismi-
nuye con el envejecimiento, en relación posiblemen-
te con cambios estructurales neuronales.21,22 En la
enfermedad de Alzheimer existe una reducción de
los gangliósidos GM1, GD1a, GD1b y GT1b en la corteza
temporal, frontal y núcleo basal de Meynert.22 En el
síndrome de Down, la concentración del GM1 en la
corteza frontal se haya incrementada al igual que el
GT1a, GD3 y GM2 con reducción del GT1b y GD1b.23 El
incremento en la concentración de los primeros, se
ha relacionado a degradación lisosomal o a
astrogliosis.

Más recientemente, el papel de los gangliósidos y
en particular del GM1 en la enfermedad de Alzheimer
ha sido retomado debido a la información que se tie-
ne respecto a su ensamblamiento con la proteína
beta-amiloide (Abeta) y la formación patológica
fibrilogénica de la proteína denominada G-Abeta.24-26

Volviendo a nuestro caso, sabemos que los
anticuerpos antigangliósidos anti-GM1 se han
involucrado en la patogénesis y daño inmunomediado
a los nervios motores espinales en la NMMBC; sin
embargo, al ser el GM1 constituyente del SNC noso-
tros proponemos que los anticuerpos circulantes de-
ben tener también un efecto sobre los mismos a ni-
vel central con las inherentes consecuencias
estructurales y su repercusión clínica (atrofia cere-
bral y alteraciones neuropsicológicas).

Aunque la determinación de la concentración del
GM1 o la determinación de anticuerpos
antigangliósidos anti GM1 en líquido cefalorraquídeo
no fue realizado, la nulidad de esta información no
demerita nuestra propuesta.

En vista de nuestros hallazgos, proponemos que
este tipo de pacientes sean evaluados sistemá-
ticamente en el aspecto neuropsicológico y neuropsi-
quiátrico para corroborar o descartar nuestras ob-
servaciones.
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