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Las polineuropatías han sido tradicionalmente 
clasificadas en desmielinizantes o axonales. 

Según se afectase de forma primaria la mielina o el 
axón. 

Esta clasificación ha tenido un claro correlato 
neurofisiológico, que se ha utilizado para realizar el 
diagnóstico y establecer el pronóstico.

Introducción



Esta clasificación dicotómica de las polineuropatías  
generó confusión en el diagnóstico 
neurofisiológico de las neuropatías con 
anticuerpos antigangliósidos (AMAN).





Los autores para aclarar esta confusión proponen 
abandonar la tradicional clasificación de las PN. 

Y categorizar a las neuropatías con anticuerpos 
antigangliósidos, caracterizadas por un mecanismo 
patogénico común de disfunción/disrupción en el 
nodo de Ranvier, como NODO-PARANODOPATÍAS.





Los autores proponen extender el término de NODO/
PARANODOPATÍA, a otras neuropatías de diferente 
etiología (disinmunes, inflamatorias, isquémicas, 
nutricionales o tóxicas) en las que su mecanismo 
fisiopatogénico estaría localizado en el nodo/
paranodo.



• Otras formas SGB, faringocervicobraquial,M-
F,atáxica… 

• Polineuropatía del paciente crítico. 

• Neuropatía isquémica. 

• Neuropatía beri-beri. 

• N.Tetrodotoxin. 

• Variantes CIDP con anticuerpos IgG4 directos contra el paranodo 
(neurofascina 155, contactina1) 2017



Las fibras mielinizadas estan organizadas en diferentes dominios 

                     En el nodo (1 μm), se interrumpe la mielina y el axon esta en contacto directo con el 
fluido extracelular 

    En el paranodo la mielina no compacta esta firmemente sujeta al axolema 
En el internodo (1–2 mm) el axón esta rodeado por la mielina compacta 



Distribución no uniforme de los canales iónicos 

             nodo alta densidad de canales Na+ voltaje dependientes y de K+ lentos 
             yuxtaparanodo alta densidad K+ rápidos voltaje dependientes  
             internodo baja densidad de canales Na + K+ 
                             No suficiente para propagar el potencial de acción



Organización molecular
Paranodo la proteina asociada a la contactina axonal (Caspr) y la contactina están   
estrechamente conectadas a la NF 155  de la mielina no compacta paranodal formando 
tabiques separando los canales Na+ de los nodos de los K+ de los yuxtaparanodos. 

Gangliósidos Los Gangliosidos contribuyen a la estabilidad de las proteinas que 
mantienen  la unión  del axón y la mielina en el paranodo y de los canales de Na+ en la 
región nodal. 



NEUROPATÍA MOTORA AXONAL AGUDA (AMAN) 
prototipo de NODO-PARANODOPATÍAS. 



NEUROPATIA MOTORA AXONAL AGUDA (AMAN)  

SDR.GUILLAIN BARRE (SGB) subtipo axonal. 

Antecedente de infección CAMPILOBACTER 
YEYUNI. 

Anticuerpos antigangliósidos.



AMAN progresa más rápido y alcanza  más rápido el 
pico que AIDP. 

ROT pueden estar preservados o incluso vivos. 

Disfunción autonómica es rara.



AMAN polineuropatía aguda caracterizada por 
DEGENERACIÓN AXONAL. 

Feasby TE, Gilbert JJ, Brown WF, et al. An acute axonal form of Guillain-Barr. polyneuropathy. Brain 1986; 109: 
1115–26. 

Diagnóstico neurofisiológico estaba basado en 
potenciales motores de baja amplitud sin signos 
de desmielinización.



AMAN (90s) se describen BLOQUEOS DE 
CONDUCCIÓN (BC)  

BC que se resolvían de forma rápida (días o 
semanas) sin signos de remielinización (dispersión 
temporal). 

BC coexistían con la DEGENERACIÓN AXONAL en 
un mismo nervio o en nervios diferentes. 



• Modelos animales y estudios clínicos 
en AMAN evidencian. 

• A Depósitos de Ig G y complemento 
en los nodos. 

• A Un proceso inmune que ocasiona el 
desanclaje de la mielina no compacta 
del paranodo, alargamiento del nodo, 
fallo de la conducción BC

• E En las fases iniciales del proceso 
inmunológico la disfunción de la 
región nodal será reversible. 

• H Pero si la reacción inmunológica 
progresa  el influjo del Ca + dentro del 
axón, degeneración axonal.



Los bloqueos de conducción y la degeneración 
axonal eran un continuo de la misma condición 
fisiopatológica.



El BC ha sido considerado en los criterios 
neurofisiológicos clásicos SGB como diagnóstico de 
desmielinización (subtipo AIDP).

Lo que ha llevando a clasificar erroneamente a los 
pacientes con AMAN y BC como AIDP¿AIDP con 
anticuerpos antigangliósidos? 



La presencia de BC en el AMAN nos explica que una 
neuropatía  “axonal” pueda ser de buen pronóstico. 

AMAN solo con BC buen pronóstico. 

AMAN BC y degeneración axonal mal pronóstico.



Así pues el concepto de nodo-paranodopatía hace 
necesario cambios en la interpretación de los 
hallazgos EDX en el diagnóstico SGB. 

En la actualidad no hay consenso en los criterios 
EDX para el diagnóstico de  SGB.



El diagnóstico de SGB es CLÍNICO.

En base a iniciar el tratamiento de forma precoz y a 
que los criterios EDX clásicos (Oh y Haden) no son 
de utilidad para el diagnóstico precoz SGB.



• La mayoría de los criterios EDX  fueron establecidos de 
forma empírica en la década de los 80. 

• Basados en estudios EDX no muy precoces. 

• Sin conocimiento de la existencia de formas axonales(86). 

• En los 90 los criterios EDX se completaron para diferenciar 
las formas axonales de las desmielinizantes. 

• Fundamentados en que la base fisiopatológica de las 
formas axonales, era la degeneración axonal. 

• Sin conocimiento del concepto de bloqueo axonal 
(nodopatía)



CRITERIOS
 AIDP

x1 en 2 nervios

OH et all
1995 x2

HADEN ET ALL
1998 x2

VC <90% LIN (o 85% LIN si 
la Ampl <50%) 

<90% LIN (o 85% LIN si 
la Ampl <50%) 

LATENCIA DISTAL >110% (o 120% si la 
Ampl<100%)

>110% (o 120% si la 
Ampl<100%)

DISPERSIÓN 
TEMPORAL N.C. 30%

BLOQUEO DE 
CONDUCCIÓN 50% (si Ampl>20%) N.C

LATENCIA F >120% LSN >120% LSN

CRITERIOS AMAN Amp<80% x2 Amp<80%x2



En las formas típicas de SGB el diagnóstico clínico 
es sencillo. 

En las formas atípicas (conservan los ROT, 
localización MMSS…..), el diagnóstico clínico SGB 
no es tan sencillo y el apoyo EDX puede ser de gran 
utilidad.



Necesidad de criterios EDX para el diagnóstico 
precoz SGB. 

Buscar marcadores de lesión aguda de SNP en 
fases tempranas.  

BC es la manifestación EDX de una alteración en la  
función del nervio (causa directa del deficit ).



Los bloqueos de conducción a 
lo largo del axón, tienen su 
marcador en la caída de la 
amplitud del potencial motor 
proximal/distal BC.



Los bloqueos de conducción a 
nivel distal, tienen su marcador 
en el potencial motor distal de 
baja amplitud.



El EDX puede apoyar el diagnóstico de SGB en la 
fase temprana, si objetivamos  BC a lo largo del axón 
o a nivel distal. 





Sólo con el  EDX en la fase temprana es difícil 
confirmar el subtipo SGB (AIDP O AMAN). 

En la actualidad no tiene gran importancia, ya que el 
manejo y el tratamiento de los pacientes en los 
diferentes subtipos SGB es el mismo.



AIDP y AMAN tienen diferente immunopatogénesis. 

Cada subtipo podría beneficiarse de tratamientos 
diferentes. 

En un  futuro puede ser de utilidad el diferenciar  los 
subtipos de SGB. 

¿Establecer criterios EDX diferenciadores AIDP y 
AMAN?



Conclusiones
NODO-PARANODOPATÍA define: 

El sitio de la lesión del nervio. 

Un mecanismo fisiopatológico específico.  

Con un claro correlato EDX. 

Que nos permite un diagnóstico precoz SGB.


