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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

La neuralgia amiotréfica es una neuropatia inflamatoria e idiopatica que se caracteriza por dolor
neuropatico. Se describi6 por primera vez en 1948 como una afectacién sélo del plexo braquial y se
denomind sindrome de Parsonage-Turner. Aunque este sindrome es mas frecuente en el plexo braquial,
puede afectar de forma concomitante o aislada al nervio frénico, y en esta circunstancia el diagndstico es
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Introduccion

muy dificil si no hay alta sospecha clinica.

Presentamos el caso de un paciente con neuralgia amiotrofica cuya Gnica manifestacion fue la
afectacion frénica izquierda, y destacamos la refractariedad del dolor a los analgésicos, asi como la
persistencia de los sintomas y de la alteracion diafragmatica durante mas de 6 meses.

© 2009 SEPAR. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservados.

Unilateral Painful Diaphragm Paralysis as the Only Sign of Amyotrophic
Neuralgia

ABSTRACT

Amyotrophic neuralgia is an inflammatory and idiopathic neuropathy which is characterised by
neuropathic pain. It was described for the first time in 1948 as condition that only affected the brachial
plexus and was called Parsonage-Turner syndrome. Although this syndrome is more common in the
brachial plexus, it can concomitantly, or in isolation affect the phrenic nerve, and in this case the diagnosis
is very difficult if there is no high clinical suspicion.

We present a case of a patient with amyotrophic neuralgia in which the only sign was left phrenic
involvement, and we highlight the resistance of the pain to analgesics, as well as the persistence of the
symptoms and diaphragm problems for over 6 months.

© 2009 SEPAR. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

caso, el sintoma caracteristico de la paralisis diafragmatica es la
disnea de esfuerzo y/o en decibito supino, pero es excepcional

La paralisis diafragmatica unilateral puede ser idiopatica! o que curse con dolor.

secundaria a maltiples causas, de las cuales la mas comn es un
tumor con afectacién del nervio frénico o el traumatismo
quirdrgico, aunque también se ha descrito en circunstancias poco
frecuentes?. En la forma idiopatica se ha sefialado la infeccién
virica como la etiologia mas probable y suele ser asintomatica. En
casos muy sintomaticos con elevacion de un sélo hemidiafragma
debemos sospechar afectaciéon incompleta del diafragma contra-
lateral® o implicacién de los miisculos intercostales. En cualquier
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Describimos el caso de un paciente con paralisis diafragmatica
unilateral, cuyo Gnico sintoma era un dolor de tipo lancinante con
los movimientos del brazo homolateral, refractario a altas dosis
de diversos analgésicos y persistente 6 meses después del
diagnéstico.

Observacion clinica

Varén de 49 aios, exfumador con consumo acumulado de
20 paquetes-afios, sin otros antecedentes médico-quirdrgicos.
Consulté por un cuadro de 3 meses de evolucién consistente en
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dolor lancinante en el hemitérax izquierdo que se irradiaba a la
region dorsal en relacién con movimientos bruscos o con esfuerzo
del brazo izquierdo, y que le provocaba sensacion de disnea.
Referia dolor en el costado derecho ocasionalmente. En reposo
estaba asintomatico. No referia debilidad muscular ni pérdida de
sensibilidad. No tenia antecedente de infeccion virica, vacunacion
reciente, ejercicio extenuante, cirugia, traumatismos o historia
familiar de neuralgia amiotrofica (NA) hereditaria.

En la exploracion fisica destacaban una temperatura de 36,5°C
y presion arterial de 120/80 mmHg. En la auscultacién pulmonar
habia hipofonesis en la base izquierda. La exploraciéon neurolégica
detallada mostraba que el lenguaje, los pares craneales, la fuerza,
la sensibilidad tanto superficial como profunda y los reflejos no
estaban alterados, y tampoco habia atrofia ni fasciculaciones. El
hemograma, la bioquimica general y los valores de enzimas
musculares (creatincinasa y aldolasa), velocidad de sedimentacion
globular, proteina C reactiva, hormonas tiroideas, anticuerpos
antinucleares y citoplasmicos antineutrofilos y factor reumatoide
fueron normales. La radiografia de térax mostré elevacion del
hemidiafragma izquierdo (fig. 1), y la fluoroscopia confirmé la
paresia de dicho diafragma. La gasometria arterial mostré un pH
de 7,43, presion arterial de oxigeno de 83 mmHg y presion arterial
de anhidrido carb6nico de 36 mmHg. No se observo desaturacion
(tiempo por debajo del 90% de saturacion: 0,35%) en la
pulsioximetria nocturna. Las pruebas de funcién pulmonar
evidenciaron una capacidad vital forzada (FVC) de 3.240 ml (un
68% del predicho), volumen espiratorio forzado en el primer
segundo (FEV;) de 2.340 ml (un 65% del predicho), cociente FEV,/
FVC del 72%, capacidad pulmonar total de 5.820ml (un 89% del
predicho), volumen residual de 2.650ml (un 127% del predicho),
capacidad residual funcional de 3.330ml (un 93% del predicho),
capacidad de difusion del mondxido de carbono del 73% y
capacidad de difusion corregida por el volumen alveolar del 86%.
Las presiones inspiratoria maxima y espiratoria maxima eran de
6,11 kPa (un 57% del predicho) y 8,50kPa (un 62% del predicho),
respectivamente. Tanto la tomografia computarizada de cuello y
mediastino como la resonancia magnética de médula espinal
fueron normales. Los estudios de conduccion del nervio frénico
izquierdo demostraban una respuesta con latencia incrementada
(10,5ms), duracion de 24,8 ms, y amplitud disminuida (0,5 mV)
respecto al lado opuesto, lo que era indicativo de afectacién del
nervio frénico (fig. 2). El electromiograma (EMG) del plexo
braquial izquierdo era normal. El EMG de control realizado a los
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Figura 1. Radiografia de torax posteroanterior. Se aprecia elevacién del hemidia-
fragma izquierdo.

A1

Stimulus site Latt Dur Amp
A1: N. frénico izquierdo 10,5 24.8 0,5
B2 N Frénico derecho 7.9 15,6 0,8

Figura 2. La velocidad de conduccién demuestra una respuesta del nervio frénico
izquierdo (A1) con latencia aumentada y amplitud disminuida. Respuesta normal
del nervio frénico derecho (B2).

3 meses mostrd en el nervio frénico izquierdo la persistencia de
latencia prolongada y baja amplitud en relaciéon con el lado
opuesto.

Discusion

La NA es una neuropatia inflamatoria e idiopatica que se
caracteriza por el inicio agudo de dolor neuropatico, seguido de
debilidad y atrofia de la musculatura afectada. También puede
cursar con déficits sensitivos con parestesias y/o hipoestesias. La
enfermedad se describié por primera vez en 1948 como una
afectacién inicamente del plexo braquial y se denomind sindrome
de Parsonage-Turner? o neuritis braquial, neuropatia del plexo
braquial o radiculitis braquial aguda. Posteriormente se observo
neuropatia concomitante o aislada de otros nervios periféricos. La
afectacién concomitante del nervio frénico es rara en la NA®, y la
neuropatia frénica bilateral o unilateral aislada es incluso mas
infrecuente®”.

Nuestro paciente presentaba dolor en el hemitorax izquierdo
de perfil neuralgico con afectacion diafragmatica homolateral
aislada, que se confirm6 mediante EMG. La ausencia de una causa
especifica tras realizar un estudio exhaustivo y el dolor neuropa-
tico son los criterios utilizados para el diagnéstico de una NA con
afectacion del nervio frénico®®.

En la serie de Tsao et al'®, de los 33 pacientes con paralisis
frénica idiopatica, 7 casos con NA presentaban afectacion de otro
nervio motor tipico de NA y 10 casos tenian afectacion aislada del
nervio frénico.

La incidencia de la NA es de 2-3 por 100.000 personas por afio,
con un pico de incidencia entre la tercera y quinta décadas.
Predomina en varones con una relacion 2-4:1. Se describié una
variante hereditaria autosomica dominante (NA hereditaria), la
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cual predispone a ataques recurrentes de neuropatia periférica.
Los estudios genéticos!! indican un defecto en el cromosoma
17q24-q25. La afectacion extrabraquial es mas frecuente (56%) en
el subtipo hereditario que en el esporadico (17%). Aunque se
desconoce la etiologia, se baraja un mecanismo patogénico
autoinmunitario que conduciria a la desmielinizacién focal o
degeneracién axonal'?,

El cuadro tipico de la NA es dolor intenso de inicio stbito en el
hombro, seguido de debilidad y atrofia en los masculos inervados
por C5-C7*'3, Puede haber irradiacién a la escapula, y el dolor
neuropatico afecta sobre todo por la noche'. La afectacién de
otros nervios periféricos produce diversos sindromes clinicos'>~"”.
La duracion del dolor es de aproximadamente 30 dias y en un
tercio de los pacientes persiste un dolor cronico, refractario a
analgésicos habituales. En nuestro caso el dolor intenso, lanci-
nante, desencadenado por los esfuerzos realizados con el brazo
izquierdo persiste a los 6 meses.

El diagnostico es muy dificil si no existe la debilidad muscular
de las extremidades superiores que es tipica de la enfermedad. La
sospecha se basa en la presencia de dolor neuropatico agudo en
los hombros y extremidades superiores o paralisis diafragmatica
inexplicada. Es necesario descartar las causas comunes de
neuropatia periférica como infeccion, enfermedades autoinmuni-
tarias, diabetes y vasculitis. La EMG con estudio de conduccion del
nervio puede demostrar bloqueos de conduccién parcheada y
servir para excluir una monorradiculopatia o neuropatia por
atrapamiento. En caso de afectacion del plexo braquial, la
resonancia magnética cervical es generalmente normal, excepto
la hiperintensidad T2. La afectacion del nervio frénico también
puede sospecharse a partir de los datos de funcion pulmonar, que
muestran restriccion y disminucion de las presiones inspiratorias,
con capacidad residual funcional conservada. El volumen espira-
torio de reserva y la presion espiratoria maxima estan general-
mente conservados en la paralisis frénica aislada. La disminucion
del volumen espiratorio de reserva hace pensar en afectacion de
los nervios de los misculos accesorios, y en este caso puede cursar
con importante disnea, que es inusual en una paralisis frénica
unilateral aislada.

El manejo suele ser conservador y consiste en analgésicos,
fisioterapia y tranquilizar al paciente. Los corticoides se utilizaron
para mitigar el dolor, pero no demostraron influencia alguna en el
curso de la enfermedad. En pacientes con gran disnea la plicatura
del diafragma puede aliviar los sintomas'®, pero debe retrasarse
como minimo 2 afios, ya que se observan recuperaciones tardias.

El prondstico de la NA tipica sin afectacién del nervio frénico es
bueno'®, con resolucién completa en mas del 90% de los casos a
los 3 afios®. Sin embargo, 3 de los 4 casos con afectacién del nervio
frénico comunicados por Tsairis et al® tenian hemidiafragmas
inmoviles en la fluoroscopia entre 2 afios y medio y 4 después del

inicio de la enfermedad. Varios autores®”!°2° coinciden en que la

recuperacion del nervio frénico requiere mas tiempo que la de los
nervios de extremidades, pues tarda hasta 3 afos.

Como conclusiéon queremos destacar la importancia que tiene
la sospecha de NA como causa de paralisis diafragmatica
unilateral dolorosa, porque el diagnostico es fundamentalmente
clinico y los estudios de imagen sélo sirven para excluir otras
causas de paralisis frénica unilateral.
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