
Resumen
Las  neuropatías hereditarias sensitivas y autonómicas 
(HSAN), son un grupo de enfermedades raras que suelen 
EJIGXEV�PEW�½FVEW�RIVZMSWEW�QMIPuRMGEW�]�EQMIPuRMGEW��GSQTVS-
QIXMIRHS�PE�WIRWMFMPMHEH�WYTIV½GMEP���TVSJYRHE��]��JYRGMSRIW�
EYXSRzQMGEW�UYI�WI�QERM½IWXER�IR�EQTYXEGMSRIW���PGIVEW�
TSV�TVIWMzR��JVEGXYVEW��EVVI¾I\ME��SWXISQMIPMXMW�]�QYXMPEGMSRIW��
que conducen a discapacidad, baja calidad de vida y mal 
pronóstico. Los estudios moleculares son el estándar de oro 
para el diagnóstico, sin embargo la electromiografía es un 
IWXYHMS�GSR½EFPI�UYI�IZMHIRGME�PE�EJIGGMzR�WIRWMXMZE��GSRZMV-
tiéndose en una alternativa como apoyo al diagnóstico en 
nuestro medio. En el caso reportado el desconocimiento de 
la patología condujo a una discapacidad severa, aislamien-
to social y las múltiples complicaciones que produjeron su 
muerte. LUXMÉDICA AÑO11, NÚMERO 34, SEPTIEMBRE-DICIEMBRE 
2016, PP 41-49
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Abstract 
Hereditary sensory and automatic neuropathy are a group 
SJ� VEVI�HMWIEWIW� XLEX� XIRH� XS�EJJIGX� XLI�RIVZI�½FIVW��Q]I-
PMREXIH� ERH� YRQ]IPMREXIH�� GSQTVSQMWMRK� WYTIV½GMEP� ERH�
deep sensitivity and autonomic functions that are manifes-
XIH� MR� EQTYXEXMSRW�� YPGIVW� F]� TVIWWYVI�� JVEGXYVIW�� EVI¾I\ME��
osteomyelitis and mutilation, which lead to disability, low 
quality of life and poor prognosis. Molecular studies are the 
standard gold for the diagnosis, however the electromyogra-
phy is a reliable test that evidences the sensitive condition, 
becoming in an alternative as support to the diagnosis. In 
the reported case the ignorance of the disease led to a seve-
re disability, social isolation, and multiple complications that 
caused his death. LUXMÉDICA AÑO11, NÚMERO 34, SEPTIEMBRE-
DICIEMBRE 2016, PP 41-49
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Introducción
/DV� QHXURSDWtDV� KHUHGLWDULDV� VHQVLWLYDV�DXWRQyPLFDV� �+6$1�� VRQ�XQ�
JUXSR�GH�HQIHUPHGDGHV�UDUDV��FDUDFWHUL]DGDV�SRU�DOWHUDFLRQHV�VHQVR-
ULDOHV�\�DXWRQyPLFDV��FODVLÀFDGRV�HQ�FLQFR�WLSRV��DOJXQRV�DXWRUHV�FRQ-
sideran 6)1,2, dependiendo de la herencia, neuropatología y síntomas.
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&DGD�QHXURSDWtD�HV�SURGXFLGD�SRU�GHIHFWRV�JHQpWLFRV�HVSHFtÀFRV�
TXH�DIHFWDQ�HO�GHVDUUROOR�GH�ÀEUDV�QHUYLRVDV�� UHVXOWDQGR�HQ�XQD�
H[SUHVLyQ�IHQRWtSLFD�YDULDEOH��(O�WLSR�,,�SXHGH�WHQHU�XQ�RULJHQ�DX-
WRVyPLFR� UHFHVLYR� R� SUHVHQWDUVH� HQ� IRUPD� HVSRUiGLFD�� FRQ� XQD�
PXWDFLyQ�HQ�HO�JHQ�:1.���)$0���%�R�.,)�$�TXH�VH�ORFDOL]D�HQ�
el cromosoma 12p13.33���20,0����������6XHOH�DIHFWDU�OD�VHQVLEL-
OLGDG�VXSHUÀFLDO�\�SURIXQGD�SRU�FRPSURPLVR�GH�ÀEUDV�ODUJDV�WLSR�
A, B y pequeñas tipo C.1-3 (tabla1).
(Q�OD�OLWHUDWXUD�FRQVXOWDGD�VH�LGHQWLÀFDURQ�HVFDVRV�UHSRUWHV�FRQVL-
derando su baja prevalencia de 1 en 100 000 2,4,5. En nuestro país 
VH�HQFRQWUy�XQ�UHSRUWH�GH�WUHV�IDPLOLDV�DIHFWDGDV�HQ�HO�HVWDGR�GH�
San Luis Potosí 2. A continuación, presentamos un caso detectado 
HQ� HO� HVWDGR�GH�*XHUUHUR� HO� FXDO� IXH� DWHQGLGR� HQ� HO�&HQWUR�GH�
5HKDELOLWDFLyQ�H�,QFOXVLyQ�,QIDQWLO�7HOHWyQ�D�SDUWLU�GH�ORV����DxRV�
de edad. A su ingreso presentaba complicaciones severas, resal-
tando por tal motivo la necesidad de una intervención oportuna, 
DVt�FRPR�HO�PDQHMR�FRQGXFWXDO�\�HGXFDFLyQ�D� OD� IDPLOLD�SDUD� OD�
mejora la calidad de vida.

Presentación del caso clínico
Antecedentes
)HPHQLQR�SURGXFWR�GH�OD�JHVWD����GH�PDGUH�GH����DxRV�\�SDGUH�GH�����QHJDQGR�
consanguinidad y consumo o abuso de sustancias tóxicas. Embarazo no planeado, 
VLQ�FRQWURO�SUHQDWDO��QL�FRQVXPR�GH�iFLGR�IyOLFR�R�KLHUUR��FRQ�DQWHFHGHQWH�GH�FHU-
vicovaginitis al cuarto mes de gestación. Resuelto a las 40 semanas de gestación 
(SDG) vía cesárea por presentación pélvica, peso de 2850 gramos, Apgar desco-
QRFLGR�� 3UHVHQWD� VtQGURPH� GH� GLÀFXOWDG� UHVSLUDWRULD�� PDQHMiQGRVH� VyOR� FRQ�22  
VXSOHPHQWDULR�FRQ�FDVFR�FHIiOLFR�\�VH�PDQWXYR�HQ�FXQHUR�SDWROyJLFR�GXUDQWH�FLQFR�
días sin presentar complicaciones.

Evolución de la enfermedad y 
complicaciones
3 meses: inicia con hipotonía, hiperter-
mia y crisis convulsivas secundarias a hi-
GURFHIDOLD��DPHULWDQGR�FRORFDFLyQ�GH�YiO-
vula de derivación ventrículoperitoneal, 
con remisión de las crisis. 

6 meses: se agregan lesiones en cavidad 
RUDO�WLSR�DIWDV�\�DVRFLDGR�D�OD�GHQWLFLyQ�VH�
presenta una mutilación parcial de lengua.

9 meses: presenta cuadro de conjunti-
vitis de repetición, dermo-abrasiones en 
párpados, además de úlceras en ambas 
córneas. 

���PHVHV: se detecta retraso en la ad-
quisición de los hitos del desarrollo, no 
ORJUD� FRQWURO� FHIiOLFR�� WURQFR�� JDWHR�� EL-
SHGHVWDFLyQ�R�PDUFKD�\�SUHVHQWD�GLÀFXO-
WDG�SDUD�OD�PDQLSXODFLyQ�ÀQD�GH�REMHWRV��
mientras que el desarrollo auditivo y del 
lenguaje se mantiene en rangos de nor-
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PDOLGDG��(O�WRQR�PXVFXODU�\�ORV�UHÁHMRV�GH�
estiramiento se reportan disminuidos, por 
lo que ante estos datos se inicia estudio de 
probable neuropatía. En relación a la de-
JOXFLyQ�QR�VH�LGHQWLÀFDURQ�SUREOHPDV��VLQ�
embargo, se dio manejo por antecedente 
GH�UHÁXMR�JDVWURHVRIiJLFR��

4 años: persiste con lesiones tipo úlcera 
por presión y dermo-abrasiones disemi-
nadas en todo el cuerpo de predominio 
GLVWDO�\�OHVLRQHV�SRU�DXWRPXWLODFLyQ�HQ�ID-
langes distales de ambas manos, contrac-
WXUDV�HQ�PLHPEURV�LQIHULRUHV��LVTXLRWLELD-
les y tríceps sural). Inicio de bipedestación 
\�PDUFKD�D�HVWD�HGDG�FRQ�GLÀFXOWDG��DPH-
ritando apoyo de terceras personas para 
lograr deambular. 

5 años��HQ�FDYLGDG�RUDO�VH�LGHQWLÀFD�DWUR-
ÀD� GH� SDSLODV� JXVWDWLYDV� \� ItVWXOD� HQ� SD-
ladar que amerita injerto, se toma biop-
sia del tejido descartando malignidad. En 
relación a su conducta, se incrementaron 
ORV�ODSVRV�GH�DXWRDJUHVLyQ��GLÀFXOWDQGR�HO�
DSHJR�D�ODV�LQGLFDFLRQHV�\�XQ�IUDFDVR�HQ�OD�
resolución de las lesiones en piel y orien-
tación de la patología. 

��� DxRV: acude al Centro de Rehabili-
WDFLyQ�H�,QFOXVLyQ�,QIDQWLO�7HOHWyQ�SRU�XQ�
cuadro de discapacidad múltiple (visual, 
motora, cognitiva), donde se integran los 
siguientes datos por parte del equipo mul-
tidisciplinario:

Se realizó una valoración inicial de la 
PHGLGD� GH� LQGHSHQGHQFLD� IXQFLRQDO� YHU-
VLyQ� SHGLiWULFD� )XQFWLRQDO� ,QGHSHQGHQ-
FH�0HDVXUH� �:HH�),0� SRU� VXV� VLJODV� HQ�
inglés), con un puntaje total de 58/126, 
con repercusión en las tres áreas que eva-
lúa (cuidado personal, movilidad y cogni-
ción), con mayor impacto en la de movi-
lidad, condicionando mayor dependencia 
para las actividades de vida diaria y aisla-
PLHQWR�VRFLDO���ÀJXUD����
6H�FRUURERUy� OD�KLSRWRQtD�\�DUUHÁH[LD��

PLHQWUDV�TXH�OD�IXHU]D�SRU�JUXSRV�PXVFX-
ODUHV�HQ�HVFDOD�GH�/RYHWW�IXH�GH�����SDUD�

miembros superiores y 3/5 para miembros 
LQIHULRUHV�� 6H� HQFRQWUDURQ� FRQWUDFWXUDV�
principalmente isquiotibiales de 90°, trí-
FHSV�VXUDO�����\�HQ�ÁH[RUHV�GH�FDGHUDV�HQ�
�����/D�VHQVLELOLGDG�VXSHUÀFLDO�\�SURIXQGD�
en todas sus variantes se reportó ausente 
en todas las zonas del cuerpo. Se corro-
ERUy� XQD� DPSXWDFLyQ�P~OWLSOH� GH� IDODQ-
ges distales, excepto del quinto dedo de 
mano izquierda y amputación del primer 
dedo de pie izquierdo, además de una 
úlcera de cuatro cm de diámetro a nivel 
de patela derecha, estadio III y escoliosis 
GRUVR�OXPEDU�� /D� HOHFWURQHXURPLRJUDItD�
(ENMG) demostró una polineuropatía 
sensorial del tipo degeneración axonal en 
las cuatro extremidades, mientras que las 
conducciones motoras se encontraron en 
parámetros normales para todos los ner-
YLRV�HYDOXDGRV��ÀJXUD�����/RV�SRWHQFLDOHV�
somatosensoriales se reportaron con un 
bloqueo de la respuesta en nervio tibial y 
PHGLDQR��(O�HVWDGR�PHQWDO� IXH�DERUGDGR�
como un trastorno del comportamiento 
con alteraciones en juicio, ánimo y baja 
WROHUDQFLD� D� OD� IUXVWUDFLyQ� SRU� OR� TXH� VH�
inició manejo con risperidona a dosis de 1 
mg cada 24 horas, con mejoría parcial de 
ORV�VtQWRPDV��(O�FRHÀFLHQWH�LQWHOHFWXDO�IXH�
UHSRUWDGR�FRPR�OLPtWURIH�
13 años�� SUHVHQWD� IUDFWXUD� \� GHVSOD]D-
PLHQWR� HSLÀVLDULR� WLSR� �� HQ�PXxHFD� GH-
UHFKD� �FODVLÀFDFLyQ� GH� 6PLWK�� VHFXQGDULD�
a caída, ameritando manejo conservador, 
VLQ�ORJUDUVH�UHGXFLU��SURGXFLHQGR�GHIRUPL-
dad y edema de tejidos blandos. 

14 años: acompañado del edema en 
miembro torácico derecho, se agrega una 
lesión tipo úlcera estadio IV a nivel de 
codo, con destrucción de la articulación, 
además de otra lesión en pie derecho es-
tadio IV, la cual se complica con una os-
teomielitis y necrosis de huesos del tarso, 
desarrollando una sepsis y muerte de la 
paciente (imágenes 1-3).
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Discusión

$ERUGDMH�GLDJQyVWLFR

Los estudios moleculares son el están-
dar de oro para el diagnóstico de estas 
patologías2,6,7 sin embargo, son estudios 
costosos y con una baja disponibilidad en 
países en vías de desarrollo, por lo que se 
KDQ�SURSXHVWR���WLSRV�GH�+16$��TXH�SUH-
VHQWDQ�FDUDFWHUtVWLFDV�FOtQLFDV�HVSHFtÀFDV��
de las cuales podemos apoyarnos para 
realizar un diagnóstico clínico, tomando 
en consideración la gran variabilidad del 
cuadro (véase tabla 2),4,8 mientras que el 
GLDJQyVWLFR� GLIHUHQFLDO� GHEH� FRQWHPSODU�
HQWLGDGHV��SRU�HMHPSOR�FRQ�RWUDV�IRUPDV�
GH� +61$�� HO� VtQGURPH� GH� /HVFK�1\KDQ��
IHQLOFHWRQXULD�QR�WUDWDGD��QHXURSDWtD�GLD-
bética y lepra.5

El abordaje diagnóstico de este caso se 
realizó con los datos clínicos y se com-
plementó con el estudio de ENMG, don-
de se hizo evidente una disminución en 
la amplitud de los potenciales de acción 
nerviosos sensoriales (PANS), mientras 
que los potenciales de acción muscular 
FRPSXHVWR� �3$0&�� IXHURQ�QRUPDOHV��/D�
exploración con electrodo de aguja reve-
Oy�ÀEULODFLRQHV��HOHPHQWRV�TXH�VH�KDQ�UH-
SRUWDGR�HQ�RWURV�HVWXGLRV�FRQ�+6$1�WLSR�
II.3�&DEH�DFODUDU�TXH�HQ�IRUPD�DQDWyPLFD�
ODV�+61$�SURGXFHQ�XQD�GHSOHFLyQ�GH�ODV�
ÀEUDV� QHUYLRVDV� VHQVRULDOHV� \� DXWRQyPL-
cas, por lo que el tamaño de las raíces 
nerviosas dorsales y los ganglios pueden 
tener una reducción en su tamaño ma-
yor al 10%. Este dato se corroboró con el 
bloqueo de la conducción de los poten-
ciales somatosensoriales de nervio tibial y 
mediano. 

Un auxiliar más en el estudio de estas 
patologías es valorar la respuesta simpá-
tica de la piel, ya que es una prueba es-
SHFtÀFD�SDUD�YDORUDU�ODV�ÀEUDV�DXWRQyPL-
cas (pequeñas no mielinizadas), las cuales 
no pueden evaluarse con los estudios 

convencionales.9 Sin embargo, al ser un 
SURFHGLPLHQWR�SRFR�UXWLQDULR�QR�IXH�SR-
sible replicar dicha prueba en la paciente. 
Para autores como Garay et. al, el cuadro 
FOtQLFR� IXH�HO�SULQFLSDO� VXVWHQWR�GLDJQyV-
tico que se complementa con biopsia y 
ENMG.5

0DQLIHVWDFLRQHV�FOtQLFDV�GH�ODV�+61$

En relación a casos documentados con la 
misma patología Pacheco Cuéllar repor-
Wy� GRV� IDPLOLDV�PH[LFDQDV� DIHFWDGDV� GH�
16$+� ,,$�� GRQGH� VH� LGHQWLILFy� XQD� HOL-
minación nueva de 8 nucleótidos c.1219 
1226 de lTCTCAGCA, que ocasiona una 
SURWHtQD� DQRUPDO�� /RV� DIHFWDGRV� SUH-
sentaban ausencia de sensibilidad y am-
putaciones en las porciones distales de 
manos y pies, sin debilidad muscular ni 
PDQLIHVWDFLRQHV�DXWRQyPLFDV��3$16�DX-
sentes con edad de inicio entre la prime-
ra y la segunda décadas de la vida (9-20 
años). 10

Mientras que C. Esmer y cols. reporta-
ron en México un cuadro prácticamente 
idéntico en tres hermanos con alteración 
GH� OD� VHQVLELOLGDG�� FRHÀFLHQWH� LQWHOHFWXDO�
OLPtWURIH�� IXHU]D� FRQVHUYDGD�� WRQR� PXV-
FXODU� GLVPLQXLGR�� QLQJXQD�PDQLIHVWDFLyQ�
DXWRQyPLFD��UHÁHMRV�DXVHQWHV�\�DXVHQFLD�
de los PANS que se correlacionan con el 
cuadro del caso clínico expuesto y sin an-
WHFHGHQWH�IDPLOLDU�GH�QHXURSDWtD��VLQ�HP-
bargo, a estos pacientes se les realizó el 
HVWXGLR�PROHFXODU��LGHQWLÀFDQGR�XQD�PX-
tación previamente reportada en un ca-
nadiense con ascendencia libanesa en la 
VHFXHQFLD�:1.����OR�TXH�VXJLHUH�TXH�HQ�
México exista población con ascendencia 
de este tipo y portadora de la patología o 
sea resultado de una nueva mutación que 
supera lo esperado en esta secuencia.2,10

Otros casos reportados con patrón 
+61$�WLSR�,,�SUHVHQWDQ�XQ�PDUFDGR�FRP-
promiso sensorial, mutilaciones en manos 
\�SLHV��RVWHRPLHOLWLV��IUDFWXUDV�IUHFXHQWHV��
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GHIRUPLGDGHV�HQ�PDQRV�\�SLHV��DWURÀD�GH�
SDSLODV�JXVWDWLYDV�\�DIHFFLyQ�D�HVWUXFWXUDV�
GH�FDUD��FRQ�IXQFLRQHV�FRJQLWLYDV�QRUPD-
OHV�R� OLPtWURIHV��'DWRV�TXH�VH�FRUUHODFLR-
nan con la evolución y cuadro clínico de 
la paciente.2, 6, 8

Problemas dermatológico y anexos

'HELGR� D� ODV� OHVLRQHV� DXWRLQÁLQJLGDV�
que se caracterizan por tener un bajo 
porcentaje de curación y alta recurren-
cia, se convierten en motivos de con-
VXOWD� IUHFXHQWH�5 Los problemas oculares 
como úlceras corneales suelen disminuir 
la agudeza visual y comprometer el nivel 
de independencia. En el caso de esta pa-
ciente, la persistencia de lesiones en cara 
\� PLHPEURV� LQIHULRUHV� D� SHVDU� GH� WUDWD-
PLHQWR� IDUPDFROyJLFR� \� FXLGDGRV� GH� ORV�
IDPLOLDUHV�VH�RULJLQy�SRU�XQ�FRPSRQHQWH�
conductual que llevó a la paciente a lace-
raciones constantes.

Problemas ortopédicos y alteracio-
nes de la marcha

(Q� ODV� +61$� OD� DOWHUDFLyQ� PROHFXODU� HQ�
OD�IXQFLyQ�GHO�IDFWRU�GH�FUHFLPLHQWR�QHX-
URQDO� �1*)�� WDPELpQ� DIHFWD� HO� SURFHVR�
QRUPDO�GH�FRQVROLGDFLyQ�GH�OD�IUDFWXUD��(O�
PHWDEROLVPR�yVHR� VH� YH� DIHFWDGR�SRU� OD�
IDOWD� GH� ÀEUDV� QRFLFHSWLYDV�� SUHVHQWH� QR�
sólo en la piel, sino también en el sistema 
esquelético.11�(VWRV�IDFWRUHV�SURGXFHQ�XQ�
PD\RU�ULHVJR�GH�IUDFWXUDV�\�HYROXFLyQ�WyU-
pida como en el caso expuesto. La marcha 
atáxica está presente en la mayoría de las 
16$+�� FRQ� DXPHQWR� HQ� OD� EDVH� GH� VXV-
WHQWDFLyQ�� FDtGDV� IUHFXHQWHV�� DGHPiV� GH�
DXVHQFLD�GH�ORV�UHÁHMRV�RVWHRWHQGLQRVRV�\�
requiriendo hasta en un 50% de los casos 
asistencia para la marcha, produciendo 
baja movilidad y estructuración de con-
tracturas.1,12 Para este caso las contractu-
ras ya estaban estructuradas, impidiendo 
la bipedestación requiriendo de ayuda 
para los traslados, mientras que las trans-

IHUHQFLDV� ODV� UHDOL]DED� SRU� VX� FXHQWD� VLQ�
cuidar de la integridad de tejidos blandos.

Problemas intelectuales  
y de conducta

El desarrollo cognitivo es normal o limí-
WURIH�HQ�OD�+61$�WLSR�,,��OR�TXH�OD�GLIHUHQ-
cia de las tipos III y IV, donde se reporta 
discapacidad intelectual leve a modera-
da.2-4,8 Las alteraciones conductuales, ya 
reportadas en otros casos como trastor-
nos obsesivo-compulsivos, ansiedad y 
problemas de aprendizaje suelen compli-
car su evolución si no se realiza una in-
tervención temprana.13 En el caso de esta 
paciente se dio manejo por paidopsiquia-
WUtD�D�EDVH�GH�ULVSHULGRQD��FRQ�XQ�IUDFDVR�
HQ�HO�WUDWDPLHQWR�SRU�IDOWD�GH�DSHJR�D�ODV�
indicaciones.

Otras manifestaciones clínicas en las 
+61$�

([LVWHQ� RWUDV� PDQLIHVWDFLRQHV� TXH� WDP-
bién deben tomarse en cuenta sobre los 
aparatos cardiovascular, digestivo, respi-
ratorio, renal y visual que causan grados 
YDULDEOHV�GH�GLVFDSDFLGDG�\� IXQFLyQ��GH-
pendiendo del tipo de mutación.12

Durante el seguimiento de la pacien-
te no se documentaron alteraciones car-
diovasculares, como arritmias, hipoten-
sión ortostática o cambios de la tensión 
arterial, datos que corresponden con las 
+61$�WLSR�,,�HQ�FRPSDUDFLyQ�FRQ�OD�WLSR�
,,,� TXH�SUHVHQWDQ�PD\RUHV�PDQLIHVWDFLR-
nes autonómicas.14 En relación al apar-
tado respiratorio, la paciente nunca pre-
VHQWy�PRGLÀFDFLRQHV�HQ�OD�VDWXUDFLyQ�GH�
O2 ni retención de CO2, manteniendo un 
adecuado patrón ventilatorio y sin episo-
GLRV�LQIHFFLRVRV��QL�DOWHUDFLRQHV�UHVSLUDWR-
rias durante el sueño, los cuales se han 
GRFXPHQWDGR�HQ�PD\RU�IUHFXHQFLD�HQ�HO�
tipo III.15 
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Figura 1.- Evaluación inicial de Wee-Fim que muestra un mayor impacto en las áreas de 
movilidad, derivados de la HSNA. 

Figura 2.- Comparación de las respuesta motoras vs sensoriales. Nótese la disminución de la amplitud de los 
potenciales de acción nervioso sensoriales (PANS).
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Imagen 1.- Muestra las alteraciones facial, con 
mutilaciones a nivel nasal y adoncia.

Imagen 2.- Nótese las 
amputaciones distales de 
falanges en ambas manos.

Imagen 3.- Lesión en pie que 
involucra tejidos profundos 
y necrosis del quinto 
metatarsiano derecho. 



49

Neuropatía hereditaria sensitivo-autonómica. Evolución y complicaciones. Reporte de un casoArriaga-Rivera Javier et al

Número treinta y cuatro, septiembre-diciembre de 2016

Tabla 1
&ODVLÀFDFLyQ�GH�(UODQJHU�*DVVHU�\�QXPpULFD�GH�ODV�ÀEUDV�QHUYLRVDV.

7LSR� 1XPHUR� )XQFLyQ� 7DPDxR��QP�� 0LHOLQD� 9HORFLGDG�GH�FRQGXFFLyQ�P�V

$�$OID� ,D�� � ��� �� �������  
 
 

  Ib   16 + 70-120   

A Beta II   8 + 30-70  

A Gamma II  )LEURPXVFXODUHV�LQWUDIXVDOHV 2-8 + 15-30 

A Delta III  Dolor, temperatura, tacto 1-5 + 5-30

B    <3 + 3-15  

C IV   0.1-0.3 - 0.6-2  

   

Propiocepción, 
estiramiento,(husos muscula-
res-receptores anulo espina-
OHV��\�PRWRUDV�H[WUDIXVDOHV

)XHU]D�FRQWUiFWLO��yUJDQR�
tendinoso de Golgi)

Presión, estiramiento (huso 
muscular), tacto, vibración.

Axones pre ganglionares 
simpáticos

Dolor, temperatura, axones 
pos ganglionares

Tabla 2
&ODVLÀFDFLyQ�\�FDUDFWHUtVWLFDV�GH�ODV�QHXURSDWtDV�KHUHGLWDULDV�VHQVLWLYR�DXWRQyPLFDV�

&DUDFWHUtVWLFDV� +6$1�WLSR�,� +6$1�WLSR�,,� +6$1�WLSR�,,,�� +6$1�WLSR�,9�� +6$1�WLSR�9�  
    Disautonomía Inestabilidad  
    IDPLOLDU�6tQGURPH congénita al dolor  
    de Riley Day con anhidrosis

+HUHQFLD� $'�$5� $5� $5� $5� $5

*HQ� 637/&���� :1.���)$0���%� ,.%.$3� 175.�� 1*)%� 
�� 5$%���$7/�� ���.,)�$

Edad de inicio 2a década de vida Congénita, Nacimiento Nacimiento Nacimiento  
�� � ,QIDQFLD�WHPSUDQD

Anestesia ++ ++ + ++ ++

+LGURVLV� 1RUPDO� 1RUPDO�GLVPLQXLGD� 'LVPLQXLGD� 'LVPLQXLGD� 1RUPDO�  
   en parches 

'LVFDSDFLGDG� 1RUPDO� /LPtWURIH�1RUPDO� /HYH� 0RGHUDGR� /LPtWURIH�  
 intelectual

Tono muscular Disminuido Dismunuido Disminuido Dismunuido Dismunuido

5HÁHMRV� $XVHQWH� $XVHQWHV� $XVHQWHV� 1RUPDO�R� 1RUPDO�  
osteotendinosos    disminuidos

PAMC Variable Normales o Variable Variable Normal  
   disminuidos

PANS Disminuido Disminuido Disminuido Disminuido Normal 
  o ausente o ausente o ausente o ausente

+DOOD]JRV� GLVPLQXFLyQ� )0�DXVHQWH� 5HGXFFLyQ�)$� $XVHQFLD�)$� $XVHQFLD�GH�  
HQ�ELRSVLD� GH�)$�\�)0� � � � �)0�SHTXHxDV

7RPDGR�GH�0RELQL�0��������\�PRGLÀFDGR�
AD: autosómico dominante.
AR: autosómico recesivo.
)$��ÀEUDV�DPLHOtQLFDV

   

)0��ÀEUDV�PLHOLQL]DGDV��
PAMC: potencial de acción muscular compuesto.
PANS: potencial de acción nerviosos sensorial.


