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Neuropatías inmunomediadas
Enfermedades autoinmunes del sistema nerviosos periférico



Definición

“Trastornos heterogéneos causados por una 

respuesta inmune dirigida contra componentes del 

sistema nervioso periférico, que produce daño y 

disfunción del nervio”.

Kieseier BC, et al. Nat Rev Dis Primers. 2018.



Adaptado de Bunschoten C, et al. Lancet Neurol. 2019

Vasculit

is



Bellanti R, Rinaldi S. Eur J Neurol. 2024

GBS

Vasculitis

Mansueto G, et al. Curr Neurol Neurosci Rep. 2023.

Nodopatías

Querol L, et al. Nat Rev Neurol. 2017.

Neuropatía motora 

multifocal

Claytor B, Polston D, Li Y. Muscle Nerve. 2025

CIDP CANDA/CANOMAD

Yuki N. Muscle Nerve. 2014.
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Shastri A, et al. Int J Mol Sci. 2023;

AGUDO

< 4 semanas

SUBAGUDO

4 a 8 semanas

CRÓNICO

> 8 semanas

GBS 

Vasculitis

CIDP

NMM

Nodopatías

CANDA / CANOMAD



Willison HJ, Jacobs BC, van Doorn PA.. Nat Rev Neurol. 2019.

30–85 %

Hallazgos 
clínicos típicos

Presentación clínica atípica Variantes

5–70 % 5–10 % <5 
%

<5 
%

<1
%

5–25 % <5 
%



Collins MP, Hadden RD. Nat Rev Neurol. 2017.



Van den Bergh PYK, et al. Eur J Neurol. 2021



Distal acquired demyelinating sensory neuropathy (DADS)

Menon et al. Frontiers in Neurology, 2021.



Slee M, Selvan A, Donaghy M. Neurology. 2007. 



Pascual-Goñi E, et al. Neurology. 2024.



Peillet C, et al. Eur J Neurol. 2022.
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Pascual-Goñi E, et al. Neurology. 2024.



Estudios complementarios

• Análisis de laboratorio: estudios hematológicos,

autoinmunidad en sospecha de vasculitis, otras causas de

neuropatía.

• Análisis de LCR: disociación albúmino-citológica.

• RMN de plexos: engrosamiento y realce de nervios.

• Biopsia de nervio: casos seleccionados (vasculitis).

Cox SZ, et al. Clin Geriatr Med. 2021



Tratamiento

Entidad Tratamiento de elección
Si respuesta insuficiente / 

refractaria
Referencias

GBS IgIV o plasmaféresis

Soporte intensivo + 

tratamiento de 

complicaciones. No 

corticoides

Leonhard SE, et al. Eur J 

Neurol. 2023;30:3646-3674.

CIDP IgIV o corticoides

Plasmaféresis → 

inmunoterapia ahorradora / 

rituximab en casos 

seleccionados

Van den Bergh PYK, et al. J 

Peripher Nerv Syst.

2021;26:242-268.

MMN
IgIV (± IgSC de 

mantenimiento)

Rituximab / ciclofosfamida 

en casos seleccionados. No 

corticoides ni 

plasmaféresis

Van Schaik IN, et al. Eur J 

Neurol. 2006;13:802-808.

Nodopatías

Rituximab; corticoides 

pueden ser útiles en 

algunos subgrupos

Plasmaféresis en casos 

graves/refractarios; IgIV

suele tener respuesta 

limitada

Querol L, et al. Neurol 

Neuroimmunol Neuroinflamm.

2024.

CANDA / CANOMAD IgIV

Rituximab como segunda 

línea; tratar la 

gammapatía/hemopatía 

asociada

Pujol C, et al. Blood.

2020;136:1090-1099.

Vasculitis

Corticoides + 

inmunosupresor

(habitualmente 

ciclofosfamida)

Rituximab u otros 

inmunosupresores según 

etiología; tratar 

enfermedad sistémica

Collins MP, et al. Neurol 

Clin. 2013;31:557-595.



Miopatías inmunomediadas
Enfermedades autoinmunes del sistema nerviosos periférico



Definición

“Grupo heterogéneo de enfermedades autoinmunes 

que afectan principalmente al músculo 

esquelético y pueden presentar manifestaciones 

extramusculares (piel, pulmón, articulaciones y 

corazón), con distintos fenotipos clínicos y 

serológicos”. 

Connolly CM, et al. Lancet Rheumatol. 2024.



JAMA Neurol. 2018 Dec 1;75(12):1528-1537.

1. Miositis por Cuerpos de Inclusión (sIBM)

2. Miositis Necrotizante Auto-Inmune (IM-NM)

3. Dermatomiositis (DM)

4. Miositis por Superposición – Síndrome Anti-

Sintetasa (OM - ASS)

5. Polimiositis (PM) … (?)

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30208379


sIBM

IM-NM

DM

ASS

Nat Rev Rheumatol. 2020 Dec;16(12):689-701.

N Engl J Med. 2015;372:1734-1747.N Engl J Med. 2015;372:1734-1747.

Acta Neuropathologica. 2022;144(2):353-372. 
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La Revue de médecine interne 35 (2014) 472–479 

Acta Neuropathol (2015) 129:611–624

sIBM IMNM

Autoimmun Rev. 2019 Mar;18(3):223-230.

Clin Med Res. 2016 Dec; 14(3-4): 145–150.

DM ASS -

OM

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Review:+Myositis-specific+autoantibodies,+a+cornerstone+in+immunemediated+necrotizing+myopathy
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5302455/


N Engl J Med. 2026;394(19):1925-1938. 



DM aDM ASS

Rietveld A, et al. Pract Neurol 2019;19:284–294.
Rev Med Interne. 2014 Jul;35(7):453-60.J Am Acad Dermatol 2011;65:25-34.

Am Acad Dermatol 2015;72:449-55.

Rheumatology 2017;0:1

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24135060


N Engl J Med. 2026;394(19):1925-1938. 
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Debilidad 

Apendicular

Debilidad Axial

Disfagia

Debilidad 

Diafragmática

Lesiones 

Cutáneas

Artritis/Artral

gias

Fenómeno de 

Raynaud

Intersticiopatía

Pulmonar

Fiebre

Manos de mecánico

1. Rev. Médecine Interne 35 (2014) 472-479

2. Autoimmun Rev. 2019 Mar;18(3):223-230.

3. Rietveld A, et al. Pract Neurol 2019;0:1–11. 

4. Rev Med Interne. 2014 Jul;35(7):453-60.

ASS-OM 4

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Review:+Myositis-specific+autoantibodies,+a+cornerstone+in+immunemediated+necrotizing+myopathy
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Review:+Myositis-specific+autoantibodies,+a+cornerstone+in+immunemediated+necrotizing+myopathy
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/24135060
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N Engl J Med. 2026;394(19):1925-1938. 



Curr Opin Neurol 2016, 29:662–673
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sIBM

La Revue de médecine interne 35 (2014) 472–479 

Proceso Inflamatorio



sIBM

La Revue de médecine interne 35 (2014) 472–479 

Proceso Degenerativo



Curr Opin Neurol . 2022 October 01; 35(5): 604–610.



Nat Rev Rheumatol. 2020 Dec;16(12):689-701.

HE Myo

CD68 C5b-

9

IMNM



Autoimmun Rev. 2022 Feb;21(2):102993.

High sensitivity (93%) and negative 

predictive value (NPV = 92%), but low

specificity (57%) and positive predictive 
value (PPV = 60%) 

High sensitivity (100%) and negative predictive value

(100%), but low specificity (only 19%) and positive 
predictive value (32%). 

sensitivity 44%; specificity 85%; 

positive predictive value 46%; 
nega- tive predictive value 84% 

…even if muscle biopsy

represents the gold standard for

the diagnosis of IMNMs…, only

a complete evaluation that, in 

addition to histological

examination (medical history, 

clinical examination, laboratory

and serological tests, as well as 

muscle imaging data), can 

correctly address the final 
diagnosis.. 



DM

Curr Opin Neurol 2016, 29:662–673

SAE Patología perifascicular.



DM
TIF-

1g

Neurology® 2016;87:299–308

Fibras vacuoladas no 

necróticas.



DM
Mi 2

Neurology® 2019;93:e1768-e1777.

Los niveles de CK se 

asocian de manera 

inversa a la fuerza.

Necrosis de FM.



DM
MDA5 Puede tener alteraciones leves o ser normal.

Capilares: en forma 

de sacacorchos

Cantidad normal o 

levemente reducida

Curr Opin Neurol 2016, 29:662–673



DM
NXP2

European Journal of Neurology 2020, 27: 514

Cúmulos de FM en Necrosis / Regeneración.



ASS
Necrosis/Regeneración perifascicular.

Curr Opin Neurol 2016, 29:662–673



OM

Neurology® 2019;92:e1416-e1426.

U1 -RNP Patrón necrotizante predominante, inflamación perimisial y perivascular. 



OM
PM/SCL Inflamación perivascular intensa.

Neurology® 2018;90:e2068-e2076.



Estudios complementarios

• Análisis de laboratorio: dosaje de CK (principal

marcador de lesión muscular).

• Electromiografía: confirma miopatía y descarta

otras causas de debilidad.

• RMN muscular: detecta actividad inflamatoria,

define la distribución del compromiso, guía la

biopsia y evidencia atrofia y reemplazo graso.

N Engl J Med. 2026;394:1925–1938.



Tratamiento

Entidad Tratamiento inicial Refractaria / grave
Serología: ¿modifica la 

conducta?
Referencia

sIBM

Ejercicio + 

rehabilitación. Manejo 

de disfagia y 

complicaciones.

IVIG: considerar en 

disfagia. 

Inmunosupresión: 

beneficio limitado.

No. Anti-cN1A no 

modifica el 

tratamiento.

Santos et al., 2025

(PubMed)

IMNM
Corticoides + 

inmunosupresor ± IVIG.

IVIG / rituximab; 

combinación en casos 

graves.

Sí. HMGCR → IVIG; SRP → 

considerar rituximab 

precoz.

Suh & Amato, 2024; 

Mammen, 2018 (PubMed)

DM

Corticoides + ahorrador

(MTX, AZA, MMF). IVIG 

en enfermedad 

activa/grave.

IVIG / rituximab / JAK-

i según fenotipo.

Sí. MDA5 → EPI 

rápidamente progresiva; 

TIF1γ/NXP2 → riesgo de 

cáncer.

Moghadam-Kia et al., 

2017; Fuzzi et al., 

2022 (PubMed)

AAS

Corticoides + 

inmunosupresor precoz

(MMF, AZA, tacrolimus).

Rituximab / 

ciclofosfamida en EPI 

grave; antifibrótico si 

EPI progresiva.

Sí. El anticuerpo ayuda 

a definir el fenotipo 

pulmonar y la gravedad.

Nakashima, 2024

(PubMed)

OM

Corticoides + 

inmunosupresor, según 

enfermedad asociada.

Rituximab / IVIG / 

ciclofosfamida según 

órgano.

Sí. PM/Scl, Ku, U1-RNP 

→ orientan el fenotipo 

de superposición.

Gonçalves Júnior et 

al., 2022 (PubMed)

https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/34155760/?utm_source=chatgpt.com
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/38801022/?utm_source=chatgpt.com
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/28691537/?utm_source=chatgpt.com
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/38741509/?utm_source=chatgpt.com
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/35220464/?utm_source=chatgpt.com


¡Muchas Gracias!


