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RESUMEN

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es la causa mas frecuente de parilisis flicida aguda. Suele presentarse como una
parilisis arrefléxica simétrica, rapidamente progresiva, de comienzo distal y avance proximal, pero existen diversas
variantes clinicas con formas de presentacién y grados de gravedad variables, sobre todo en la edad pediitrica, lo
que dificulta en muchas ocasiones realizar un diagnéstico precoz. Tiene una evolucion generalmente monofasica y
autolimitada. A pesar de que es una patologia grave, el SGB en pediatria tiene un prondstico favorable, mejor que
en los adultos, con recuperaciéon completa en la mayoria de los casos.

Presentamos el caso de una paciente pediatrica con una presentacién atipica (variante descendente) del sindrome
de Guillain-Barré.
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Guillain-Barré syndrome:A case with atypical presentation

ABSTRACT

Guillain-Barré syndrome (GBS) is the most common cause of acute flaccid paralysis. Usually presents as a symmetrical
areflexic paralysis, rapidly progressive, starting distal and proximal advancement but there are several clinical variants with
forms of presentation and varying degrees of severity, especially in children, making it difficult an early diagnosis in many cases.
It has a single and usually self-limited evolution. Although it is a serious pathology, pediatric GBS has a favorable prognosis,
better than adults, with full recovery in most cases.

We report the case of a pediatric patient with an atypical presentation (descending variant) of Guillain-Barré syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) se define como una
polineuropatia inflamatoria aguda caracterizada por una
pardlisis flacida arrefléxica, ascendente y simétrica’?.
Afecta a |-2 casos por cada 100.000 habitantes/afio, con
un ligero repunte en la incidencia en adolescentes y ancia-
nos!">*9, siendo la causa mds frecuente de pardlisis flaci-
da aguda en los paises con programas de inmunizacién
establecidos donde la poliomielitis ha sido erradicada®“®.

Se trata de una enfermedad autoinmune desencade-
nada por una infeccion, virica o bacteriana. Se ha descrito
que en 2/3 de los casos han padecido de | a 3 semanas
antes una infeccién del tracto respiratorio o gastrointes-
tinal, siendo los gérmenes mas frecuentes el Campy-
lobacter jejuni, Citomegalovirus, Virus Epstein-Barr,
Haemophilus influenzae, Varicela-zoster y Mycoplasma
pneumoniae’. Se han publicado casos aislados de SGB
tras vacunacion de sarampidén-rubeola y parotiditis, pero
en estudios recientes no se ha encontrado relacién cau-
sal igual que con otras vacunas como la de poliovirus oral,
difteria y tétanos y antigripal®” 2. Ademds, en los Ultimos
afios, diversas publicaciones han asociado el SGB con
infecciones por Helicobacter pylorit" .

A pesar de que es una enfermedad muy conocida
desde hace tiempo, en los Ultimos afios ha dejado de
considerarse como una entidad Unica. Se considera un
cuadro de polirradiculoneuropatia aguda inflamatoria que
incluye diversas variantes clinicas con formas de presen-
tacién y grados de gravedad variables y con una evolu-
cion generalmente monofédsica y autolimitada®®. Asi, se
distinguen varios tipos de SGB segin sus caracteristicas
inmunoldgicas, electrofisioldgicas y anatomopatoldgicas:
polirradiculopatia inflamatoria aguda desmielinizante, poli-
rradiculopatia inflamatoria aguda axonal motora y sensiti-
va y la polineuropatia axonal aguda motora“">'".
Clinicamente, el SGB se presenta habitualmente como
una debilidad progresiva que comienza en las piernas y
que asciende paulatinamente hasta alcanzar su nivel maxi-
mo en menos de un mes, para posteriormente mejo-
rar®". Sin embargo, los primeros sintomas pueden ser
muy variados e inespecificos, como puede ser dolor,
meningismo, cefalea, irritabilidad, somnolencia o ataxia, lo
que nos hace plantearnos distintos diagndsticos diferen-
ciales como encefalopatias agudas, neuropatias periféri-
cas, alteracion de la unidn neuromuscular, enfermedades
musculares, mielopatfas agudas...!** !¢,

La variante clinica mds conocida es el sindrome de
Miller-Fisher, caracterizado por la triada oftalmoplejia, ata-
xia y arreflexia’-?. Ademds, en la edad pedidtrica se han

descrito diversas variantes inusuales: formas asimétricas,
sensitivas puras, autondmicas puras, pardlisis descenden-
tes, pardlisis faringocervicobraquial, saftatorias...!**'*',
Generalmente, la orientacién diagndstica correcta apare-
ce con el agravamiento de la sintomatologia de manera
progresiva, sobre todo a nivel de empeoramiento de la
marcha!" ***, Todo ello conlleva tener que realizar en
muchas ocasiones numerosas exploraciones complemen-
tarias hasta llegar al diagndstico definitivo de SGB™.

CASO CLiINICO

Nifia de 2 afios, sin antecedentes familiares ni personales
de interés, excepto un cuadro de faringoamigdalitis hace
I mes, que acude por inicio de debilidad de ambas extre-
midades superiores (EESS), a nivel de cintura escapular, de
aparente inicio brusco, no asociado a dolor. Afebril. Sin
antecedente traumdtico ni procesos infecciosos, vacuna-
ciones recientes, toma de fdrmacos, ingesta de alimentos
envasados o miel, contacto con animales o viajes recien-
tes.

Exploracion fisica

Se objetiva limitacidn, con falta de fuerza, para la elevacién
de ambos brazos, pero manipula correctamente objetos
con ambas manos. Fuerza y tono de EEIl conservados,
marcha estable. Movilidad cervical conservada. No tras-
tornos deglutorios o dificuttad respiratoria ni debilidad de
otros grupos musculares. Pares craneales normales.
Articulaciones normales. Exploracién de los reflejos
osteotendinosos y fendmeno miotdnico en extremidades
superiores no valorable por falta de colaboracion de la
paciente. A las 48 horas comienza con debilidad de las
EEll, pero manteniendo deambulacién y objetivando arre-
flexia rotuliana y aquilea.

En dias posteriores la debilidad de las extremidades
fue en aumento, imposibilitando la manipulacion de obje-
tos, la bipedestacion y la deambulacidn, pero sin presen-
tar signos de dificultad respiratoria ni trastornos degluto-
rios. Durante su ingreso se objetivan ademds cifras de
tensidn arterial elevadas para la edad: TAS |13 (>P95),
TAD 73 (>P95).

Pruebas complementarias

Hemograma, glucosa, iones, urea, creatinina, GOT, GPT,
CK, radiografia de columna cervical y dorsal resultaron
normales.

Ante la sospecha de un SGB se realiza estudio citoquimi-
co de LCR (células: 5 leucocitos, proteinas: 67.5 mg/dl)
objetivando disociacion albuminocitoldgica y el estudio
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electrofisiolégico pone de manifiesto una disminucion de
la velocidad de conduccién (patrén desmielinizante puro).

Otros exdmenes complementarios realizados: cultivo
de liquido cefalorraquideo negativo. Fondo de ojo nor-
mal. Anticuerpos antiganglidsido, serologfas de virus respi-
ratorios y coprocultivos negativos. Cultivo de virus en
heces positivo a enterovirus no polio. Test de ureasa
(investigacién de Helicobacter pylori): positivo.

DiscusiON

El diagndstico del SGB es esencialmente clinico, aunque
debe cumplir unos criterios neurofisiolégicos. En la edad
pedidtrica estas alteraciones son iguales que en los adul-
tos pero, en las primeras etapas de la enfermedad, pue-
den resultar normales®?.

Sin embargo, el diagndstico precoz del SGB puede
presentar dificultades. En las primeras etapas de la enfer-
medad, las manifestaciones clinicas pueden ser muy diver-
sas y el valor de la pruebas complementarias iniciales limi-
tado, lo cual plantea dificultades importantes en la orien-
tacion inicial. Ademds, a edades mds precoces de la infan-
cia puede presentar variantes mds inusuales, lo que con-
lleva la realizacion de multiples exdmenes complementa-
rios hasta llegar al diagndstico de certeza de SGB*#'¢19),
El diagndstico es descriptivo y se basa en una constata-
cién de manifestaciones clinicas asociadas a los hallazgos
de los estudios electrofisioldgicos y a la disociacion albu-
minocitoldgica en el LCR si bien en etapas muy precoces
de la enfermedad pueden resultar normalest* .

La importancia del diagndstico precoz del SGB en un
paciente con paresia rdpidamente progresiva radica en
que el tratamiento con inmunoglobulinas o plasmaféresis
puede modificar la evolucién de la enfermedad y dismi-
nuir la morbimortalidad®?". El control de estos pacientes
con SGB debe ser estrecho por la posible rdpida progre-
sion de la sintomatologfa. El uso de la plasmaféresis vy las
inmunoglobulinas es Util y mejoran los resultados del tra-
tamiento conservador, sin encontrar diferencias significati-
vas entre ambas. Sin embargo, dado que la plasmaféresis
tiene mayor riesgo de complicaciones, se recomienda
usar de inicio las inmunoglobulinas, dejando la plasmafé-
resis para casos de fracasos o recaidas® '*%2.

Se ha descrito que en la infancia el prondstico del
SGB es presumiblemente mejor que en adultos, con una
recuperacion total en el 90% de los casos pero la morta-
lidad alcanza el [-5%. En la actualidad, la cifra parece
haber descendido y con un porcentaje de secuelas, gene-
ralmente leves, de un 25%, y recuperacion motora relati-

vamente mds rdpida’-»*'*?». Como en otras neuropatfas,
lo que marca la debilidad clinica definitiva es el grado de
lesion axonal, no la intensidad de la desmielinizacién. Por
ello las formas con degeneracién axonal tienen peor pro-
ndstico que la forma cldsica desmielinizante; tardan mds
en recuperar la debilidad y pueden hacerlo de forma
incompleta® .

El SGB es una entidad con un comportamiento muy
peculiar. Expresa regularidades muy interesantes e irregu-
laridad que pudiera estar determinada por la influencia de
factores ambientales y genéticos®™ .

En nuestro caso observamos una pardlisis descenden-
te progresiva, en la que la debilidad de EEll fue la que nos
hizo sospechar en un SGB. Por ello, se inicia tratamiento
con inmunoglobulinas i.v. observando mejoria clinica pro-
gresiva a partir del segundo dia, pudiendo darse de alta
hospitalaria a los 9 dfas precisando administracién de ena-
lapril para control de su hipertension arterial.

En controles posteriores se objetiva evolucién pro-
gresiva favorable hasta su total recuperacién en | mes
tras el alta, retirdndose el tratamiento con enalapril a las
pocas semanas sin presentar complicaciones.

Como conclusién, el SGB es una entidad compleja
por su gran variabilidad clinica que dificufta el diagndstico
precoz, sobre todo en la edad pedidtrica, por la poca
especificidad de sus primeras manifestaciones y por las
formas de presentacién atipicas.

Por ello es importante, para poder sospecharlo, cono-
cer la existencia de las distintas variantes clinicas del SGB
y la posibilidad de poder presentarse a cualquier edad, y
asf iniciar el tratamiento lo antes posible para poder cam-
biar el curso evolutivo de la enfermedad. En nuestro caso
la sospecha diagndstica, a pesar de la edad de la nifia y la
presentacidn atipica descendente, conllevé el inicio pre-
coz del tratamiento y una buena evolucién clinica con
recuperacién completa en un mes.
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