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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Guillian-Barré (SGB) “cldsico” corresponde a tetraparesia ascendente arrefléctica

predominantemente distal, con liquido cefalorraquideo (LCR) y electromiografia (EMG) compatible’?. Existen
presentaciones clinicas distinta, sin embargo, presentan una fisiopatologia similar. Las “variantes” son menos frecuentes,
pero sus formas se encuentran documentadas, y por lo tanto deben ser sospechadas. Presentamos un caso de un paciente
con SGB atipico.

Caso Clinico: Varén de treinta y cuatro afios con 24 horas de cefalea, cervicobraquialgia, paresia fasciobraquiocrural
derecha y paridlisis de VI par izquierdo. Con tomografia computada (T'C) de cerebro que sugiere infarto de tronco
encefilico bilateral, se hospitaliza. Presentando paro cardiorrespiratorio (PCR) por actividad eléctrica sin pulso (AESP),
recuperado, se conectado a ventilacion mecdnica (VM), controlindose con radiografia de térax que muestra
bronquiectasias. Resonancia magnética y AngioT'C de cerebro y cuello descartan lesién isquémica. Evolucién con
neuropatia craneal multiple, arreflexia y tetraparesia flacida, se plantea SGB atipico, cuyo estudio de LCR inicial resulta
sugerente de meningitis aséptica. Mayor compromiso motor, pardlisis facial periférica bilateral, tetraplejia flicida,
replantea diagnéstico. Nuevo andlisis de LCR, muestra menor celularidad, aumento de proteinas, que sumado a
electromiografia concluyen neuropatia axonal motora aguda.

Discusion: A pesar de que la polirradiculopatia desmielinizante inflamatoria aguda es la forma de presentacién mds
frecuente, en nuestra zona las formas variantes alcanzan 1/5 de los casos. Este caso de neuropatia motora axonal aguda se
caracteriza por dafio selectivo de nervios motores y patrén electrofisiolégico axonal. Es necesario reconocer estas

variantes para llegar a un diagndstico precoz que permita iniciar un tratamiento adecuado al corto plazo.

PALABRAS CLAVE: sindrome de Guillian-Barré; infarto de tronco encefilico.

ABSTRACT

Introduction: The “Classic” Guillian-Barré syndrome (GBS) corresponds to a predominantly distal ascending

tetraparesis and areflexia with compatible cerebrospinal fluid (CSF) and electromyogram (EMG)". There are distinct
clinical presentations, however they have a similar physiopathology. "Variants" are less frequent, but they are

documented, and therefore should be suspected. We report a case of a patient with atypical SGB.
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Clinical Case: Male, thirty-four years, 24 hours of headache, cervicobrachialgia, right fasciobraquiocrural paresis and
paralysis of VI left pair. Brain computed tomography (CT) suggesting bilateral brainstem infarction, therefore patient is
hospitalized. Presenting recovered cardiorespiratory arrest (PCR) with pulseless electrical activity (PEA) he is connected
to mechanic ventilation (VM), controlling with chest x-rays showing bronchiectasis. Nuclear Magnetic Resonance and
CT Angiogram of brain and neck rule out ischemic injury. Progression with multiple cranial neuropathy, arreflexia and
flabby tetraparesia suggests atypical SGB, whose initial CSF study is suggestive of aseptic meningitis. Increased weakness,
bilateral peripheral facial paralysis and flaccid quadriplegia drives us to reconsider diagnosis. New CSF analysis shows
less cellularity, increased protein, which together with electromyography drives us to conclude acute motor axonal

neuropathy.

Discussion: Although acute inflammatory demyelinating polyradiculopathy is the most common form of presentation,
in our area variants forms reach 1/5 of the cases. This case of acute motor axonal neuropathy is characterized by a
selective damage to motor nerves and an electrophysiological axonal pattern. We must recognize these variants to reach
an early diagnosis so appropriate treatment can be initated in the short term.

KEYWORDS: Guillian-Barré syndrome; brainstem infarction.
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CASO CLiNICO para alimentacién nasoenteral, sugiere presencia de

bronquiectasias, asociado a broncorrea abundante, por lo
Paciente varén de 34 afios, hipertenso, procedente de Lebu, que se agrega ceftazidima a tratamiento antibidtico, para
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cobertura empirica de Pseudomona aeruginosa, previo
cultivo de secrecién bronquial, cuyo resultado seria

informado mds tarde como negativo.

Ya a 48 horas de su ingreso paciente evolucion6 con
neuropatia craneal mualtiple, arreflexia y tetraparesia flicida,
sugiriéndose evaluar posibilidad de SGB atipico con estudio
de LCR, junto a resonancia magnética de cerebro y
AngioTC de cerebro y cuello por sospecha inicial de ACV
isquémico. Este dltimo, descarté lesiones isquémicas,
mientras que estudio de LCR dio salida de liquido claro a
velocidad normal, con 1.100 leucocitos/mm’® de predominio
90% mononuclear, adenosina deaminasa (ADA) normal,
glucosa normal y Pandy (-) y tincién de Gram sin
observacién de bacterias, orientando hacia meningitis

aséptica.

Con resultados obtenidos hasta ese momento se opté por
suspender ceftazidima, agregar ampicilina, como cobertura
empirica de Listeria monocytogenes y aciclovir ante

probable etiologia viral de meningitis.

En contexto de paciente portador de bronquiectasias, se
solicité TC de térax que informa multiples dreas de drbol
en brote en l6bulo superior e inferior derecho, con signos
de compromiso de la via aérea pequefia, asociado a
adenopatias mediastinicas, de probable origen infeccioso;
condensaciones atelectdsicas subsegmentarias en lébulo
superior e inferior; multiples bronquiectasias quisticas.
Ademis, se tomaron baciloscopias en dos oportunidades

con resultado negativo.

Ante confirmacién de bronquiectasias asociado a meningitis
a liquido claro y franco predominio de tuberculosis
pulmonar como causa de bronquiectasias en nuestra

poblacién®  se  sospech6 de probable

meningitis

tuberculosa, iniciando cobertura para Mycobacterium.

A pesar de estudio y manejo paciente persisti6 con
requerimiento de soporte ventilatorio, progresién de
compromiso motor con parilisis de VI par craneal bilateral
y IIT par craneal derecho, pardlisis facial periférica flacida,
arreflexia difusa y tetraplejia fldcida, conservando escasa

movilidad de pie izquierdo.
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Se recibi6 estudio de reaccién en cadena de polimerasa para
Citomegalovirus (CMV), Virus Herpes Simple (VHS),
(VEB),

Humana (VIH), Mycobacterium bovis y tuberculosis que

Virus Epstein-Barr Virus Inmunodeficiencia
resultaron negativos, decidiéndose suspender tratamiento

con aciclovir y antituberculosos.

A una semana desde su ingreso, aun sin confirmacién
diagndstica se planteé encefalitis autoinmune, linfoma con
de (SNO),

encefalopatia primaria por virus de la rabia, para lo que se

compromiso sistema nervioso central
solicita respectivamente perfil inmunolégico, citometria de
flujo en LCR y biopsia de muslo derecho, enviada a
Instituto de Salud Publica. Resultados de estos mostraron
ANA(-), AntiDNA(-), complemento C3 y C4 dentro de
rangos normales, citometria de flujo normal y biopsia cuyo

resultado negativo se recibié mds tarde.

Se opta proseguir estudio con resonancia magnética (RM)
de cerebro con contraste, EMG en contexto de tetraplejia

flicida y electroencefalograma (EEG).

RM se realizé sin incidentes, sin embargo, posterior al
examen presenté nuevo PCR con AESP, recuperado,
evolucionando al dia siguiente con neumotérax severo a
derecha, requiriendo instalacién de sonda endopleural en

2° espacio intercostal derecho.

Al 15° dia de hospitalizacién, a la espera de EMG y EEG,
se plante6 nuevamente estudio citoquimico de LCR. Este
mostré disminucién de celularidad y aumento de proteinas,
disociacién albumino-citolégica, replanteindose SGB. Dos
dias més tarde se tomé EEG sin hallazgos significativos y
EMG concluyente para neuropatia axonal motora sin
compromiso sensitivo ni patrén de lesién presindptica,

compatible con neuropatia axonal motora aguda (AMAN)),
variante de SGB.

Con estos hallazgos sumado a cultivo de secrecién
bronquial(+) para Klebsiella pneumoniai spp betalactamasa
de espectro entendido, se inicia flebogamma® ewv. e
imipenem, suspendiendo resto de tratamiento antibiético,

obteniendo mejoria clinica parcial del paciente.
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DISCUSION

El diagnéstico de SGB es netamente clinico, sin embargo,

puede llegar a ser uno desafio diagndstico para el médico

no especialista. Su presentacién clésica corresponde a una
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA),
en la que se asocian las siguientes caracteristicas®:

- Debilidad muscular inicial fundamentalmente en las

piernas,

- Debilidad muscular respiratoria, llegando a requerir

soporte ventilatorio,

- Parestesia en mano y pies en el 80% de los paciente,

- Debilidad facial y oro faringeo se hace presenta en

el 50% de los casos,

- Alteraciones oculomotora en 15% de los pacientes,

- Dolor neuropdtico principalmente en extremidades

y espalda,

- Disautonomia  manifestada con  taquicardia,
retencién urinaria, hipertensién que alterna con
hipotensién, arritmias. Importante reconocer pues
se asocia ocasionalmente a muerte sibita,

- Antecedentes de infeccion dentro de las 6 semanas
anteriores, en su mayorfa similares a gripe o
gastroenteritis, y

- Suelen presentar nadir de la enfermedad cerca de la

4° semana de iniciado los sintomas.

A pesar de los antes descrito el SGB es una condicién
heterogénea, con diversas variantes, que pueden incluso

llegar superponerse.

El hallazgo clisico de laboratorio, disociacién albumino-
citoldgica, es una elevacion de las proteinas en LCR, que
varfa desde 45 a 200mg/dl, pudiendo llegar hasta 10gr/dl,
con celularidad normal de hasta Scel/mm’, sin embargo,
alrededor del 11% puede presentar celularidad de hasta
30cel/mm’. Siendo importante considerar que esta “clasica”
alteracién se hace presenta en solo un 50% a 66% de los
pacientes en la primera semana luego de la aparicién de los
sintomas®, aumentando su frecuencia con el transcurso de
la enfermedad, describiéndose hasta en un 75% para la
tercera semana®. Caracteristica que hace necesaria la toma

de muestras seriada de LCR ante la sospecha no
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confirmada.

De ayuda los  estudios

electrofisiolégicos, electromiografia (EMG) y estudio de

gran diagndstica  son
velocidad de conduccién nerviosa (VCN) que evidencian
un predominio dismielinizante en la PDIA. No existe
consenso del mejor momento para efectuar estudios de
conduccién nerviosa, si estd claro que tienen una gran
utilidad en definir el grado de perdida axonal y
prondstico. Ademds permiten identificar los subtipos y
excluir “trastornos simuladores”® (Tabla 1).

Aunque no muy disponible, el estudio inmunoldgico

permite definir claramente la fisiopatologia de las variantes

de SGB (Tabla 2).

Variantes SGB"®
- Neuropatia axonal motora Aguda (AMAN): se
caracterizan por su exclusivo compromiso motor,
junto a un patrén electrofisiolégico de tipo axonal, y
- Neuropatia axonal sensitiva y motora (AMSAN):
corresponderia una forma mis severa de AMAN,
donde el compromiso degenerativo axonal es tanto
motor como sensitivo. La degeneracién axonal se

demuestra por denervacién extensa en estudios de

EMG.

AMAN como AMSAN han sido relacionados

fuertemente con infecciones por Campilobacter jejuni,

Tanto

ademds tienen una relacién demostrada con la presencia de
anticuerpos anti-gangliésidos” Los Gangliésidos GMI y
GD1 son fuertemente expresados en los nodos de Ranvier,
donde se localizan canales de sodio voltaje dependiente
(NaV). Cuando los anticuerpos anti-GM1 y anti-GD1
contactan con el axolema, se produce una disminucién de
los cluster de NaV y la disociacién de la mielina al axolema,
provocando falla en la conduccién nerviosa y debilidad

muscular
(10)

con posteriormente ocurre degeneracién

axonal

- Sindrome de Miller Fisher (MFS): La presentacién

tipica de esta variante es el desarrollo de
oftalmoplejia con ataxia y arreflexia. Cerca del 25%
de los pacientes cursan con debilidad en
extremidades,

- Encefalitis de Bickerstaff: Esta encefalopatia de
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tronco cerebral e hiporreflexia puede acompafiarse pandisautonomia aguda, SGB sensitivo puro y parilisis de

de oftalmoplejia y ataxia, compartiendo anticuerpos VI par y parestesia distal.
con el MFS, y Frente a una parilisis flicida debemos actuar con prontitud
- Debilidad faringea-cervico-braquial (FCB): Una a fin de iniciar medidas terapéuticas y reducir complicacién
variante con debilididad orofaringea, cervical y vy secuelas, sin embargo la clinica y el laboratorio en el SGB
disfuncién deglutoria. son evolutivos, por tanto no podemos descartar el
diagnostico cuando los hallazgos no son conclusivos. Como
Estas tres tltdmas son entendidas como expresiones que se en el caso expuesto debemos manejar diagndsticos
superponen a un sindrome de anticuerpos anti GQ1b. diferenciales, y recurrir a las estrategias diagnosticas a

Otras variantes menos comunes son variantes paraparética, nuestra disposicién de manera criteriosa y oportuna.

Diagnéstico Diferencial de paralisis flacidas de Espectro de trastornos en el Sindrome de Guillain - Barré y
inicio agudo. Tabla adaptada de Hughes and Asociados anticuerpos antigangliésidos‘z’

Cornblath, 2005.
Neuropatia periférica Subtipos y variantes Ig G contra

o Neuropatia vasculitica

e shites Sindrome de Guillain-Barré

e Porfiria intermitente aguda ol Ninguno

¢ Neuropatia de paciente critico AMAN GM1, GD1a

e Neuropatia post-vacuna antirabica AMSAN o _ GM1, GDla
Trastornos de la unién Neuromuscular Variante faringea-cérvico-braquial GT1a>GQ1b>>GD1la

e Miastenia Gravis

e Sindrome de Eaton-Lambert Sindrome Miller Fisher GQlb, GTla
Trastornos del Misculo Formas incompletas

e  Miopatia inflamatorio Ofalmoparesia aguda GQ1b, GTla

e Rabdiomiolosis aguda/Miopatia téxica Neuropatia ataxica aguda GQ1b, GTla

e Hipokalemia Encefalitis de Bickerstaff GQ1b, GT1la

o Hipofosfemia

e Infecciones Tabla 2.

Trastorno de Sistema Nervioso Central
e |Ictus de Tallo
e Encefalitis de Tallo
¢ Mielopatia aguda (cervical alta)
e Poliomielitis aguda

Tabla 1. Adaptada de Hughes and Cornblath,
2005.
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