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RESUMEN

Introduccion: El Sindrome de Guillain-Barré, constituye una serie de neuropatias
periféricas mediadas por mecanismos inmunoldgicos. Esta enfermedad tiene una
morbilidad de entre 0,89 y 1,89 por cada 100000 habitantes en el continente americano.
Objetivos: Describir un caso atipico del Sindrome de Guillain Barré en un adolescente.
Presentacion del caso: Se presento6 el caso de un adolescente masculino que acudié a
consulta 10 dias después de una infeccion respiratoria refiriendo pérdida de visién de forma
repentina. Se le realizé examen fisico incluyendo el fondo de ojo, mediante el cual se le
diagnosticd papilitis bilateral. A los cinco dias del ingreso se le diagnosticd la forma
Sensitivo-Motora Axonal Aguda del Sindrome de Guillain Barré, para lo que se le indico
tratamiento. Conclusiones: Se concluyé que esta enfermedad puede cursar con
alteraciones respiratorias graves por mecanismos de paralisis frénica. Afortunadamente
constituye una patologia infrecuente, ain mas en edades pediatricas, aunque se debe tener
en cuenta la forma neuropatica Sensitivo-Motora Axonal Aguda como una de las mas

graves, identificada mediante estudios de neuroconducciéon. Las inmunoglobulinas son el
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tratamiento mas efectivo en casos de diagndstico precoz de la enfermedad y en los casos

pediatricos.
Palabras clave: Sindrome de Guillain-Barré; Neuropatia; Sistema Nervioso; Papilitis
INTRODUCCION

El Sindrome de Guillain Barré Strohl Landry (SGBSL), mas conocido como Sindrome de
Guillain Barré (SGB) constituye una serie heterogénea de neuropatias periféricas mediadas
por mecanismos inmunoldgicos. La manifestacién mas comun es la polirradiculopatia de
evolucion rapida, que se caracteriza por inicio posterior a lo que se conoce como un suceso
disparador (suele ser un proceso infeccioso). Se desarrolla entonces una paralisis motora

simétrica con o sin afectacion sensorial y autondmica. ()

Jean Baptiste Octave Landry describe en 1859 el primer caso de sensacion de hormigueo
distal y paralisis ascendente luego de un cuadro prodrémico de fiebre, malestar general y
dolor, el cual avanzo6 en forma de paralisis progresiva y falla ventilatoria. En 1916 Guillain
Barré y Strohl describieron la existencia de un cuadro clinico caracterizado por una
polirradiculopatia con disociacidn albuminocitolitica en el examen del liquido
cefalorraquideo (LCR). En los 20 afios subsiguientes mas de 30 casos fueron reportados
en la literatura médica, siendo el mismo Guillain Barré quien anadido 10 de estos casos
publicados en un articulo en el ano 1936. Fue entonces en el mismo afio 1936, que la

enfermedad adopta perpetuamente el epénimo de Sindrome de Guillain Barré. (-2

La incidencia del SGB en el continente americano varia desde 0,89 a 1,89 casos por cada
100000 habitantes, con un aumento del 20 % por cada 10 afos a partir de la primera
década de vida. Este aumento lineal del porcentaje se corresponde con una disminucion
de los mecanismos superiores inmunoldgicos a medida que avanza la edad, asi como una
mayor susceptibilidad a enfermedades autoinmunes. La frecuencia de este sindrome es
levemente mayor en hombres que en mujeres con una relacién de 1,78: 1. El promedio de
edad de aparicién es aproximadamente a los 40 afios de edad. Los pacientes que presentan
esta entidad, tienen hasta un 20 % de probabilidad de presentar secuelas neuroldgicas. La

mortalidad por esta afectacion es de hasta un 5 %, siendo la paralisis frénica el mecanismo



C\,_ &
c Segundo Congreso Virtual de as

Citmeinns Clnicos Gioomdeli Ciencias Basicas Biomédicas en Granma. ’
Manzanillo.

fisioldgico con el que mas frecuentemente se presenta un desenlace fatal en los pacientes.
3)

Del sindrome estudiado existen multiples formas clinicas recogidas en la literatura, entre
ellas se destaca la Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria Aguda como forma clasica
de presentacién de la enfermedad, el Sindrome de Miller-Fisher (SMF), Neuropatia Motora
Axonal Aguda (NMAA), la Neuropatia Sensitivo-Motora Axonal Aguda (AMSAN), la forma
de Neuropatia Craneal Multiple con compromiso sensitivo severo, la forma Faringo-Cervico-
Braquial, la variante paraparética pura, la ptosis palpebral grave sin oftalmoparesia, asi
como las diplejias faciales con parestesias y la forma saltatoria. En un estudio realizado en
el Hospital Regional de Lambayeque en Peru (afio 2017) se tuvieron en cuenta a pacientes
tanto en edades pediatricas como adultas, dicha investigacién arrojé como resultados que
la variante de Neuropatia Sensitivo-Motora Axonal Aguda (AMSAN) se presentd en el

37,5% de los pacientes estudiados. G' 4

En Cuanto a la epidemiologia de la enfermedad, se realizé un estudio de la incidencia del
sindrome en un lapso de 12 afios. La investigacion fue publicada en el afo 1991, dando
como resultados que el sindrome tenia una incidencia del 0,9/100000 habitantes cubanos.
Dicho estudio es el mas reciente respecto a la epidemiologia de esta enfermedad en la isla,
por lo que se puede decir que existe poca literatura al respecto de la morbilidad de esta
entidad en Cuba. ©®

Como se planteé anteriormente el Sindrome de Guillain Barré es una entidad sumamente
inusual ocurriendo con una frecuencia inferior a 1/100000 habitantes. Por otra parte
resulta ser aun mas infrecuente en edades pediatricas, ya que suele ocurrir en la adultez,
alrededor de 40 afios. Se plantea ademas que su forma tipica de presentacidon es la
Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria Aguda. Se presenta entonces un caso de una
variante atipica de esta entidad diagnosticada en un paciente de 14 afos de edad por lo
cual, teniendo en cuenta lo anteriormente planteado, resulta ser un caso de gran relevancia
para el desarrollo de la ciencia cubana, lo que justifica la realizacion del presente

manuscrito.

Objetivos: Describir un caso atipico del Sindrome de Guillain Barré en un adolescente.
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PRESENTACION DEL CASO

Consentimiento informado: Los padres del adolescente, asi como él mismo, refirieron
estar de acuerdo con la realizacion de la investigacién, asi como la divulgacién de la misma

siempre y cuando no se compartan datos personales como nombre, teléfonos o direccion.
Motivo de ingreso: Pérdida repentina de la vision

Se presenta el caso de un adolescente nacido por parto eutdcico, sin antecedentes pre,
peri o postnatales ni enfermedades crdnicas no transmisibles, masculino de 14 afios de
edad, color de la piel blanca y procedencia rural, se encuentra desempefidandose como
estudiante en una escuela secundaria basica. En cuanto a los antecedentes familiares, se
plantea que el paciente es hijo de madre diabética hace mas o menos 30 afios e hipertensa
desde hace 24 afios, con tratamiento regular para ambas patologias, sin otros
antecedentes familiares relevantes. No se presentan habitos téxicos, cirugias o
traumatismos recientes segun el testimonio propio del paciente, dicha informacion fue
corroborada por su acompafiante. En esta ocasién acude a los servicios médicos del
Hospital Provincial de Ciego de Avila Dr. Antonio Luaces Iraola acompafiado de la madre

con pérdida de la vision de forma repentina.

Se refiere que 10 dias antes del inicio de los sintomas el paciente se encontraba padeciendo
una infeccidn respiratoria superior. Hace aproximadamente 5 dias comienza con pérdida
visual bilateral de inicio espontaneo y caracter progresivo sin experimentar regresion. Hace
aproximadamente 2 dias continla con pérdida visual, afadiéndosele ademas otros
sintomas oculares como sensacion de suefio constante, ardor ocular y debilidad de los
musculos palpebrales, asi como entumecimiento y pérdida de la fuerza muscular en

extremidades superiores, extendiéndose progresivamente hacia extremidades inferiores.
Examen fisico

Se le realiza examen fisico inicial donde se aprecia deambulacion dificultosa aunque no
precisa de ayuda para caminar, la fuerza muscular en extremidades superiores e inferiores
evaluadas simétricamente se calific6 como 4/5 de forma general aunque se constata

debilidad acentuada en los musculos extensores de los dedos de las manos asi como
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hiperestesia en zonas distales de las 4 extremidades. Reflejos osteotendinosos enérgicos
en todas las extremidades, sin espasticidad, signo de Babinski bilateral negativo. En cuanto
al examen del nervio dptico se constata aparente ceguera tanto de cerca como de lejos, el
paciente no sigue objetos con la vista, no distingue los colores y no responde ante
estimulos luminosos, refiriendo solo poder ver sombras difusas registrado como visién de
bultos, el fondo de ojo revelé papilitis bilateral. El resto del examen fisico resultd

relativamente normal.
Complementarios

Se decide realizar entonces analitica hematoldgica y bioquimica de rutina, asi como cultivos
de orina y heces fecales, todos con resultados normales. Las pruebas seroldgicas para
toxoplasmosis, rubéola, citomegalovirus, virus del herpes simple, virus de Epstein-Barr,
brucella, Salmonella, hepatitis A, B, VIH, Borrelia burgdorferi y Mycoplasma pneumoniae
fueron negativas. Los anticuerpos contra los gangliésidos (GM1, GQ1B, GD1B, GT1B,
GD1la, GM3 y GM2) para Campylobacter jejuni fueron negativos. No se pudo obtener el
potencial evocado visual. Se realizé punciéon lumbar y la presion de apertura fue de 18 cm
H20 sin células, glucosa 56 mg / dl (normal, 40-70 mg / dl) y proteina 78 mg / dl (normal,
10-50 mg / dl).

Diagnostico

Teniendo en cuenta los resultados al fondo de ojo, se diagnosticd clinicamente papilitis
bilateral. Al cabo de 5 dias después del ingreso, finalmente los estudios de conduccién
nerviosa revelan la forma de Neuropatia Sensitivo-Motora Axonal Aguda (AMSAN por sus
siglas en inglés) del sindrome de Guillain Barré. El diagnédstico diferencial se debe hacer
con otras formas clinicas del sindrome como la forma de Miller- Fisher o la Polineuropatia

Desmielinizante Inflamatoria Aguda, mediante los estudios de neuroconduccién.
Tratamiento

Tratamiento para la papilitis: Debido al diagndstico inicial de papilitis se le brinda una
terapia de pulsos de metilprednisolona endovenosa a razéon de 1 g al dia durante 3 dias,

seguido de una disminucion gradual de 2 g/kg por via oral en 14 dias.
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Tratamiento propio del sindrome de Guillain Barré: esta patologia recibié tratamiento
inmediato con inmunoglobulinas intravenosas a razén de 0,4 g/kg al dia durante un periodo
de 5 dias. El paciente afortunadamente experimentd una evolucion positiva logrando la
cura de su enfermedad en las siguientes semanas luego del inicio de su tratamiento.
Actualmente mediante una entrevista reciente con el paciente se constata su buen estado

general, sin reincidencias del sindrome presentado.
DISCUSION

Analizando el caso expuesto, se plantea que el paciente inicialmente padecié una infeccidn
respiratoria 10 dias antes del comienzo de los sintomas. En los dias posteriores comienza
con alteraciones visuales, debilidad de los musculos palpebrales y pérdida de la fuerza
muscular inicialmente en los miembros superiores, extendiéndose progresivamente hacia

los miembros inferiores.

Teniendo en cuenta los antecedentes epidemioldgicos y el cuadro clinico presentado se
considera el diagnéstico presuntivo de SGB ya que se plantea el diagnéstico de una
neuropatia que inicia en dias posteriores al curso de una infeccién (mas frecuentemente
respiratoria o renal) que afecta progresivamente los musculos del organismo, teniendo un
caracter simétrico y un curso variable. ?% Se piensa entonces en la forma de
Polieneuropatia Desmielinizante Inflamatoria Aguda ya que, estadisticamente esta se

considera la forma clasica de la enfermedad por ser la mas comudn. 9

En estos casos los pacientes suelen aquejar de forma inicial una marcada debilidad
muscularen los miembros inferiores, asi como dificultad para la deambulacién y raquialgia.
Menos frecuentes, aunque existentes son otros sintomas como cefalea, diplopia, paralisis
facial periférica o trastornos al deglutir. ® En el caso presentado llama la atencién que los
primeros sintomas del paciente no comienzan por los miembros inferiores sino que afectan
principalmente el nervio Optico, causando en el adolescente las diversas alteraciones
visuales anteriormente mencionadas, lo cual evidencia el descarte de la forma clasica de

esta enfermedad, por lo que se piensa en otra de las formas de presentacion del sindrome.
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Teniendo en cuenta que, de manera general todas las formas clinicas del SGB
experimentan similitud, se decide optar por estudios de neuroconduccidon. Se conoce que
los estudios de neuroconduccidon con electromiografia se consideran una forma de apoyo
al diagnostico clinico del sindrome, ademas de ser utilizados para definir los subtipos y el
diagnostico diferencial entre ellos. (/3-8 En el caso presentado estos estudios revelaron la
presencia del subtipo AMSAN del sindrome, lo cual resulta ser una de las formas mas

atipicas de esta entidad.

Existen diversas formas de tratamiento terapéutico para el SGB, y aln mas en casos del
subtipo AMSAN, considerado uno de los mas peligrosos por su gravedad y rapida evolucion.
Una de estas formas de tratamiento es la fisioterapia iniciad con manejo respiratorio,
debido a que esta entidad puede evolucionar a falla respiratoria de tipo hipodindmica en
muy poco tiempo, aun cuando en etapas iniciales los complementarios de saturacién
gaseosa puedan ser normales, e incluso sin presentacion de clinica sugerente a
insuficiencia ventilatoria. Todo lo anterior se explica a que la debilidad muscular progresiva

impide utilizar los musculos respiratorios accesorios. ¢/ 7)

Afortunadamente el caso estudiado fue detectado de forma precoz, por lo que no sufrié
complicaciones mayores. Se planted que el adolescente llegé a padecer debilidad muscular
variable, incluso en miembros inferiores, sin embargo no llegd a compromiso respiratorio

grave, por lo cual no fue necesario dicho tratamiento en este paciente.

Por otra parte se considera que el SGB es una emergencia médica que requiere de
monitorizacién y soporte constante de las funciones vitales en la mayoria de los casos.
Habitualmente es una entidad de cuidados intensivos; siendo necesario medir la capacidad
vital forzada de modo que la respiracion pueda ser asistida de ser necesario. Para ello se
puede dividir el tratamiento de esta entidad en 2 formas distintas: Cuidados intensivos de

soporte vital e Inmunoglobulina IV o plasmaféresis. (¢-8

En el caso analizado se escogidé un tratamiento basado en el uso de inmunoglobulinas, lo
cual es un hecho debidamente justificado, ya que estd demostrado que este tratamiento
es utilizado cuando se realiza el diagndstico precoz de dicho sindrome (aun mas en los

subtipos Miller-Fisher y AMSAN).El uso de inmunoglobulinas en el SGB constituye una
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forma de tratamiento relativamente segura, permitiendo acortar la evolucién de la
enfermedad y la estadia hospitalaria, contribuyendo ademas a la reduccién de la incidencia

de paralisis muscular permanente. &9

La opinidn de los autores respecto al analisis del caso presentado es que el Sindrome de
Guillain Barré es una entidad sumamente infrecuente, alin mas en edades pediatricas, lo
que demuestra la atipicidad del caso presentado. Por otra parte esta entidad se puede
presentar de diversas formas, siento la Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria Aguda
su forma clasica; por lo cual, un caso del subtipo Neuropatia Sensitivo-Motora Axonal
Aguda no se evidencia de forma cotidiana. Se puede decir entonces que el caso presentado
resulta ser de extraordinaria rareza, no solo por presentarse en una forma atipica, sino
gue ademas en edades pediatricas. Se debe profundizar mucho mas en el estudio de estos

casos para evitar asi la mortalidad por este tipo de entidades, aun mas en adolescentes.
CONCLUSIONES

Se puede concluir entonces que el Sindrome de Guillain Barré constituye una enfermedad
en la cual la vida del paciente puede verse en peligro por alteraciones que pueden cursar
con paralisis frénica, ocasionando un fallo respiratorio grave. Para su diagndstico puede
emplearse el criterio clinico y los antecedentes epidemioldgicos de infeccién renal o
respiratoria reciente. El diagndstico diferencial entre sus diferentes formas de presentacién
suele realizarse mediante estudios de neuroconduccion, siendo la Neuropatia Sensitivo-
Motora Axonal Aguda una de sus formas mas peligrosas. Por otro lado también se planted
que el tratamiento sigue 2 lineas fundamentales, consiguiéndose buenos resultados con el

uso de las inmunoglobulinas en pacientes con diagndstico precoz de la enfermedad.
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