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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Guillain-Barre es una polirradiculo-neuropatia
inflamatoria aguda de caracter autoinmune consecuente, con mayor frecuencia,
a una infeccion respiratoria o gastrointestinal previa. Se caracteriza por tener
diferentes variantes clinicas y electrofisioldgicas.

Objetivo: Presentar un caso clinico, el cual comenzé6 con sintomas inusuales y
atipicos en contexto de COVID-19.

Presentacion de caso: Preescolar de 4 afios, previamente sano, en relacion con
infeccidn respiratoria previa de 2 semanas, no COVID-19. Inicié con un cuadro
clinico de cefalea, un pico febril, inestabilidad para la marcha y debilidad
muscular simétrica descendente durante cinco dias. A las 24 h de su ingreso
presentd sintomas inusuales de alucinaciones, ataxia, meningismo y alteracién
del sensorio que hizo sospechar una encefalitis o encefalopatia aguda para o
posinfecciosa como diagndstico inicial, tratada en cuidados intensivos. Tenia
caracteristicas clinicas de sindrome de Guillain-Barré: la progresién de la

debilidad muscular en los cuatro miembros, arreflexia, asociados a parestesia 'y
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dolor radicular. Fue trasladado a un hospital de mayor nivel en donde se confirmé
el diagndstico, con los estudios del liquido cefalorraquideo, electrofisiolégicos e
imagenes de resonancia cerebral y lumbosacra que permitieron excluir otros
diagndsticos. Recibié tratamiento con inmunoglobulina intravenosa
(intacglobin) en dos ciclos, con evolucién pronédstica favorable y recuperacion de
la funcion motora.

Conclusiones: En nifios menores de cinco afios existen formas clinicas con
sintomas inusuales y atipicos. Este paciente tuvo una variante electrofisiolégica
menos frecuente, de prondstico variable, pero su evolucion fue favorable.
Palabras clave: sindrome de Guillain-Barré; sintomas inusuales; presentacion

atipica.

ABSTRACT

Introduction: Guillain-Barre syndrome is an acute inflammatory polyradiculo-
neuropathy of an autoimmune nature resulting, most frequently, from a previous
respiratory or gastrointestinal infection. It is characterized by having different
clinical and electrophysiological variants.

Objective: To report a clinical case, which began with unusual and atypical
symptoms in the context of COVID-19.

Case report: A 4-year-old preschooler, previously healthy, in relation to a 2-week
previous respiratory infection, not COVID-19. He began with headache, feverish
peak, gait instability and descending symmetrical muscle weakness for five days.
Twenty-four hours after admission, he presented with unusual symptoms of
hallucinations, ataxia, meningism, and sensory disturbance, which led to
suspicion of acute para- or post-infectious encephalitis or encephalopathy as the
initial diagnosis, treated in intensive care. He had clinical characteristics of
Guillain-Barré syndrome: progression of muscle weakness in all four limbs,
areflexia, associated with paresthesia and radicular pain. He was transferred to
a higher level hospital, where the diagnosis was confirmed, with cerebrospinal
fluid, electrophysiological studies and cerebral and lumbosacral resonance

images, which allowed ruling out other diagnoses. He was treated with a two
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cycles of intravenous immunoglobulin (intacglobin), with favorable prognostic
outcome and recovery of motor function.

Conclusions: In children under five years of age there are clinical forms with
unusual and atypical symptoms. This case had a less frequent
electrophysiological variant, with a variable prognosis, but its evolution was
favorable.

Keywords: Guillain-Barré syndrome; unusual symptoms; atypical presentation.

Recibido: 29/06/2024
Aprobado: 30/11/2024

Introduccion

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es la polirradiculo-neuropatia inflamatoria
aguda mas frecuente en el mundo contemporaneo y una de las urgencias
neuromusculares con asistencia en los servicios de nivel secundario de pediatria
como causa de paralisis flacida después de la erradicacion posvacunales de la
poliomielitis. Se estima que la incidencia es de 0,89 a 1,89 casos por cada 100
000 habitantes en todo el mundo, con predominio del sexo masculino, en una
relacion 1,5 a 1. En la poblacién pediatrica se estima un valor inferior a 0,6 por
cada 100 000, raro en nifilos por debajo de los dos afos y es proporcional a la
edad, hasta 2,7 por cada 100 000 en adultos mayores de 80 afios.('? En Cuba la
incidencia oscila entre 0,8 a 1 por cada 100 000, que puede variar segun las
epidemias estacionales de influenza y dengue.® Con una mortalidad de 0,86 por
cada 100 000 personas al afio a nivel mundial y mejor prondstico en los
infantes.(23)

En 1858 Jean Baptiste Octave Landry de Thézillat describié de manera formal la
Ascending paralysis, conocida hasta 1876 como la paralisis ascendente de
Landry. En 1891, Quinke extrajo y describié el liquido cefalorraquideo (LCR) y
prepard el camino para que los cientificos franceses, Georges Guillain, Jean-

Alexandre Barré y Andre Strohl reportaran en 1916 las caracteristicas clinicas del
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SGB. Fisher en 1958 contribuyd con una variante clinica de oftalmoplejia, ataxia
y arreflexia. Con posterioridad, Dyck y su grupo, en 1975, reconocieron una
variante cronica como polineurorradiculopatia recurrente (CIDP).('3)

Su etiopatogenia, aunque no esta totalmente aclarada, implica fendmenos
inmunoldgicos aberrantes y exagerados responsables de la destruccion de la
mielina de los nervios periféricos. Estos fendmenos desregulados pueden estar
desencadenados por agentes infecciosos, toxicos, bioquimicos, relacionado con
vacunas o en el contexto de una enfermedad tumoral que se provocan por un
mimetismo molecular; al encontrase anticuerpos séricos contra gangliésidos
(IgG- anti GM1, anti GP1a, anti -G1Qb, anti- GT7a) en un subgrupos de pacientes
por la similitud que hay entre la superficie del axén y los lipooligosacaridos de
superficie presente en los organismos infectantes.(1:24:56)

El SGB se caracteriza por una debilidad y paralisis flacida ascendente, simétrica
y progresiva de las extremidades de inicio distal con disminucion o ausencia de
los reflejos osteotendinosos (ROT). El dolor difuso es un sintoma inicial
frecuente en la mayoria de los infantes.® Segun las manifestaciones clinicas,
estudios electrofisiologicos y caracteristicas del LCR, se establecieron criterios
diagnosticos desde el 2014 por The GBS Classification Group(” que permite
clasificarlos en diferentes subtipos clinicos: polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda (AIDP por sus siglas en inglés) la forma
clasica, neuropatia axonal motora aguda (AMAN por sus siglas en inglés) la mas
frecuente en los infantes y neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (AMSAN
por sus siglas en inglés).

Se describen otras variantes atipicas como la sensitiva pura, paraparética,
braquio-cervico-faringea, parapaesia facial con parestesias, sindrome de Miller-
Fisher (SMF) y la encefalitis de tallo cerebral de Bickerstaff.(24678) Sin embargo,
en pediatria se ha descrito formas de presentacion inusuales y los primeros
sintomas pueden ser muy variados e inespecificos como dolores musculares
intensos e imprecisos en su localizacion, meningismo, cefalea, irritabilidad o
somnolencia, insomnio, ataxia y poco frecuente fiebre, lo que hace plantear

distintos diagndsticos diferenciales como encefalopatias agudas, neuropatias
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periféricas, alteracién de la unidon neuromuscular, enfermedades musculares,
mielopatias agudas.(®19)

Para los pediatras siempre es un reto el diagndstico, la terapéutica y el
seguimiento de nifios con SGB, aun es controvertido y dificil en los menores de
seis afos por su forma de presentacion, en ocasiones inusual y con poca
colaboracion al examen fisico. El objetivo fue presentar un caso clinico de SGB,

el cual comenzé con sintomas inusuales y de presentacion atipica.

Presentacion de caso

Preescolar de 4 afos, masculino, con antecedentes personales de salud y
antecedentes familiares no significativos. Historia epidemioldgica de abuelo de
70 afios conviviente en el hogar que tuvo sintomas respiratorios como tos
humeda, fiebre de 38 a 39°C, malestar general y estuvo ingresado en el Hospital
Municipal Héroes del Baire (HHB) del municipio especial Isla de la Juventud con
sospecha de COVID-19 y reaccioén en cadena a la polimerasa (PCR) en frotis
nasofaringeo para COVID-19 negativo, sin complicaciones. El paciente,
aproximadamente 13 dias antes, tuvo sintomas respiratorios como: secrecién
nasal clara, tos humeda, fiebre de 38,5°C dos veces al dia durante 48 h y
resolucién de los sintomas en cinco dias con PCR en frotis nasofaringeo para
COVID-19 negativo.

Ingreso6 en el HHB por cefalea, inestabilidad a la marcha, unica fiebre de 37,7 °C
con cinco dias de evolucidn, con pérdida de la fuerza muscular que comenzé en
miembros superiores (MMSS)—se le caen los objetos de la mano— y luego los
miembros inferiores (MMII) con dificultad para la marcha y claudicacién. Al
examen fisico (EF) por el pediatra de urgencia se constaté pérdida de la fuerza
muscular en los MMSS y MMII. Se hospitaliz6 en sala abiertay a las 24 h de su
ingreso present6 vomitos, alucinaciones y en el EF se describio ataxia, rigidez de

nuca y somnolencia.
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Examenes complementarios:

— Hemoglobina/ 12,3 g/L, Leucocitos/8,5 x 10° L, Polimorfo nucleares/0,44,
linfocitos/0,53, eosinofilos/0,03. Eritrosedimentacién/4 mm/h y Proteina
C reactiva/0,29 mg/L. Test antigeno para COVID-19 y PCR en frotis
nasofaringeo/negativo.

— Liquido cefalorraquideo (LCR) citoquimico: claro, transparente, células/ 2
mm?3, pandy/negativo, proteinas/0,4 g/L, glucorraquia/4,0 mmol/L y
glucemia/5,3 mmol/L.

— Tomografia axial computarizada simple de craneo: se describié edema

cerebral a predominio del hemisferio derecho.

Se interpreté como un cuadro clinico sugestivo de encefalitis vs. encefalopatia
aguda posinfecciosa. Fue traslado a terapia intensiva (UTIP); el intensivista
recibié a un preescolar despierto, orientado y escala de Glasgow (EG) de 15
puntos. Se constata al EF pérdida de la fuerza muscular simétrica MMSS y MMI|,
no especificada con hiporreflexia osteotendinosa; no se completé el examen de
coordinacion o marcha por imposibilidad de sentarse y lograr la bipedestacién
espontanea. Sin toma de pares craneales, pupilas isocéricas, reactivas y
fondoscopia normal. Con estabilidad hemodinamica, hidratado y signos vitales
en paramentos normales acorde a su edad. A pesar del informe de la tomografia
no tenia signos clinicos de hipertensién endocraneana.

En consecuencia, con un pensamiento médico dudoso de encefalitis,
encefalopatia aguda posinfecciosa o SGB, se inicio6 terapia empirica: ceftriaxona
(150 mg/kg/dia), aciclovir (30 mg/kg/dia), dexametasona (0,15mg/kg/dosis) e
inmunoglobulina (intacglobin) endovenosa (IGEV) a 0,4 gr/kg/dia durante cinco
dias. No requirio de otras medidas de antiedema cerebral.

Después de recibir PCR para herpes virus realizado en Instituto Medicina tropical
Pedro Kouri (IPK)/negativo, cultivo y gram en LCR/negativo se desescald. En
discusion con el colectivo médico del centro por la presencia de dolores
musculares en la region lumbar y MMII acompaiiado parestesias (hormigueo y
calambres) con marcada debilidad muscular en las cuatro extremidades e

interpretada como cuadriparesia flacida con arreflexia osteotendinosa, a los 10
6
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dias de evolucién, se coordiné a través del Programa Nacional Materno Infantil
(PAMI), su traslado al Hospital Pediatrico Docente Centro Habana (HPCH).

Fue recibido en UTIP del HPCH. El paciente se encontraba en vigilia, se
comunicaba con coherencia y cooperaba al interrogatorio acorde a preguntas
sencillas. Refierié dolor en regiéon lumbar y MMII, sensacion de "calambre" u
"hormigueo” en MMII (se interpreta como parestesias) y tuvo dificultad para
orinar dias previos, pero no requirié de sondaje. Se observé imposibilidad de
levantar los MMSS, no podia beber ni comer solo ni sedestar y bipedestar, pero
conservaba movimientos pasivos de las cuatro extremidades en decubito supino
y no vencia la gravedad. Presentaba dificultad para la conciliacién del suefio.

En el EF se observo pérdida de la fuerza muscular, MMSS (3/5) a predominio de
MMII (2/5) y arreflexia osteotendinosa en las cuatro extremidades. Sin trastorno
en la deglucién ni dificultad respiratoria, con parametros de respiracion,
frecuencia cardiaca, tension arterial y saturacién de Oz, normales.

Sin criterios clinicos de UTIP, se trasladé a cuidados intermedio (UCIM). En su
evolucidn no tuvo otros sintomas y signos como crisis epiléptica, toma de pares
craneales y sintomas autonémicos.

Examenes complementarios:

- Hemoglobina/12,8 g/L, Leucocitos/8,0 x 10° L, Polimorfo nucleares/0,29,
linfocitos/0,69, eosinéfilos/0,02. Eritrosedimentacion/5 mm/h y Proteina
C reactiva/0.27 mg/L. PCR para COVID-19 en frotis
nasofaringeo/negativo.

— LCR citoquimico: claro, transparente, células/2 mm?3, pandy/xx,
proteinas/1,6 g/L (valor normal/ 0.15-0.45 g/l), glucorraquia/2,9 mmol/L
y glucemia/ 4 mmol/L con disociacién albumino-citolégica, Gram y cultivo
de LCR sin crecimiento bacteriano. Estudio neuroinmunolégico de LCR:
Reibergrama, razén albimina (Qai)= 11x1073, con disfuncién de la barrera
sangre-LCR.

— Electroencefalograma (EEG) de 10 canales: registro de 25 min. Vigilia,
actividad theta de 7.5 Hz con ojos cerrados, reactivo al cierre y la apertura

ocular, sin paroxismos. Suefio espontaneo, etapa N1 y N2 con grafo
7
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elementos organizados para su edad, sin paroxismos. Se interpreté6 como
normal.

— Resonancia magnética nuclear (RMN) simple de craneo y columna
lumbosacra: Craneo, secuencia T1, T2, Flair, axial, sagital, coronal, sin
alteraciones de sustancia gris y blanca, ventriculos normales, se evidencié
cavum septo pellucidum. Columna lumbosacra, secuencia axial en t2 y

flair con engrosamiento de raices nerviosas (Fig. 1Ay 1B, Fig. 2).

Fig. 1 — A) IRM de créneo simple, corte axial, secuencia flair y T2. Sin evidencia de
lesiones en sustancia gris y blanca, cortico. B) Subcorticales, solo la presencia de un

cavum de septo pellucidum.

Fig. 2 - IRM de columna lumbar simple, secuencia axial, con aumento de la intensidad

de las raices nerviosas.

Estudio de conduccion nerviosa (ECN): se observé latencia prolongada con

duraciones aumentadas y velocidades de conduccion disminuidas, ademas de
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bloqueo de conduccién y dispersion temporal en todos los PAMC (potencial
accién motor) de los musculos explorados. Ausencia de respuesta PAS
(potencial accién sensitivo) de nervio cubital y mediano y sural. Se concluyé ECN
anormal. Los hallazgos fueron compatibles con lesion desmielinizante con
componente axonal de severa intensidad de fibras sensitivas y motoras
consecuente con sindrome de Guillain-Barré.

En fase de meseta de las caracteristicas clinicas, 15 dias desde el inicio de las
manifestaciones clinicas y cinco dias posterior del primer ciclo de
inmunoglobulina endovenosa, se inicio terapia de segundo ciclo de tratamiento
inmunomudulador con IGEV a igual dosis de 0,4 gr/kg/dia (2gr/kg/dosis total)
durante cinco dias, con asociacién de amitriptilina a 1 mg/kg/dia en 2 subdosis
para tratar el dolor neuropatico.

Al tercer dia del segundo ciclo de inmunoglobulina endovenosa logro
sedestacion y bipedestacion con apoyo, mantuvo la sedestacion autonoma vy
vencio la gravedad en MMSS y MMI|, sin dolor y parestesias, sostienia el vaso y
tomaba agua solo. En el EF se observé fuerza muscular en MMSS (4/5) y MMII
(3/5) con arreflexia osteotendinosa.

Al quinto dia del segundo ciclo de inmunoglobulina endovenosa, se observo
sedestacion y bipedestacién auténoma y el paciente intentaba pasos con apoyo
y se alimentaba solo, sin parestesias y dolor, tenia suefio tranquilo y se mantienia
sentado durante la vigilia mayor tiempo.

Se coordiné su traslado al servicio de Rehabilitacién pediatrico del Hospital Julio
Diaz y completd6 ingreso con tratamiento fisico y rehabilitador durante 30 dias.
A los dos meses de evolucion clinica se evalud en consulta externa. El paciente
caminaba con autononomia, se adelantaba corriendo a saludar, podia dibujar con
sostén del boligrafo, se agachaba y levantaba solo, podia subir los escalones de
su vivienda y realizaba juegos sin fatigarse. En el EF se observo fuerza muscular
en MMSS (5/5) y MMII (5/5) con arreflexia osteotendinosa. En consulta, a los
cinco meses, se observo recuperacion de los reflejos osteotendinosos, con alta

médica a los ocho meses.
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Discusion
El SGB es considerado el paradigma de las enfermedades posinfecciosas
autoinmunes de los nervios periféricos. De manera particular y en relacién con
algunas publicaciones®® se afirma, con criterios clinicos y patogénicos
demostrados, que existen también lesiones que comienzan o extienden en la
médula espinal, raices nerviosas vy el encéfalo, razones para incluir los términos
de mielo y encéfalo en la denominacién de Poliencéfalo-
mielorradiculoneuropatia.®
En pediatria y a menor edad del paciente pediatrico (menores de 6 afios) es
mayor la dificultad en establecer el diagndstico por tener manifestaciones
clinicas inespecificas e inusuales y poca cooperacion al EF, en especial en
aquellos infantes en los cuales su sintomatologia inicial se acerca a los limites
que definen y delimitan el SGB, lo que trae consigo retraso en el diagndsticoy la
utilidad de variados examenes complementarios para esclarecerlo.(8910)
En el caso presentado, el periodo de incubacion concuerda con lo referido de
manera clasica en el SGB, de dos a tres semanas y relacionado con infeccién
respiratoria previa, no COVID-19, aunque se presenta en el contexto de la
epidemia.(13546)
Pérez-Llédo y otros('9) reportan que el 75 % de sus pacientes tuvo debilidad o
paresias en MMSS, pero ninguno comenz6 de forma descendente; el 62,5 %
refirid sintomas sensitivos y dolor sin localizacion determinada, en el 12 % se
identifico ataxia o inestabilidad para la marcha, un 25 % tuvo meningismo y no
se registro pacientes con fiebre, vdmitos y alteracion del estado de conciencia.
Ochoa y otros("") reportaron un caso clinico con inicio de debilidad simétrica en
MMSS y progresion descendente. Lupu y otros(2) presentaron un escolar de siete
afnos que comenzé con cefalea, vomitos y rigidez de nuca, tratado inicialmente
como una menigoencefalitis; en su evoluciéon de cuatro dias comenzd con
dolores articulares y mialgias, luego paralisis flacida ascendente y arreflexia,
diagndstico posterior de SGB. Phillips describe que el dolor neuropético esta
presente hasta en un 66 % de los pacientes, localizado principalmente en la
espalda baja y caderas. Estos reportes tienen algunas coincidencias con el caso

expuesto.
10
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El SGB en el caso clinico se sustenta utilizando los criterios diagndsticos de
Brighton del SGB validos desde el afio 201413 que sustituyeron a los de
Asbury® por tener mayor especificidad y sensibilidad en la préctica clinica, con
un nivel de certeza 1, tales como debilidad simétrica de las 4 extremidades, con
hiporreflexia y a posteriori arreflexia, tener un curso monofasico, con un nadir
desde su comienzo en menos de 28 dias, sin celularidad en el LCR y disociacién
albumino-citolégica, con elevacion de las proteinas y estudios de
neuroconduccioén consistente con un subtipo de SGB. Este paciente tiene un
subtipo de AMSAN que es las formas clinicas en pediatria menos frecuente y
tienen un curso resolutivo mas lento o peor prondstico.3561415 Seqln la escala
de discapacidad en el SGB present6 un nivel 5, confinado a la cama, sin realizar
ninguna actividad voluntaria al establecer el diagndstico; dicha escala también
tiene gran beneficio en su evaluacion evolutiva.®®

Con relacion a la utilidad de otros examenes complementarios: para dilucidar la
causa relacionada con mayor frecuencia con el antecedente de una infeccién
previa respiratoria o gastrointestinal e infecciones por herpes virus (Epstein Barr,
Citomegalovirus, Varicela-Zoster), virus de Influenza, Haemophiluis Influenzae,
Mycoplasma Pneumoniae, VIH, Campylobacter Jejuni, Enterovirus no polio y mas
recientemente en contexto de epidemias, dengue, zika y COVID-19.(1314.151617) Ge
debe realizar serologia, cultivos y PCR en LCR, suero, heces fecales y orina. Por
limitaciones diagndsticas solo se demuestra su no relacidén con Herpes virus y
COVID-19, aunque se desestimaron otras causas por la epidemiologia y
caracteristicas clinicas.

En relacion con la epidemia SARS-CoV-2 son miultiples los articulos que
reafirman la hipétesis de la relacion entre el virus y diferentes manifestaciones
clinicas neuroldgicas, entre ellas, el SGB.(181920) Son mayores los reportes de
casos en adultos(19202122) que en pacientes pediatricos.?324 Siempre que
existan datos clinicos y epidemioldgicos de alta sospecha, a pesar de tener PCR
negativo, se debe considerar esa posible relacion. La negatividad responderia a
multiples factores desde la toma, traslado y preservacién de la muestra, tiempo
de la infeccién o poca eliminacion del virus por el paciente.(1920.2) En este caso,
aunque se recogi6 el antecedente epidemioldgico familiar y personal de una

11
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infeccion respiratoria previa, la evolucién clinica y el resultado del PCR negativo
en diferentes momentos clinicos de su evolucion, desestimaron esa posibilidad.
Los examenes complementarios de mayor sensibilidad y especificidad en el
diagndstico del SGB son los ECN vy el estudio citoquimico del LCR. El estudio
citoquimico del LCR es de gran relevancia para descartar otras enfermedades
que cursan con debilidad muscular diferentes al SGB. El hallazgo tipico es la
disociacién albumino citoldgica; este patron generalmente sucede después de la
primera o segunda semana del inicio de los sintomas en la forma clasica y de la
tercera en el sindrome de Miller-Fisher. En algunos pacientes puede ser normal,
aunque con menor frecuencia. Se recomienda la toma de muestra después de la
segunda semana de comienzo de los sintomas y signos establecidos.(1:2458) En
el caso, el estudio realizado en la primera semana estuvo dentro de limites
normales, después de dos semanas fue -caracteristico del SGB, con
proteinorraquia que duplicé la normalidad.
El ECN tiene mayor rendimiento después de la segunda semana del inicio de las
manifestaciones clinicas, con utilidad para corroborar el diagnostico, precisar el
subtipo clinico-electrofisiolégico, discriminar entre los tipos axonales vy
desmielinizante y esclarecer el prondstico y evolucion. Es caracteristico que la
velocidad de conduccién, amplitud motoras y sensitivas estén reducidas con
dispersién temporal anormal y bloqueos parciales de la conducciéon motora u
ondas F prolongadas o abolidas. Sin embargo el ECN puede ser normal en
algunos pacientes con debilidad inicialmente proximal (raices o plexo),
enfermedad leve, progresion lenta o atipicas variantes clinicas.(2458) En el
paciente los hallazgos fueron compatibles de patron desmielinizante de severa
intensidad y dafio axonal, con compromiso sensitivo y motor (AMSAN). Las
combinaciones de resultados significativos en ambos estudios demuestran
caracteristicas clasicas del SGB.(*8) Asi se observé en el paciente.
En la actualidad es de gran valor la medicién de niveles séricos de anticuerpos
antigangliosidos, su valor diagndstico es limitado en paises de bajos ingresos
como Cuba y con ensayo dependiente de estudio muestra control. Un resultado
positivo de la prueba puede ser util cuando el diagndstico es dudoso, pero su
negatividad no lo descarta.(*817.2526) En tanto se considera el titulo de
12
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anticuerpos, un item esencial en los criterios establecidos (Criterios diagndsticos
de sindrome de Guillain-Barré, SMF y sus subtipos (2014) por el GBS
Classification Group).(210.2526)
El estudio neuroinmunoldégico del LCR adquiere certeza para el diagndstico del
SGB, tomando de manera simultanea muestra de suero y LCR, cuantificando
albumina y IgG en ambos. El uso de Reibergrama demuestra de manera tipica
una disfuncion de la barrera sangre-LCR con elevacién del coeficiente por encima
de 8 x 103.(27) El resultado del estudio del caso demostro lo antes citado.
La RMN no constituye un estudio inicial y de rutina en la evaluacion de pacientes
con SGB, pero puede ser util en la exclusion de otros diagnédsticos diferenciales
en pediatria en casos dudosos como mielitis transversa, tumores o infiltraciones
de la medula espinal y en nifios menores de seis afios con sintomas inusuales
evaluando causas infecciosas, desmielinizante, vasculares o tumorales del
SNC.“8® Razones que justificaron la utilidad de este estudio en el caso. La
realizacion con contraste demuestra realce de las raices nerviosas, aunque no
es una caracteristica especifica del SGB, el hallazgo es sugestivo de este® En
el paciente, las imagenes cerebrales no evidenciaron otros diagndsticos que
justificaran las manifestaciones clinicas inusuales y las de columna dorso
lumbar aunque, por limitaciones, no se dispuso de contraste, en la secuenciaty y
el corte axial, impresioné un hiperintensidad de las raices nerviosas, elemento
sugestivo de inflamacion y que respalda el diagnéstico.
Es meritorio destacar y recomendar que en pacientes con sintomas inusuales,
presentaciones atipicas con toma de pares craneales, signos bulbares,
disfuncion autondémica cardiovascular, arritmia respiratoria y riesgo de
insuficiencia respiratoria o debilidad ascendente rapidamente progresiva se
requieren de ingreso en UTIP y vigilar futuras complicaciones cardiovasculares,
respiratorias y trombdticas.(¢891516) Era justificado por la presentacion clinica
descrita en el paciente que su tratamiento inicial y vigilancia fuese en una unidad
de cuidados progresivos.
Basado en alta evidencia, los protocolos actuales recomiendan como
tratamiento de eleccion en el SGB, el uso de inmunomodulares e
inmunosupresores (inmunoglobulina endovenosa) y la plasmaféresis. Es de
13
(CD) ev-ne |

Esta obra estd bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




€CiMED

, EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS

primera eleccién el intaglobin, de mejor toleranciay por las dificultades técnicas
de la plasmaféresis. Con mayor riesgo de reacciones adversas y limitaciones en
centros de bajo recursos e insuficiente experiencia técnica o en paises de bajos
ingresos de la plasmaféresis. No hay evidencia de eficacia de otros procederes
o uso de esteroides. Estas recomendaciones son extrapoladas en pediatria de
ensayos clinicos y estudios multicentricos de adultos.(815172526)
Se preconiza el inicio de tratamiento con inmunoglobjulina endovenosa en
pacientes con nivel de gravedad segun la escala de Hughes =2 (que no pueden
caminar mas de 10 m o requieren de ayuda), en las primeras cuatro semanas de
inicio de las manifestaciones clinicas; en paises de bajos recursos y en la
practica clinica se recomienda tratar al establecer el diagndstico. La
inmunoglobulina endovenosa se indica a dosis de 0,4 gr/kg de peso/ dosis diaria
(2gr/kg de peso, dosis total) en cinco dias o 1gr/kg de peso / dosis diaria durante
dos dias; se recomienda el régimen estandar de cinco dias, al observar
diferencias en fluctuaciones clinicas en su evolucidon y mejor respuesta en cinco
d |'as.(8'1 5,17,25,26)
La plasmaféresis se recomienda como primera opcion terapéutica en pacientes
con SGB cuyo diagndstico y evolucién clinica trasciende en menos de cuatro
semanas de inicio de las manifestaciones, con debilidad rapidamente progresiva,
con insuficiencia respiratoria o disautonomia o debilidad en musculatura oro
faringea. No se recomienda utilizar de manera combinada tratamiento de
inmunogobulina endovenosa y plasmaféresis; la evidencia demuestra no tener
resultados mas significativos en la evolucién clinica y curso de la enfermedad,
que, de manera independiente, una u otra.(®15172526)
En algunos pacientes, en relaciéon con fluctuaciones clinicas (discreta mejoria
inicial y evolucion en meseta), se benefician con un segundo ciclo de
inmunoglobuina endovenosa (alrededor de un 25 % de nifios requieren de un
segundo ciclo). Sin embargo, no existe reporte o evidencia de mejor evolucién,
después de un segundo ciclo de inmunoglobulina endovenosa en pacientes con
peor prondéstico (signos disautonémicos o insuficiencia respiratoria), mayor
riesgo de reacciones adversas serias; mayor eficacia, seguridad y evolucion con
la plasmaféresis.(68152526) En el paciente presentado, se utilizd6 esquema de
14
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tratamiento de cinco dias y se benefici6 con un segundo ciclo de
inmunoglobjulina endovenosa.

En nifios con dolor neuropatico o manifestaciones sensitivas (parestesias,
hormigueos o calambres) que interfieren negativamente en su evolucién o
rehabilitacion, se puede mitigar utilizando medicamentos antiinflamatorios,
mayor eficacia con el uso de gabapentina, pregabalina y dosis bajas de
antidepresivos triciclicos con la mejoria de la irritabilidad, el insomnio y la
rehabilitacion exitosa. (48 Se utiliz6 en el caso la amitriptilina a bajas dosis con
el beneficio citado.

El pronéstico del SGB depende de la variante clinicas y del subtipo
electrofisiologico. Los subtipos AIDP y AMAN tienen mejor prondstico; en el
resto el prondstico es variable.('29 En pediatria es excelente en la mayoria de los
pacientes diagnosticados a tiempo y tratados; alrededor del 87 % tienen una
evolucion favorable, con una recuperaciéon completa entre seis meses y un anoy
otros con pequenos déficit neurolégicos. La mortalidad es muy baja, estimada
en menos del 7 % y las formas graves que requieren de ventilacion mecanica en
nifios y adolescentes es muy baja.(124689 E| pronédstico y la evolucion del
paciente fue el esperado, a pesar de una forma de presentacion atipica y subtipo
de evolucién lenta e incierta de ECN de AMSAM con una escala de Hughes inicial
de discapacidad de 5, 3 al alta hospitalaria y traslado a un centro de rehabilitacién
y 1 en su revaluaciéon en consulta en menos de seis meses. Tal resultado
demuestra la importancia y el beneficio de las intervenciones de equipo
multidisciplinario.

Se concluye que el SGB en nifios menores de cinco afos puede tener una forma
de presentacion con sintomas inusuales y atipicos y si dentro de sus
caracteristicas neurofisiolégicas se relaciona con forma desmielinizante severa
y componente axonal, AMSAN, que requirié de dos ciclos de inmunoglobulina
endovenosa, con un prondstico incierto inicialmente y una evolucién favorable
con recuperacion integral de las funciones motoras en menos de seis meses. De

ahi la importancia del reporte de caso y compartir la experiencia.
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