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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Guillain Barré (SGB) es una enfermedad desmielinizante
aguda que causa el rapido desarrollo de debilidad progresiva y bilateral de las extremidades
y a menudo de los musculos faciales, respiratorios y de deglucion. Es considerado como la
causa mas frecuente de paralisis flacida reportandose una incidencia mundial de 0.6 a 4
por 100 000 habitantes por ano. Suele afectar a personas de cualquier edad y sexo con 2
picos de presentacion: uno en la etapa adulta joven (15-34 anos) y otra en ancianos (60-74
anos), es rara en niflos menores de un afo. Presentacion de caso: un adolescente con
disminucién aguda y progresiva de miembros superiores y posteriormente inferiores que
conllevo adicionalmente a datos de dificultad respiratoria que requirieron manejo avanzado
de la via area, posteriormente se inici6 manejo con inmunoglobulina humana y se realiza
estudio tipo velocidades de conduccién con evidencia de la variante “Sindrome de Guillain-
Barré variante Cérvico-Faringeo-Braquial” (SGB CFB).Conclusion: Aunque el SGB es una
patologia recurrente secundario a procesos infecciones, consideramos que la variante
previamente descrita no se presenta de forma frecuente por lo que es prudente exponer el
caso y evaluar el seguimiento del paciente.

Palabras clave: Sindrome de Guillain Barre, Variante Faringeo/Cervical/Braquial,
polineuropatia, hiporeflexia, sistema nervioso.

ABSTRACT

Introduction: Guillain Barré syndrome (SGB) is an acute demyelinating disease that causes
the rapid development of weakness of the extremities and often of the facial, respiratory and
swallowing muscles. It is the most common cause of flaccid paralysis, reported with an
incidence of 0.6 cases in 100 000 people per year. Case report: an adolescent with acute
and progressive decrease of upper and later lower limbs that additionally led to data of
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respiratory distress that required advanced management of the airway, later management
with immunoglobulin was started and a conduction speed study was conducted with
evidence of “SBG PCB” variant. Conclusion: Although SGB is a recurrent pathology
secondary to infection processes, we consider that the previously described variant does
not occur frequently, so it is prudent to present the case and evaluate the patient's follow-

up.

Key words: Guillain Barre Syndrome, hyporeflexia, polyneuropathy, nervous system,

pharyngeal/cervical/brachial variant.

Introduccion:

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es
una polirradiculoneuropatia inflamatoria
aguda, caracterizada por paralisis motora,
hiporreflexia, sintomas sensitivos
minimos, afectacién de pares cranealesy,
en la mayoria, evidencia de neuropatia
desmielinizante; Se ha sugerido que el
sistema inmune, activado por diferentes
agentes infecciosos desarrolla una
reaccion cruzada entre epitopes del
antigeno infeccioso y antigenos de la
membrana de la célula de Schwann
(forma desmielinizante) o de los nédulos
de Ranvier del nervio motor (forma
axonal).

La variante Cérvico-Faringeo-Braquial del
SGB es una condicién rara y solo se han
informado algunos casos. Esta variante no
causa debilidad generalizada en las
extremidades como en el tipo de
polirradiculoneuropatia  desmielinizante
inflamatoria aguda (AIDP), que es la forma
mas comun de SGB.

Suele afectar a los musculos orofaringeos
especialmente a los musculos bulbares,
cuello y musculos proximales de
miembros superiores. Las proteinas
elevadas en el LCR y las caracteristicas

desmielinizantes en los estudios de

conduccion nerviosa son otras
caracteristicas  que respaldan el
diagnostico.

Caso clinico

Se trata de paciente masculino de 11 afios
de edad sin antecedentes
heredofamiliares de importancia ademas
cuenta con esquema de vacunacion
completo corroborado por cartilla y sin
alteraciones en el neurodesarrollo, inicia
su padecimiento caracterizado por
accesos de tos no emetizante ni
cianozante asociado a alzas térmicas de
hasta 37.7, posteriormente inicia con
datos de disminucion de la fuerza en
miembros superiores e inferiores asociado
a datos de dificultad respiratoria por lo que
inicialmente indican manejo  con
ibuprofeno, bencilpenicilina sin respuesta
clinica por lo que acude a valoracién a la
unidad de urgencias; al ingreso orientado
en las tres esferas, ruidos respiratorios
presentes con estertores Dbilaterales
basales, disminucién de la fuerza en
miembros superiores 3/5 (Escala Daniels)
por lo que ingresa para abordaje como
paralisis flacida en estudio.
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Posterior al ingreso (24 horas) inicia con
datos de dificultad respiratoria con
requerimiento de dispositivo de alto flujo,
posteriormente con datos de deterioro
neurolégico con evidencia de Glasgow
7/15 (02 / V2 | M3) ademas con aumento
de pérdida de fuerza en extremidades vy
arreflexia por lo que se realiza maniobras
avanzadas de la via area, por lo anterior
se deja diagnéstico de Sindrome de
Guillian Barre y se inicia manejo con
Inmunoglobulina (2 gr/kg/do) ademas se
solicita electromiografia (Tabla 2,3 y 4) la
cual reporta (Neuroconduccion motora: Se
obtuvieron  potenciales de accion
musculares compuestos con morfologia
normal a dispersa y amplitud severamente
disminuida para nervio Ulnar y Tibial de
manera bilateral y peroné derecho vy tibial
izquierdo, peroné izquierdo vy tibial
derecho con respuesta ausente; vy
disminucién leve a moderada para
mediano, axilar y femoral de manera
bilateral. Nervio frénico bilateral con
amplitud normal. Latencias distales y
proximales normales para todos los
nervios evaluados de manera bilateral.
Velocidades de conduccion normales para
todos los nervios evaluados de manera
bilateral. Disminuida en peroné izquierdo;
Neuroconduccidn sensitiva: Se obtuvieron
potenciales de accion nerviosos sensitivos
con morfologia, amplitudes y latencias
normales de manera bilateral para nervio
Mediano y Ulnar. Sural bilateral con
respuesta ausente; Pruebas Especiales:
Reflejo H ausente de manera bilateral en
musculo séleo. Onda F Ausente de
manera bilateral para nervio Mediano,
Ulnar, Tibial y Peroné. Por lo anterior es
valorado por el servicio de neurologia
quien indica que cuenta con velocidades
de neurocoduccion con dafo axonal

compatibles con un sindrome de Guillain
barre Cérvico-Faringeo-Braquial por lo
que sugieren vigilar el desarrollo de
disautonomias y valoracion por
rehabilitacion.

Dentro de la evolucion del paciente se
encuentra lograr disminuir gradualmente
de parametros de ventilacion mecanica
invasiva ademas evaluando secuelas del
paciente se valora con el servicio de
otorrinolaringologia quien realiza
traqueostomia y posteriormente valorado
por el servicio de cirugia pediatria quien
realiza funduplicatura y gastrostomia.

Posterior al egreso continuando con
seguimiento por el servicio de cirugia
pediatrica, logrando realizar retiro de
gastrostomia con adecuada tolerancia y
ademas en espera de retiro de
traqueostomia, adicionalmente se
encuentra en seguimiento por el servicio
de rehabilitacion (fortalecimiento de
cintura escapular y pélvica, fortalecimiento
de paravertebrales y abdominales,
ejercicios funcionales de colcho de 4
puntos, hincado y bipedo, transiciones y
transferencias, marcha en hincado,
reeducacion de dorsiflexores, triceps
sural, tibial anterior y peroneos bilateral).
Estrategias de equilibrio y coordinacion),
asi como seguimiento por el servicio de
neurologia.

Discusion

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es
una polirradiculoneuropatia inflamatoria
aguda, caracterizada por paralisis motora,
hipoarreflexia, sintomas sensitivos
minimos, afectacion de pares craneales y,

en la mayoria, evidencia de neuropatia
desmielinizante.’
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En el 90% de los casos el LCR presenta
hiperproteinorraquia con menos de 10
células en el momento de mayor
debilidad."

Se ha sugerido que el sistema inmune,
activado por diferentes  agentes
infecciosos, desarrolla una reaccidn
cruzada entre epitopes del antigeno
infeccioso y antigenos de la membrana de
la célula de  Schwann (forma
desmielinizante) o de los nodulos de
Ranvier del nervio motor (forma axonal);’
a partir de los hallazgos
anatomopatologicos y electrofisioldgicos,
se reconocen diferentes subtipos:
neuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda (AIDP), neuropatia motora axonal
aguda (AMAN), neuropatia sensitivo
motora axonal aguda (AMSAN).!

La variable Cérvico-Faringeo-Braquial de
SGB fue reportada por primera vez por
Roper et al. en 1986, la enfermedad
terminé sin afectar la potencia de las
piernas.? Llamé a esta condicion CFB y la
considerd una variante regional de SGB.?2

Por lo general, la CFB se presenta como
una paralisis bulbar grave y progresa
lentamente a paralisis facial, oftalmoplejia
y debilidad de los flexores del cuello y los
musculos proximales de las extremidades
superiores;? los otros criterios para el
diagnostico de la variante CFB son
similares a los del SGB agudo e incluyen
arreflexia, aumento de la proteina del LCR
y enfermedad desmielinizante en los
estudios de conduccion nerviosa.?

Es considerado como la causa mas
frecuente de paralisis flacida reportandose

una incidencia mundial de 0.6 a 4 por 100
000 habitantes por afo.® Suele afectar a
personas de cualquier edad y sexo con 2
picos de presentacion: uno en la etapa
adulta joven (15-34 afos) y otra en
ancianos (60-74 afos), es rara en nifos
menores de un afio.? El trastorno suele
aparecer unos dias o semanas después
de que la persona present6 sintomas de
infeccion viral respiratoria o intestinal;® en
algunas ocasiones el embarazo, las
cirugias o las vacunas pueden
desencadenar el sindrome.®

El tratamiento puede ser general
(Preservacion de la capacidad ventilatoria,
asi como de la via aérea;® monitorizacion
cardiovascular; tratamiento de trastornos
autonoémicos (arritmias,
hipertension/hipotension arterial);3
prevencion y/o tratamiento precoz de las
infecciones;® nutricion e hidratacion
adecuadas; prevencion de escaras
cutdneas) ademas un tratamiento
especifico (Gammaglobulina intravenosa:
dosis total de 2 g/kg; plasmaféresis;
neurorrehabilitacion).?

El prondstico del SGB en nifos es
generalmente bueno.® Mas del 90% de
los casos de PDIAy casi la totalidad de los
casos de Sindrome de Miller Fisher se
recuperan integramente.® La severidad
del cuadro clinico es importante como
factor pronostico del SGB.2 El 40% de los
nifos afectados pierde la marcha durante
la fase aguda de la enfermedad vy
alrededor de un 15% necesita soporte
ventilatorio; los nifios con las formas mas
severas de SGB tardaran entre 6 meses y
un afo en alcanzar la recuperacion
completa.® Un 5-10% queda con secuelas
sensitivas y/o motoras = menores,
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generalmente distales en las
extremidades inferiores; la mortalidad
publicada en la literatura es de 1-5%.3

Conclusion

Aunque el sindrome de Guillain Barre es
frecuente, la variable Cérvico-Faringeo-
Braquial no tiene una presentacion muy
comun en pacientes pediatricos, por lo
anterior, se debe conocer una
aproximacion diagnostica inicial, ademas
de herramientas adicionales a la clinica
que conduzcan a un diagnostico definitivo
que permita el tratamiento oportuno, la
rehabilitacion temprana y se eviten asi
secuelas a largo plazo.
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Biometria Hematica Hemoglobina 15.3
Hematécrito 44.9
Leucacitos 14000
Neutrofilos 78.7%
Linfocitos 15.2%
Plaquetas 558000
Quimica sanguinea VSG: 26
PCR: 0.258
Creatinina 0.75
Urea 31.5
BUN 14.72
Sodio 137.9
Potasio 4.13
Cloro 102.61
Magnesio 1.97
Fosforo 5.46
Calcio 9.91
Tabla 2. Electromiografia — Conduccion motora
Nervio Latencia Amplitud Segmento | Latencia Distancia | Velocidad
ms mV diferencia de
conduccion
TIBIAL
Tobillo 1zq | 4 ms 0.19 mV Tobillo 1zq | 74 ms 340 mm 46 m/s
—HP Izq
HP lzq 11.4 ms 0.19 mV ms mm m/s
Tobillo NR ms NR mV Tobillo ms 340 mm m/s
Der Der — Hp
Der
HP Der NR ms NR mV ms mm m/s
PERONEAL
Tobillo 1zqg | NR ms NR mV Tobillo 1zq | ms 290 mm m/s
—HP Izq
Fibula lzg | NR ms NR mV ms mm m/s
Tobillo 3.1 ms 0.55 mV Tobillo 7.8 ms 290 mm 37 m/s
Der Der — Hp
Der
Fibula Der | 11 ms 0.94 mV ms mm m/s
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FEMORAL
Vasto 52 ms 475 mV ms mm m/s
medial 1zq
Vasto 6.1 ms 3.57 mV Vasto 0.6 ms mm m/s
lateral 1zq medial Izq
— Vasto
Der
Vasto 5.8 ms 2.01 mV ms mm m/s
medial
Der
Vasto 4.6 ms 3.03 mV Vasto 1.5 ms mm m/s
medial lateral Izq
Der — Vasto
Der
MEDIANO
Muneca 3.9ms 2.19 mV Muneca 3.8 ms 200 mm 53 m/s
Izq Izq -
Biceps Izq
Biceps lzq | 7.7 ms 2.09 mV ms mm m/s
Muneca 4 ms 1.51 mV Muneca 3.6 ms 200 mm 56 m/s
Der Der -
Biceps
Der
Biceps 7.6 ms 1.48 mV ms mm m/s
Der
ULNAR
Muneca 3.2ms 0.53 mV Muneca 3.2ms 180 mm 56 m/s
Izq Izqg — Codo
Izq
Codolzqg | 6.4 ms 0.23 mV ms mm m/s
Muneca 4.7 ms 0.17 mV Muneca 3.3 180 mm 55 m/s
Der Der —
Codo Der
Codo Der | 8 ms 0.09 mV ms mm m/s
AXILAR
Erb 1zq 2.5ms 1.99 mV Erb 1zg — | 2.5 ms mm m/s
Deltoides
medial
Erb Dere 2.8 ms 1.09 mV Erb Der — | 2.8 ms mm m/s
Deltoides
medial
FRENICO
Diafragma | 6.7 ms 1.47 mV Diafragma | 0.1 ms mm m/s
Izq izquierdo
Diafragma
derecho
Diafragma | 6.8 ms 1.06 mV Diafragma | 0.1 ms mm m/s
Der derecho —
Diafragma
izquierdo

Tabla 3. Electromiografia — Onda H
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Nervio Latencia M Amplitud M | Latencia H Amplitud H M-H Amp
Tibial 1zq 3.2ms 4.89 mV NR NR NR
Tibial Der 4.7 ms 2.08 mV NR NR NR
Tabla 4. Electromiografia — Conduccion Sensitiva
Nervio y | Latencia | Latencia | Amplitud | Segmento | Diferencia | Distancia | Velocidad de
sitio inicial pico latencia conduccién
SURAL
Sural NRms |[NRms [NRpV |14 cm | Ms 100 mm | m/s
Izq prox-
Sural
izquierdo
Sural NRms |[NRms [NRpV |14 cm | Ms 100 mm | m/s
Der prox-
Sural
derecho
MEDIANO
Mediano | 2.3 ms | 3.0ms |35V Mid palma | 2.3 ms 120 mm | 53 m/s
I1zq -
Mediano
Izq
Mediano | 20ms | 29ms |34 pV Mid palma | 2.0 ms 120 mm | 59 m/s
Der -
Mediano
Der
ULNAR
Inarlzq | 1.8ms |26ms |31V 14 cm | 1.8 ms 100 mm | 56 m/s
prox-
Ulnar
izquierdo
Ulnar 1.9ms | 25ms |17 yVv 14 cm | 1.9 ms 100 mm | 53 m/s
Der prox-
Ulnar
derecho
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