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Resumen(espafiol)

El sindrome de Guillain-Barré es una enfermedad autoinmunitaria, manifestada a partir de procesos inflamatorios que dan
lugar a una polirradiculoneuropatia de instauracién aguda, siendo la principal causa de paralisis flacida a nivel mundial. Se
reporta el caso de paciente preescolar femenino, de 5 afnos de edad, previamente sana, quien acude a la emergencia
pediatrica por presentar sintomatologia clinica de 2 horas de evolucion, caracterizado por debilidad, sialorrea y somnolencia,
con antecedente de traumatismo craneoencefalico el dia previo. Al examen fisico se evidencia deterioro neuroldgico (GCS:
07/15 puntos), ameritando ventilacion mecanica, y posterior evolucidon a tetraplejia. En vista de hallazgos clinicos y
paraclinicos, se concluye diagndstico de Sindrome de Guillain-Barré. La importancia del reporte radica en dar a conocer la
existencia de esta entidad, ya que excepcionalmente, se presentan casos de neuropatia axonal sensitivo-motora aguda, un
subtipo severo de la patologia, lo que implica una baja sospecha diagndstica y retraso del tratamiento.

Palabrasclave(espaiiol)

Sindrome de Guillain-Barré, Poliradiculoneuropatia, Cuadriparesia, Desmielinizante, Inmunoglobulinas.

Abstract(english)

Guillain-Barré syndrome is an autoimmune disease manifested by inflammatory processes that lead to an acute
polyradiculoneuropathy, being the main cause of flaccid paralysis worldwide. It’s reported a case of a 5-year-old female
preschool patient, previously healthy, who goes to the pediatric emergency for presenting clinical symptoms of two hours of
evolution, characterized by weakness, sialorrhea and drowsiness, with traumatic brain injury history the day before. Physical
examination shows neurological deterioration (GCS: 07/15 points), requiring mechanical ventilation, and subsequently
evolving to quadriplegia. In view of clinical and paraclinical findings, a diagnosis of Guillain-Barré Syndrome is concluded. The
importance of the report lies in making known the existence of this entity, since exceptionally, cases of acute sensory-motor
axonal neuropathy occur, a severe subtype of the pathology, which implies a low diagnostic suspicion and delay in treatment.
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Sindrome de Guillain-Barré atipica en pediatria. Faieta A y cols.
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Introduccion

El sindrome de Guillain-Barré, es una
poliradiculoneuropatia inmunomediada, relativamente
rara, que se presenta en 0.34-1.34 casos por cada
100.000 personas, siendo menor la incidencia en la
poblacidén pediatrica, que en adultos. Asi mismo, el sexo
masculino es 1.5 veces mas afectado, en relacion con el
sexo femenino(1). Actualmente es reconocida como
patologia heterogénea debido a sus multiples variantes,
de las cuales los subtipos desmielinizantes son los mas
frecuentes, (aproximadamente 85-90%), no siendo asi
las formas axonales, dentro de las cuales, la neuropatia
axonal sensitivo-motora aguda, corresponde solo 5 al
10% de los casos de predominio en el continente
asiatico(2). Mas del 90% de los casos de pacientes
diagnosticados con formas desmielinizantes, alcanza un
pico de deterioro neurolégico en 2 a 4 semanas, seguido
de la regresion de este. La neuropatia axonal sensitivo-
motora aguda es caracterizada por presentar un curso
mas severo de la patologia, con frecuencia asociado a
dependencia de ventilacion mecanica(3).

En el marco de estos planteamientos, el
presente estudio trata sobre un caso clinico de la
variante atipica del Sindrome de Guillain Barré; la
neuropatia axonal sensitivo motora aguda, una
patologia que en vista de ser la Ultima variante descrita
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Figura 1. Tomografia computarizada cerebral en la que se
evidencia borramiento de surcos y cisuras.
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del Sindrome con una disminuida frecuencia,
principalmente en edad pediatrica, tiene un bajo
registro en su descripcion(4), por lo cual es importante
el reporte de los casos para dar a conocer la patologia
con la finalidad de que los profesionales de la salud
puedan realizar el diagndstico y tratamiento apropiado
para brindar una mejor evolucion y prondsticos de los
pacientes(5).

Caso clinico

Se plantea caso de prescolar femenino de 5
afios de edad, natural de Mérida y procedente de Ejido,
sin  antecedentes  familiares,  patolégicos vy
epidemioldgicos relevantes, cuya abuela refiere inicio
de enfermedad actual el dia 26/10/2021, posterior a
caida desde una silla sufriendo traumatismo en region
occipital, sin pérdida del estado de consciencia.
Posteriormente, el dia 27/10/2021 a las 8:00 am,
aproximadamente, presenta debilidad generalizada y
palidez cutdneo-mucosa, como concomitante sialorrea
abundante y somnolencia, motivo por el cual es llevada
a ambulatorio de la localidad, en el cual valoran y
deciden referir al IAHULA donde se decide su ingreso.

Al examen fisico de ingreso, paciente en malas
condiciones clinicas, afebril, hidratada con marcada
palidez cutdneo mucosa y cianosis peribucal,
extremidades simétricas, eutrdficas, sin edema.
Neuroldgico: inconsciente, con Escala de Coma de
Glasgow (ECG) 7/15 puntos dadas por respuesta verbal
(RV): 1 punto, respuesta ocular (RO): 1 punto, respuesta
motora (RM): 5 puntos, motivo por el cual es admitida
en el drea de Unidad de Cuidados Especiales Pediatricos
(UCEP) con el diagndstico de traumatismo
craneoencefdlico severo por clinica, y en vista de
marcado deterioro neuroldgico se decide manejo de la
via aérea y ventilacion mecanica.

Ante clinica y mecanismo de trauma, se realiza
Tomografia axial computarizada cerebral simple, en la
gue se evidencia borramiento de los surcos y cisuras en
relacion con edema cerebral difuso (figura 1), por lo que
se mantiene con medidas antiedema y protocolo de
Traumatismo craneoencefalico.
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Tabla 1. Perfil hematoldgico.

Parametros

Hemoglobina Hematocrito Leucocitos Neutrdfilos Linfocitos Glicemia

Fecha (mg/dl) (%) (mm3) (%) (%) (mg/dl)
27/10/21 12.2 34 11700 94 6 -
29/10/21 10.5 32 17300 73 27 101
01/11/21 10.1 31.3 14200 73 27 -
08/11/21 8.2 23.3 8300 90.4 6.7 -
12/11/21 12.4 34.4 19400 58.3 13.2 -
16/11/21 10.8 31.2 10000 87.4 9.9 115

Durante el segundo dia de hospitalizacidn,
presenta alzas térmicas cuantificadas en 41°C, que no
cede con la administracion de AINES, por lo que se
plantea sospecha de neuroinfeccién de etiologia a
precisar, iniciando terapia antimicrobiana y antiviral, se
solicitan paraclinicos para confirmacién de foco
infeccioso (tabla 1, tabla 2, tabla 3). No obstante, ante
resultados negativos se descarta el diagndstico de
neuroinfeccion y se omite antibioticoterapia

En vista de cuadriparesia aguda, la paciente es
valorada por el servicio de Neurocirugia, quienes
indican la realizacidon de Tomografia computarizada de
columna cervical para descartar Traumatismo
raguimedular. Dicho estudio es realizado el dia
29/10/2021, reportando Rectificacién de columna
cervical. Sin embargo, ante la presencia de deterioro
motor y muscular de las extremidades, se solicita
Resonancia Magnética de columna cervical, realizada el
dia 01/11/2021, donde se reporta Rectificacion de
columna cervical (figura 2). Sin mas hallazgos que
expliquen cuadriparesia y con ausencia de mecanismo
de trauma importante, servicio de neurocirugia
descarta el diagndstico de traumatismo

craneoencefdlico y cierra interconsulta en vista de no
contar con criterios quirurgicos.

Posteriormente se solicita valoraciéon por el
servicio de Medicina Fisica y Rehabilitacidn, quienes
realizan estudio de Velocidad de Conduccion en nervios
peroneo profundo y cubital izquierdo, no hallandose
respuesta motor en los mismos, similar a lo observado
en las polirradiculoneuropatias. Durante su evolucion,
persiste con puntaje en la ECG 06/15 puntos, dado por
RO: 4 puntos, RV: 1 punto y RM: 1 punto. Se inicia
tratamiento con inmunoglobulina via intravenosa,
durante cinco dias. Posterior al cumplimiento de esta,
se evidencia recuperacién de movimientos cefalicos y
de cuello, realizando movimientos voluntarios en el
plano vertical y horizontal y asi como movimientos de
masticacion por lo que se decide iniciar deshabituacion

Tabla 2. Estudios serolégicos

Serologia Fecha Resultado
Sars- Cov 2 29/10/21 Negativo Ig M
Negativo Ig G
Test de Elisa 30/10/21 Negativo Ig M
Epstein Barr 31/10/21 Negativo Ig G
Test Toxoplasmosis 30/10/21 Negativo Ig M
Negativo Ig G
Test Elisa Rubeola 30/10/21 Positivo Ig M
Negativo Ig G
Test Elisa para 30/10/21 Negativo Ig M
Citomegalovirus Negativo Ig G
Test virus de herpes 30/10/21 Negativo Ig M
simplex Negativo Ig G

VIH 30/10/21 No reactivo

VDRL 30/10/21 No reactivo
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Tabla 3. Estudio citoquimico y Gram de liquido
cefalorraquideo

Fecha 05/11/21 23/11/21
Transparente Transparente
Incoloro Incoloro

Examen Ph: 9 Ph: 8

fisico Densidad 1.008 Densidad 1.008

Coagulos - Coagulos -
Proteinas + 9 | Proteinas + 82

Examen mg/dl  (VN: 15- | mg/dl (VN: 15-45)

quimico 45) Glucosa 50 mg/dl
Glucosa 64 mg/dl | (VN: 50-80)
(VN: 50-80) Pandy —
Pandy — Sangre: trazas
Sangre: +
Células: Células: 55/mm3,
111/mm3, S.N: | linf 100%

Examen 50%, linf 50% Examen directo:

microscépico | Examen directo: | Eritrocitos O xc, leu

Eritrocitos O xc, | Oxc, piocitos Oxc,
leu Oxc, piocitos | bacterias ausentes
Oxc, bacterias | GRAM: se observan
ausentes polimorfonucleares
GRAM: no | de 0 a1lxc. Cocos
reportados gram + moderados.
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de ventilacion mecdnica. Sin embargo, se observan
escasas ventilaciones superficiales espontaneas.

Debido a soporte ventilatorio prolongado
cumple con criterios para realizacion de traqueostomia
y gastrostomia, es llevada a mesa operatoria sin
eventualidades, manteniéndose posteriormente bajo
parametros  ventilatorios  protectores minimos,
progresando a tolerancia de T de Ayre sin
requerimiento de oxigeno suplementario. Dada
evolucidn clinica satisfactoria con puntaje de ECG 15/15
puntos y fuerza muscular miembros superiores (FM
MMSS) 2/5 puntos, fuerza muscular miembros
inferiores (FM MMII) 0/5 puntos, se decide egreso de la
UCEP y traslado a sala de hospitalizacion, donde
continUa terapias y recuperacién nutricional, a cargo
del servicio de Medicina Fisica y Rehabilitaciéon y
servicio de Nutricidn Clinica, respectivamente.

Por otro lado, en vista de integridad
neuroldgica y estabilidad hemodinamica, asi como
ausencia de criterios de apoyo ventilatorio y manejo
apropiado de secreciones, se inicia oclusion de
traqueostomo, evidencidandose adecuada tolerancia,
con valores de saturacidon de oxigeno aire ambiente
superior a 94%,

Ante progresidon de mejoria de cuadro clinico,
con ECG 15/15 puntos, FM MMSS: 3/5, FM MMIl 1/5,
sin gastrostomo, con oclusién de tragueostomo, se
decide Alta Médica con instrucciones a familiares para
continuar terapias y seguimiento por servicios
pertinentes.

Actualmente, se mantiene en terapias de
rehabilitacién con mejoria de fuerza muscular global de
5/5.

Discusion

La neuropatia axonal sensitivo motora aguda, es una de
las cuatro variantes principales del Sindrome de Guillain
Barré, originada por reacciones cruzadas entre epitopos
producto de procesos infecciosos previos, y aquellos
encontrados sobre el axolema de nervios periféricos
motores y sensitivos. Como consecuencia, la injuria
axonal conlleva a bloqueo de la conduccidn del impulso
nervioso, determinando una clinica con evolucidn
desfavorable(6), en comparacién con la forma clasica
desmielinizante, caracterizada por debilidad simétrica
progresiva de inicio distal(7). En asociacion al caso
planteado, el curso clinico desde el inicio de
sintomatologia, hasta el pico de deterioro neuroldgico,
describe un proceso de instauracién y progresion
subita, con establecimiento de cuadriplejia en un
periodo de 48 horas posterior al ingreso hospitalario,
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previa debilidad generalizada, en ausencia de patrén
ascendente, no cumpliéndose asi, criterios clinicos de
sospecha de las formas tipicas de esta neuropatia
periférica(8).

El diagndstico es fundamentalmente clinico y se
confirma con la presencia de disminucion de la
velocidad de conduccidn o latencias aumentadas en el
electromiograma y disociacidn albumino-citoldgica en
liguido cefalorraquideo, la cual puede mantenerse
ausente durante estadios tempranos de la patologia(2).
Ahora bien, la presentacion clinica inicial de la paciente,
asi como la ausencia de antecedentes de relevancia,
implicé retraso diagndstico de la entidad clinica.
Posterior a la exclusion de sospechas diagndsticas
iniciales, fundamentadas en el mecanismo de trauma,
es realizada prueba electrofisiolégica, donde se
confirma bloqueo de conduccién en los nervios motores
y sensitivos, estudio que confirma
polirradiculoneuropatia, inicidandose  tratamiento
farmacoldgico con Inmunoglobulina 0.5g/kg/dia; 9g
VEV cada 6 horas por 5 dias, evidenciando mejoria en
fuerza muscular cefalica.

El caso planteado expone una forma atipica de
presentacion del sindrome de Guillain- Barré en
pacientes pediatricos, no hallandose evidencia clinica,
ni paraclinica de antecedentes de importancia,
sugestivos de agentes causales de la reaccion
inmunomediada, de progresion subita. De esta forma,
la contribucién a la bibliografia actual sobre la variante
permitird establecer una sospecha diagndstica precoz,
con tratamiento oportuno

Figura 2. Resonancia magnética en T1 en la que se evidencia
lordosis cervical rectificada.
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