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Guillain Barré syndrome simulating brain death: an unusual presentation
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RESUMEN

El sindrome de Guillain-Barré continta siendo la causa mas importante de paralisis flicida aguda y subaguda
en el mundo, con avances notorios en cuanto a diagnéstico, fisiopatologia y manejo. Hay variantes tipicamente
descritas en esta condicién clinica; sin embargo, desde hace algunos afios se tienen reportes en escenarios cli-
nicos que se tornan un reto diagnéstico y de particular interés cuando imitan condiciones tan graves desde el
punto de vista prondstico como cuadros de muerte cerebral. Presentamos el caso de un varén de 53 afios con
un cuadro rapidamente progresivo de sintomas generales, debilidad muscular y progresion temprana a falla
ventilatoria que desarrolla signos de compromiso de tallo cerebral y criterios de muerte cerebral y en quien los
estudios de electrodiagnéstico permitieron llegar a la conclusion del curso de un sindrome de Guillain Barré
imitando una muerte cerebral.

PALABRAS CLAVE: sindrome Guillain Barré; muerte encefalica; electrodiagnéstico; insuficiencia respiratotia;
pardlisis (DeCS).

SUMMARY

Guillain-Barré syndrome continues to be the most important cause of acute and subacute flaccid paralysis in
the world, with notable advances in terms of diagnosis, pathophysiology and management. There are variants
typically described in this clinical condition, however, for some years there have been reports in clinical scenarios
that become a diagnostic challenge and of particular interest when it imitates such serious conditions from the
prognostic point of view as brain death. We present the case of a 53-year-old man with a rapidly progressive
picture of general symptoms, muscle weakness and early progression to ventilatory failure who develops signs
of brain-length compromise and brain death criteria in whom electrodiagnostic studies allowed to reach the
conclusion of the course of a syndrome of Guillain Barré imitating a brain death.
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(MeSH).

INTRODUCCION

Desde su primera descripcion en 1859 por Jean-Baptiste
Octave Landry, y posteriormente a la inmunizacién contra la
poliomielitis, el sindrome de Guillain-Barré se ha convertido
en la principal causa de paralisis flacida no traumatica en
el mundo (1). Esta enfermedad es una emergencia neu-

rolégica de tipo polirradiculopatia inflamatoria adquirida.
Tipicamente produce una paralisis arrefléxica, por lo general
simétrica y de cardcter ascendente, con compromiso sensi-
tivo, motor o mixto (1).

Si bien la presentacién de tipo polineuropatia inflama-
toria aguda desmielinizante es la mas comun, hay variantes
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descritas, dentro de las cuales se encuentran la neuropatia
axonal motora aguda, la neuropatia axonal sensitivo motora
aguda, el sindrome de Miller Fisher, la forma parapléjica y
la presentacion faringeo-cérvico-braquial (2). También, de
manera muy poco frecuente, se han documentado presen-
taciones inusuales como pseudoinfarto del tallo cerebral (3),
pardlisis facial bilateral (4) y en algunas ocasiones imitando
cuadros de muerte cerebral de rapida progresiéon (5), con
pobre prondstico con respecto a la recuperaciéon (6). Y
asimismo se registran casos de superposiciéon con otras
variantes m4s usuales de la enfermedad (7).

Presentamos el caso de un varén sin antecedentes de
importancia, Con cuadro agudo y rdpidamente progresivo
de debilidad muscular, falla ventilatoria y signos clinicos de
muerte cetebral.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 53 afios procedente de Neiva
(Huila) quien ingresa al servicio de urgencias por un cuadro
clinico de dos dfas de evolucién de dolor y debilidad en
extremidades inferiores, asociado a astenia, adinamia, hipo-
rexia y desorientacion temporoespacial, sin fiebre u otros
sintomas. Previamente al cuadro no se registré ningun sin-
toma de importancia, ni tampoco historia de viajes recientes.
Sus antecedentes eran todos negativos. Consulta a primer
nivel de atencién donde presenta a las 5 horas de la llegada
a urgencias del sitio inicial de consulta presenta debilidad
muscular generalizada, alteracién de la conciencia y signos
de falla ventilatoria. Requiri6 inicio de soporte mecanico
ventilatotio invasivo y traslado a unidad de cuidado inten-
sivo en un centro de mayor complejidad. Su examen fisico
de ingreso no mostraba anormalidades significativas; los
paraclinicos iniciales fueron: cuadro hematico que reporta

leucocitos 22.650/mm?; hemoglobina 17 gr/dL; hemato-
crito 48,1 %; plaquetas 253.000/mm?; potasio 2,9 mEq/L;
sodio 140 mEq/L; cloro 99 mEq/L; creatinina 0,77 mg/
dl; CPK total 718 mg/dL. Se realiz6 una puncién lumbar
con un liquido cefalorraquideo que reportd una presion de
apertura normal, con proteinas, glucosa y conteo celular
dentro de parametros normales (tabla 1). Tomografia cere-
bral simple, sin evidencia de lesiones intra o extra axiales,
sin sangrado o isquemia ni agudo o antiguo.

El paciente evolucioné de manera térpida en la unidad
de cuidado intensivo, con pupilas midridticas y reflejos
corneal, pupilares, aquilianos y plantares negativos, por
lo que se consider6 posible cuadro de muerte cerebral.
Se practicé test de apnea que fue positivo (Pco2 basal 38
mmbhg; a los siete minutos pCO2 64 mmhg sin movimien-
tos respiratorios), ademds, una prueba vestibular con frio y
test de atropina positivos (se encontré movimiento ocular
y aumento de frecuencia cardiaca en mas de diez latidos
por minuto respecto su basal). Debido a la discrepancia en
los estudios practicados con referencia a muerte cerebral
(test de apnea positivo, pero con test de atropina y prueba
vestibular al frfo también positivos) se decidié realizar un
electroencefalograma, el cual evidencid actividad cerebral
normal y con potenciales evocados auditivos, con hallazgo
de muy mala formacién de ondas a un estimulo suprafisio-
légico y visuales con ondas que mostraban buena formacién
de los potenciales. El estudio de electrodiagnéstico arrojé
como fresultado neuroconducciones sensitivas y motoras
ausentes, con electromiografia que mostraba escasos signos
de denervacién y ausencia de actividad motora voluntaria.
Se realizé puncién lumbar de control aproximadamente
a la semana del ingreso y se encontrd un liquido con un
incremento marcado en el nivel de proteinas, sin otras
anormalidades (tabla 1).

Tabla 1. Resultado del estudio citoquimico de liquido cefalorraquideo tomado al ingreso y de control

Liquido cefalorraquideo

Puncion lumbar n.° 1

Puncion lumbar n.° 2

Proteinas en liquido 56 mg/dL 197 mg/dL
Glucosa en liquido 104 mg/dL 72 mg/dL
Leucocitos en LCR 0 0
Polimorfonucleares en LCR 0 0
Eritrocitos en LCR 0 0

Aspecto Cristal roca Cristal roca
Presion apertura 14 cm H20 10 cm H20
Gram NegativoNegativo

Ziehl-Neelsen Negativo Negativo
Cultivo LCR Negativo Negativo
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Se considerd, teniendo en cuenta lo anterior, la posi-
bilidad de un sindrome de Guillain-Barré, por lo que se
inicié manejo con inmunoglobulina intravenosa. Solo a
48 horas de la administracién de la inmunoglobulina se
evidenciaron cambios a la mejorfa como apertura ocular,
asi como afirmacion y negaciéon con movimientos cefalicos;
60 horas después el paciente presentd leves movimientos
en extremidades superiores.

Sin embargo, en las horas siguientes inicié cuadro de
disautonomia que lo llevé a un detetioro rapido, con colapso
cardiovascular y muerte.

DISCUSION

Presentamos el caso de un paciente en la sexta década
de la vida, sin antecedentes, con un cuadro neurolégico
rapidamente progresivo, con signos clinicos que simula-
ban muerte cerebral pero con test discordantes (atropina
positivo, respuesta vestibular al frio) y estudios compatibles
con un sindrome de Guillain-Barré (disociacion albumino-
citologica).

El sindrome de Guillain-Bartré, con sus caracteristicas
clinicas y paraclinicas como lo conocemos en la actua-
lidad, se atribuye a los autores Guillain, Barré y Strohl,
observaciones derivadas de casos presentados por sol-
dados durante la Primera Guerral Mundial (1). Luego de
la erradicacién de la poliomielitis, esta enfermedad se ha
convertido en la causa mds importante de paralisis flicida
aguda y subaguda en el mundo (8). Por lo general, ocurre
en personas previamente sanas y sin carga importante de
enfermedad sistémica o autoinmune anterior. La incidencia
de esta enfermedad es de 0,5 a 2 casos por 100.000 petrso-
nas al aflo, con un leve predominio en el sexo masculino
(9). Ocurre durante todas las estaciones del afo y el riesgo
a lo largo de la vida de padecerla se ha estimado en 1 por
cada 1000 (9). Hay una relacién bien establecida con una
infeccién respiratoria alta o baja y gastrointestinal entre
10 a 14 dias antes del inicio de los sintomas neurolégicos;
el 70% de los pacientes puede recordar dicha infeccién
precedente (2). Muchos microorganismos han sido rela-
cionados con la enfermedad, dentro de estos se pueden
mencionar el citomegalovirus, Mycoplasma pneumoniae,
Epstein-Barr, influenza A, Haemophilus influenzae, ente-
rovirus y Campylobacter jejuni, siendo este ultimo el mds
importante, pues hasta el 40% de los pacientes tienen
anticuerpos séricos contra antigenos de este agente infec-
cioso positivos (10,11). Recientemente y con evidencia
de estudios nacionales, Se ha podido establecer una rela-
cién entre picos de esta enfermedad y la infeccién por el
virus del zika, lo que denota un grave problema en areas
endémicas como nuestro pafs, donde ademas presenta
un comportamiento parainfeccioso con un promedio de

inicio de las manifestaciones neurolégicas mas bajo que
lo reportando (sicte dfas en promedio) (12).

Después de la polineuropatia inflamatoria aguda desmie-
linizante, que es la variante clinica mas comun, existen otros
tipos de presentacion entre los que destacan: la neuropatia
axonal motora aguda, la neuropatia axonal sensitivo motora
aguda, el sindrome de Miller Fisher, la forma parapléjica y la
presentacion faringeo-cérvico-braquial (2). Algunas raras 'y
pobremente definidas son la neuropatia autonémica aguda
y la neuropatia sensitiva aguda. La de tipo axonal motor
agudo es mds frecuente en niflos, durante el verano y en
China (13). Esta presentacién es motora pura y no presenta
sighos o sintomas sensitivos. La de tipo axonal sensitivo
motora es similar a la forma anterior, pero con la presencia
de compromiso sensitivo; ademas, difiere en que la edad de
presentacion es mas tardfa, tiene una distribucion geografica
mas amplia, el curso es mas prolongado y la recuperacion
lenta e incompleta (14). El sindrome de Miller Fisher se
presenta con la triada de oftalmoplejfa, ataxia y arreflexia;
algunos presentan compromiso de tallo cerebral bajo como
debilidad facial o faringea (8). Cuando se presenta con ence-
falopatia o signos de disfuncién del tracto corticoespinal se
conoce como encefalitis de tallo cerebral de Bickerstaft (9).

En 1990 se describié por primera vez en la literatura el
caso de una paciente de 43 afios con un cuadro de debilidad
muscular rapidamente progresiva, falla ventilatoria y signos
de muerte cerebral. Sus estudios posteriores mostraron
evidencia de actividad en el electroencefalograma y nivel
de proteinas en liquido cefalorraquideo elevado; luego del
tratamiento y vigilancia, el paciente recuperé lentamente los
reflejos de tallo cerebral y la fuerza muscular (15).

Desde entonces se han reportado vatios casos en los
cuales el sindrome de Guillain-Barré se presenta de una
forma poco usual y con signos de compromiso de los
reflejos tronculares; todos coinciden en lo siguiente: rapida
progresion con falla ventilatoria que suele presentarse a la
llegada al servicio de urgencias; ausencia temprana de refle-
jos de tallo cerebral; las variantes axonal pura y axonal sensi-
tivo motora son las que se encuentran las mas de las veces;
estudios de electroencefalograma y potenciales evocados
normales; criterios incompletos de muerte cerebral como
de sindrome de Guillain-Barré; sin embargo, con hallaz-
gos tipicos en estudios electrofisiolégico como en liquido
cefalorraquideo y por supuesto ausencia de otra alteracién
metabdlica u organica que explique estos hallazgos (16-19).

En nuestro caso, se presentd una secuencia de even-
tos que concuerdan con lo reportado por la literatura:
debilidad muscular generalizada con rapida progresion
a falla ventilatoria, ausencia de reflejos de tallo cerebral
y estudios compatibles con sindrome de Guillain-Barré
(puncién lumbar).
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Ciertamente, este contexto clinico representa la mayoria
de las veces un reto diagnéstico; en multiples oportunidades
se ha llegado a este luego de un ejercicio casi netamente de
exclusion de otras patologias que expliquen los hallazgos
(toxicos, metabdlicos y estructurales del sistema nervioso
central). Ademds, en estos escenarios cobran mayor
importancia examenes de electrodiagnéstico que valoran
la funcién del nervio periférico como el sistema nervioso
central en el algoritmo de evaluacién integral de estos casos
poco frecuentes.

La variedad clinico-electrofisiolégica predominante
en estos casos posiblemente explica la evolucién rapida
inicial y la lenta recuperaciéon de este grupo particular de
pacientes (2).

El tratamiento de la enfermedad se lleva a cabo con
las terapias que han demostrado utilidad en los pacientes
con los cuadros tipicos, teniendo en cuenta, en particular,
el umbral terapéutico para inicio de inmunoglobulina
(2,9). El pronéstico de recuperaciéon no suele ser muy
benigno y es dominado por el compromiso axonal; las

causas de muerte concuerdan con lo reportado en estos
pacientes (1,9).

El paciente finalmente fallecié como resultado de la
disautonomia asociada a la enfermedad.

CONCLUSION

El sindrome de Guillain-Barré debe considerarse siem-
pre dentro de los diagnoésticos diferenciales de los pacientes
que presenten un cuadro de cuadtiparesia/cuadriplejia fla-
cida aguda, con o sin compromiso evidente de reflejos, en
especial en cuadros de rdpida progresion y aun en los raros
escenarios en los cuales haya compromiso bulbar predo-
minante y de reflejos de tallo cerebral, mas aun cuando no
se tengan criterios clinicos fidedignos de muerte cerebral y
sin otra explicacioén organica alterna.
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