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RESUMEN

El sindrome de Guillain-Barré es una polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda, caracterizada por debilidad
simétrica de caricter progresivo, de inicio distal asociado con arreflexia y sintomas sensitivos leves. La variante
NMAA es una entidad poco frecuente en América Latina. Se reporta el caso de un paciente de sexo masculino,
de seis afios, previamente sano, con diagnéstico de sindrome de Guillain-Barré variante axonal, secundatio a
cuadro de vias aéreas superiores. L.a importancia del reporte radica en informar al pediatra y a otros profesio-
nales de la salud acerca de la existencia de esta entidad y asi aumentar la sospecha diagnéstica, considerando
su baja incidencia. Se destaca también la posibilidad de encontrar variabilidad en las formas clinicas tipicas de
presentacién, como lo fue el caso presentado, ya que es un subtipo de la enfermedad que esta clasicamente
caracterizada como grave, de evolucién térpida y con frecuentes secuelas.

PALABRAS CLAVE: neuropatfa autoinmune aguda; polirradiculopatia; pronéstico; pediatria; sindrome de
Guillain-Barré (DeCS)

SUMMARY

Guillain-Barré syndrome is an acute inflammatory polyradiculoneuropathy characterized by progressive sym-
metric weakness of distal onset associated with areflexia and mild sensory symptoms. The AMAN variant is
a rare entity in Latin America. The case of a 6-year-old male patient, previously healthy, with a diagnosis of
Guillain-Barré Syndrome, axonal variant, secondary to upper airway symptoms, is reported. The importance
of the report lies in informing the pediatrician and other health professionals about the existence of this entity
and thus increasing the diagnostic suspicion considering its low incidence. We also highlight the possibility of
finding variability in the typical clinical forms of presentation, as was the case presented, since it is a subtype
of the disease that is classically characterized as severe and with torpid evolution. It is also associated with
frequent sequelae.

KEYWORDS: acute inflammatory demyelinating polyradiculopathy; acute autoimmune neuropathy; acute
infectious polyneuritis; Guillain-Barré Syndrome; pediatrics (MeSH) .
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré es una polirradiculo-
neuropatia inflamatoria aguda, caracterizada por debilidad
simétrica de caracter progresivo, de inicio distal asociado con
arreflexia y sintomas sensitivos leves. Su relevancia radica
en que es la causa mas frecuente de paralisis neuromuscular
aguda, con incidencia de 1,3 a 2 por 100000 (1).

De acuerdo con la hipétesis mas generalizada, este sin-
drome se presenta secundario a una reaccion cruzada entre
un agente infeccioso y las células de Schwann, dando lugar
a la forma mas frecuente, la desmielinizante, o contra los
nédulos de Ranvier, generando la forma axonal (2). Esto
explica la existencia de diferentes subtipos: neuropatia des-
mielinizante inflamatoria aguda, neuropatia motora axonal
aguda (NMAA), neuropatia sensitivo motora axonal aguda
y Miller Fisher (3). La variante NMAA es una entidad poco
frecuente en la poblacién argentina, en tanto que su inciden-
cia es mayor en Asia y México (3,4). La escasez de bibliogra-
fia sobre esta variante del Guillain-Barré implica una baja
sospecha diagnoéstica y retraso en el inicio del tratamiento.

Presentacion del caso

Se reporta el caso de un paciente de sexo masculino, de
seis aflos, que consultd por debilidad, dolot y temblor de
los cuatro miembros. Inicié con la signo-sintomatologia
15 dfas antes de la hospitalizacién, asociado con cuadro de
vias aéreas superiores. Inicialmente, presenté compromiso
de miembros superiores que luego progresé a miembros
inferiores, a predominio proximal. El paciente consult6 en
reiteradas oportunidades a diferentes servicios de guardia
que le indicaron tratamiento sintomatico. Asi, continu6 con
los sintomas, por lo cual concurrié a la guardia del Hospital
General de Nifios Pedro de Elizalde en la Ciudad Auténoma
de Buenos Aires, Argentina. Allf se constaté paciente ldcido,
conectado, con facies simétricas, movimientos oculatres
normales, reflejo fotomotor conservado, temblor de accion
en las cuatro extremidades, fuerza muscular disminuida
con predominio de miembros inferiores (4/5), reflejos
osteotendinosos (ROT) con arreflexia en ambos miembros
inferiores, presentes en miembros supetiores, con sensibi-
lidad superficial y profunda preservada, y marcha inestable
asociada con debilidad.

Se decidié referir al paciente a consultorios de reumato-
logia y neurologia. Ambos servicios solicitaron laboratorio
y orina completa con resultados dentro de rangos normales
(leucocitos: 6980/mm3, hemoglobina: 14 g/dl, hemato-
crito: 41 %, plaquetas: 409 000/mm3, eritrosedimentacién:
4 mm/h, CPK: 52 U/L, LDH: 382 U/L, proteina C rea-
tiva: 0,1 mg/dl). Se realiz6 electromiograma que informé
“latencias prolongadas con velocidad de conduccién
normal”, hallazgo compatible con sindrome de Guillain-

Barré variante motora axonal aguda INMAA), por lo que se
decidi6 su hospitalizacién para control evolutivo y posible
tratamiento. Se realizé puncion lumbar que se interpreté con
disociacién albumino-citolégica, compatible con la sospecha
diagnéstica (limpido, incoloro, proteinas 1,39 g/1, glucosa
58,7 mg/dl, dcido lactico 2,08 mmol/L, elementos 1/mm3).
Se enviaron muestras de LCR y suero para anticuerpos anti-
gangliésidos por enzimo inmuno ensayo, siendo positivos
anti-GM1, IgM/G y anti-GM2 IgM/IgG.

El paciente evolucioné favorablemente, sin requerimien-
tos de pasaje de gammaglobulina o plasmaféresis, con mejo-
rfa paulatina a los siete dfas del ingreso de la deambulacion
y cese del temblor, ausencia de compromiso de via aérea
o la deglucion, por lo cual se decidié finalmente el egreso
hospitalario. Se continué con los controles correspondien-
tes de manera ambulatoria con los servicios de neurologia
y pediatria; se solicitd una resonancia magnética cerebral y
medular un mes después del egreso, que fue normal, y el
paciente resolvié sus sintomas motores residuales.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El sindrome de Guillain-Barré es la causa mas comin de
paralisis flicida generalizada en la infancia (1,2). Es una poli-
neuropatia predominantemente motora inflamatoria aguda
que suele ser precedida por una intercurrencia infecciosa,
tipicamente respiratoria o gastrointestinal. Clasicamente, se
caracteriza por debilidad simétrica progresiva de inicio distal,
arreflexia, escasos sintomas sensitivos y disfuncién autoné-
mica variable. Sin embargo, existen diferentes variantes de
esta enfermedad entre las cuales se incluyen la NMAA, la
neuropatia sensitivomotora axonal aguda y el sindrome de
Miller-Fisher, entre otras (2,3).

Las variantes mencionadas en el acapite precedente
representan apenas el 3-5% de los casos en Occidente,
siendo mucho mids frecuente su presentacion en pafses
asiaticos (4). Con respecto a la variante NMAA, esta
reportada la asociacion de este subtipo con un prédromo
infeccioso entérico por la bactetia Campylobacter jejuni (1,4.5),
generalmente en verano e invierno (6). Se desconocen con
exactitud los mecanismos fisiopatologicos de produccion,
si bien la principal hipétesis es que ocurrirfa por mimetismo
molecular contra el nodo de Ranvier, sobre todo por los
anticuerpos antigangliésidos anti-GD1a y anti-GM1 cuyo
valor diagndstico es todavia incierto (3,6,7,8). El subtipo
NMAA no se acompafia de alteraciones sensitivas y es
infrecuente la afectacion de pares craneales (9). Se describe
como una variante de evolucién desfavorable, torpida y con
mayor frecuencia de secuelas, en comparaciéon con la forma
clasica desmielinizante (9,10), si bien en la actualidad existe
un aumento en la cantidad de reportes que informan un
prondstico similar (11).
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El diagnéstico es fundamentalmente clinico, ante la pre-
sencia de debilidad progresiva ascendente y arreflexia, y se
confirma con la presencia de disminucién de la velocidad de
conduccién o latencias aumentadas en el electromiograma y
disociacién albumino-citolégica en liquido cefalorraquideo
(LCR), si bien esto puede estar ausente, en particular al inicio
de la enfermedad (12,13). El tratamiento se instaura en el
caso de que el paciente presente mal estado funcional o
empeoramiento de los sintomas iniciales, siendo la primera
linea terapéutica plasmaféresis o inmunoglobulina endove-
nosa, de similar eficacia, idealmente dentro de las primeras
dos semanas de los sintomas (1,8).

Como conclusion, el subtipo NMAA es una infrecuente
forma de presentacion del sindrome de Guillain-Barré enla

infancia que esta descrita clasicamente como de evolucién
torpida, grave y con frecuentes secuelas (14), si bien en la
actualidad existe evidencia creciente de que su prondstico
serfa similar a la variante desmielinizante, como en el caso
presentado. De ahi la importancia de realizar su reporte.
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