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NoTASs CLINICAS

Sindrome de Guillain-Barré prolongado
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La evolucion del sindrome de Guillain-Barré suele ser be-
nigna en la infancia, aunque hay casos prolongados y gra-
ves. Comunicamos el caso de un varon de 12 afios afectado
de sindrome de Guillain-Barré, rapidamente ascendente,
con afectacion grave de pares craneales y del sistema ner-
vioso auténomo y evolucion térpida. El diagnostico se baso
en la sintomatologia, la electromiografia, la bioquimica del
liquido cefalorraquideo (LCR) y la presencia de anticuer-
pos antigangliosido GM1 en plasma. Fue tratado precoz-
mente con inmunoglobulina humana por via intravenosa
en dosis de 2 g/kg en 5 dias; aunque la clinica mejoro, la re-
cuperacion fue muy lenta, decidiendo administrar un nue-
vo ciclo de inmunoglobulina a los 2 meses; la respuesta fue
satisfactoria, con mejoria de la funcion sensitivomotora y
de las manifestaciones vegetativas. Sin embargo, un nuevo
ciclo administrado 28 dias mas tarde obtuvo escasos resul-
tados. En la actualidad, 5 meses después del inicio del cua-
dro, persistia paralisis flicida de miembros inferiores y de
la porcion mas distal de los superiores, si bien han desapa-
recido los trastornos vegetativos y el paciente ha podido
ser descanulado, estando sometido a un programa de reha-
bilitacién ambulatoria.

Aunque la pauta con varios ciclos de inmunoglobulinas
puede ser ttil en el tratamiento del sindrome de Gui-
llain-Barré de caracter prolongado, el tratamiento general
y de soporte sigue siendo la base fundamental en estos pa-
cientes, a la espera de que varios ensayos clinicos com-
prueben la eficacia de tratamientos alternativos como in-
terferon beta e inmunosupresores.
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PROLONGED GUILLAIN-BARRE SYNDROME

Outcome in Guillain-Barré syndrome (GBS) in child-
hood is usually favorable although prolonged and severe
forms may develop. We report the case of a 12-year-old
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boy with rapidly ascending, slowly-progressive GBS with
severe cranial nerve and autonomic dysfunction. Diagno-
sis was based on clinical presentation, electromyography,
cerebrospinal fluid analysis and plasmatic antiganglio-
side GM1 antibodies.

Early treatment with an initial loading dose of 2 g/kg of
intravenous gammaglobulins over 5 days was given with a
significant but slow clinical improvement. A repeat infusion
of gammaglobulins was given two months later. Response
was satisfactory with motor, sensory and autonomic dys-
function recovery. A third course of immunoglobulins
28 days later produced little benefit. At the present time,
5 months after the onset of the disease, flaccid paralysis
of the lower limbs and the distal portion of the upper
limbs persists but autonomic instability has disappeared.
The patient has been decannulated and is following an am-
bulatory rehabilitation program.

Although repeated intravenous immunoglobulins may be
useful in the treatment of prolonged GBS, the key issue is
excellent intensive care unit management. Further research
examining potentially more effective treatment such as
beta-interferon and immunosuppressive agents is required.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré es la polirradiculoneuro-
patia adquirida mas frecuente de la infancial. Atendien-
do a criterios clinicos, electrofisiolégicos, serologicos y
patologicos, puede clasificarse en diferentes subtipos®3:

1. La polineuropatia desmielinizante inflamatoria agu-
da es el subtipo predominante en Norteamérica, Europa y
Australia. Se caracteriza electrofisiologicamente por des-
mielinizacion de nervios motores y sensitivos. Suele estar
precedida por una infeccion respiratoria.
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2. La neuropatia axonal motora aguda es frecuente en
el norte de China. El hallazgo electrofisiol6gico que la
define es la reduccion de los potenciales de accién sin
desmielinizacion; en la anatomia patologica se aprecia
una degeneracion walleriana de los nervios motores ex-
clusivamente, sin infiltracion linfocitaria. En numerosas
ocasiones se recoge el antecedente de infeccion por
Campylobacter jejuniy la presencia de anticuerpos anti-
gangliosido GM1 (anti-GM1).

3. La neuropatia axonal sensitivo-motora aguda es la
menos frecuente y se caracteriza por la reduccion de los
potenciales de accién de las fibras motoras y sensitivas.

Existen controversias sobre si inicialmente todas las
formas son desmielinizantes y algunas evolucionan hasta
la afectacion axonal o bien si son axonales desde el prin-
cipio®S.

La etiologia del sindrome Guillain-Barré es autoinmu-
ne, y generalmente estd desencadenado por una infec-
cion respiratoria o gastrointestinal previa o por alguna
inmunizacion®, Campylobacter jejuni también se ha rela-
cionado, sobre todo en las formas mas graves>’:.

En el tratamiento las medidas de soporte son esenciales
complementandose con el empleo precoz de plasmafére-
sis y/o inmunoglobulina humana, sola o asociada con
corticoides®%10,

Comunicamos el caso de un paciente con una forma
severa de sindrome de Guillain-Barré, compatible con
neuropatia axonal motora aguda, que fue tratado con va-
rios ciclos de inmunoglobulinas.

OBSERVACION CLINICA

Nifio de 12 afos con parestesias y debilidad muscular
en miembros inferiores de 3 dias de evolucion, que pro-
gresaron en 24 h a miembros superiores y musculatura
facial, acompanindose de disfagia, disartria y retencion
de secreciones orofaringeas, y que preciso intubacion e
ingreso en la unidad de cuidados intensivos pediatrica
(UCIP). Presentaba antecedentes de catarro de vias altas
2 semanas antes y vacunacion de hepatitis B en la sema-
na previa.

En la exploracion presentaba paralisis flacida de las
4 extremidades, con arreflexia, paralisis facial bilateral y
pupilas intermedias reactivas a la luz; al estimulo verbal
contestaba realizando pequefios movimientos horizon-
tales de cabeza. Se realiz6 puncién lumbar, que mostrd
disociacion albuminocitologica, y determinaciones anali-
ticas basicas con aumento de proteina C reactiva (PCR)
como hallazgo destacable. Se inici6 tratamiento con gam-
maglobulina por via intravenosa (2 g/kg administrados
durante 5 dias), previa obtencion de muestras para sero-
logia de Mycoplasma pneumoniae, citomegalovirus, C. je-
Jjuni, virus de Epstein-Barr, adenovirus y virus de hepatitis
Ay C, que fueron negativas a excepcion de M. pneu-
moniae.

El electromiograma inicial presentaba denervacion total
de las cuatro extremidades, excepto en porciones muy
proximales, con afectacion sensitivomotora y lesion axo-
nal; el control practicado 8 semanas después arrojo re-
sultados similares. Ante la aparicion de discretos signos
de asimetria, se practicaron también tomografia computa-
rizada (TC) craneal y resonancia magnética (RM) de co-
lumna, que fueron normales.

La evolucion clinica fue muy lenta: a la semana del in-
greso solo realizaba movimientos horizontales de cabeza,
hombros y lengua, practicindose traqueostomia precoz-
mente. Un mes después inicié apertura ocular, al mes y
medio comenz6 a movilizar los codos y a los 2 meses re-
cuperd por completo la paralisis facial.

Desde su ingreso presento signos de disfuncion del sis-
tema nervioso autbnomo, con hipertension arterial, con-
trolada con nifedipino, taquicardia y sudoracion profusa;
junto a estas manifestaciones aparecio hiperglucemia gra-
ve que requirio insulina, en perfusion continua mientras el
paciente se alimentd mediante nutricion enteral a débito
continuo y en dosis fraccionadas al iniciar la alimentacion
en tomas. Los anticuerpos anticélulas insulares fueron ne-
gativos y los anticuerpos antidescarboxilasa del acido glu-
tamico positivos, con cifras de péptido C elevadas, resul-
tados compatibles con resistencia a la insulina.

Dado el curso torpido del proceso, se indico una se-
gunda dosis de inmunoglobulinas a los 2 meses de evo-
lucion; a partir de ese momento experimentd una clara
mejoria, iniciando la deglucion de liquidos, levantando
los codos del plano horizontal y tolerando algunas horas
con respiracion espontinea. Por ese motivo se administrd
un tercer ciclo de inmunoglobulina 4 semanas mas tarde
y aunque el paciente recuperd fuerza en antebrazos, el
resultado positivo del tratamiento fue menos evidente.

Progresivamente consiguié mantenerse en postura se-
dente, tolerar alimentacion oral y se fueron normalizando
la presion arterial y las glucemias, aunque persistia la pa-
ralisis distal de miembros superiores, con amiotrofia de
éstas. Se disminuy6 progresivamente la ventilacion asisti-
da, pudiendo decanularse de forma definitiva a los 4 me-
ses de evolucion. Siendo alta de UCIP a los 4 meses y me-
dio de evolucion.

DiscusiON

El pronéstico del sindrome de Guillain-Barré es benig-
no en la mayoria de los pacientes menores de 15 afos,
aunque la mortalidad alcanza el 5% y la recuperacion
con secuelas funcionales se eleva al 10-15 %2, Los fac-
tores indicativos de mal prondstico son la rapidez de ins-
tauracion y progresion del cuadro, la necesidad de venti-
lacion mecanica, la fase de meseta prolongada y la
disminucion de amplitud de los potenciales®8, como ocu-
1ri6 en el caso descrito.

La etiologia del sindrome de Guillain-Barré es autoinmu-
ne y generalmente estd desencadenada por una infeccion
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respiratoria o gastrointestinal en las 4 semanas previas.
También se ha relacionado con algunas inmunizaciones
(difteria, tétanos, tos ferina, polio, Haemophilus influen-
zae, hepatitis B)O. C. jejuni se ha relacionado con fre-
cuencia, especialmente en la forma axonal motora aguda,
de peor pronoéstico; dicho microorganismo contiene epi-
topos en sus lipopolisacaridos de superficie muy pareci-
dos al gangliosido GM1 de la mielina>78. Entre los ante-
cedentes en nuestro paciente destacaba catarro de vias
altas 2 semanas antes del inicio del cuadro, con serologia
positiva a M. pneumoniae y el antecedente de vacuna-
cion de hepatitis B. También presentaba anticuerpos
anti-GM1 positivos con serologia de C. jejuni negativa.

El diagnostico se basa en la clinica y en la electromio-
grafia, habiéndose definido criterios electromiograficos
que ayudan al diagnostico precoz!12, aunque no discri-
minan entre la forma axonal y desmielinizante al comien-
zo del cuadro, estando indicada biopsia del nervio en
casos dudosos®1314, También se indica RM de columna
para descartar otros trastornos!>10,

La afectacion del sistema nervioso autébnomo es fre-
cuente, por lo general en forma de arritmias e hiperten-
sion arterial'’; aunque presentes en nuestro paciente, pre-
domind una diabetes secundaria por resistencia periférica
a insulina, que remiti6 al mejorar el cuadro de base.

La plasmaféresis ha sido durante anos la técnica tera-
péutica de eleccion, precisando 4 a 6 sesiones en los ca-
sos graves, y siendo mas beneficiosa cuanto mas precoz
(no ha mostrado eficacia pasados 30 dias del comienzo
del proceso), aunque en niflos menores de 12 anos se
desconoce la efectividad de esta técnica'®!®. La adminis-
tracion de inmunoglobulina humana intravenosa a dosis
altas en distintas pautas, habitualmente 2 g/kg totales re-
partidos en 5 dias®3 0 0,4 g/kg/dia durante 6 dias, ace-
leran la velocidad de recuperacion de los pacientes afec-
tados, sin diferencias significativas al compararla con la
plasmaféresis. Su mayor facilidad técnica, los menores
efectos adversos y la posibilidad de administrarse en me-
nores de 12 anos, la han convertido en el tratamiento de
eleccion, aunque no son excluyentes ambos protocolos!s.,

En pacientes con evolucion desfavorable se recomien-
da repetir la misma dosis de inmunoglobulinas, con un
intervalo de 2 a 4 semanas y durante un periodo de 3 me-
ses’. En nuestro paciente se emple6 una pauta similar y
apreciamos un avance en la recuperacion funcional tras
el segundo ciclo, menos patente tras el tercero. Conside-
ramos interesante plantear estudios para establecer la efi-
cacia de dosis repetidas de inmunoglobulinas en el sin-
drome de Guillain-Barré axonal prolongado, ya que la
plasmaféresis no es eficaz a partir del mes de evolucion.

Algunos autores han obtenido buenos resultados con
tratamientos combinados de inmunoglobulinas y corticoi-
des?l. En el momento actual se estan realizando ensayos
clinicos con inmunosupresores e interferéon beta para
aplicarlos en pacientes con peor pronostico.
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