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arquitectura ganglionar, observandose tan solo algunos foli-
culos linfoides residuales. Las areas de necrosis presentaban
una intensa cariorrexis, sin que se observasen eosinofilos
o células plasmaticas en nimero significativo (fig. 1). Se
observaban abundantes células linfoides blasticas CD30+,
CD15-. No se percibieron BAAR y la hibridacion in situ para
VEB y el estudio de PCR para clonalidad de linfocitos B
fueron negativos. Ante los hallazgos clinicos e histologi-
cos se establecio el diagnodstico de linfadenitis histiocitica
necrotizante. La evolucion fue toérpida, manteniéndose
inicialmente una conducta expectante con tratamiento sin-
tomatico de soporte (antiinflamatorios no esteroideos), y
ante la persistencia del sindrome constitucional se inicié
una pauta con prednisolona 1 mg/kg/dia durante 2 semanas,
resolviéndose progresivamente el proceso hasta la recupe-
racion total a las 8 semanas del inicio del cuadro. En los
5 afos de seguimiento posterior ha permanecido asintoma-
tica.

El diagnostico diferencial de las adenopatias puede supo-
ner un reto. En los pacientes VIH es prioritario descartar un
proceso linfoproliferativo, asi como infecciones que cursan
con sintomatologia similar (TBC).

El sustrato etiologico y fisiopatologico de la EKF es
una incégnita. Su infrecuente patron de linfadenitis pudiera
reflejar una respuesta inmunitaria diferente, secundaria a
una predisposicion genética individual (mayor incidencia si
HLA tipo 1>'%) y/0 a un estado inmunitario singular precipi-
tado por una infeccion.
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Sindrome de Guillain-Barré y anticuerpos
antigangliésidos

Guillain-Barré syndrome and anti-ganglioside
antibodies

Sr. Editor:

Hemos considerado oportuno ampliar informacion sobre la
determinacion de anticuerpos antiganglidsidos en el sin-
drome de Guillain-Barré, en relacion con el articulo de
Pérez-Lledo et al.", Guillain-Barré syndrome: clinical pre-
sentation and prognosis in children under six years-old.

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) cursa con parali-
sis flacida, arrefléxica, ascendente y simétrica, con o sin
trastornos sensoriales, que puede llevar a la tetraparesia
grave’?. Se clasifica en 4 subtipos (estudios neuro-
fisiologicos): polirradiculoneuropatia aguda inflamatoria
desmielinizante (PAID), neuropatia axonal sensitivo-motora

aguda (NASMA), neuropatia axonal motora aguda (NAMA)
y sindrome de Miller-Fisher (SMF) (ataxia, oftalmoplejia y
arreflexia).

Actualmente es la causa mas frecuente de paralisis
flacida aguda en Pediatria. Su incidencia es de 0,6-1,9
casos/100.000 nifios menores de 15 anos. Se da un predomi-
nio del sexo masculino (1,25:1). Sin preferencia estacional.
La primera descripcion fue ofrecida por Osler en 1892. En
1916, Guillain, Barré y Strohl detallaron el cuadro clinico.

Su etiologia precisa es desconocida, pero en algunos
casos existen mecanismos inmunes implicados (anticuerpos
antigangliosidos). Dos tercios de los casos estan prece-
didos de infeccion aguda (1-3 semanas): Campylobacter
jejuni (26-41%), citomegalovirus (CMV) (10-22%), virus de
Epstein-Barr (10%), Haemophilus influenzae (2-13%), virus
varicela-zoster, Mycoplasma pneumoniae®. Vacunaciones
(no asociacion causal).

El SGB puede surgir tras vacunacion, pero este peligro
puede ser sobreestimado. En Estados Unidos, un aumento
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del riesgo de SGB se asoci6 a la vacuna de la gripe porcina
en 1976, pero la gravedad del riesgo ha sido objeto de con-
troversia. Posteriormente, no se observd un mayor riesgo
hasta 1991.

Los individuos que recibieron en 1992-1993 o 1993-1994
vacunas contra la influenza no tuvieron un riesgo significa-
tivamente mayor de SGB, pero la combinacion de las dos
temporadas sugirio que el riesgo de SGB tras la vacunacion
de gripe resulto ser aproximadamente de un caso de SGB por
cada millon de pacientes inoculados. Algunos casos de SGB
se han reportado después de la administracion de la vacuna
antimeningococica conjugada tetravalente MCV4.

Tras leer estas lineas podemos ver como la vacunacion
puede relacionarse en algunos casos con SGB.

EL SGB se puede originar por respuesta autoinmune a anti-
genos extranos (agentes infecciosos, vacunas) que son mal
dirigidos al tejido nervioso causando dafno en los ganglidsidos
(glucoesfingolipidos presentes en el tejido nervioso humano,
especialmente en los nodos de Ranvier). Un ejemplo es el
gangliosido GM1, que puede estar afectado en el 20 a 50%
de los casos, especialmente en aquellos con una infeccion
por Campylobacter jejuni. El resultado final de estos ata-
ques autoinmunes en los nervios periféricos es la pérdida de
mielina y, consecuentemente, el bloqueo en la conduccién
nerviosa. La funcion axonal permanece intacta y la recupe-
racion puede ser tan rapida como ocurra la remielinizacion.
Si la degeneracion axonal es importante, la recuperacion se
produce con mayor lentitud y existe mayor grado de dafho
residual. Campylobacter jejuni genera anticuerpos antigan-
gliosidos (GM1 en PAID, GQ1b en SMF y GD1a en NAMA) que
lesionan la mielina en PAID y SMF y el axon en NAMA; CMV
genera anticuerpos antigangliosidos GM2 en NASMA.

Criterios diagnosticos, Asbury 1990:

- Clinica: progresion de la debilidad. Afectacion simétrica.
Arreflexia. Sintomas y signos sensitivos leves. Afectacion
de nervios craneales: facial (50%). Disfuncion autono-
mica. Ausencia de fiebre al comienzo. Recuperacion tras
2-4 semanas.

- LCR: disociacion albuminocitologica (proteinas aumenta-
das tras la primera semana). Diez células/mm o menos
(leucocitos mononucleares).

- Neurofisiologia: confirma y determina el subgrupo. Enlen-
tecimiento de la velocidad de conduccién motora. Bloqueo
parcial de la conduccion. Aumento de las latencias dista-
les.

Describimos brevemente el caso clinico de un nifio de
5 afos que fue diagnosticado de SGB con patron electromio-
grafico desmielinizante y afectacion axonal grave.

Nuestro paciente cumplia todos los criterios clinicos, de
LCR, y la EMG confirmaba un SGB (desmielinizante y con
afectacion axonal). La variante axonal motora (sin com-
promiso sensitivo) suele tener un buen pronostico. Nuestro
paciente, segln la escala funcional de gravedad clinica de
Hughes, obtenia una puntuacion elevada (4, confinado en
cama), lo que nos hacia ser pesimistas en cuanto a la total
recuperacion?.

Recientemente, en algunos casos se puede anadir
al diagnostico la determinacion de anticuerpos antigan-
gliosidos. Los anticuerpos fueron detectados con mayor

Tabla 1 Subtipo de sindrome de Guillain-Barré y anti-
cuerpo antigangliosido relacionado

Subtipo de SGB

AIDP Desconocido

Anticuerpo

AMSAN GM1, GM1b, GD1a

AMAN GM1, GM1b, GD1a, Gal
Nac-GD1a

SMF GQ1b, GT1a

Neuropatia aguda sensitiva GD1b

Orofacial GT1a

Superposicion SMF/SGB GQ1b, GM1, GM1b, GD1a,

Gal Nac-GD1a

Modificada de Hughes RA, Comblath DR. Guillain-Barré syn-
drome. Lancet. 2005;366:1653-66.

frecuencia en la neuropatia axonal motora aguda. Los
subtipos de SGB se pueden relacionar con estos anticuer-
pos y con algunos patdgenos®=®, permitiendo asi orientar
y conocer precozmente la evolucion clinica. La variedad
de infecciones puede contribuir a la clinica y hete-
rogeneidad inmunolégica del SGB. En nuestro caso, la
serologia mostro IgM e 1gG positivos para CMV, com-
probando posteriormente el anticuerpo antiganglidsido
positivo GM2 (asociado a CMV segin estudios>'?), relacio-
nado con axonopatia grave y prondstico desfavorable®'0
(tabla 1).

Dada la ausencia de sintomas de infeccion por CMV, asi
como de elevacion de reactantes de fase aguda, en nuestro
caso no se inicid tratamiento especifico para CMV'C.

El tratamiento se debe iniciar lo antes posible con el
objetivo de disminuir la duracion y gravedad de la enferme-
dad y acelerar la recuperacion. Siempre con hospitalizacion
y monitorizacion, medidas de soporte, analgesia/sedacion,
apoyo ventilatorio si precisa, manejo nutricional, control
hidroelectrolitico, apoyo psicolégico y rehabilitacion pre-
coz.

Los tratamientos especificos son: inmunoglobulina intra-
venosa (2g/kg en 5 dias o en 2 dias) o plasmaféresis. En
nuestro paciente utilizamos inmunoglobulina intravenosa a
1 g/kg/dia durante 2 dias consecutivos sin observar efectos
secundarios, pero si estabilizacion de la clinica. El trata-
miento en 2 dias es recomendable por ser mas breve e
igualmente eficaz.

La recuperacion fue lenta pero progresiva, normalizan-
dose a los 6 meses. Los anticuerpos antigangliosidos GM2
(IgM) persistieron positivos durante los primeros 4 meses.
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Diagnodstico y manejo de un
seudoaneurisma iatrogénico tras
atrioseptostomia percutanea en un
neonato

Diagnosis and management of iatrogenic
pseudoaneurysm after percutaneous
atrioseptostomy in a neonate

Sr. Editor:

La atrioseptostomia con baldon o procedimiento de Rash-
kind es una técnica de cateterismo cardiaco que se utiliza
en la trasposicion de grandes arterias con hipoxemia grave
para garantizar una adecuada mezcla entre las circulacio-
nes sistémica y pulmonar. En general, es una técnica segura
y eficaz, aunque no esta exenta de complicaciones, tanto a
nivel sistémico como local'.

Presentamos el caso de un neonato de 37+4 semanas
de edad gestacional con una trasposicion de grandes arte-
rias con septo integro y foramen oval restrictivo. Presento
desde el nacimiento hipoxemia severa a pesar de infusion
de prostaglandinas y aporte de oxigeno suplementario. En
la primera hora de vida se realizd atrioseptostomia con
baléon via femoral derecha. Durante los intentos de cana-
lizacion de la vena femoral, se canalizo la arteria femoral,
por lo que se retirdé inmediatamente el catéter al compro-
bar su localizacion ecografica y al detectar la presencia
de flujo pulsatil. El procedimiento transcurrié sin otras
incidencias. Como resultado se obtuvo una comunicacion
interauricular amplia y una mejoria de la oxigenacion, a
pesar de lo cual en las horas siguientes presentd datos de
bajo gasto sistémico y anemizacion severa. En la explo-
racion fisica se observdé masa en hemiabdomen derecho y
alteracion de la perfusion en la extremidad inferior del
mismo lado. En este contexto, se realizd una ecografia

abdominal que puso de manifiesto la existencia de un hema-
toma a nivel de la bifurcacion de la arteria iliaca con
cavidad sin ecos en su interior y flujo turbulento con el dop-
pler color. Dicha cavidad estaba comunicada con la arteria
iliaca derecha por un fino cuello (fig. 1). Con el diagnds-
tico de seudoaneurisma, y ante la posibilidad de rotura del
mismo, se decidié tratamiento invasivo con inyeccion per-
cutanea de trombina. El procedimiento tuvo lugar en la
Unidad de Cuidados Intensivos Neonatales en condiciones de
esterilidad y con sedacion superficial. Mediante un sistema
de micropuncion y bajo control ecocardiografico se introdujo
la aguja a través de la pared abdominal hasta el interior del
saco aneurismatico. Posteriormente se realizo la inyeccion
de trombina (450 Ul) lentamente, observandose en tiempo
real el cambio en la ecogenicidad sugestivo de trombosis
del seudoaneurisma y la normalizacion del flujo vascular
(fig. 2). Desde el punto de vista clinico se produjo una mejo-
ria instantanea de la perfusion de la extremidad afecta y una
reduccion de la masa abdominal en los dias siguientes.

Figura1 Saco aneurismatico comunicado con la arteria iliaca
comun a través de un fino cuello con flujo turbulento en su inte-
rior en el doppler color, rodeado por hematoma hiperecogénico.
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