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Sindrome de Guillain Barré en edad pediatrica. Presentacion atipica.
Guillain Barré syndrome in pediatric age. Atypical presentation.
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RESUMEN

Fundamento: el sindrome de Guillain Barré es una polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda de naturaleza autoinmune infrecuente en edad pediatrica, cuando se presenta se inicia con una
debilidad muscular progresiva que en este caso no se presentd asi. Presentacion de un caso: se
describe una forma atipica de presentacion de este sindrome en una nifia de 9 afios que ingresa en
servicio de neurologia con diagndstico de paralisis facial, esta como primera manifestacion clinica y a los
tres dias posteriores inicia la debilidad muscular ascendente progresiva y los otros sintomas propios de la
enfermedad. Conclusiones: la paciente tuvo una evolucién clinica satisfactoria. Es por ello que siempre
gue se tenga un paciente con diplejia facial y aparezca una debilidad muscular progresiva con el
antecedente de manifestaciones respiratorias o digestivas u otras de las causas se debe pensar en
sindrome de Guillain Barré para realizar un diagnéstico y tratamiento oportunos, que impidan la progresion
de la enfermedad y evitar complicaciones.

DeCS: SINDROME DE GUILLAIN-BARRE/diagnostico, SINDROME DE GUILLAIN-BARRE/quimioterapia,
SINDROME DE GUILLAIN-BARRE/rehabilitacion, NINO
Palabras clave: sindrome Guillain Barré, polineuropatia, diplejia facial, diagnéstico, tratamiento, nifio

SUMMARY

Background: The syndrome of Guillain Barré is an acute desmielinizant inflammatory
polyrradiculoneuropathy disease of autoimmune nature infrequent in pediatric age, the disease begins with
a progressive muscular weakness but in this case it was not like that. Case presentation: An atypical way
of presentation of this syndrome was described in a 9 year old girl who was admitted to the hospital in the
service of neurology complaining of facial paralysis as a first clinical manifestation and after three days she
began with a muscular weakness, ascending and progressive and other symptoms of the disease.
Conclusion: The patient had a satisfactory clinical evolution. That is why whenever there is a patient
complaining of facial diplegia, progressive muscular weakness with ascending digestive and respiratory
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manifestations or other symptoms doctors must think of a syndrome of Guillain Barré to do the timely
diagnosis and treatment so as to impede the progression of the disease and avoid complications.

MeSH: GUILLAIN-BARRE SYNDROME/diagnosis, GUILLAIN-BARRE SYNDROME/drug therapy,
GUILLAIN-BARRE SYNDROME/rehabilitation, CHILD
Key words: syndrome of Guillain Barré (SGB), polyneuropathy, facial diplegia, diagnosis, treatment, child

INTRODUCCION

El sindrome de Guillain Barré (SGB) es una polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda de origen
desconocido®. Otros autores la definen como una pardlisis flacida arrefléxica aguda, clasificandola en
cuatro subgrupos: polineuropatia inflamatoria aguda desmielinizante, neuropatia axonal motora sensitiva,
neuropatia axonal motora y sindrome de Miller Fisher, donde la forma aguda desmielinizante es la mas
frecuente y se asocia en el 30 % y 50 % de los pacientes afectados con toma de pares craneales®. Su
fisiopatologia no esta completamente aclarada, pero existen autores que plantean que la presencia de un
organismo infeccioso induce una respuesta inmunolégica de origen tanto humoral como celular, la que
produce una reaccion cruzada contra la vaina de mielina de los nervios periféricos causando su
destruccion, de alli se deriva la sintomatologia clinica que aparece’.
En 1916 Guillain y Barré sefialaron la importancia de la disociacion albaminocitolégica para el diagndstico
clinico. EI SGB afecta a todas las edades desde la época de lactante a la vejez, siendo menor su
frecuencia, benignidad y recuperacion completa en edad pediétrica3'4.
En el 60 % de los pacientes con este sindrome se recoge el antecedente de una infeccion respiratoria o
gastrointestinal bacteriana o viral, varias semanas antes del inicio de los sintomas neuroldgicos entre los
gue se encuentran: Campilobacter jejuni, Citomegalovirus, virus del Epstein barr, Micoplasma
pneumoneae y Herpes simple. También se asocia a la administracién de vacunas (Influenza, Antirrabica) ¥
a enfermedades sistémicas (Lupus eritematoso sistémico, Sarcoidosis y Linfoma Hodgkin)~.
Los sintomas clinicos iniciales consisten en una deficiencia motriz relativamente simétrica en su inicio se
presenta con mayor frecuencia en miembros inferiores y suele alcanzar progresivamente a los superiores,
el tronco, los musculos de la deglucién, fonacion y respiracién; ademas del defecto motor es una
caracteristica importante de esta enfermedad la hipotonia muscular y la hiporreflexia o arreflexia profunda
de los segmentos afectados, esto trae por consiguiente un serio compromiso de la mecanica ventilatoria
gue pone en peligro la vida del paciente, pero existen ademas formas atipicas de presentacién que hacen
dificil el diagndstico y por tanto el tratamiento oportuno®.

Esta enfermedad consta de tres fases: progresion, estabilizacion y regresion, donde los resultados a
obtener son satisfactorios cuando se aplica un tratamiento adecuado en la fase de progresién con el
objetivo de detener la misma. En el caso que se describe la novedad es la forma de presentacion como
una diplejia facial, forma de presentacion atipica de este sindrome y luego la debilidad muscular al
transcurrir tres dias.

PRESENTACION DE CASO

Paciente de 9 afios con antecedentes de catarro comun aproximadamente de 15 dias que ingreso en sala
de neurologia, con paralisis facial periférica. Los padres notaban la dolencia desde hacia tres dias,
especificamente del lado izquierdo. En su é&rea de salud el médico que la examina identifica
manifestaciones en ambos lados de la cara, por lo que se decide su traslado al hospital pediatrico con
diagnostico de pardlisis facial periférica idiopatica, una vez alli se ingresa para estudio, al otro dia del
ingreso comienza a quejarse de debilidad muscular en los cuatro miembros por lo que es valorada en
conjunto por pediatria y neuropediatria. Al examen fisico neurol6gico se constaté una paralisis facial
periférica bilateral a predominio izquierdo, lenguaje diséartrico de tipo parético, marcha parética, hipotonia
muscular generalizada, debilidad muscular en los cuatro miembros a predominio proximal y simétrica, asi
como marcada hiporreflexia generalizada, con arreflexia aquileana, ademas de manifestaciones
autonomicas (hipertension y taquicardia). Se planteé la posibilidad de un sindrome de Guillain Barré en
fase de progresion de la enfermedad, por lo que se decide su traslado a unidad de cuidados progresivos
para mejor manejo de la paciente.
En relacién con los complementarios se le realizé:

e Puncion lumbar: correspondiente al estudio citoquimico: se observa la presencia de disociacion
albumino citol6gica (células en 8 x 10 g/l y proteinas en 0,85 g/l).
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e Estudio de neuroconduccion (realizado a los diez dias de evoluciéon del proceso) donde se
informa: compromiso mielinico-axonal severo mixto de miembros superiores bilateral y
compromiso mielinico- axonal moderado a severo de miembros inferiores bilateral.

En la unidad de cuidados progresivos se inicia tratamiento con intacglobin a razén de 400mg/kg/dia, en
una dosis diaria durante cinco dias, con lo cual se logra estabilizar la progresion de la sintomatologia, por
lo que en ningln momento del tratamiento necesité de ventilacién asistida, a los siete dias de su estancia
en cuidados progresivos se decide su traslado a sala de neurologia, donde se inicia la fisioterapia, la cual
continué en su area de salud. Al transcurrir 65 dias en la evaluacion de consulta externa, solo se constatd
una ligera paresia facial del lado izquierdo con recuperacion total de la fuerza muscular en los cuatro
miembros, asi como del tono muscular y los reflejos osteotendinosos y ya a los 110 dias nada positivo al
examen fisico neuroldgico.

DISCUSION

La paciente del caso expuesto presentd una forma atipica de la enfermedad la que se comporta de
manera benigna similar a lo referido en bibliografias revisadas en las que el sindrome de Guillain Barré en
la edad pediétrica es poco frecuente, casi siempre tienen el antecedente de haber presentado previamente
una infeccién respiratoria o gastrointestinal ya sea viral o bacteriana™™. Muchas veces no se presenta en el
nifio como en el adulto pudiendo tener formas atipicas de presentacion como son: iniciarse como un dolor
lumbar y posteriormente aparecer la afectacion motora progresiva, como un Miller Fisher con todas sus
caracteristicas y como una diplejia facial®.
La sintomatologia que presenté la paciente fue precisamente una diplejia facial y posteriormente el resto
de la sintomatologia que se presenta en dicho sindrome, todo lo cual coincide con otros estudios®®.
La forma de presentacion puede dificultar el diagnéstico y tratamiento en etapas tempranas de la
enfermedad y con ello la recuperacion efectiva del pacienteS, por lo que se debe tener presente este tipo
de manifestacion para establecer un diagnéstico de Guillain Barré.
Existen otras patologias que pueden presentar una diplejia facial tales como: enfermedad de Lyme, la que
se presenta en zonas endémicas de esta enfermedad, eritema crénico al cual lo caracteriza un rash no
presentado en la paciente, esclerosis multiple, infecciébn por Herpes simple, hipertensién endocraneana
benigna y poliarteritis nudosa. En los casos que se presentan como una diplejia facial del 27 al 50 % de
ellos pueden tener afectacion de otros pares craneales con la posibilidad de concomitar con disfagia y
disartria, de la misma manera que pueden tener una afectacion de la mecanica respiratoria por paralisis de
dichos musculos, requiriendo para ello de ventilacion asistida; lo que no ocurre con la paciente, a pesar de
tener esta forma de presentacion. En estos casos se utiliza el mismo tratamiento protocolizado para el
resto de las formas de presentacion, siempre tienen un prondstico muy bueno si se toman todas las
medidas necesarias, el 85 % de los casos se recupera, pero es crucial la fisioterapia que representa algo

importante en la rehabilitacién rapida y global®™*.

CONCLUSIONES

La paciente a los tres meses de egresada tuvo una evolucion clinica satisfactoria con franca recuperacién
de la diplejia facial y de la afectacién motora tras el uso de sesiones de fisioterapia.

Siempre que se tenga un paciente con diplejia facial y posteriormente aparezca una debilidad muscular
progresiva con el antecedente de manifestaciones respiratorias o digestivas u otras de las causas
mencionadas en la discusién se debe pensar en sindrome de Guillain Barré, para asi poder diagnosticarlo
precozmente e iniciar un tratamiento oportuno encaminado a detener la progresion de la enfermedad y
evitar complicaciones que pueden llevar hasta la muerte.
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