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Resumen

El Sindrome de Guillain-Barré es una enfermedad autoinmune, desencadenada
por una infeccion viral o bacteriana.La incidencia global es de 0,16-4/100.000
habitantes al afio, en nifios se estima esta entre 0,4-1.3/100.000 nifios menores de
14 afos.Es una patologia poco frecuente y menos aun en edades pediatricas, por
lo que se presenta el caso de paciente femenina de 6 afos, con antecedentes de
salud aparentes cuya madre refiere inicio enfermedad actual el dia 22-5-24, con
dolor en miembros superiores e inferiores de intensidad moderada, pérdida de
fuerza muscular y debilidad en miembros inferiores que le evitaba la
deambulacion. Se realiz6 ingreso en Emergencias Pediatricas y Electromiografia
que reportd Polineuropatia Desmielinizante inflamatoria aguda: sindrome de
Guillain-Barré  variante  Miller-Fisher con compromiso axonal de grado
severo.Posteriormente se recibe resultado de serologia viral con IGM positiva para
Citomegalovirus. Luego de 27 dias de estadia hospitalaria y recibir tratamiento con
inmunomoduladores, la fuerza muscular aumento de 0/ a I/V. Elestudio de
electromiografia evolutivo evidenci6 mejoria en el reclutamiento muscular en

musculatura proximal de miembros superiores y tronco, incluido musculatura

e—————————e e el




respiratoria. Mudsculos de miembros inferiores: se mantuvieron sin aparicion de
actividad motora.Los cambios neurofisioldégicos esperables para Sindrome de
Guillain Barre, variante Miller-Fisher en estadio de recuperacién son lentos, pero
en este caso son evidentes, hubo recuperacion préoximo-distal con mejoria de
musculos del tronco y respiratorios. Se recomendd plan rehabilitador con técnicas
de estimulacion sensoro-perceptual, reeducacion muscular sin fatigar, técnicas de

Rood y alta médica.

PALABRAS CLAVE

Sindrome Guillain Barré, variante Miller-Fisher, Reporte de caso, Citomegalovirus,

inmunomoduladores, electromiografia

Introduccidn

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es un trastorno adquirido de los nervios
periféricos descrito como una polineuropatia aguda inflamatoria de inicio subito y
de etiologia generalmente autoinmunitaria. Se caracteriza por una debilidad
muscular simétrica o pardlisis motora flacida rapidamente progresiva y
generalmente ascendente, acompafiada de disminucion o ausencia de reflejos
osteotendinosos’2Es un trastorno poco frecuente en el cual el sistema inmunitario

del organismo ataca los nervios?.

El sindrome fue descrito por Waldrop en 1834 y por Landry en 1859 quien le
agrego la caracteristica de ser una pardlisis ascendente. Guillan-Barré-Strohl, en
1916, describen este sindrome caracterizado por lesion motora, arreflexia,
debilidad y disociacion albumino-citoloégica del liquido cefalorraquideo. Strohl
agrego los cambios electromiograficos. En 1927 se emplea por primera vez el
término sindrome Guillain-Barré. En 1956 Carl Miller Fisher describid el sindrome
que lleva su nombre y en 1986 Feasby caracteriza la forma axonal de la

enfermedad 34



La causa exacta se desconoce. Sin embargo, dos tercios de los pacientes
aseguran haber tenido sintomas de infeccion en las seis semanas anteriores. En
las dos terceras partes de los pacientes diagnosticados de Sindrome de Guillain-
Barré existen antecedentes de una infeccion respiratoria 0 intestinal de 2 a 6

semanas previas al inicio de los sintomas.®

Diversos virus y bacterias han sido implicados, pero ha sido el
Campylobacterjejunila bacteria que mas se ha asociado, que se encuentra a
menudo en la carne de ave poco cocida,llegando a pensar que es la causa
etiologica en el 25% de los casos de Sindrome de Guillain-Barré en Europa y EE.

UU., y un alto porcentaje en China y Sudamérica®.

Factores de riesgo

e Puede afectar a personas de todas las edades, pero el riesgo aumenta a
medida que envejeces.

e Esun poco mas comun en hombres que en mujeres.

e Virus de la influenza

e Citomegalovirus

e Virus de Epstein-Barr

e Virus del Zika

e Hepatitis A,B,CyE

e EIVIH, el virus que causa el SIDA

e Neumonia por micoplasma

e Cirugia

e Traumatismo

e Linfoma de Hodgkin

e En ocasiones poco frecuentes, las vacunas contra la gripe o las vacunas
infantiles

e Virus de la COVID-19

e Vacuna de Johnson & Johnson y de AstraZeneca contra la COVID-19%

Puede ocurrir a cualquier edad, siendo méas frecuente en adultos,que en nifios y
extremadamente raro en menores de 2 afos. La incidencia en nifios se estima
estd entre 0,4-1-3 casos de cada 100.000 nifios menores de 14 afios. La
incidencia global es de 0,16-4/100.000 habitantes al afio.” La incidencia aumenta

con la edad, salvo un pequefio pico en la infancia y entre los 40 y los 50 afios,



alcanzando la maxima de 6,26/100.000 habitantes al afio pasados los 80 afios.

Afecta alrededor de 3000-6000 personas cada afio en Estados Unidos.3

En el afio 2023 en Venezuela se notificaron 252 casos de Guillain-Barré, siendo
masfrecuente en el estado de Zulia, el 30% en edades de 45-54 y 29% mas de 65
afios.” Aun cuando no es posible constatar una incidencia fidedigna en el
municipio Ospino del Estado Guanares debido a las mitiples opciones de centros
de atencién que tienen y escogen los pacientes para atenderse, si se tiene
constancia de un caso anterior hace mas o menos 25 afios, y un caso reciente
atendido en el Hospital Ospino de una escolar de 6 afios en el mes de abril con

antecedentes de infeccidn respiratoria.

Actualmente, es considerado la causa mas comun de pardlisis flacida aguda y
subaguda en nifios en la era pospolio. En pediatria, es frecuente la afectacion de

losnervios sensitivos y autobnomos, produciendodolor y parestesias.

El proceso inflamatorio afecta normalmentea las vainas de mielina,
desencadenando unapolirradiculoneuropatiadesmielinizante, perotambién puede
llegar a afectar al axén, pudiendoproducir una degeneracion nerviosa

ydesencadenando una neuropatia axonals.

La forma clasica de Sindrome de Guillain-Barré es la
polirradiculoneuropatiadesmielinizante inflamatoria aguda(PDIA), en la que se
afecta la vaina demielina, siendo la forma clinica de presentacionmas frecuente en

Europa y Estados Unidos.3

Tipos

El sindrome de Guillain-Barré tiene varias formas. Estos son los tipos principales:

e Polirradiculoneuropatiadesmielinizante inflamatoria aguda, la forma mas comun
en América del Norte y Europa. ElI signo mas comin de la
polirradiculoneuropatiadesmielinizante inflamatoria aguda es la debilidad
muscular que comienza en la parte inferior del cuerpo y se extiende hacia

arriba.



e Sindrome de Miller Fisher, en el cual la paralisis comienza en los ojos. El
sindrome de Miller Fisher también se asocia con una marcha inestable, y es un
sindrome que es menos comun en los Estados Unidos, pero mas comuan en
Asia.

e La neuropatia axonal motora aguda y la neuropatia axonal sensorial motora
aguda son menos comunes en los EE. UU., pero son mas frecuentes en China,

Japon y México.3

Pero existen otras variantes clinicas enlas que se afecta fundamentalmente el
axén,como son la neuropatia axonal motora aguda(NAMA) y la neuropatia axonal
sensitiva ymotora aguda (NASMA), siendo la primerade ellas la forma clinica mas
frecuente de presentacionen China y Sudamérica. Asi mismo,también se describe
otra variante caracterizadapor oftalmoplejia, ataxia y arreflexiaque se denomina
sindrome de Miller-Fisher(SMF), en el cual la debilidad muscular esescasa o esta

ausente2:3-

Sintomas
La forma mas grave del sindrome de Guillain-Barré se considera una emergencia
médica. La mayoria de las personas con esta afeccién deben ser hospitalizadas

para recibir tratamiento.8

Suele empezar con un hormigueo y debilidad que comienza en los pies y las
piernas y luego se difunde a la parte superior del cuerpo y los brazos. Algunas
personas notan los primeros sintomas en los brazos o la cara. A medida que este

sindrome avanza, la debilidad muscular puede evolucionar a una paralisis.®

Los signos y los sintomas pueden incluir los siguientes:

e Una sensacion de hormigueo en los dedos de las manos, de los pies, los
tobillos o las mufiecas

e Debilidad en las piernas que se difunde a la parte superior del cuerpo

e Marcha inestable o incapacidad para caminar o subir escaleras

¢ Dificultad con los movimientos faciales, lo que incluye hablar, masticar o tragar

e Vision doble o incapacidad para mover los ojos

e Dolor fuerte, que puede ser un dolor sordo, fulgurante o similar a un calambre,
y que puede empeorar en la noche



¢ Dificultad para controlar la vejiga o la funcion intestinal
e Frecuencia cardiaca acelerada

e Presidn arterial alta o baja

e Dificultad para respirar®

Debido a la baja incidencia del sindrome de Guillain-Barré en la poblacién mundial
y en especial en la poblacion pediatrica, asi como de la variante Miller-Fisher, es
considerada una enfermedad rara, siendo este el motivo fundamental de la
siguiente presentacion de caso: Polineuropatia Desmielinizante inflamatoria
aguda: Sindrome de Guillain-Barré, variante Miller-Fisher con compromiso axional
de grado severo en escolar de 6 afios del municipio Ospino, Estado Portuguesa,

Venezuela, mayo-junio 2024.

Objetivo

Describir un caso de paciente conPolineuropatia Desmielinizante inflamatoria
aguda: Sindrome de Guillain-Barré, variante Miller-Fisher con compromiso axional
de grado severo en escolar de 6 afios del municipio Ospino, Estado Portuguesa,

Venezuela, mayo-junio 2024.

Desarrollo

Presentacion del Caso

Motivo de Consulta: Perdida de fuerza muscular en miembros inferiores

Se presenta el caso de paciente AAL, escolar de 6 afios de edad, procedente de
Ospino, con antecedentes de salud aparentes cuya madre refiere inicio
enfermedad actual el dia 22-5-24, en horas de la noche, caracterizado por dolor en
miembros superiores e inferiores de intensidad moderada. El dia 23-5-24 se

acompafé de pérdida de fuerza muscular y debilidad en miembros inferiores que



le evitaba la deambulacién. La madre la lleva a facultativo publico donde en vista
de la clinica presente se realiza referencia al Hospital para mejor estudio y
tratamiento e ingresa en Emergencias Pediatricas, en sala de pediatria con

Hidratacion parenteral.

Con Peso al Ingreso (23-5-24): 22,4Kg, Talla: 116cm, PT: 21Kgydiagndsticos
iniciales de Sindrome neuroldgico deficitario, Guillain-Barre en estudio, Estado
nutricional normal. Se recoge como antecedente importante manifestaciones
catarrales 20 dias anteriores al cuadro presente, dados por tos humeda no
productiva, con secreciones nasales serosas Y fiebre, sin atencién ni tratamiento

médico.

El dia 24/5/24 fue valorada por Neurologia Pediatrica quien diagnosticé Paraplejia
Flacida Aguda: Sindrome de Guillain-Barréen estudio e indica Electromiografia y
Neuroconducciones a realizar en Valencia, asi como iniciar tratamiento con
Inmunoglobulina 9gr Orden del dia por 4 dias, luego 20gr EV orden del dia por 4

dias mas.

Al examen fisico presentaba TA: 100/60mmhg, FR:18respxl, FC: 72 latxmin,
SPO2: 98%. Extremidades: fuerza muscular en miembros inferiores: 0/V,
sensibilidad conservada. Se indicaron ademas los examenes de laboratorio

pertinentes que se relacionan a continuacion.

Relacion de examenes de laboratorio realizados
24-5-24 Ambulatorio

Hematologia Completa

Analisis Resultado | Unidades | Valores de referencia

Leucocitos 12.3 103/uL 4.0-10.0

Hematies 4.52 106uL 3.50-5.50
Hemoglobina 12.3 gr/dl 12.0-16.0
Hematocrito 38,8 % 37.0-54.0
VCM 85,8 F 80.0-100.0
HCM 27,2 pg 27,0-34,0
CHCM 31,7 gr/dl 31,5-36.0

Diferencial Leucocitario




Neutrofilos % 85,0 % 50,0-70.0
Linfocitos % 15,0 % 20,0-40,0
Monocitos % 1,0 % 3,0-12,0
Eosinofilos % 2,0 % 0,5-5,0
Plaquetas 305 103uL 150-450
Quimica
Transaminasa oxalacetica (SGOT/AST) 39,0 ul/L 0-38 ZG
Transaminasa piruvica (SGPT/ALT) 32,0 ulL 0-40 ZG
Gamma GlutamilTransferasa (GGT) 31,0 ulL 7-32 ZG
Coagulacién
Tiempo de Protrombina (PT)
PT Paciente 14,8 seg.
PT Control 135 seq.
Razon 1.10 seg.
Tiempo Parcial de Tromboplastina (PTT)
PTT Paciente 43,3 seg.
e Valores Verificados
PTT Control 30,0 seg.
Diferencia PTT 13.3 seg. -6 hasta 6 ML
Quimica
Urea 14.00 mg/dl 10-50
Creatinina 0.40 mg/dl 0,5-1,3
Sodio 132.0 meq/L 135-148
Potasio 4.5 meq/L 3,5-5.3
Cloro 110 mmol/L 95-115
Proteina C Reactiva Cualitativa (PCR) Negativo
24-5-24 Ambulatorio

Uroanalisis

Analisis Resultado | Unidades Valores de referencia
Orina
Color 12.3 103/uL 4.0-10.0
Aspecto 4.52 106uL 3.50-5.50
Densidad 12.3 gr/dl 12.0-16.0
PH 38,8 % 37.0-54.0
Caracteres quimicos
Proteinas 85,0 % 50,0-70.0
Hemoglobina 15.0 % 20,0-40,0




Glucosa 1,0 % 3,0-12,0
Cuerpos cetbnicos 2,0 % 0,5-5,0
Bilirrubina 305 103%uL 150-450
UrobilinGgeno 38,0 UL 0-38 ZG
Nitritos 32,0 UL 0-40 ZG
Examen Microscopico

Células Epiteliales Planas

Leucocitos 14,8 seg.

Hematies 135 seg.

Bacterias 1.10 seg.

Bacteriologia

Coloraciéon de GRAM en orina

No se observan microorganismos bacterianos

Coprologia

Color Marron
Consistencia Liquida
Aspecto Heterogéneo
Moco No se observo
Reaccidén Alcalina
Sangre No se observo
Restos alimenticios Presente
Hematies No se observo
Leucocitos No se observo

Parasitos intestinales

Blastocystissp. forma con cuerpo central 4-6 x cpo

Diferencial (Leucograma)

No se observaron microorganismos bacterianos

Como se puede observar en los resultados de los examenes se constata
Leucocitosis a predominio de polimorfonucleraes, ademas de monocitopenia que

aparecen como resultado de una respuesta inmune del organismo a procesos

infecciosos, algun tipo de lesion, infeccion, a enfermedades como la leucemia y

enfermedades autoinmunes, como se presenta en el actual caso, asi como TGO
elevada que responde al diagnostico de Mononucleosis infecciosa en nuestra

paciente. Se registra ademas niveles de Sodio bajos, que dan diagnoéstico de

Hiponatremia. En el examen de heces fecales se constata parasitismo intestinal.

El dia 27-5-24 se realiza Electromiografia y Neuroconducciones (Anexo 1) siendo

el resultado como se describe a continuacion:

Hallazgos (Electromiografia y Neuroconducciones: 27/5/24 Anexo 1B):




Y

Conducciones sensitivas: Miembros superiores: Nervios mediano y cubital

bilateral: Latencia y amplitud normal. Miembros inferiores: Nervio sural bilateral:

Latencia y amplitud normal.
Conducciones motoras: Miembros superiores: Nervio mediano bilateral: NO

hubo registro. Nervio cubital bilateral: NO hubo registro. Miembros inferiores:

Nervio Tibial bilteral: NO hubo registro. Nervio peroneal bilateral: NO hubo
registro.

Onda F de Nervio Mediano bilateral: NO HUBO REGISTRO

Onda F de Nervio Peroneal bilateral: NO HUBO REGISTRO

Exploracién Electromiografica (EMG): Miembros Inferiores: Musculos tibial

anterior derecho, gemelo interno y vasto medial bilateral: no se obtiene
activacion muscular, sin denervacion. No se obtiene potenciales de Unidad

Motora.Miembros _superiores: Musculo deltoides izquierdo: patron de

reclutamiento neuropético, con potenciales de accion de unidad motora de
amplitud y duracion disminuidos severos, sin denervacion activa. Deltoides
derecho, biceps y 1ler interéseo dorsal bilateral: no se obtiene activacion
muscular, sin denervacion. No se obtienen potenciales de accion de Unidad

Motora, musculos serrato e intercostal derecho: No denervacion (++), escasa

activacion.

Musculos orbicular_oris y orbicular oris: Patrén de reclutamiento neuropético,

con Potenciales de acciéon de unidad motora de amplitud y duracién
disminuidos severos, sin denervacion activa.

Conclusiones (Electromiografia Y Neuroconducciones: 27/5/24 Anexo
1C): el estudio neurofisioldgico muestra: conducciones sensitivas conservadas
en 4 miembros, conducciones motoras y onda F ausente en 4 miembros, sin
activacion motora en miembros inferiores y patron neuropéatico en deltoides
izquierdo, lo cual se correlaciona con Polineuropatia Desmielinizante
inflamatoria aguda: Sindrome de Guillain-Barré, variante Miller-Fisher con
compromiso axonal de grado severo, compromiso facial y oftalmoplejia.

Presenta afectacion de musculatura intercostal de grado intermedio. En vista



de la severidad y compromiso severo se sugiere Vvigilancia de patrén

ventilatorio, continuar tratamiento inmunomodulador.

Posteriormente se recibe resultado de serologia viral que reporta IGM positiva

para Citomegalovirus.
Especiales: 27-5-24

Analisis Resultado
Citomegalovirus IGM POSITIVO
e Valores verificados
Citomegalovirus IGG NEGATIVO

En este dia fue valorada por Infectologia que luego de evaluar el caso indica
Ganciclovir EV 10mg/kg/dia, cada 12 horas por 14 dias: 110mg EV cada 12 horas
por 14 dias, luego continuar con Valganciclovir 5mg/kg/dia orden del dia por 14

dias, vigilando TGO y TGP, en vista de infeccion aguda por Citomegalovirus.

Se reciben resultados de exdmenes de laboratorio evolutivos el 03-06-24.
03-6-24: Ambulatorio

Hematologia Completa

Analisis Resultado | Unidades | Valores de referencia
Leucocitos 9.3 103/uL 4.0-10.0
Hematies 4.22 106uL 3.50-5.50
Hemoglobina 14.3 Gr/dI 12.0-16.0
Hematocrito 43 % 37.0-54.0
Diferencial Leucocitario
Neutrofilos % 47,0 % 50,0-70.0
Linfocitos % 50.0 % 20,0-40,0
Plaquetas 205 103uL 150-450
Quimica
Transaminasa oxalacética (SGOT/AST) 25,0 UL 0-38 ZG
Transaminasa piravica (SGPT/ALT) 15,0 UL 0-40 ZG
Quimica
Urea 32.00 Mg/dl 10-50
Creatinina 0.6 Mg/dI 0,5-1,3




En estos resultados se constata Neutropenia con linfocitosis, que traduce un
proceso infeccioso aun en curso, asi como se corresponden con la presencia de la

enfermedad autoinmune. Niveles de TGO evolutivamente normales.

Se mantiene ingresada cumpliendo medicacion y el dia 4-6-24 fue valorada por
Defectologia Pediatrica. Al examen fisico presentaba marcha atéxica, fuerza
muscular IV arrefléxica. Se realizo TAC de craneo la cual fue valorada por
Neuropediatria que no evidencio alteracién sin embargo se mantuvo diagnostico y
tratamiento anterior. Se afiade al tratamiento Aciclovir por 3 dias y Metronidazol

por un dia.

El dia 5-6-24 fue valorada por Infectologia Pediatrica, ya con 15 dias de evolucion

en los que continlo con disminucién de la fuerza muscular en manos y pies, con
limitacion de la marcha y diagnostico de Polineuropatia Desmielinizante

inflamatoria aguda: Sindrome de Guillain-Barrévariante Miller-Fisher con
compromiso axonal de grado severo. Al examen fisico presentaba TA:
100/60mmhg, FR; 20 respxl, FC: 72 latxmin, SPO2: 98%, con evolucién leve en
condicion clinica estable. Extremidades: fuerza muscular en miembros inferiores:

IV, sensibilidad conservada.

El dia 11-6-24 se reciben resultados de examenes evolutivos, y se mantiene
tratamiento con ganmaclovir por 14 dias. Al examen fisico se constata fuerza
muscular en miembros inferiores IV, SPO2: 99%, FC: 103latxmin, FR: 20

respxmin.

11-6-24: Ambulatorio

Hematologia Completa

Analisis Resultado | Unidades | Valores de referencia
Leucocitos 4.6 103/uL 4.0-10.0
Hematies 4.22 108uL 3.50-5.50
Hemoglobina 11.3 gr/dl 12.0-16.0
Hematocrito 34.0 % 37.0-54.0

Diferencial Leucocitario




Neutrofilos % 26,0 % 50,0-70.0
Linfocitos % 76,0 % 20,0-40,0
Plaguetas 288 108uL 150-450
Quimica

Transaminasa oxalacetica (SGOT/AST) 19,0 ulL 0-38 ZG
Transaminasa piruvica (SGPT/ALT) 12,0 urL 0-40 ZG

En estos resultados se mantiene la Neutropenia con leucocitosis por el proceso
autoinmune, y se presenta ademas anemia ligera que aunque no tiene relaciéon
con la patologia de la paciente, puede estar relacionado con el cambio en la dieta
de la misma.

Se realiza Electromiografia y Neuroconducciones evolutiva que reporta
recuperacion préximo-distal con mejoria de musculos de tronco y respiratorios,

que se describe a continuacion.

Hallazgos (Electromiografia Y Neuroconducciones: 17-6-24 Anexo 2 B):

> Conducciones sensitivas: Miembros superiores: Nervio mediano bilateral:

NO se obtiene registro. Miembros inferiores: Nervio sural bilateral: Latencia y

amplitud normal.

» Conducciones motoras:Miembros superiores: Nervio mediano bilateral: NO

se obtiene registro. Miembros inferiores: Nervio Peroneal, Nervio mediano

bilateral: NO se obtiene registro.

» Onda F de Nervio Mediano bilateral: NO se obtiene registro

» Exploracion Electromiogréafica (EMG): tibial anterior y deltoides izquierdo:
patron de reclutamiento neuropatico severo con disminucion de la amplitud y
duracion del potencial de accién de unidad motora normal, sin denervacién
activa.

» Conclusiones (Electromiografia Y Neuroconducciones: 17-6-24 Anexo 2):
el estudio neurofisiolégico muestra: Polineuropatia Desmielinizante
inflamatoria aguda: Sindrome de Guillain-Barré, variante Miller-Fisher en
fase de recuperacion.

» Nota: Con respecto a estudio anterior se aprecia en valores de conduccion

motora, sensitiva, onda F: Sin cambios con respecto a estudio inicial (27/05/24)




>

Estudio de electromiografia evidencia mejoria en el reclutamiento muscular en
musculatura proximal de miembros superiores y tronco, incluido musculatura
respiratoria. Masculos de miembros inferiores: se mantienen sin aparicién de
actividad motora.

Los cambios neurofisiolégicos esperables para Sindrome de Guillain Barre,
variante Miller-Fisher en estadio de recuperacion son lentos, motivo por el cual
la paciente no muestra cambios. Los cambios electromiograficos son
evidentes, hay recuperacion préximo-distal con mejoria de musculos del tronco
y respiratorios.

Se recomienda plan rehabilitador con técnicas de estimulaciébn sensoro-
perceptual, reeducacion muscular sin fatigar, técnicas de Rood, se puede
colocar Electroestimulacion

Se le hara control en dos meses.

Se le realizaron examenes de laboratorio evolutivos con los siguientes resultados:
18-6-24: Ambulatorio

Hematologia Completa

Analisis Resultado | Unidades | Valores de referencia
Leucocitos 5.8 103/uL 4.0-10.0
Hematies 4.22 108uL 3.50-5.50
Hemoglobina 11.9 Gr/dI 12.0-16.0
Hematocrito 35.1 % 37.0-54.0
VCM 83.2 Fl 80.0-100.0
HCM 28.2 Pg 27,0-34,0
CHCM 34.0 Gr/dl 31,5-36.0
Diferencial Leucocitario
Neutrofilos % 48,0 % 50,0-70.0
Linfocitos % 49,0 % 20,0-40,0
Monocitos % 1,0 % 3,0-12,0
Eosinofilos % 2,0 % 0,5-5,0
Plaguetas 233 103uL 150-450
Quimica
Transaminasa oxalacetica (SGOT/AST) 39,0 ulL 0-38 ZG
Transaminasa piruvica (SGPT/ALT) 32,0 ulL 0-40ZG
Gamma GlutamilTransferasa (GGT) 31,0 ul/L 7-32Z2G




El 20-6-24 es evaluada nuevamente por Infectologia pediatrica y luego de 27 dias
de estadia hospitalaria, indica egreso. Durante este periodo recibié tratamientos
con: Inmunoglobulina por 8 dias, Cefotaxima por 7 dias mas una dosis,
Metronidazol por 7 dias mas una dosis, Complejo B Jarabe, Clofen, Diklason,
lbuprofeno suspension, Amoden suspension 750mg/sml, Lorecort jarabe,
Ganciclovir ampolla por 12 dias mas una dosis, Valganciclovir VO, Aciclovir 2

dosis.

En relacion con las Imagenes se realizo Electromiografia y Rx de torax (PA)
(Negativo), egreso con peso de 21,7Kg, diagndsticos de: Polineuropatia
Desmielinizante Inflamatoria Aguda: Sindrome de Guillain-Barré, variante Miller-
Fisher con compromiso axonal de grado severo,infeccibn aguda por
Citomegalovirus, EDA de etiologia mixta: bacteriana y parasitaria por
Blastocytisssp.y THE (Hiponatremia Leve).

Fue Interconsultada por Neurologia pediatrica, Infectologia pediatrica,
epidemiologia, Fisiatria y rehabilitacién y se indico continuar tratamiento con
valgaciclovir en tabletas, valoracion por Fisiatria y Rehabilitacién para tratamiento

y control electromiografico en dos meses.

Discusiéndel caso

La enfermedad se desarrolla en 3 fases: fase aguda o de instauracion, fase de
estado y fase de recuperacion. La fase aguda, que puede durar de horas a
semanas, se caracteriza por la instauracién subita y progresiva de los sintomas. El
sintoma de presentacion mas habitual es la debilidad muscular simétrica,
generalmente ascendente, o pardlisis flacida, que suele presentarse en su inicio
como una alteracion de la marcha: dificultad para correr, subir escaleras, andar o

incluso permanecer en bipedestacion.10

Esta debilidad muscular comienza generalmente de forma distal en las piernas y

asciende de forma progresiva afectando a brazos, cara y musculos respiratorios,



llegando a precisar, en ocasiones, soporte ventilatorio. La velocidad de ascenso es
variable, por lo que resulta imprescindible monitorizar al paciente hospitalizado
para tomar las medidas oportunas en el caso de que los musculos respiratorios se
vean afectados. Un estudio prospectivo reciente realizado en 95 nifios afectados
de Sindrome de Guillain-Barré detecta un 28% de pacientes con compromiso

respiratorio del cual un 13% precisé ventilacion mecanica’.

En el caso de nuestra paciente la fase aguda se desarrollo en horas, con
instauracion subita y progresiva de los sintomas, no fue necesario soporte
ventilatorio, y se mantuvo la monitorizacion adecuada de los signos vitales durante

su ingreso.

La disminucion o la ausencia de reflejos osteotendinosossuele acompafar a la
debilidadmuscular desde el inicio de la enfermedad,pero unos reflejos normales o
incluso aumentados no excluyen su diagndstico si el resto delos signos y sintomas
es compatible. Un autorreporta hasta un 10% de pacientes diagnosticados de

Sindrome de Guillain-Barré con normo o hiperrreflexia8.

Sepueden afectar los nervios craneales, siendola afectacion bilateral del VIl par la
mas frecuente,produciendo una queratitis por lagoftalmos.La afectacion del nervio
glosofaringeoproduce disfagia, en primer lugar a liquidos ydespués a soélidos,

llegando a precisar soportenutricional externo.®

En la variante Miller-Fisher la oftalmoplejia se traduce en diplopia y es el primer
signo clinico en aparecer.La ataxia, mas que por afectacion cerebelosa, se
produce por alteracion propioceptiva debido a la alteracion periférica sensorial,
desencadenando alteraciones en la marcha o simplemente aumento en la base de
sustentacion. La arreflexia esta presente siempre en la variante Miller-Fishery la

debilidad es minima o esta ausente.®

En este caso la paciente presento arreflexia desde el inicio de la enfermedad y
como parte de la afectacibn de nervios craneales presento oftalmoplejia,

coincidiendo con las caracteristicas tipicas de la variante presentada.



La afectacion sensitiva no es infrecuente y se encuentran parestesias o dolor poco

localizado* 7° como en el caso de nuestra paciente.

Alrededor del 50% presenta alteraciones del sistema nervioso autbnomo que
requieren monitorizacién del paciente: arritmias, hipotensién ortostatica,
hipertensién, fleo paralitico o disfunciones esfinterianas (vesical o anal)l®. En

nuestro caso la paciente no presento ninguna de las alteraciones mencionadas.

El comienzo de la recuperacion es entre 2 y 4 semanas después de cesar la
progresion. El diagndstico precoz, asi como una respuesta positiva al tratamiento,

puede acortar la duracion de los sintomas, asi como su recuperacién.0

En este caso la paciente comenzé a presentar recuperacion fisica, motora discreta
y electromiograficacon recuperacion proximo-distal y mejoria de mdsculos de
tronco y respiratorios en un periodo de 3 semanas, con respuesta favorable al

tratamiento aplicado.

Diagnadstico

El diagnéstico se basa en las manifestaciones clinicas ya descritas previamente,
datos del laboratorio y estudios neurofisiolégicos.

1. Laboratorio: el andlisis del LCR es un criterio indispensable para el diagnéstico.
Se produce un incremento caracteristico en la concentracion de proteinas,
ademas de un recuento celular inferior a 10 células. Generalmente, esta
disociacion albumino-citolégica se observa a final de la primera semana del inicio

de los sintomas y puede persistir hasta la tercera semana.!

2. Estudios neurofisiolégicos: desde el punto de vista neurofisiolégico, se clasifica
en:

— PDIA(Polineuropatia Desmielinizante inflamatoria aguda)

— NAMA(Neuropatia axonal motora pura)

— NASMA. (Neuropatia axonal motora sensitiva)!!



Los hallazgos neurograficos y electromiograficos durante la primera semana de la
enfermedad pueden ser normales, no siendo el caso de nuestra paciente donde

resultaron positivos

El diagnostico de nuestra paciente estuvo fundamentado en las manifestaciones
clinicas de la enfermedad, enlos resultados electromiogréaficos y la serologia viral
que reportd IGM positiva para Citomegalovirus, coincidiendo con otros casos e

investigaciones reportados.

Se le realiz6 andlisis del LCR pero por motivos ajenos a los integrantes del estudio
y a los familiares, los resultados no fueron entregados razén por la cual no se

discute en el presente caso

Tratamiento

Todo paciente con Sindrome de Guillain-Barré debe ser ingresado con el objetivo
de estudiar la progresion de la enfermedad, valorar la administracion de
tratamiento y estar atento a las complicaciones, principalmente disautonomias
cardiovasculares.'?

Tratamiento general

— Preservacién de la capacidad ventilatoria,asi como de la via aérea.

— Monitorizacion cardiovascular.

— Tratamiento de trastornos autondmicos (arritmias, hipertension/hipotension
arterial).

— Prevencion y/o tratamiento precoz de las infecciones.

— Nutricion e hidratacion adecuadas.

— Prevencion de escaras cutaneas.13

Especifico

— Gammaglobulina intravenosa (IglV): dosis total de 2 g/kg.La pauta habitual de
IglV es 0,4 g/kg de peso y dia durante 5 dias (2 g/kg en total).12

— Plasmaféresis.

— Neurorrehabilitacion: estabilizacion motora, ortesis, férulas, etc. El andlisis de

ensayos aleatorizados muestra que las IglV y la plasmaféresis mejoran y aceleran



la recuperacion respecto al tratamiento conservador en nifios y adultos, aunque no

disminuyen la mortalidad'?-14,

Nuestra paciente recibié diagnostico, ingreso, tratamiento precoz y oportuno,
aunque no fue necesario la aplicacion de la plasmaféresis, debido a que
evoluciono de manera favorable recibiendo Gammaglobulina y otros

inmunomoduladores.

Complicaciones

El Sindrome de Guillain-Barré afecta los nervios. Dado que los nervios controlan

los movimientos y las funciones corporales, las personas pueden tener los

siguientes sintomas:'®

» Dificultad para respirar. La debilidad o la paralisis pueden extenderse a los
musculos que controlan la respiracién, lo que resulta en una complicacién
potencialmente mortal. Hasta el 22 % de las personas que padecen el
sindrome de Guillain-Barré necesitan ayuda temporal de una maquina para
respirar durante la primera semana en que son hospitalizadas para el
tratamiento.®

» Entumecimiento permanente u otras sensaciones. La mayoria de las
personas con sindrome de Guillain-Barré se recuperan por completo o solo
guedan con una debilidad residual, un entumecimiento o un hormigueo sin
importancia.

» Problemas cardiacos y de presion arterial. Las fluctuaciones en la presion
arterial y los ritmos cardiacos irregulares (arritmias cardiacas) son efectos
secundarios frecuentes del sindrome de Guillain-Barré.17-1°

» Dolor. Un tercio de las personas con sindrome de Guillain-Barré padecen
fuertes dolores en los nervios, que pueden aliviarse con medicamentos.

» Problemas en el funcionamiento del intestino y la vejiga. El sindrome de
Guillain-Barré puede provocar sindrome de intestino perezoso y retencidn
urinaria.

» Coéagulos sanguineos. Las personas inmovilizadas por el sindrome de

Guillain-Barré corren riesgo de desarrollar coagulos de sangre. Hasta que



puedas caminar de manera independiente, es posible que te recomienden
tomar anticoagulantes y usar medias de compresién.20-23

» Llagas por presion. Estar inmovil también aumenta el riesgo de que se
formen escaras (llagas por presion). Los cambios de posicion frecuentes
pueden ayudarte a evitar este problema.

» Recaida. Un pequeiio porcentaje de las personas con sindrome de Guillain-
Barré sufre una recaida y presenta debilidad muscular incluso afios después

de que desaparecieron los sintomas.?3

En este caso la paciente no presenta ninguna de estas complicaciones hasta la
fecha actual. Aunque durante su ingreso si presento hiponatremia leve. Diversos
estudios refieren que esta se puede presentar en el 21,5-48% de los pacientes con
Guillain-Barré,desarrollandose en la mayoria de los casos durante la

hospitalizacion.

Prondstico

El pronéstico en nifios es generalmente bueno. Mas del 90% de los casos de
Polineuropatia Desmielinizante inflamatoria aguda y casi la totalidad de los casos
de Miller-Fisher se recuperan integramente. La severidad del cuadro clinico es
importante como factor pronostico del Sindrome de Guillain-Barré. El 40% de los
nifios afectados pierde la marcha durante la fase aguda de la enfermedad y

alrededor de un 15% necesita soporte ventilatorio.?*

Los nifios con las formas mas severas de Sindrome de Guillain-Barré tardaran
entre 6 meses y un afio en alcanzar la recuperacién completa. Un 5-10% queda
con secuelas sensitivas y/o motoras menores, generalmente distales en las

extremidades inferiores. La mortalidad publicada en la literatura es de 1-5%.%°

El tratamiento especifico es: inmunoglobulina por via intravenosa (IglV) a dosis

total de 2 g/kg, cuando la debilidad impide la deambulacion.

El prondstico de la forma Desmielinizante, asi como de la variante Miller-Fisher, es

en general bueno con recuperacion en el 90% de los casos, siendo la severidad



del cuadro clinico un factor prondstico desfavorable.En las formas de neuropatia

axonal (NAMA y NASMA) el pronéstico es mas reservado.?®

La paciente continua con evolucién y recuperacion favorable, mantiene ademas

actitud muy positiva ante su enfermedad, contribuyendo por sus propios medios e

iniciativa a su tratamiento rehabilitador.

Conclusiones

Luego de terminada la presentacion del caso se puede concluir que:

1.

El Sindrome de Guillain-Barré es una enfermedad autoinmune, de etiologia
multifactorial pero mas frecuentemente desencadenada por una infeccion viral
o bacteriana.

Es una patologia poco frecuente y menos aun en edades pediatricas
considerandose una enfermedad rara.

En este caso la paciente femenina de 6 afios, con antecedentes infeccion viral
anterior al cuadro presento dolor en miembros superiores e inferiores de
intensidad moderada, pérdida de fuerza muscular y debilidad en miembros
inferiores que le evitaba la deambulacion.

Se ingreso y se realizo Electromiografia que reportdé Polineuropatia
Desmielizante inflamatoria aguda: sindrome de Guillen barre variante Miller-
Fisher con compromiso axonal de grado severo.Posteriormente se recibe
resultado de serologia viral con IGM positiva para Citomegalovirus.

Luego de 27 dias de estadia hospitalaria y recibir tratamiento con
inmunomoduladores, la fuerza muscular aumento de 0/V a ll/V.

Los cambios neurofisiologicos esperables para Sindrome de Guillain Barre,
variante Miller-Fisher en estadio de recuperacion son lentos, pero en este caso
son evidentes, hubo recuperacion proximo-distal con mejoria de musculos del
tronco y respiratorios.

Se recomendd plan rehabilitador con técnicas de estimulacion sensoro-

perceptual, reeducacion muscular sin fatigar, técnicas de Rood.
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Anexo 3:

Seguimiento y atencibn medica por personal de salud del Consultorio
Popular Barrio Cementerio.
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