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Resumen

Las variantes atipicas del Sindrome de Guillain Barré (SGB) incluyen debilidad y sintomas sensitivos asimétricos, de
predominio distal o proximal, dolor difuso o compromiso aislado de pares craneales previo al inicio de los sintomas,
irritabilidad, meningismo y marcha inestable. Objetivo: describir el siguiente caso de SGB de presentacion atipica en un
paciente pediatrico dada por debilidad asimétrica, alteracion de la marcha y compromiso unilateral del XIl par craneal.
Caso Clinico: adolescente masculino afrocolombiano, con hemiparesia izquierda de inicio distal, alteracion de la marcha,
ataxia, dificultad para la elevacion y lateralizacion izquierda de la lengua. El diagndstico se apoy6 en el estudio de liquido
cefalorraquideo con disociacién albumino citoldgica, resonancia magnética que mostré realce de raices nerviosas y
estudios de neuroconduccion compatibles con polineuropatia de tipo axonal en miembros inferiores. Conclusiones: las
presentaciones atipicas del SGB constituyen un reto diagndstico, la debilidad asimétrica y el compromiso de Xl par craneal
obligan a descartar otras patologias. La historia clinica y el examen fisico apoyados en estudios complementarios de
liquido cefalorraquideo, neuroimagen y neuroconduccion son utiles para confirmar SGB. El conocimiento de las variables
atipicas de SGB en la poblacidn pediatrica es indispensable para la identificacién oportuna y tratamiento precoz.

Palabras claves: Sindrome de Guillain Barré; marcha atéxica; nervio hipogloso; debilidad asimétrica; pediatria.

Abstract

Atypical variants of Guillain Barré Syndrome (GBS) include asymmetric weakness and sensory symptoms, predominantly
distal or proximal, diffuse pain or isolated involvement of cranial nerves prior to the onset of symptoms, irritability,
meningismus and unsteady gait. Objective: to describe the following case of GBS with atypical presentation in a pediatric
patient due to asymmetric weakness, gait disturbance, and unilateral involvement of the XIlI cranial nerve. Clinical Case:
Afro-Colombian male adolescent, with left hemiparesis of distal onset, gait disturbance, ataxia, difficulty in lifting and left
lateralization of the tongue. The diagnosis was supported by the study of cerebrospinal fluid with cytological albumin
dissociation, magnetic resonance imaging showed enhancement of nerve roots and neuroconduction studies compatible
with axonal-type polyneuropathy in the lower limbs. Conclusions: atypical presentations of GBS constitute a diagnostic
challenge, the asymmetric weakness, and the compromise of the Xll cranial nerve make it necessary to rule out other
pathologies. Clinical history and physical examination supported by complementary studies of cerebrospinal fluid,
neuroimaging and neuroconduction are useful to confirm GBS. Knowledge of the atypical variables of GBS in the pediatric
population is essential for timely identification and early treatment.
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Introduccidon

SGB se describe cldsicamente como una polineuropatia desmielinizante, ascendente, simétrica y progresiva.
Puede acompafiarse de arreflexia y sintomas disautonémicos'’. Las presentaciones atipicas incluyen debilidad y
sintomas sensitivos asimétricos, de predominio distal o proximal, dolor difuso o compromiso aislado de pares
craneales previo al inicio de los sintomas, irritabilidad, meningismo y marcha inestable, entre otros. La
debilidad asimétrica se describe en el 23% de los pacientes pediatricos con SGB'. La alteracién en pares
craneales puede ocurrir en el 45 - 75% de los pacientes, la perturbacion en el Xll par craneal es poco
frecuente™). El objetivo de este trabajo es describir la presentacién atipica de SGB en un paciente pediatrico
dada por debilidad asimétrica, marcha atdxica y compromiso de XlIl par craneal. Se cuenta con el
consentimiento informado del representante legal del paciente y aval del comité de ética institucional.

Descripcion del caso

Paciente masculino de 15 afios procedente de la costa pacifica colombiana, afrodescendiente, quien consulta
por sus propios medios al servicio de urgencias de un hospital de Ill nivel de complejidad por cuadro clinico de
aproximadamente tres meses de evolucidn de alteracién progresiva de la marcha, con lateralizacién izquierda,
debilidad distal de predominio en hemicuerpo izquierdo, disartria y disfagia. Inicialmente consulté a su centro
primario, fue diagnosticado con sindrome vertiginoso y recibié tratamiento sintomdtico, sin mejoria, no se
dispone de registros clinicos de dicha atencién. En la revisidn por sistemas se encontré que aproximadamente
tres semanas previas al inicio de los sintomas neuroldgicos tuvo rinorrea, tos, disgeusia, anosmia y diarrea, no
buscé atencién médica.

Examen neuroldgico: alerta, orientado, euproséxico, marcha con apoyo y aumento de la base de sustentacion,
fuerza muscular (Escala de Daniels) miembro superior derecho 5/5, miembro superior izquierdo 4/5, miembro
inferior derecho 4/5, miembro inferior izquierdo 3/5. En miembros superiores reflejos bicipitales presentes,
tricipitales y estiloradiales ausentes, en miembros inferiores reflejos rotulianos y aquilianos ausentes.
Disartrico, mimica facial simétrica, no alteracién de la percepcién olfatoria, isocérico normorreactivo bilateral,
fondo de ojo normal, movimientos oculares conservados, sin alteracién de la agudeza visual, Weber izquierdo
negativo, Rinne izquierdo negativo, incapacidad para la lateralizacién izquierda y la elevacidn de la lengua, sin
presencia de alteracién sensitiva aparente, no signos irritativos meningeos.

La tomografia de craneo no reporta hallazgos patolégicos. Puncién lumbar con presién de apertura normal,
estudio citoquimico: disociacion albumino citoldgica, estudio de bandas oligoclonales en liquido
cefalorraquideo negativo.

La resonancia magnética de columna contrastada evidencid “engrosamiento e hipercaptacién del medio de
contraste en las raices nerviosas, que conforman la cauda equina, comprometiendo desde T12 hasta la regién

sacra” Figura 1.

Neuroconduccidon en miembros inferiores: respuestas ausentes en neuroconducciones motoras de los nervios
peroneo vy tibial bilateral, respuestas ausentes en las neuroconducciones sensitivas del nervio sural bilateral.
Respuestas tardias: reflejo H ausentes bilateral, onda F del nervio tibial bilateral ausentes, signos de
inestabilidad de membrana al reposo y a la actividad voluntaria con reclutamiento disminuido, hallazgos
consistentes con polineuropatia de tipo axonal en miembros inferiores de caracter grave, compromiso axonal
parcial grave en fase aguda.

La Tabla 1 describe los analisis de quimica sanguinea. No se realizé medicion de 1gG o IgM para SARS-CoV-2.
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N 4.00 mm

Figura 1. Columna toracolumbar en Tl que evidencia engrosamiento e
hipercaptacion del medio de contraste en las raices nerviosas, que conforman
la cauda equina, comprometiendo desde T12 hasta la regién sacra.

Tabla 1. Analisis de quimica sanguinea.

Hemograma

Leucocitos: 10.660 cel./uL neutrdfilos: 8.010 cel/uL
Linfocitos: 1.980 cel./uL eosindfilos: 150 cel/uL,
Hemoglobina: 16.3 mg/dl hematocrito: 49% Plaquetas:
277.000

Anticuerpos virus de inmunodeficiencia

humana (VIH) Iy Il Negativos
Prueba no treponémica (VDRL) No reactiva
CPK total 299 U/L
Deshidrogenasa lactica 175 U/L

Vitamina B12 595 pg./ml normal
Aldolasa 1.6 U/L
VSG 39 mm 1 hora

Proteina C reactiva (PCR)

6 mg/L

Electrolitos Calcio: 9.2 mg/dI; cloro: 106 mmol/L; sodio 138 mmol/L
Glucemia 76 mg/dl

Alanino aminotransferasa (ALT) 17 U/L

Aspartato aminotransferasa (AST) 29 U/L

Hormona estimulante de tiroides (TSH) 0.406 uUl/ml

Tiroxina libre (T4 libre) 1.27 ng/dL

Creatinina sérica 0.62 mg/dl

Citoquimico liquido cefalorraquideo

Aspecto: transparente
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Xantocromia: negativo

células: 2 mm3 Mononucleares 100%
hematies: 0 mm3

Glucosa: 51 mg/dI

Proteinas: >300 mg/dI

Observaciones: color ligeramente amarillo

Considerando la debilidad ascendente progresiva, de distribuciéon asimétrica, la afeccidn del nervio hipogloso,
asociados a disociacion albumino citoldgica, hipercaptacion de contraste en raices nerviosas de cauda equina
en la resonancia y la alteracién en estudio de neuroconduccién se diagnosticé SGB con presentacion atipica.
Por tiempo de evolucion y ausencia de compromiso respiratorio o sintomas disautonémicos, EGRIS (Erasmus
GBS Respiratory Insufficiency Score) con baja probabilidad de necesidad de soporte ventilatorio fue iniciado
plan de rehabilitacidon con adecuada respuesta clinica.

Discusion
Se describe un paciente pediatrico con SGB de presentacién atipica dada por la asimetria en la progresion de la
debilidad distal, marcha ataxica y afectacion de Xll par craneal.

La literatura reporta incidencia anual de 0.89 — 1.89 casos por cada 100.000 personas afio, aumenta
aproximadamente un 20% por cada década de vida y afecta predominantemente a los hombres ™. En
Latinoamérica se estima que la incidencia es de 0.46 a 1.37 por 100.000 habitantes ).

El SGB tipicamente es precedido por infeccidn o estimulaciéon inmune que induce una respuesta inmunoldgica
aberrante que afecta los nervios periféricos y las raices nerviosas ). Estd descrito un incremento en la
incidencia posterior a infecciones por Campilobacter jejuny, citomegalovirus, influenza A y B, VIH, Zika,
Chikungufa, virus Epstein Barr, SARS-CoV- 2, entre otros "i"9 En el presente caso, el paciente reportd
sintomas compatibles con infeccidon por SARS-CoV-2, sin pruebas viroldgicas para confirmar COVID 19.

La presentacion clasica de SGB incluye debilidad simétrica en miembros inferiores, ascendente y rapidamente
progresiva. Incluye varios fenotipos: polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA), neuropatia
axonal motora aguda (NAMA), neuropatia axonal motora sensitiva aguda (NAMSA), sindrome de Miller Fisher,
encefalitis de Bickerstaff, polineuritis craneal, debilidad faringea cervical braquial, entre otras variantes ™. La
progresién asimétrica de la debilidad es rara en adultos ® y en nifios. Yosha — Orpaz estudié una cohorte de 39
nifios entre 2009 y 2015, encontrd hallazgos atipicos al ingreso como debilidad asimétrica (23%), debilidad no
ascendente (30%) y reflejos osteotendinosos profundos normales (28%). Entre aquellos pacientes con debilidad
asimétrica, tres cumplian criterios de PDIA y uno con NAMA ©),

Se considera que la ataxia aguda o subaguda, signo de Romberg negativo, ausencia de oftalmoplejia y
neuropatia desmielinizante aguda es una variante atdxica de SGB. La ataxia como debut de SGB pediatrico es
muy rara y su incidencia es desconocida. Deliceo describe una paciente femenina de 7.5 afios con SGB con
alteracion de la marcha y del equilibrio, reflejos tendinosos profundos conservados en miembros superiores y
disminuidos en miembros inferiores, alteracion del test dedo nariz bilateral, temblor en extremidades
superiores, dismetria, marcha inestable con aumento de la base de sustentacién y anticuerpos antiGM-2
positivos . E| presente reporte de caso comparte caracteristicas clinicas con dicha paciente, sin embargo, en
el pais no se realizan de rutina estudios de anticuerpos anti-gangliésidos.

El compromiso de los pares craneales ocurre en el 45 — 75% de los pacientes con SGB. La paralisis facial,
usualmente bilateral, se puede encontrar en al menos el 50% de los casos "), Hay variables del SGB poco
frecuentes en con afeccién de pares craneales tales como el Sindrome de Miller Fisher caracterizado por
oftalmoplejia (afeccién de Ill, IV y IV pares), ataxia y arreflexia * y |a variante faringocervicobraquial en la cual
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hay la debilidad orofaringea (dafio de IX y Xl pares), cervical y de extremidades superiores *. El paciente
descrito en este estudio presenté incapacidad para la lateralizacién izquierda y la elevacidon de la lengua,
compatible con compromiso del Xl par craneal de manera aislada, sintoma poco usual .

Los criterios diagndsticos del SGB propuestos por Asbury y Cornblath aln estén vigentes ®), por su parte los
criterios Brighton establecen niveles de certeza diagndstica, Roodbol et al ® en 2017 y Korinthenberg et al ®vi)
en 2020 los validaron en poblacidn pediatrica y encontraron relacién con el nivel de certeza y la probabilidad
de padecer esta enfermedad y concluyeron que los criterios de Brighton son utiles para orientar el diagnédstico.
La presentacidn atipica de SBG constituye un reto diagndstico, en este caso la progresién asimétrica de la
debilidad hizo necesarios estudios complementarios. La disociacidon albumino citolégica, los hallazgos en
resonancia magnética y los estudios de neuroconduccidn fueron decisivos para confirmar SGB.

La opcidn terapéutica tanto en formas tipicas como atipicas depende del tiempo de evoluciéon, compromiso
respiratorio, presencia de sintomas disautondmicos, experiencia del grupo tratante y recursos disponibles
(18) Dado el tiempo de inicio de los sintomas, el paciente descrito recibid rehabilitacién, sin necesidad de uso de
inmunoglobulina o plasmaféresis, con adecuada respuesta clinica.

Este trabajo presenta limitaciones por cuanto se trata de un reporte de caso y un estudio retrospectivo. Son
necesarios estudios mas amplios que permitan el conocimiento del curso clinico de las presentaciones atipicas
del SGB en pediatria.

En conclusidn, las presentaciones atipicas del SGB constituyen un reto diagndstico, la debilidad asimétrica y el
compromiso de Xll par craneal obligan a descartar otras patologias. La historia clinica y el examen fisico
apoyados en estudios complementarios de liquido cefalorraquideo, neuroimagen y neuroconduccion son utiles
para confirmar SGB. El conocimiento de las variables atipicas de SGB en la poblacién pediatrica es
indispensable para la identificacién oportuna y tratamiento precoz.
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