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Historia del articulo: Introduccién: La presentacién clinica del sindrome de Guillain-Barré puede ser heterogénea

Recibido el 19 de octubre de 2022 debido a sus multiples variantes, algunas definidas y otras que forman parte del espectro

Aceptado el 16 de mayo de 2023 de la enfermedad.

On-line el 10 de julio de 2023 Caso clinico: Mujer de 35 anos que present6 neuropatia craneal multiple, sin otros hallazgos.
Serealizé determinacién de anticuerpos antigangliésidos en el liquido cefalorraquideo, posi-

Palabras clave: tivos para GD1b y GQ1b. Se pauté tratamiento con gammaglobulina con buena respuesta.

Diplejia facial Conclusién: La neuropatia craneal multiple puede ocurrir en el contexto de variantes de

Oftalmoplejia Guillain-Barré. Con relacién al caso presentado, la distribucién de los anticuerpos GD1b

Neuropatia craneal miltiple y GQ1b explicaria la presentacién clinica de la paciente.

© 2023 Sociedad Neuroldgica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

Multiple cranial neuropathy as a variant of Guillain-Barré syndrome: Case
report

ABSTRACT

Keywords: Introduction: The clinical presentation of Guillain-Barré syndrome can be heterogeneous due
Facial diplegia to its multiple variants, some defined and others that are part of the spectrum of the disease.
Guillain Barré syndrome Clinical case: Thirty-five-year-old female who presented with multiple cranial neuropathy,
Ophthalmoplegia with no other findings. Determination of antiganglioside antibodies in cerebrospinal fluid,

positive for GD1b and GQ1b, was performed. Treatment with gamma globulin was performed
with good response.
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Conclusion: Multiple cranial neuropathy can occur in the context of Guillain-Barré variants, in
relation to the case presented, the distribution of GD1b and GQ1b antibodies would explain
the clinical presentation of the patient.

© 2023 Sociedad Neurolégica Argentina. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights

reserved.
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El sindrome de Guillain-Barré es una polineuropatia aguda de Inicic de Oftalmoplejia
B R qlplopla Dia2 bilateral Dia5
caracter autoinmune que se presenta como una enfermedad binocular

paralizante monofésica aguda. En la mayoria de los casos, se
ve desencadenada por una infeccién previa, ya que es causada
por una activacién inmune aberrante, con dano consiguiente
de los nervios periféricos, aunque su fisiopatologia permanece
aun sin dilucidar por completo.

Fue descrito por primera vez en el ano 1916 por
3neurdlogos franceses durante la primera guerra mundial con
relacién a 2 soldados que presentaron pardlisis ascendente y
transitoria: Georges Guillain, Jean-Alexandre Barré y André
Strohl. El término fue utilizado por primera vez en el ano 1927.
Se desconocen las razones de la omisién de Strohl.

Es la polineuropatia aguda més frecuente del mundo occi-
dental, con una incidencia de 2 casos cada 100.000 habitantes
al ano, con mayor frecuencia en varones y una incidencia que
disminuye con la edad®.

La presentacién clinica tipica consiste en debilidad ascen-
dente que comienza en los miembros inferiores para luego
afectar a los miembros superiores, musculos axiales y cra-
neales. No obstante, la presentacién clinica de la enfermedad
puede ser heterogénea, ya que se han identificado multiples
variantes.

Presentamos el caso de una paciente con afectacién aguda
y progresiva de multiples pares craneales y parestesias en
ambos miembros superiores, sin ataxia ni debilidad de las
extremidades, con reflejos osteotendinosos normales.

Caso clinico

Paciente femenina de 35 anos de edad sin antecedentes de
relevancia que consulté al servicio de urgencias por diplopia
binocular de 48 h de evolucién. Al interrogatorio dirigido refi-
ri6 diagnoéstico de otitis externa 10 dias antes de la consulta
actual.

Al examen fisico neurolégico se constaté inicialmente,
como hallazgo positivo, la presencia de diplopia binocular a
mirada primaria, que empeoraba al mirar hacia los laterales,
sin compromiso evidenciable en el examen fisico de afecta-
cién de los pares craneales. A las 24 h present6 restriccién de
la abduccién bilateral, compatible con paresia de ambos rectos
externos inervados por el vi par craneal. El examen de fuerza
muscular, sensibilidad y reflejos osteotendinosos fue normal
(2/4 en los 4 miembros).

Se decidi6 internacién para estudio de paralisis bilateral
del v1 par craneal.

Figura 1 - Linea de tiempo (en dias) representando la
evolucion de los sintomas presentados por la paciente.

Numero Par craneal Hallazgos

I Olfatorio Intacto

I Optico Disminucién de la
agudeza visual

I1I Oculomotor Ptosis bilateral, paralisis
grave

v Troclear/patético Paralisis grave

\Y% Trigémino Debilidad de maceteros,
hipoestesia facial
bilateral

VI Abducens Parélisis grave

Vil Facial Paralisis bilateral
(periférica)

VIII Auditorio Mareos inespecificos,
tinnitus

IX Glosofaringeo Disfagia

X Vago Intacto

XI Accesorio Debilidad de hombros
(tapecio).

XII Hipogloso Debilidad lingual

Alas 48 h de iniciados los sintomas, la paciente evolucion6
con ptosis palpebral bilateral, oftalmoplejia bilateral y pareste-
sias en ambos miembros superiores. A las 4 dias de iniciados
los sintomas, se agregé diplejia facial y debilidad de lengua,
cuello y hombros. Se solicit6 pase a unidad de cuidados inten-
sivos para monitoreo neurolégico (fig. 1y tabla 1).

Se realiz6 resonancia magnética de cerebro con contraste
sin evidencia de lesiones, puncién lumbar a las 72 h de ini-
ciados los sintomas sin disociacién de albimina citoldgica (34
proteinas, 3 leucocitos), con serologia bacteriana y PCR virales
negativas.

La electromiografia de fibra tnica y la estimulacién repeti-
tiva fueron normales.

En el fondo de ojos no se observaron particularidades y en
la resonancia de 6rbitas con contraste no hubo evidencia de
lesiones.

Debido a la evolucién clinica de la paciente y los estu-
dios complementarios, se sospeché una variante de sindrome
de Guillain-Barré, por lo que se extrajo suero para la realiza-
cién de panel de antigangliésidos y, posteriormente, se inicié
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tratamiento inmunomodulador con gammaglobulina humana
a razoén de 2 g/kg durante un total de 5 dias.

La paciente fue dada de alta tras un periodo de observa-
cién en el que se constatd estabilidad clinica, sin evidencia de
debilidad bulbar pero con persistencia de la diplejia facial y la
oftalmoplejia bilateral. Los reflejos osteotendinosos se man-
tuvieron normales en toda la evolucién clinica.

Posteriormente, se recibieron los resultados de panel de
antigangliésidos, que eran positivos para GD1b (razbén 148) y
GQ1b (razén 160), por lo que se interpreté el cuadro clinico
como un espectro clinico del sindrome de Guillain-Barré sero-
positivo para ambos anticuerpos.

Luego de 45 dias de evolucién del cuadro clinico, la paciente
acudié a control, en el que se evidencié mejoria del cua-
dro clinico, con mayor fuerza facial bilateral y presencia de
movimientos oculares que le generaban diplopia. No presentd
nuevos episodios de debilidad bulbar.

Discusion

Se ha descrito en la literatura médica una gran variedad
de presentaciones clinicas sobre las neuropatias inflamato-
rias agudas inmunomediadas, de las que el sindrome mas
caracteristico es el de Guillain-Barré clasico, caracterizado por
hiporreflexia y alteracién de la sensibilidad y fuerza muscular
ascendentes.

En cuanto a sus variantes, se encuentran la forma
paraparética, sensitiva pura, motora pura, debilidad faringea-
cervical-braquial, paralisis facial con parestesias, el sindrome
de Miller Fisher (SMF) y la encefalitis de Bickerstaff?. Algu-
nas de estas suelen tener presentaciones atipicas, incluyendo
la neuropatia craneal multiple®#, o superponerse entre ellas,
especialmente aquellas con caracteristicas de SMF, SGB y de la
encefalitis de Bickerstaff, debido a que forman parte del espec-
tro de los sindromes anti-GQ1b?°°. La paciente presentada no
cumplia criterios para ninguna de estas variantes.

Tras varias investigaciones, se ha propuesto a los anticuer-
pos antigangliésidos como los responsables de las neuropatias
inmunomediadas. La porcién de acido sidlico presente en
la secuencia del hidrato de carbono, denominados GM1,
GDla, GD1b, GQlb y GT1b, tiene una distribucién relativa
Unica dentro del sistema nervioso periférico, por lo tanto, los
anticuerpos antigangliésidos pueden unirse a estos epitopos
extracelulares para inducir lesién de la membrana y presen-
tar diferente sintomatologia de acuerdo con su localizacién’.
Los gangliésidos pueden unirse y formar grupos en la mem-
brana celular. Se ha visto en algunas formas de SGB y SMF
presencia de anticuerpos contra complejos de gangliésidos,
como GM1/GD1a, GM1/GT1b, GQ1b/GD1b, GQ1b/GD1a, entre
otros®’ 8.

La neuropatia craneal multiple puede ocurrir en el contexto
de variantes del sindrome de Guillain-Barré, que representa
alrededor del 3 al 5% de los casos. En la mayoria de ellos, la
afectacion se limita casi exclusivamente a los pares cranea-
les VII, IX y X lo que se traduce en pardlisis facial, disartria
y disfagia®. Se ha descrito que la limitacién de la afectacién
a los pares craneales guarda relacién con la localizacién de
gangliésidos GQ1b, la cual abunda en los pares craneales ocu-
lomotores (III, IV, VI) ademas del II par craneal con relacién

a otros nervios craneales. De la misma manera, se encontrd
que el porcentaje de GQ1b fue mayor en el V par craneal con
relacién a los demds anticuerpos antigangliésidos. Respecto
al caso presentado, se sabe, ademas, que los antigangliési-
dos también estan representados en los pares craneales III,
IV y VI'°, aunque esta disposicién no es suficiente para expli-
car los hallazgos en este caso, por lo que otros factores, como
la presencia de anticuerpos GD1b, puede ser causa de la pre-
sentacién clinica. En la investigacién ya citada se encontrd
que los anticuerpos GD3, GD1b y GT1b fueron los componen-
tes principales de todos los nervios craneales, exceptuando el
porcentaje de GD1b, que fue menor en el nervio XI.

Ante la presencia de diplopia, oftalmoplejia extraocular
y diplejia facial simétrica de presentacién aguda, se con-
sideraron varios diagnésticos diferenciales con la finalidad
de brindar tratamiento acorde. Entre las posibles causas se
tomaron en cuenta las vasculares, tumorales, traumadticas,
infecciosas, la esclerosis multiple, diabetes mellitus, enfer-
medad tiroidea, otras autoinmunes, déficit de vitaminas y
miastenia gravis'’, que se descartaron al presentar perfiles
virales y bacteriolégicos negativos tanto en el suero como
en el liquido cefalorraquideo, virus de la inmunodeficien-
cia humana y VDRL negativos asi como los anticuerpos para
enfermedades sistémicas, anticuerpos anti-Musk y ACRA y
estudios electrofisiolégicos, como electromiograma de fibra
Unica y estimulacién repetitiva.

La particularidad del caso reportado radica en la mayor
afectacion de los pares craneales, ya que afectaba casi a su
totalidad (exceptuando pares Iy X).

Conclusiones

Ante la presencia de un paciente con neuropatia craneal mul-
tiple de rapida progresién deben descartarse una serie de
diagnésticos diferenciales dentro de los cuales se deben tener
en cuenta las variantes del sindrome de Guillain-Barré, para
lo que se debe tener un alto nivel de sospecha, aun cuando las
caracteristicas del paciente no se encasillen en las variantes
descritas, debido a la gran expresién clinica del espectro de
los anticuerpos antigangliésidos.
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