NEUROL ARG.2014;6(1):44-46

www.elsevier.es/neurolarg

Neurologia Argentina

Casuistica

Paralisis orofaringea aguda como forma de

presentacion de la variante

—

\!} CrossMark

faringo-cérvico-braquial del Guillain-Barré

Pharyngeal-cervical-brachial variant of Guillain-Barre syndrome
presenting with acute oropharyngeal palsy

Izaro Kortazar Zubizarreta®*, Johanne Hatteland Somme*, Eduvigis Alvarez Vadillo® y

Gonzalo Gonzdlez Chinchén?

2 Servicio de Neurologia, Hospital Universitario Araba (Txagorritxu), Osakidetza, Vitoria-Gasteiz Araba/Alava, Espafia
b Servicio de Neurofisiologia, Hospital Universitario Araba (Txagorritxu), Osakidetza, Vitoria-Gasteiz Araba/Alava, Espafia

Caso clinico

Presentamos el caso de una mujer de 25 anos, sin anteceden-
tes de interés que consulta por cuadro de 48 h de evolucién,
consistente en disartria severa y parestesias en manos y pies,
sin clara progresion ni extension a otros niveles. Referia una
infeccién respiratoria la semana anterior al inicio del cuadro.
Negaba ingesta de conservas caseras o fiebre, y otros sintomas
infecciosos actuales.

La exploracion fisica general fue anodina. En la exploracién
neurolégica inicial, destacaban pupilas ténicas bilaterales,
disartria severa y ausencia de reflejo nauseoso, no habia afec-
tacién oculomotora y el resto de los pares craneales, incluido
el facial, eran normales. La fuerza estaba conservada, salvo
ligera debilidad en flexores de cuello y los reflejos miotaticos
hipoactivos de forma global. El resto de la exploracién, inclui-
das la sensibilidad, la coordinacién, la marcha y el tdndem,
era rigurosamente normal.

Durante el ingreso, comenzé a referir disfagia fluctuante
para liquidos y los reflejos pasaron a estar abolidos de forma
global. No llegd a presentar debilidad en extremidades ni
diplopia, ni insuficiencia respiratoria. No presenté fatigabili-
dad.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: ikzu@live.com (I. Kortazar Zubizarreta).

En las pruebas complementarias, la analitica general fue
normal, incluidas las serologias frente a virus herpes, cito-
megalovirus, virus de Epstein-Barr, Borrelia, Brucella, sifilis y
virus de la inmunodeficiencia humana. La resonancia mag-
nética craneal fue normal, sin alteraciones morfoldgicas ni
alteracién de senal en cerebro y tronco del encéfalo.

Una vez descartada una afectacién estructural del sistema
nervioso central, se realiz6 el diagnéstico diferencial entre
enfermedades del sistema periférico, planteandose enferme-
dades de la placa neuromuscular pre y postsindpticas, y la
polineuropatia aguda inflamatoria.

No presenté cambios en el test de edrofonio.

En el estudio neurofisiolégico inicial a los 6 dias de evo-
lucién, se valord el reflejo 6culo-palpebral bilateralmente y
jitter en el frontal derecho, que fueron normales. Tras 12 dias
del inicio, en la neurografia sensitiva, se objetivé ausencia de
potencial sensitivo sural, con VCS de mediano, cubital y pero-
neal superficial normales. La neurografia motora del mediano
y peroneal fue normal. Se observé una ausencia bilateral de
respuesta H del tibial posterior y dificultad para evocar ondas
F (OF) del mediano y cubital bilateral (fig. 1). El estudio de
electromiografia fue normal.

La puncién lumbar mostré un liquido claro, con disociacién
albuminocitolégica con 2 leucocitos (100% mononucleares),
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Respuesta refleja H del nervio tibial posterior izquierdo. Ausente en la exploracién realizada a los 12 dias
de evolucién y presente, de caracteristicas normales, a los 28 dias de evolucién tras el tratamiento.

Figura 1 - Respuestas reflejas H.

glucosa 57 mg/dl (glucosa plasmdatica 80mg/dl) y proteinas
89mg/dl.

El estudio seroinmunolégico de anticuerpos antiglucoli-
pidos realizado mediante técnica de immunoblot detectd la
presencia de anticuerpos contra el gangliésido GT1a y GQ1b,
confirmandose la presencia mediante enzimoinmunoanalisis
(ELISA) de GQ1b con indice 4,2 (positividad >1). La deter-
minacién del resto de los anticuerpos antigangliésidos y
antisulfatidos contra GM1, GM2, GM3, GM4, GD1a, GD1b, GD2,
GD3 y GT1b y sulfatidos resultaron negativos.

En resumen, la presentacién de clinica bulbar aguda con
debilidad de cuello y arreflexia, con disociacién albumino-
citolégica en el liquido cefalorraquideo, con presencia de
anticuerpos antigangliésido compatible con variante faringo-
cérvico-braquial (FCB) del sindrome de Guillain-Barré (SGB).

La paciente fue tratada con inmunoglobulina por via intra-
venosa (400 mg/kg/dia, durante 5 dias), con mejoria completa
del cuadro neurolégico.

En el estudio electroneurofisiolégico a los 28 dias de evolu-
cién, los inicos hallazgos patoldgicos fueron una reduccién de
amplitud de los potenciales sensitivos de peroneal superficial
y sural derechos. Se evocaban OF (10/10) de latencias norma-
les y las RH estaban presentes bilateralmente, con latencias e
indice H/M normales (fig. 1).

Ante la presentacién de aguda clinica bulbar con disar-
tria severa y disfagia, es importante realizar un diagndstico
diferencial entre la miastenia gravis, el botulismo, la polineu-
ropatia diftérica y las variantes regionales del SGB.

Comentario

El SGB es una neuropatia periférica inmune, que se carac-
teriza por el inicio agudo de tetraparesia flacida simétrica y
arreflexia’, mientras que en el sindrome de Miller Fisher (SMF)
destacan la oftalmoplejia, ataxia y arreflexia’. Ambas forman
parte del sindrome anti-GQ1b. Algunos casos de SGB solo pre-
sentan debilidad regional aislada o transicional durante su
curso, por lo que se han propuesto variantes clinicas del GB
como «ptosis severa sin oftalmoplejia»® o «diplejia facial y

parestesias»*. En 1986, Ropper describié a 3 pacientes con
diplopia o visién borrosa, ptosis, marcada debilidad orofarin-
gea, cervical y de hombros, con fallo respiratorio asociado
y arreflexia en las extremidades superiores, denominéndolo
como variante FCB del SGB®. La FCB es infrecuente y se
caracteriza por la presentacién aguda de paralisis bulbar con
disfagia, habla disartrica y debilidad de cuello-extremidades
superiores®. Al igual que en la presentacién clasica del SGB,
habitualmente, se precede de un cuadro de infeccién respi-
ratoria o gastrointestinal, siendo los mas frecuentes debidos
a Campilobacter jejuni (31%) y citomegalovirus (6%)° que, por
mecanismo de similitud molecular, inducen la aparicién de
anticuerpos antigangliésido. Los gangliésidos son un com-
ponente importante de los nervios periféricos, habiéndose
asociado a distintas presentaciones clinicas, dependiendo de
la localizacién predominante de cada subtipo de anticuerpo.
El gangliésido GQ1b es frecuente en los nervios oculomoto-
res y es especifico de pacientes con SMF o SGB en la forma
clasica desmielinizante con oftalmoplejia®®. Por otro lado, los
estudios de Koga demostraron una expresién importante en
glosofaringeo y vago del gangliésido GT1a y GQ1b, pudiéndose
explicar la relacién de estos anticuerpos con la clinica bulbar®.
El anticuerpo anti-GT1a estd presente hasta en el 51% de los
casos de FCB, con reactividad cruzada en gran medida con los
anti-GQ1b°.

Ademads de la forma de presentacién clésica del FCB, en
algunos casos descritos asocia oftalmoparesia y ataxia cerebe-
losa, por lo que es discutido si se trata de una forma «atipica»
de SMF o una variante del SGB, sugiriendo otros que, debido
a la similitud en la clinica y al tener una patogénesis comun
con positividad para anticuerpos antigangliésidos, nos encon-
trariamos con distintas presentaciones clinicas localizadas
dentro del mismo espectro de enfermedad®.
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