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RESUMEN

Existen variantes del sindrome de Guillain-Barre (SGB) de muy poca presentacion como la debilidad
distal de extremidades del SGB (DL-GBS), que muestra una debilidad limitada a las regiones
distales de las extremidades (mufiecas, manos, tobillos y dedos de los pies) con la fuerza muscular
conservada en las regiones proximales durante el curso de la enfermedad. Se reporta el caso de
una mujer de 26 afios que dos semanas antes del ingreso, presenta leve déficit motor distal de
las extremidades superiores y posteriormente las extremidades inferiores, asociado a diarrea. Al
examen: leve cuadriparesia distal, sin hipo/arreflexia y Lasegue positivo. Los estudios de laboratorio
mostraron: anemia ferropénica, las pruebas inmunoldgicas para virus cominmente asociados,
marcadores tumorales, pruebas toxicoldgicas y dosaje de Vitamina B12 fueron normales. Asi
mismo, el examen de liquido cefalorraquideo no mostro alteraciones. Los estudios de RMN cerebral
y columna cervical fueron normales. Los estudios de electromiografia y velocidad de conduccién
nerviosa (EMG-VCN) al décimo dia de la enfermedad mostro una neuropatia axonal motora aguda
sin denervacion. Por las caracteristicas benignas de su presentacion y evolucion hace suponer que
se trata de una variante leve del SGB (DL-SGB), que difiere de las variantes normales de AMAN-SGB
que generalmente son graves y de pobre prondstico.

Palabras clave: Sindrome de Guillan-Barre; Polineuropatias; Enfermedades del sistema nervioso
periférico; Adulto (fuente: DeCS-BIREME).

ABSTRACT

There are some variants of Guillain-Barré syndrome (GBS) that are so unusual, such as distal limb
weakness (DL-GBS), which features weakness restricted to the distal area of limbs (wrists, hands,
ankles, and toes) with preserved muscle strength in the proximal areas during the course of the
disease. We report the case of a 26 year-old woman, who at two weeks before admission showed
mild distal motor deficit affecting the arms and afterwards her legs, and this was associated to
diarrheal disease. Physical examination showed mild distal quadriparesis, with no hyporeflexia/
areflexia, and a positive Lasegue sign. Laboratory studies showed ferropenic anemia, immunological
tests for commonly associated viruses, tumor markers and vitamin B12 levels were all normal.
Also, CSF examination showed no alterations. Cerebral and cervical spine MRI studies were
normal. Electromyography and nerve conduction velocity studies at the 10 day of the disease
showed acute motor axonal neuropathy with no denervation. The benign form of presentation
and progression led us to think this case is a mild GBS variant (DL-GBS), different from the usual
AMAN-GBS variants, which are usually severe and have a poor prognosis.

Keywords: Guillain-Barre syndrome; Polyneuropathies; Peripheral nervous system diseases;
Adult (source: MeSH-NLM).
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirradiculopatia
inflamatoria aguda o subaguda poco comun. Se estima que lo
sufren 1 0 2/100 000 habitantes, puede afectar a personas de
cualquier edad; y suele aparecer unos dias o0 semanas después
de que la persona haya tenido sintomas de infeccién viral
respiratoria o gastrointestinal. Los criterios requeridos para el
diagnostico de un SGB son debilidad progresiva y arreflexia; y
aunque, se suele solicitar examenes del liquido cefalorraquideo
(LCR) y del electromiograma (EMG), estos hallazgos solo
apoyan al diagndstico clinico, ya que inicialmente pueden ser
absolutamente normales %!,

Se han descrito cuatro variantes de SGB: polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda (AIDP), sindrome de Miller
Fisher, neuropatia axonal sensitivo motora aguda (AMSAN), y
neuropatia axonal motora aguda (AMAN). De éstas, la variante
axonal motora es la de peor prondstico, debido a que la destruccion
delaxdén hace improbable su regeneracion completa, representando
el 30% a 47% de los casos en el Asia, Centro y Sudamérica %3,

Sin embargo, existen variantes del SGB de muy poca presentacién
como la debilidad distal de extremidades (DL-GBS), que es una
variante regional propuesta recientemente, con la caracteristica
debilidad limitada en las extremidades distales (mufiecas, manos,
tobillos y dedos de los pies) y fuerza muscular conservada en
las extremidades proximales (hombros, codos, caderas y /o
rodillas) durante todo el curso de la enfermedad. Se estima que
estas variantes representan el 7,5% de todos los casos del SGB,
estan generalmente asociadas a infecciones por Campylobacter
jejuni, virus de Epstein Barr, citomegalovirus o Mycoplasma
pneumoniae; presentan niveles normales de proteinas en
el LCR, anticuerpos antigangliosidos positivos y estudios de
electromiografia y neuro conduccién de tipo axonal 7,

Estudios epidemiolégicos previos muestran que las formas leves
del SGB comprometen mas frecuentemente a los hombres y
menores de 50 afios, en comparacion a las formas severas del
SGB, alcanzando el pico de afectacion clinica (Nadir) en tiempos
similares al de las personas con enfermedad mas grave &, El
estudio de formas leves del SGB puede contribuir a conocer mas
del espectro de este sindrome y explorar sobre la necesidad de
tratamiento con inmunoglobulina EV en estos casos.

REPORTE DE CASO

Mujer de 26 afios, ingeniero industrial, soltera, agnéstica, de nivel
socio econdmico medio, con alimentacion balanceada, recibid
inmunizacion contra influenza hace un afio, no consumidora de
alcohol ni tabaco. Sufre de anemia crénica de tipo ferropénica,
y fue sometida a una cirugia por miomatosis uterina hace un
afio (2019).

Dos semanas antes del ingreso por emergencia, presenta
leve déficit motor distal de la extremidad superior izquierda,

inmediatamente después compromete la extremidad superior
contralateral y dias después afecta las extremidades inferiores
distalmente; concomitantemente durante el trascurso de la
enfermedad presenta diarrea que remite espontaneamente.
Al examen neuroldgico, se encuentra despierta, orientada, sin
trastornos de funciones cerebrales superiores, no compromiso
de pares craneales, leve cuadriparesia distal (fuerza muscular:
4/5), sin trastorno sensitivo, sin hipo/arreflexia, no Babinsky, no
trastorno cerebeloso y signo de Lasegue bilateral. En la escala
de evaluacion del MRC—sumscore at nadir (Medical Researh
Council) " obtuvo una puntuacién de 50/60 en general, con
una distribucién de 25/30 en las dos extremidades de ambos
lados por separado.

Las pruebas de laboratorio mostraron: velocidad de sedimentacion
globular (VSG): 5 mm/h, proteina C reactiva (PCR): 0,32 mg/L (<
6 mg/L), hemoglobina (Hb): 10,7 g/dL, hematocrito (Hto): 35,5
%, VCM: 70 fL, HCM: 21,1 pg, CHCM: 30,1 g/dL, Anisocitosis
1+, Microcitosis 1+, reticulocitos: 1,8 %, leucocitos: 7,100
(neutrdfilos: 65% vy linfocitos: 24,1%), bandas: 0%, plaquetas:
342 000, tiempo de protrombina: 13.5 seg, indice internacional
normalizado (INR): 1,13, TPT: 28,8 seg, fibrinogeno: 255 mg/dL.
Por otro lado, se tomd un examen general de orina y un perfil
hepatico con resultados normales (Tabla 1).

En el perfil bioquimico, se encontré glucosa: 86 mg/dL, urea y
creatinina en valores normales; fosforo: 3,73 mg/dL, magnesio:
2,12 mg/dL, sodio: 139 mmol/L, potasio: 3,9 mmol/L, cloro: mEq/L;
creatinfosfoquinasa (CPK): 125 U/L, deshidrogenasa lactica (DHL):
171 U/L, vitamina B12: 303,5 pg/mL, acido urico: 4,48 mg/dL.

Las pruebas inmunoldgicas mostraron: Hepatitis C (HVC): 0,036;
Anti core (HBc Total): 2,25 COI, herpes virus 1 (HVS 1 IgG): 250
U/mL, herpes virus 2 (HVS 2 I1gG): 96,3 U/mL, rubeola (Ac IgM y
Ac 1gG) 0,578 Ul/mL y 146 Ul/mL, Toxoplasma Gondi (Ac IgG y
AclgM): 7,2 Ul/mLy 0,027Ul/mL, citomegalovirus (CMV Ac IgG y
Aclg M): 11,6 y 0,368 ratio, e HIV (1-2): 0,416 COI (No reactivo).
Los marcadores antitumorales mostraron: CA 125: 14,23 U/
mL, CEA: 1,34 ng/mL; y las pruebas toxicoldgicas de metales:
zinc 90,8 ug/dL, cadmio 0,81 ug/L, y plomo 1,03 ug/dL. El
estudio de liquido cefalorraquideo (LCR): Leucocitos: 0/mm3,
proteinas 43,95 mg/dL, glucosa 58 mg%, adenosina desaminasa
(ADA) 10,78 U/L. Se solicitaron pruebas para anticuerpos anti-
Campylobacter jejuni y anticuerpos antigangliésidos GM1 y
GD1, los cuales no pudieron realizarse por limitaciones técnicas
de Laboratorio.

Se solicitaron estudios de velocidades de conduccién al
décimo dia de la enfermedad, los resultados de las latencias
motoras y sensitivas distales fueron normales, disminucién
de las amplitudes de los potenciales de acciéon motor de los
nervios mediano, cubital, radial y peroneo de ambos lados,
los potenciales de accion sensitiva normales, y las velocidades
de conduccion motoras y latencias de la onda F dentro de la
normalidad. No se evidenciaron denervacion en el estudio (Tabla
2). Se realizaron estudios de RMN cerebral y columna cervical
con resultados normales.
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Tabla 1. Valores obtenidos en estudios de laboratorio realizados en paciente con déficit motor distal.

Categoria Pruebas Resultados Unidades Intervalos de referencia
Hematologia Hemoglobina 10,7 g/dL 12-16
Hematocrito 8585 % 36-47
VCM 70 fl 80-100
HCM 21,1 pg 28-32
CHCM 30,1 g/dL 1-36
Anisocitosis 1+ Positividad
Microcitosis 1+ Positividad
Reticulocitos 1,8 % 0.5-1.5
Leucocitos 7 100 N. Absolutos 4,500-11 000
Plaquetas 342 000 N. Absolutos 150 000-350 000
VSG 5 mm/h 0-20
Inmunologia PCR 0,32 mg/dL <0,5
CA 125 14,23 U/mL <35
CEA 1,34 ng/mL <2
HIV (1-2) No Reactivo
Electrolitos Sodio 139 mmol/L 136-146
Potasio 3,9 mmol/L 3,5-5,0
Fosforo 3,73 mg/dL 3,0-4,5
Magnesio 2,12 mg/dL 1,5-2,3
Bioquimico Glucosa 86 mg/dL 70-105
CPK 125 u/L 30-170
LDH 171 u/L 115-221
Acido Urico 4,48 mg/dL 2,5-8
Vitamina B12 303,5 pg/mL 279-996
Toxicologia Zinc 90,8 ug/dL 75-120
Cadmio 0,81 ug/L <5
Plomo 1,03 ug/dL <10
Liquido cefaloraquideo Leucocitos 0 células/mm3 0-5
Glucosa 58 mg % 40-70
Proteinas 43,95 mg/dL 15-50
ADA 10,78 u/L 9,2-16,8

DISCUSION

El SGB estd considerado como una enfermedad autoinmune,
en la cual la exposicidn a agentes infecciosos (C. jejuni,
citomegalovirus, virus de Epstein-Barr, Mycoplasma pneumoniae,
entre otros) activan una respuesta inflamatoria mononucelar
mediada por linfocitos T activados en contra de proteinas de
mielina de las células de Schwann, lo que da lugar a la destruccion
de éstas por parte de macréfagos . Las variedades axonales,
en especial la motora aguda, presentan un proceso patoldgico
diferente mediado por el receptor de la fraccion Fc del anticuerpo
dirigido contra los antigenos de los gangliésidos (GM1, GD1, GQ,
GAL1 entre otros) localizados en la axolema, lo que permite la
invasion de los macrofagos en el nodo de Ranvier y la destruccion
selectiva del axon, dejando integra la célula de Schwann 11223,

El caso que presentamos es una variante clinica del SBG de
caracteristicas clinicas leves (Nivel 2 de los Criterios de Brighton),
que representa a un tercio de todos los pacientes con SGB con
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afectacion para la marcha, de acuerdo con algunos reportes
en Europa ™, A diferencia de la variante clasica del SGB, los
pacientes con la forma axonal motora aguda no manifiestan
alteraciones sensitivas, pero, pueden presentar hiperreflexia
como manifestacion inicial, lo que confunde el cuadro clinico
y hace necesario descartar enfermedades de sistema nervioso
central.

En el caso presentado, las caracteristicas clinicas cobran gran
interés debido a que el paciente comenz6 concomitantemente a
una infeccidn enteral y con biparesia braquial distal de progresion
descendente SIN hiporreflexia/arreflexia. Se tuvo que descartar
una enfermedad desmielinizante del SNC como la esclerosis
multiple mediante resonancia magnética cerebral y de columna
y asi mismo se descartd una polineuropatia motora axonal de
etiologia toxica, nutricional o paraneoplasica con los estudios
laboratoriales correspondientes por las caracteristicas clinicas
y los resultados de una Neuropatia Motora Axonal Aguda en la



Déficit motor distal como variante de Guillain Barré

Pérez Galdds P, et al.

Tabla 2, Aspectos relacionados a pruebas de velocidad de conduccién motora y sensitiva,

Valor
normal

Latencia (ms)

Nervio motor

Velocidad de conduccion motora

Mediano derecho 3,0 <44
Mediano izquierdo 3,2
Cubital derecho 2,5 <45
Cubital izquierdo 2,9
Radial derecho 1,6 <29
Radial izquierdo 1,5
Peroneo derecho 2,6 <6,5
Tibial derecho 3,7 <58
Velocidad de conduccion sensitiva
Mediano derecho 2,6 <35
Mediano izquierdo 2,6
Cubital izquierdo 2,4 <31
Sural derecho 2,4 <44

Amplitud Valor Velocidad Valor
(mV) normal (m/s) normal
1,9 >4,0 59 >49

1,8 55

0,7 >7,0 50 >49
0,6 64

1,6 >2,0 55 >49
1,5 72

2,6 >2,0 54 >44
3,7 >3,0 57 >41
72 >20 = =
59

60 >17 - -
38 >6,0 - -

ms: milisegundos, mV: milivoltios, m/s: metro/segundo,

EMG. El estudio de LCR mostro acelularidad sin proteinorraquia
que apunta a favor de una afecciéon axonal mas que de una
afectacidn desmielinizante periférica, en donde el patron clasico
es la elevacion de proteinas.

El fendmeno de hiperreflexia se ha descrito en el 13% de los
casos con SGB, y la mayoria de los casos se presenta en pacientes
con forma axonal motora aguda. Al revisar la literatura, los
casos de hiperreflexia se presentan cominmente como un
fendmeno tardio hacia la segunda semana de evolucion 5],
nuestro paciente no presento hiperreflexia, pero tampoco hipo
o arreflexia, los reflejos osteotendinosos estuvieron normales.
La hiperreflexia asociada a este tipo de neuropatias se puede
explicar por dafio en el sistema nervioso central, pero mas
habitualmente porque la via aferente del reflejo (sensitiva) esta
integra y es capaz de estimular las motoneuronas gamma de la
médula en las etapas tempranas o tardias de la enfermedad,
para estimular la motoneurona inferior, ya que esta Ultima en
estas etapas no se ha destruido del todo, o ya presenta una
recuperacion parcial 7,

Se decidid iniciar el tratamiento con inmunoglobulina
endovenosa (IglV): 0.4 gr/Kg/dia por cinco dias debido a la forma
axonal aguda del SGB, por el antecedente de diarrea o posibles
disautonomias frecuentes en la variante axonal. La mejoria clinica
del paciente fue evidente en las extremidades inferiores, pero
no asi en las extremidades superiores en las que el déficit motor
distal permanecid inalterable hasta el momento del alta. Si bien
es cierto que el beneficio de las IglV en las formas leves del SGB
esaun desconocido, la presencia de diarrea en el cuadro clinico,

ha sido relacionado como un factor de mal pronéstico en el
SGB tratado con IglV 4. Sin embargo, también se ha observado
que estos pacientes presentan una mejoria significativamente
mayor en el grado de discapacidad después de cuatro semanas
del tratamiento con IglV, en comparacién con la plasmaféresis,
como fue el caso de nuestro paciente 8.,

Este caso por las caracteristicas benignas y su evolucién se
trataria de una variante leve del SGB (DL-GBS), que difiere
de las variantes normales del AMAN-SGB que generalmente
son graves y de pobre pronostico, lo que justifica la posicion
de autores como Oshima et al., (2002), que proponen una
clasificacién diferente al SGB argumentando que existe un
grupo de sindromes neuropaticos asociados a hiperreflexia y
anticuerpos antiganglidsidos diferentes al SGB 1*°!,
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