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INFORMES DE CASO

Importancia de la frecuencia de las manifestaciones clinicas como la
hiperreflexia en el Sindrome de Guillain Barré. Informe de caso atipico.

Importance of the frequency of clinical manifestations such as hyperreflexia in
Guillain Barré Syndrome. Outlier report.

Wilian Lopez-Franco', Miguel Jacob Ochoa-Andrade?, Margarita Monserrate
Santana Lépez?, Carlos Alejandro Fajardo Vargas*

Recibido: 23-10-2024 Aprobado: 20-11-2024 Publicado: 10-01-2025
RESUMEN ’

INTRODUCCION. El sindrome de Guillain-Barré es una neuritis autoinmune inflama-
toria aguda cuyo tipo mas comun es la polineuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda, con una edad media de aparicion de 40 afos, con predominio en hombres de
todas las edades, razas y nacionalidades. Se caracteriza por debilidad muscular si-
métrica ascendente de predominio distal, generando una disminucion o ausencia de
los reflejos osteotendinosos y que puede comprometer los pares craneales, especial-
mente el séptimo. CASO CLINICO. Paciente varén mestizo de 23 afios de edad con
diagnostico de Guillain Barré quien presento hiperreflexia en extremidades inferiores,
sin disociacion albamino-citolégica. DISCUSION. El fenémeno de hiperreflexia se ha
descrito en el 13% de los casos con Sindrome de Guillain Barré, y la mayoria de los
casos se presenta en pacientes con forma axonal motora aguda. Al revisar la litera-
tura, los casos de hiperreflexia se presentan cominmente como un fendmeno tardio
hacia la segunda semana de evolucion. La disociacion albumino-citolégica puede
ocurrir aproximadamente en el 35% de los casos. CONCLUSIONES. Es importante
el reporte de variaciones de las manifestaciones clinicas habituales del Guillain Barré
con la finalidad de establecer el diagnéstico con premura e iniciar un tratamiento de
forma precoz y de esta forma disminuir posibles secuelas.

Palabras clave: Reflejo Anormal; Polineuropatias; Condiciones Patolégicas, Signos
y Sintomas; Manifestaciones Neurol6gicas; Sindrome de Guillain-Barre; Neuropatia
Hereditaria Morora y Sensorial.

ABSTRACT

INTRODUCTION. Guillain-Barré syndrome is an acute inflammatory autoimmune
neuritis whose most common type is acute inflammatory demyelinating polyneuropa-
thy, with a mean age of onset of 40 years, with a predominance in men of all ages, ra-
ces and nationalities. It is characterized by symmetrical ascending muscle weakness
predominantly distal, generating a decrease or absence of deep tendon reflexes and
which can compromise the cranial nerves, especially the seventh. CLINICAL CASE. A
23-year-old mixed-race male patient with a diagnosis of Guillain Barré who presented
hyperreflexia in the lower extremities, without albumin-cytological dissociation. DIS-
CUSSION. The phenomenon of hyperreflexia has been described in 13% of cases
with Guillain Barré Syndrome, and the majority of cases occur in patients with acute
motor axonal form. When reviewing the literature, cases of hyperreflexia commonly
present as a late phenomenon towards the second week of evolution. Albumino-cyto-
logical dissociation can occur in approximately 35% of cases. CONCLUSIONS. It is
important to report variations in the usual clinical manifestations of Guillain Barré in
order to establish the diagnosis quickly and initiate treatment early and thus reduce
possible sequelae.

Keywords: Reflex, Abnormal; Polyneuropathies; Pathological Conditions, Signs and
Symptoms; Neurologic Manifestations; Guillain-Barre Syndrome; Hereditary Sensory
and Motor Neuropathy.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una neuritis autoin-
mune inflamatoria aguda cuyo tipo mas comun es la polineuro-
patia desmielinizante inflamatoria aguda, con 90% de los casos.
No existe el agente etioldgico para esta entidad, a diferencia de
la neuropatia axonal motora aguda de la cual se sabe que es de-
pendiente de una respuesta celular mediada por células T'.

La incidencia de esta patologia esta presente en pacientes con
edades hasta los 80 afios, la misma que aumenta con la edad.
Segtin estudios de caso y control, las infecciones precedentes
identificadas en pacientes con Sindrome de Guillain Barré son
los patégenos como: Campylobacter jejuni, citomegalovirus,
virus de Epstein Barr, influenza A, Mycoplasma pneumoniae,
Haemophilus influenzae, hepatitis (A, B y E), enterovirus D68,
y virus Zika'.

En el Pert durante la primera mitad del afio 2018, existi6 la pre-
sencia de un incremento inesperado de numero de casos con
Sindrome de Guillain Barré, por esta alarma epidemioldgica, el
Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas del Ministerio de
Salud decidi6 elaborar una guia de practica clinica de diagnos-
tico y tratamiento de este sindrome, haciendo uso de la metodo-
logia Grading of Recommendations Assessment, Development,
and Evaluation (GRADE) para contar con recomendaciones ba-
sadas en la mejor evidencia disponible y hacer mas eficiente el
uso de recursos para la atencion de los pacientes con esta condi-
cion. Encontrandose como criterios validos para el diagnostico
segun Brighton; la debilidad muscular bilateral y flacida en ex-
tremidades, hiporreflexia o arreflexia en extremidades débiles,
patrén de enfermedad monofasico, intervalo de 12h a 28 dias,
entre el inicio y la maxima debilidad con meseta clinica poste-
rior y ausencia de diagndstico alternativo para la debilidad, ca-
racterizadas como recomendacion fuerte a favor, calidad de evi-
dencia muy baja'.

El Sindrome de Guillain Barré se caracteriza por debilidad
motora progresiva y arreflexia. La mayoria de los casos perte-
necen a la forma clasica desmielinizante, mientras que menos
del 10% pertenecen a la forma axonal motora, cuyo curso es
mas grave y tiene mayor frecuencia de secuelas’. La conserva-
cion de los reflejos o la rapida recuperacion podria deberse a la
alteracion selectiva de los axones motores, con preservacion de
los sensitivos, se ha sugerido que la hiperreflexia puede corres-
ponder a una disfuncion en las neuronas inhibitorias medulares
o en las neuronas motoras superiores, y que los anticuerpos an-
ti-GM1 pueden desempefiar un papel importante?.

El Sindrome de Guillain Barré de acuerdo a la revision biblio-
gréfica y a la experiencia en la atencidn de pacientes con altera-
ciones inmunoldgicas que cursan con debilidad muscular aguda,
es la hiporreflexia o arreflexia un signo orientador a su diag-
nostico. La hiperreflexia es un signo acompafiante infrecuente,
razon por la cual la necesidad de su publicacion, con la finalidad
de reportar y contribuir a la academia con las probables varia-
ciones de sus manifestaciones clinicas, como ayuda al conoci-
miento para un diagnostico oportuno y tratamiento perentorio.

2/6

CASO CLIiNICO

Paciente de 23 aflos de edad, masculino, mestizo, agricultor. Sin
antecedentes clinicos, paciente previamente sano, ingesta de al-
cohol ocasional, no fuma.

Presenta con cuadro clinico de 72 horas de evolucion, que pre-
sent6 debilidad muscular en extremidades inferiores de predo-
minio izquierdo sin causa aparente, con imposibilidad para la
bipedestacion, y progreso a las extremidades superiores.

En la exploracion neuroldgica: consciente, sin alteracion de
estado mental, pares craneales indemnes, tetraparesia de pre-
dominio crural II/V, braquial III/V, en la escala de fuerza mus-
cular de Daniels, reflejos osteotendinosos +++/++ (arreflexia
0/++, hipo +/++, normo ++/++, hiper +++/++, clonus ++++/++),
Trommer negativo bilateral, reflejo cutaneo plantar flexor bila-
teral, sin rigidez de nuca, marcha imposibilitada por debilidad
muscular.

En los estudios complementarios: Leucocitos 9,42 103/ul; neu-
trofilos 5,72 10°/ul; Linfocitos 2.88 10°/ul; Hemoglobina 15,9
g/dL; Hematocrito 48,5 %; Plaquetas 285 10%/ul; sodio 145,3
mEq/L; potasio 4,3 mEq/L; cloro 106,3 mEq/L. Analisis de li-
quido cefalorraquideo: leucocitos 0-1 por campo; hematies: 6-8
por campo; glucosa 59,1 mg/dL; proteinas 36,6 mg/dL.

Se desestimaron diagndsticos infecciosos y metabolicos que
cursan con debilidad muscular de caracter agudo. Se planted
como primera posibilidad diagnéstica sindrome de Guillain
Barré ya que se tratd de debilidad muscular de presentacion su-
baguda, progresiva, ascendente, sin embargo, no se evidencia
hipo o arreflexia y en estudios complementarios no se evidencio
disociacion albumino citologica, por lo que se solicitd estudio
electrofisiologico. El estudio de electromiografia y velocidad de
conduccion nerviosa mostraron hallazgos que orientan a neuro-
patia motora axonal aguda (AMAN) como variante de sindrome
de Guillain Barré.

Se inici6 tratamiento con inmunoglobulina en dosis de 0,4
gramos/kg dia por 5 dias, terapia fisica y electroestimulacion. El
paciente permanecié en hospitalizacion por 3 semanas presen-
tando estabilizacion de manifestaciones clinicas en los primeros
dias de tratamiento, y a partir de la segunda semana de hospitali-
zacion presenta mejoria paulatina de debilidad muscular, recibe
alta médica con fuerza muscular IV/V en la escala de Daniels.

Acude a control neuroldgico 15 dias posterior a su egreso hos-
pitalario mantuvo fuerza muscular en escala de Daniels de IV/V
global, con predominio en grupos distales en extremidades su-
periores y proximales en extremidades inferiores. Logrd cami-
nata asistida.

CONSIDERACIONES ETICAS

La investigacion realizada cumpli6 con los principios éticos de
la Declaracion de Helsinki. El presente estudio empled datos y
fuentes de informacion con previo consentimiento informado de
investigacion especifico por parte del paciente, revisado por el
Comité de Etica de Investigacion en Seres Humanos del Hos-
pital General San Francisco de Quito (CEISH-HGSF), con la
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resolucion de Aprobado con fecha 11 de julio de 2024. Codigo
asignado: CEISH-HGSF-2024-014.

DISCUSION

El Sindrome de Guillain Barré es una polirradiculoneuropatia
inmunomediada monofasica aguda con una edad media de apa-
ricion de 40 afios que afecta ligeramente mas a hombres que
a mujeres de todas las edades, razas y nacionalidades, su inci-
dencia mundial oscila entre 0,3 a 3 por 100.000 habitantes por
afio, la cual crece a medida que aumenta la edad**. En Estados
Unidos de América, la incidencia representa la causa mas fre-
cuente de paralisis flicida aguda y subaguda en esta region, con
el 0,38-2,66/100.000 personas al afio 1. Desde principios del afio
2015 hasta el afio 2019, en Colombia se presentd un aumento
en el nimero de casos reportados de este sindrome asociados a
la infeccion por virus del zika, reportandose una incidencia de
cuatro por 100.000 habitantes®*.

La frecuencia de las variantes del Sindrome de Guillain Barré
reportadas en un estudio de Medellin, Colombia, fueron: la po-
lineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda con el 45,83%,
neuropatia axonal motora aguda con el 24,1%, la neuropatia
axonal motora sensitiva aguda con el 21,67% y el sindrome de
Miller Fisher con el 7,5%*.

Segun reportes, la forma clasica del Sindrome de Guillain Barré
no ha sufrido modificaciones importantes en su comportamiento
clinico; sin embargo, el espectro de variantes clinicas del sin-
drome es extenso, sustentado en los avances de la inmunologia
y la biologia molecular, las cuales han permitido caracterizar
mejor estas formas del sindrome Los anticuerpos anti-ganglio-
sidos han reestructurado los criterios porque aumentan la sensi-
bilidad y la especificidad del diagnostico; debido a ello, los cri-
terios clasicos son insuficientes para lograr una adecuada clasifi-
cacion y discriminar los imitadores del sindrome. La evolucion
de los criterios debe cambiar la perspectiva en el abordaje del
cuadro y normar la conducta terapéutica, sin sobrepasar el juicio
clinico de la practica médica diaria’.

La clinica del paciente con Sindrome de Guillain Barré se ca-
racteriza por la presencia de debilidad muscular simétrica ascen-
dente de predominio distal, que generalmente inicia en miem-
bros inferiores y se extiende a las extremidades superiores, ge-
nerando una disminucién o ausencia de los reflejos osteoten-
dinosos y que incluso puede comprometer los pares craneales,
especialmente el séptimo®.

Entre las formas tipicas del SGB se encuentran la polirradicu-
loneuropatia inflamatoria desmielinizante aguda, la neuropatia
axonal motora aguda, la neuropatia axonal sensitivo-motora
aguda y el sindrome de Miller-Fisher. En cuanto a las formas ati-
picas, incluyen la polineuritis craneal, la neuropatia puramente
sensitiva, la paralisis del sexto nervio, debilidad sin parestesias,
debilidad en la region cervica!, braquial y faringea, paraparesia,
paresia facial o bifacial con parestesias, ataxia pura y la ence-
falitis de Bickerstaff. En algunos casos, también puede verse
afectado el sistema nervioso auténomo, lo que se manifiesta con
fluctuaciones en la presion arterial y la frecuencia cardiaca, hi-
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potension postural, episodios de bradicardia severa o asistolia.
Se han descrito casos pleocitosis linfocitaria coligada a infec-
ciones por micoplasma o casos con dolor facial grave relacio-
nados con el sindrome de Tolosa-Hunt™.

En las presentaciones clinicas atipicas del SGB, los sintomas de
debilidad y alteraciones sensitivas son bilaterales, pero pueden
ser asimétricos o afectar mas a las extremidades proximales o
distales. Estos sintomas pueden comenzar en las piernas, los
brazos o en todas las extremidades al mismo tiempo. Ademas,
el dolor intenso y difuso o la disfuncion aislada de los nervios
craneales pueden preceder a la debilidad. En nifios menores de
6 aflos, especialmente en la etapa preescolar, pueden presentarse
sintomas atipicos como dolor mal localizado, rechazo a caminar,
irritabilidad, signos de meningismo o marcha inestable, lo que
puede retrasar el diagnostico si no se identifican como sefiales
tempranas de SGB. En una minoria de pacientes con formas ati-
picas, especialmente aquellos con la variante motora pura o neu-
ropatia axonal motora aguda, los reflejos pueden ser normales
o incluso exagerados durante la evolucion de la enfermedad'®.

A nivel de Latinoamérica, en el pais de Colombia, se han re-
portado caracteristicas neurologicas en el Sindrome de Guillain
Barré, predominantemente como debilidad, hiporreflexia o arre-
flexia en extremidades inferiores, acorde a los criterios de Bri-
ghton, seglin su frecuencia, hallazgos electrofisiologicos consis-
tentes para este sindrome (80,83%), debilidad muscular bilateral
y flacida en extremidades (78,33%), patron de enfermedad mo-
nofasica (71,67%), inicio a nadir de la debilidad de 12 horas a 28
dias mas meseta subsecuente (70%), disociacion albiimino ci-
tologica en liquido cefalorraquideo (65%), hiporrefiexia o arre-
flexia en extremidades con debilidad (61,67%), ausencia de un
diagnostico alternativo identificado de la debilidad (11,76%)*.

El fenomeno de hiperreflexia se ha descrito en el 13% de los
casos con Sindrome de Guillain Barré, y la mayoria de los casos
se presenta en pacientes con forma axonal motora aguda. Al re-
visar la literatura, los casos de hiperreflexia se presentan comtn-
mente como un fendmeno tardio hacia la segunda semana de
evolucion. 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 recu-
peracion parcial'!.

El tratamiento del Sindrome de Guillain Barré se enfoca en
el apoyo respiratorio y la prevencion de complicaciones, asi
como en terapias especificas destinadas a modular la respuesta
inmune. La inmunoglobulina intravenosa y la plasmaféresis han
demostrado ser eficaces para acelerar la recuperacion y mejorar
los resultados en pacientes con esta patologia'?.

El manejo del Sindrome de Guillain Barré depende del estadio
de la gravedad de la enfermedad. En la fase aguda, dentro de las
dos primeras semanas de iniciado, hay mayor riesgo de desa-
rrollar complicaciones y de empeoramiento de la enfermedad,
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Manejo de hiperglicemia inducida por corticoides en pacientes hospitalizados y ambulatorios.

puede presentar debilidad rapidamente progresiva que conlleva
a insuficiencia respiratoria en horas o dias, ocasionado la muerte
o discapacidad por hipoxia. Se requiere evaluar al paciente de
manera regular para monitorear la evolucion de la enfermedad
y la aparicion de complicaciones no solo en la fase aguda sino
también en la de recuperacion. Se debe evaluar la funcion respi-
ratoria a través del uso de musculatura accesoria, conteo respira-
torio, capacidad vital y presion inspiratoria y espiratoria maxima.
La fuerza muscular debe evaluarse mediante el uso de escalas o
herramientas segun las guias de practica clinicas de cada insti-
tucion, del mismo modo que se debe detectar dificultades para
tragar y toser, y disfuncion autondmica mediante electrocardio-
grafia, monitoreo de frecuencia cardiaca, presion arterial, fun-
cion vesical e intestinal'®.

La eleccion del tratamiento, tanto para las formas tipicas como
atipicas del SGB, depende del tiempo de evolucion de la enfer-
medad, la presencia de afectacion respiratoria, la aparicion de
sintomas disautondmicos, la experiencia del equipo médico y los
recursos disponibles®.

Con el objetivo de bloquear la respuesta autoinmunitaria se re-
portan recomendaciones de uso de inmunoglobulina intravenosa
a razon de 2g/kg/dosis con duracion de 5 dias (400 mg/kg/dia)
o 1g/kg por 2 dias. En caso de no haber respuesta favorable, se
opta por el uso de plasmaféresis con la finalidad de retirar anti-
cuerpos circulantes que generen dafio al tejido nervioso, inmu-
noadsorcion para extraer factores humorales e inmunoglobu-
linas G, corticoides recomendado en pacientes con lesion a nivel
axonal cuyos fenotipos son catalogados como graves, o inmuno-
moduladores en el caso de no mostrar una respuesta favorable
ante el uso de inmunoglobulinas'>"’.

La existencia de guias clinicas globales para el manejo del SGB,
es de gran importancia, ya que es posible que en el futuro surjan
nuevas epidemias de patdgenos que lo desencadenen. Para desa-
rrollar una guia aplicable a nivel mundial, un grupo de expertos
internacionales identifico los diez pasos clave en su manejo,
que incluyen el diagndstico, tratamiento, seguimiento del pa-
ciente, prondstico y control a largo plazo, detallado de la si-
guiente manera: (1) Diagnostico: cuando sospechar de un caso
de SGB, como diagnosticar SGB; (2) Cuidados agudos: cuando
ingresar a Unidad de Cuidados Intensivos, cuando iniciar el tra-
tamiento, opciones de tratamiento, supervision, complicaciones
tempranas, progresion clinica; (3) Cuidados a largo plazo: pre-
diccion de los resultados y rehabilitacion',

La mortalidad estimada del SGB es variable, pero a pesar de la
disponibilidad de terapias efectivas como la inmunoglobulina,
sigue siendo del 4 al 8%. Es importante destacar que mas del
15-20% de los pacientes con esta patologia, puede requerir ven-
tilacion asistida debido a la afectacion respiratoria, y aproxima-
damente el 40% de aquellos que son hospitalizados necesitaran
rehabilitacion. De estos tltimos, alrededor de un tercio experi-
mentaran un compromiso de los musculos respiratorios, lo que
puede dificultar la recuperacion completa de la funcion respira-
toria. Esto resalta la gravedad y la complejidad del manejo de
los pacientes con SGB, incluso con tratamientos avanzados. Al
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hablar del estilo de vida futuro que tendra el paciente con SGB,
resulta que su prondstico se podra modificar por las variantes de
la enfermedad y los anticuerpos que se presenten. El pronostico
se ve influenciado por la variedad del SGB y ciertos marcadores
bioquimicos, de los cuales estos ultimos nos permiten una mayor
especificidad de diagnéstico. La mejoria clinica suele ser mas
extensa durante el primer afio tras la aparicion de la enfermedad
y puede continuar durante mas de 5 afios”!*!%,

En cuanto a pacientes pediatricos se ha observado que presentan
un pronostico mas favorable en comparacion con la poblacion
adulta, obteniéndose que entre el 85 al 92% tendran una recupe-
racion y estilo de vida mejorado a largo plazo'.

Los factores pronosticos de muerte descritos en estudios indican
que son la edad, la gravedad de la enfermedad y la velocidad de
progresion. A corto plazo del SGB, un estudio de seguimiento de
un afio basado en 527 pacientes demostro que la tasa de morta-
lidad dentro de los doce meses posteriores al inicio fue del 3,9%,
distribuida en 20% (fase aguda), 13% (meseta) y 67% (recupe-
racion)®.

En aproximadamente el 10% de los casos de sindrome de Guil-
lain-Barré, puede ocurrir una recaida aguda después de una me-
joria inicial o estabilizacion tras el tratamiento. El riesgo de re-
caida parece ser mayor en pacientes que han recibido tratamiento
de manera tardia, han tenido un curso mas prolongado de la en-
fermedad o presentan otros problemas asociados. La recurrencia
se observa en entre el 2% y el 5% de los pacientes™.

CONCLUSIONES

La presencia de hiperreflexia en casos de debilidad muscular
aguda, progresiva, ascendente debe orientar al diagnostico cli-
nico de la variante motora axonal. El caso reportado representod
un desafio diagndstico adicional ya que no present6 disociacion
albumino-citologica lo cual ocurre aproximadamente en el 35%
de los casos. Se considerd importante este reporte con la fina-
lidad de establecer el diagnostico con premura e iniciar un trata-
miento de forma precoz y de disminuir posibles secuelas.
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AMAN (neuropatia motora axonal aguda).
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