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RESUMEN

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirradiculoneuropatia inflamatoria
aguda, asociada a infeccion viral o bacteriana previa. Existen escasas publica-
ciones en relacién al SGB como manifestacion de sindrome paraneoplasico.
Nuestro objetivo es describir el caso clinico de un paciente con diagnostico de
SGB con hallazgo incidental de tumor cerebeloso asintomatico.

Caso clinico: paciente masculino de 4 aflos con dolor en miembros inferiores
y debilidad para deambular, de progresion ascendente. Antecedente: infeccion
viral 15 dias previos.

Al ingreso, puncién lumbar de caracteristicas normales, e inicia Gammaglobuli-
na. A los 10 dias de evolucion, se observa disociacion albumino-citoldgica con
2.8 gr/l de proteinorraquia. La Resonancia Nuclear Magnética (RNM) evidencio
imagen en cerebelo hiperintensa en T2 y FLAIR con realce en anillo abierto.
Electromiograma: polineuropatia sensitivo-motora axonal. Se realizd biopsia
de cerebelo: Astrocitomapilocitico.

En conclusion, es importante la realizacion de RNM de encéfalo ante Sindrome
de Guillain Barré atipico o con hiperproteinorraquia inusual.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Guillain-Barré, Paraneoplasico, hiperproteino-

rraquia, Pediatria.

ABSTRACT

Guillain-Barré Syndrome (GBS) is an acute ascending inflammatory
polyradiculoneuropathy associated to a previous viral orbacterial
infection. Few publications about paraneoplastic GBS where published.
Our aim is to describe theclinical case of a patientdiagnosed with

GBS with incidental finding of asyntomatic cerebellar tumor.

Clinical case: 4 years old male patient who starts with

pain in lower limbs and weakness at walking, of ascending

progression. Antecedents: viral infection 15 days ago.



On admission, lumbar puncture of normal characteristics and gamma globulin
was indicated. After 10 days of evolution, albumin-cytological dissociation
with 2.8 gr/l protein orrachy was found. Magnetic Resonance Imaging

(MRI) showed a hyperintense cerebellum image in T2 and FLAIR with open
ring enhancement. Axonalsensory-motor polyneuropathy was informed in
electromyogram. A cerebellum biopsy was made: Pilocytic Astrocytoma.

In conclusion, the importance of the MRI of encephalon must be

higtlighted in the atypical GBS or with unusualhy perproteinorrachy.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirradiculoneuropatia inflamatoria agu-
da, caracterizada por paralisis motora, sintomas sensitivos y autonémicos minimos y
afectacion de pares craneales'. Se caracteriza por ser progresiva llegando a su maxima
afectacion en hasta 4 semanas, y puede involucrar a musculos respiratorios, faciales,
bulbares y motores oculares. Se estima una prevalencia de 1,3 casos cada 100.000
habitantes, con un pico de incidencia en adultos jovenes y en ancianos. En nifios la
incidencia es menor?4. Los sintomas pueden ser causados por desmielinizacion infla-
matoria, degeneracion axonal, 0 ambos?. En méas del 60 % de los casos esta precedido
en 1-4 semanas por un evento respiratorio o digestivo, de naturaleza viral (citome-
galovirus, virus E. Barr, entre otros) o bacteriana (Campylobacterjejuni, Mycoplasmap-
neumoniae, entre otros)®. Sin embargo, también ha sido descripto en pacientes con
comorbilidades malignas. Una posible relacién patogénica entre el SGB y el cancer ha
propuesto la existencia de SGB paraneoplasico, principalmente asociado a linfoma. El
término paraneoplasico ha sido usado para definir un sindrome neuroldgico que ocurre
conjuntamente con un tumor maligno, sin que se deba a la extension tumoral en el
sistema nervioso. Puede ser concebible que el tumor predisponga al desarrollo de SGB
por disturbios en el sistema inmune®. También se ha descripto relacion en SGBy tumor
de células pequefias en pulmon, identificandose anticuerpos anti Hu en LCR y en suero,
los cuales pueden presentar lesion directa inmunomediada contra el cuerpo neuronal y
se asocia a heuropatia axonal. Los anticuerpos anti Hu también han sido relacionados
a tumores de mama o prostata®. En nifios existe escasa evidencia de SGB paraneopla-
sico, asociado a linfoma de Hodking®.

Objetivo: Describir el caso clinico de un paciente con diagnéstico de SGB con hallazgo
incidental de tumor cerebeloso asintomatico.

CASO CLIiNICO

Se describe el caso de un paciente masculino de 4 afios, sin antecedentes personales ni
familiares de relevancia, quien inicia con dolor en ambos miembros inferiores, debilidad
para deambular e hiporreflexia/arreflexia, con posterior progresion ascendente. Se inter-
preta el cuadro como paralisis flaccida aguda. Refiere antecedente de infeccidn respira-
toria de probable etiologia viral 15 dias previos. El cuadro progresa de forma ascendente
y rapida, requiriendo a las 12 horas de evolucion asistencia ventilatoria mecanica.



CASO CLIiNICO

FIGURA 1: RNM encéfalo. Corte axial.
Secuencia T2. Imagenes ovoideas,
hiperintensas en T2 en hemisferio cerebeloso
izquierdo, con discreto edema periférico.

FIGURA 2: RNM encéfalo. Corte axial. FIGURA 3: RNM encéfalo. Corte axial.

Secuencia FLAIR. Imagen hiperintensa en Secuencia T1 con contraste. Realce en anillo

FLAIR en hemisferio cerebeloso izquierdo. abierto con la administracion de contraste
endovenoso.

FIGURA 4: RNM encéfalo. Corte sagital.
Secuencia T1 con contraste. Realce con
contraste endovenoso (sagital)
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A su ingreso se realiza puncion lumbar, obteniéndose liquido cefalorraquideo
(LCR) de caracteristicas normales. Se decide iniciar infusién de gammaglo-
bulina polivalente a dosis de 2 gr/kg a pasar en 5 dias, sin observar respuesta
clinica. A los 10 dias de evolucion se repite puncion lumbar, donde se constata
disociacion albumino-citoldgica en LCR con 2 elementos y 2,8 gr/l de hiper-
proteinorraquia (Valor normal de 0,15- 0,45 gr/l). Al observarse dicho valor de
hiperproteinorraquia y falta de mejoria clinica, se solicita Resonancia Nuclear
Magnética (RNM) de encéfalo y médula con contraste. Ademas, se indica nue-
vo ciclo de gammaglobulina a igual dosis, luego de trascurridos 21 dias desde
la primera infusion.

En la RNM se visualizan en hemisferio cerebeloso izquierdo imagenes ovoi-
deas hiperintensas en T2 y FLAIR, con discreto edema periférico, que pre-
sentan luego de la administracion de contraste endovenoso, realce nodular
de dichas iméagenes y en anillo abierto en la periferia (Figuras 1,2, 3y 4). A
nivel medular, presenta realce de raices nerviosas anteriores y posteriores,
dorsales bajas y lumbares.

Se reciben bandas oligoclonales (BOC), solicitadas al ingreso, las cuales se in-
forman de tipo Ill.

Las bandas oligoclonales reflejan la produccion de inmunoglobulinas tanto
en suero como en LCR, y debido a su presencia en relacion a estos fluidos, se
clasifican en 5 tipos:

« Tipo I: es normal, con una respuesta policlonal tanto en suero como en LCR.
« Tipo II: es una respuesta tipica oligoclonal (bandas discretas de IgG) en el
LCR, con una respuesta paralela normal (policlonal) en el suero.

« Tipo IlI: patrdn oligoclonal tanto en suero como en LCR, pero difieren en que
hay mayor numero de bandas oligoclonales en el LCR frente al suero.

* Tipo IV: se ha denominado “patron en espejo” porque el patron oligoclonal en
el suero y LCR es esencialmente el mismo.

* Tipo V: es la respuesta monoclonal tipica de las proteinas®.



Debido a los hallazgos imagenoldgicos, los resultados de BOC y la escasa respuesta cli-
nica del paciente, se decide administrar pulsos de Metilprednisolona a 30 mg/kg/dia du-
rante 5 dias, con la sospecha clinica de que se trate de una enfermedad desmielinizante.
Se realiza Electromiograma, el cual informa polineuropatia sensitivo-motora axonal.

El paciente continta en estado critico, requiriendo asistencia ventilatoria mecanica por
60 dias, con escasa evolucion del cuadro clinico. Se repite RNM para evaluar respuesta
corticoidea, donde se objetiva leve aumento de tamafio de las lesiones previamente des-
criptas. Asi, en ateneo multidisciplinario, se decide realizar biopsia de cerebelo.

La biopsia informa Astrocitomapilocitico, por lo cual se planifica la reseccion tumoral
posterior. El paciente evoluciona lenta y favorablemente, logrando sostén cefalico y se-
destacion independiente. Continla con cuadriparesia flaccida arrefléctica a predominio

distal. Se encuentra traqueostomizado.

CONCLUSION

Se destaca la importancia de la realizacién de RNM de encéfalo ante SGB atipico o con
hiperproteinorraquia inusual. En este caso clinico, se plantea la posibilidad de que el SGB
sea expresion paraneoplasica del tumor cerebeloso, como postulan Vigliani et Al.5 o que
ambos cuadros sean de ocurrencia simultanea sin relacion entre si.

Existe escasa evidencia en pediatria, por lo cual creemos relevante comunicar este caso.
No se hallaron estudios poblacionales que involucren Unicamente a la poblacion pediatri-
ca. En el estudio de Vigliani se incluyen pacientes pediatricos junto a adultos, por lo cual
es dificil extrapolar los resultados sobre la causa paraneoplasica del SGB. Es relevante, de
ser posible, lograr identificacion de anticuerpos para poder establecer una relacion entre

tumores y afectacion neuronal, como menciona Pérez Sanchez®.
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