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Sindrome de Guillain-Barré y su Variante Faringo Cervicobraquial:
Presentacion Inusual y Desafios Clinicos

Guillain-Barré Syndrome and its Pharyngocervicobrachial Variant:
Unusual Presentation and Clnical Challenges
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Resumen

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) abarca un amplio espectro clinico de signos y sintomas que pueden agruparse en
variantes con distinta frecuencia de presentacion. En este caso, destacamos la variante faringo-cervico-braquial (FCB) en un
paciente sin antecedentes médicos relevantes que vive en una zona endémica de enfermedades transmitidas por vectores.

Presentacion del caso: Mujer de 57 afios acude a urgencias con cuadro clinico de debilidad cervicobraquial y disfagia
aguda de 4 dias de evolucion. Se realizé una puncién lumbar que mostr6 una disociacion albumino citoldgica, ademas se ob-
tuvieron hallazgos neurofisioldégicos compatibles con una polirradiculopatia desmielinizante aguda.

Discusion: Esta variante fue descrita por primera vez en 1986 y es frecuentemente mal diagnosticada debido a su rareza
y baja prevalencia. Una revision de la literatura mostro que varios reportes de casos describieron la presencia de esta patologia
después de la infeccion por arbovirus.

Conclusiones: Dentro del espectro del sindrome de Guillain-Barré, existe una variante descendente reportada en la lite-
ratura en pacientes con infecciones tropicales previas, lo que abre la puerta a futuras investigaciones para establecer si existe
relacion entre esta variante, las infecciones tropicales y su fisiopatologia.

Palabras clave: Reporte de caso, Sindrome de Guillain-Barré, Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda,
infecciones por arbovirus, Dengue, Chikungunya

Abstract

Guillain-Barré syndrome (GBS) encompasses a variety of clinical manifestations, including the rare and easily under-
diagnosed pharyngeal-cervical-brachial variant (PCB). Here, we present the case of a 57-year-old woman with no significant
medical history who lives in an area endemic for vector-borne diseases. She presented to the emergency department with four
days of cervicobrachial weakness and acute dysphagia. Although imaging was normal, lumbar puncture revealed albuminocyto-
logic dissociation and neurophysiological tests demonstrated acute demyelinating polyradiculopathy, confirming the diagnosis
of the CPB variant. First described in 1986, this variant has been reported following arbovirus infections, such as dengue and
chikungunya. This case highlights the importance of considering this atypical form of GBS and suggests the need for future
research on its possible association with vector-borne infection.
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Introduccion del SGB se caracteriza por una debilidad aguda y rapida-

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) puede descri-
birse como un conjunto de sindromes clinicos que suelen
manifestarse como una polirradiculoneuropatia inflama-
toria aguda, con la consiguiente debilidad y disminucion de
los reflejos. La variante faringeo-cervical-braquial (FCB)

mente progresiva de los misculos orofaringeos, del cuello
y de los hombros, con disfuncion de la deglucion y arre-
flexia de las extremidades superiores. Ocurre solo en el 3
% de los pacientes con SGB.! Los estudios seriados de con-
duccion nerviosa sugieren que la PCB representa un sub-
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tipo localizado del sindrome de Guillain-Barré caracteri-
zado por neuropatia axonal en lugar de desmielinizante?

A continuacion, describimos el caso de una mujer
de mediana edad que acudi6 al servicio de urgencias con
debilidad aguda faringeo-cervico-braquial, arreflexia y
una historia reciente de sospecha de infeccion virica del
tracto respiratorio superior.

Presentacion del caso clinico

Mujer de 57 afios que acude a urgencias con un
cuadro clinico de cuatro dias de evolucion consistente en
de dolor cervical irradiado a miembros superiores acom-
pafiado de parestesias en manos y pies y pérdida progre-
siva de fuerza en miembros superiores de predominio
distal. El dia previo a su ingreso hospitalario, not6 debi-
lidad en los miembros inferiores que le provocaba altera-
ciones de la marcha y, adicionalmente, disfagia para ali-
mentos solidos. Diez dias antes del inicio de los sintomas
present6 un cuadro gripal con sintomas respiratorios leves
y autolimitados. Cabe destacar que el informante reportd
que la paciente fue diagnosticada previamente con arbovi-
rosis por Chikungunya, sin embargo no contaban con un
sustento diagnodstico.

Sus constantes vitales eran normales. La exploracion
neuroldgica reveld un ascenso laringeo simétrico pero
débil, sin alteraciones de los demas pares craneanos bajos,
debilidad cervical (3/5) y braquial de predominio distal
(2/5), con una sutil afectacion de la fuerza en los miem-
bros inferiores (4/5) acompafiada de arreflexia generali-
zada y ataxia apendicular leve; no se identificaron altera-
ciones sensitivas. Logrd una marcha mayor de 10 metros y
un conteo vocal hasta el nimero 30.

No se observaron signos de mielopatia, alteraciones
estructurales o lesiones isquémicas en la resonancia mag-
nética simple de columna cervical y lumbosacra.

Las pruebas de laboratorio para detectar infecciones
fueron negativas (serologias del VIH, CMV y VDRL), la
CPK sanguinea estaba dentro de los valores de referencia
(74 u/l) y solo se evidencid hipervitaminosis B12 (>2000
pg/ml), que se considerd de causa exdgena por suplemen-
tacion multivitaminica.

Los estudios neurofisiologicos (tabla 1) documen-
taron prolongacion de las latencias motoras de predominio
proximal en los nervios mediano, cubital y tibial, con bajo
voltaje generalizado y disminucion de las velocidades de
conduccién bilateralmente. Estos hallazgos se conside-
raron compatibles con una polirradiculoneuropatia des-
mielinizante en fase inicial sin signos de denervacion.

El analisis del liquido cefalorraquideo reveld hiper-
proteinorraquia (51,3 mg/dl) y pleocitosis consistente en 10
leucocitos, predominantemente células polimorfonucleares
(80%), indicativo de disociacion albumino citologica.

Teniendo en cuenta los hallazgos clinicos, neurofisio-
logicos y de laboratorio en combinacion con los antece-
dentes de sintomas agudos de la paciente y la sospecha
de infeccion virica reciente de las vias respiratorias supe-
riores, se realizo el diagnostico de la variante FCB del
sindrome de Guillain-Barré. Ante la ausencia de factores
de riesgo mayores predictivos de falla ventilatoria (pun-
tuacion Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score
(EGRIS) de 3 puntos: dias entre el inicio de sintomas y su
ingreso (4 dias: 1 punto), debilidad bulbar (1 punto), pun-
taje total del MRC: 41-50 (1 punto), que corresponde a un
riesgo del 17%), y teniendo en cuenta que en el momento

Tabla 1. Hallazgos de la electromiografia + neuroconduccion de las 4 extremidades.

Seccion Nervio/Musculo Latencia distal (ms)  Latencia proximal (ms) Latencia (ms) Distancia (cm) Velocidad (m/s) Amplitud (mV/pV)

Motor Mediano Derecho 4,3 9,1 22 47 54 mV

Motor Mediano Izquierdo 4,5 9,7 21 41 20mV

Motor Cubital Derecho 35 8 20 45 4.7 mV

Motor Cubital Izquierdo 3,6 7,6 19 47 49 mV

Motor Peroneo Derecho 5,1 12,3 31 43 49mv

Motor Peroneo Izquierdo 5,9 12,9 30 43 4.0mV

Motor Tibial Derecho 4,9 144 31 33 59mV

Motor Tibial Izquierdo 6,4 154 33 37 4.7 mV

Sensitivo Mediano Derecho 4.4 10 pv

Sensitivo Mediano Izquierdo 4,9 20 pv

Sensitivo Cubital Derecho 34 8uv

Sensitivo Cubital Izquierdo 3,6 8uv

Sensitivo Sural Derecho 34 8uv

Sensitivo Sural Izquierdo NR

Onda F MS/MC Derecho 27

Onda F MS/MC Izquierdo 30,2

Onda F Tibial Derecho 50,4

Onda F Tibial Izquierdo 50,8

Reflejo H General Derecho NR

Reflejo H General Izquierdo NR

EMG aguja | Actividad de insercion conservada con silencio eléctrico en reposo y a la contraccion voluntaria, unidades motoras disminuidas en frecuencia en los
musculos examinados.
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del ingreso, es decir a los 4 dias del inicio del cuadro cli-
nico, ya habia superado el nadir de los sintomas, se decidio
continuar con tratamiento expectante, centrado en el trata-
miento del dolor neuropatico y la rehabilitacion fisica.

Su evolucion clinica fue favorable con mejoria global
significativa de la fuerza y de los sintomas sensitivos, con
tolerancia adecuada a la dieta y sin deterioro respiratorio
durante su estancia hospitalaria. Seis dias después del
ingreso fue dada de alta con orden de nuevo estudio elec-
tromiografico y de conduccion nerviosa en 4 semanas para
seguimiento ambulatorio por el servicio de Neurologia.

Discusion

La variante FCB del sindrome de Guillain Barré se
describi6 por primera vez en 1986 y se caracteriza prin-
cipalmente por debilidad en la region cervicobraquial y
orofaringea y arreflexia de las extremidades superiores.
Debido a su rareza, la paralisis flacida aguda suele confun-
dirse en su amplio espectro diagnostico con la miastenia
gravis, el botulismo o se atribuye a alteraciones metabo-
licas. Algunos pacientes pueden manifestar sintomas o
rasgos clinicos que se solapan con los observados en la
encefalitis de Bickerstaff o el sindrome de Miller Fisher?
como pudo ser el caso de nuestra paciente, que presentaba
arreflexia y ataxia.

En el momento del ingreso hospitalario, el sistema de
puntuacion EGRIS se calcula basandose en el tiempo trans-
currido desde el inicio de la debilidad hasta el ingreso hos-
pitalario, la presencia de debilidad facial y/o bulbar y la
gravedad de la debilidad de las extremidades, segun la defi-
nicion de la puntuacion total del MRC# Esta escala permite
evaluar la probabilidad predicha de que un paciente con
SGB requiera de ventilacion mecanica.

En un estudio de validacion externa de la escala
EGRIS, se usaron datos de una cohorte de 1500 pacientes
del Estudio Internacional de Resultados del SGB (IGOS)
de 18 paises, incluyendo a todas las variantes y severidades
del SGB** A pesar de que se observo que el modelo EGRIS
sistematicamente sobreestimo el riesgo de insuficiencia res-
piratoria, se concluy6 que la escala recalibrada de EGRIS
en pacientes norteamericanos o europeos, mejoro la corres-
pondencia entre los riesgos de falla ventilatoria predichos
y observados y, a medida que se realicen estudios en las
demas regiones del mundo con el fin de desarrollar una ver-
sion especifica para cada poblacion, recomiendan el uso de
la escala EGRIS original para los demas paises:**

Dentro de la inmunopatogenia del SGB, se consi-
dera que debido a las similitudes entre las estructuras anti-
génicas de patégenos y humanos, condicion denominada
«mimetismo moleculary, tras la infeccion se generan res-
puestas inmunes humorales mediadas por células T; la mas
ampliamente estudiada ha sido la infeccion por Campylo-
bacter jejuni. A grandes rasgos, la respuesta inmunitaria
celular y humoral contra dianas autdlogas provoca daflos
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en la barrera hematoencefalica, lo que da lugar a la prolife-
racion de células T autorreactivas y a la produccion de anti-
cuerpos antigangliosidos que conduciran a la formacion de
complejos de ataque de membrana y a la desmielinizacion
por pérdida axonal ®

Los anticuerpos principalmente implicados en esta
variante se han caracterizado como GQ1b, GD1b y GTla.
En particular, GTla se ha relacionado con la disfagia
debido a su expresion en los nervios glosofaringeo y vago’

En relacion con este caso, se inform6 previamente
de que la paciente padecia arbovirosis chikungunya; sin
embargo, al no existir apoyo diagnostico en la historia cli-
nica ni en un informe epidemioldgico, no se investigo esta
entidad patologica durante su estancia hospitalaria.

Es de interés continuar evaluando la posible asocia-
cion entre el SGB y las enfermedades transmitidas por
vectores descritas en varios reportes de casos, dada la alta
biodiversidad y amplia distribucién de las enfermedades
tropicales en todo el territorio colombiano. En informes
de casos recientes se ha descrito la aparicion de EGB tras
infecciones por dengue y chikungunya (CHIKV). El primer
caso se report6 en Tailandia alrededor de 196271

Aunque actualmente no existe una asociacion clara-
mente establecida entre estas dos entidades, se plantea que
una parte importante de su fisiopatologia podria involucrar
a los monocitos, células del sistema inmunitario que parti-
cipan en la diseminacion viral y contribuyen al desarrollo
de manifestaciones cronicas. Estas células pueden trans-
portar el virus hacia tejidos con acceso celular limitado,
incluido el sistema nervioso !’

Hasta el momento, el estudio mas amplio realizado en
Brasil, Argentina y Malasia no encontr6 diferencias esta-
disticamente significativas en la presencia de infecciones
recientes por arbovirus entre pacientes con SGB y con-
troles sanos. Sin embargo, sus conclusiones se ven limi-
tadas por el tamafio muestral y por las dificultades inhe-
rentes a las técnicas diagnoésticas utilizadas.!

En consecuencia, la infeccion por CHIKV puede
manifestarse de diversas formas, desde presentaciones
agudas a cronicas. La fase aguda de la infeccion suele durar
de tres a diez dias, mientras que la fase subaguda o cro-
nica, que puede persistir hasta dos afios y medio, se carac-
teriza por el establecimiento de una enfermedad inflama-
toria debida a la persistencia viral. Esta fase puede afectar
a varios sistemas no musculoesqueléticos del organismo.'’

Conclusién

El SGB engloba diferentes manifestaciones clinicas,
incluyendo el conjunto de sintomas que conforman la
variante FCB. La presentacion de esta rara variante del
SGB en un paciente residente en una zona endémica de
arbovirosis pone de manifiesto la posibilidad de futuros
estudios para esclarecer la relacion entre ambas entidades
patologicas, lo que reforzaria atin mas la necesidad de



lograr un estricto control de los vectores transmisores y
continuar la busqueda de tratamientos terapéuticos y pre-
ventivos, incluyendo la inmunizaciéon de la poblacion,
como objetivo clave de las medidas de salud publica en la
poblacion centro y sudamericana.
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