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Sindrome de Guillain-Barré variedad
Miller-Fisher. Reporte de un caso

Patricia Johane Ostia Garza,* Maria del Carmen Fuentes Cuevas**

RESUMEN

El sindrome de Miller-Fisher (SMF) es la variante atipica
mas frecuente del sindrome de Guillain-Barré. Se caracte-
riza por la triada clasica de oftalmoplejia, ataxia y arreflexia.
El componente motor o sensorial tiene menos relevancia, y
se declara en 5% de los casos. Algunas veces puede ma-
nifestarse con paralisis bulbar o facial y ser precedido de la
infeccion por Campylobacter jejuni. El curso de este sindro-
me es bueno con recuperaciéon temprana y completa. En el
sindrome de Miller-Fisher la subclase de inmunoglobulina G
es un anti-GQ1b y se relaciona también con infecciones pre-
vias; los anticuerpos de inmunoglobulina G1 son el resulta-
do de una infecciéon enteral. Se expone el caso de paciente
masculino de cinco afios con la triada caracteristica, a quien
se le solicita el antiganglidsido para realizar el diagndstico
certero de esta patologia. Discusidn: el sindrome de Miller-
Fisher se encuentra con poca frecuencia en la practica clini-
ca. Estan descritos cuadros asociados a infecciones respira-
torias y digestivas; se ha visto que la relacion de la subclase
de inmunoglobulina G es un anti-GQ1b en estos pacientes,
mas el costo de la misma dificulta su empleo.

Palabras clave: anticuerpos anti-GQ1b, oftalmoplejia in-
terna, oftalmoplejia externa, ataxia, arreflexia, sindrome de
Miller-Fisher.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de paciente masculino de cinco anos de edad, el
cual ingresa al Servicio de Urgencias del Hospital para el
Nifio del Instituto Materno Infantil del Estado de México,
y quien cuenta con los antecedentes de ser producto de
madre de 50 afios de edad aparentemente sana, produc-
to de la gesta XVI quien cursé con embarazo sin control

ABSTRACT

Case report: Miller-Fisher Syndrome (MFS) is the most
frequent atipic variant of the Guillain-Barré Syndrome. It is
characterized by the classic triad of ophthalmoplegia, ataxia
and areflexia. We present a case of a patient who developed
these clinical findings who we use the IgG GQ1b. Motor or
sensory component has less relevance, and declares 5% of
cases. Sometimes it can present with bulbar or facial paraly-
sis and be preceded by infection with Campylobacter jejuni.
The course of this syndrome is good with complete recovery.
In the Miller-Fisher syndrome subclass of immunoglobulin
G anti-GQ1b and is also related to previous infections, the
antibodies of immunoglobulin G1 are the result of an enteral
infection. Discussion: Miller Fisher syndrome is an unusual
condition seen in ophthalmologic clinical practice. Although
respiratory and digestive infections have been reported as
antecedent infectious agents in MFS. The use of the im-
munoglobulin G part GQ1b is important but the cost of this
study difficults the access of it.

Key words: Anti-GQ1b antibody, internal ophthalmoplegia,
external ophthalmoplegia, ataxia, areflexia, Miller-Fisher
syndrome.

prenatal, refiriéndose como uUnico incidente durante la ges-
tacion trauma abdominal a los ocho meses de gestacion,
presentando ligero sangrado transvaginal sin alguna otra
complicacién; se desconoce peso, APGAR y resto de la
somatometria, negandose otros antecedentes personales
patoldgicos importantes y sin relacion a su padecimiento
actual, el cual inicia 10 dias antes de su ingreso con la pre-
sencia de hiporexia, estado nauseoso, asi como evacua-
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ciones disminuidas de consistencia de un dia de evolucion
en numero de cuatro por dia sin moco, sin sangre, vomito
postprandial de contenido gastroalimentario en nimero de
cinco por dia, también de inicio un dia antes de su ingreso,
dolor abdominal generalizado de tipo codlico progresivo en
intensidad, debilidad muscular de inicio subito ascendente
en las cuatro extremidades de predominio en derechas,
progresiva, asi como disartria posterior.

Se recibe al paciente despierto, orientado, reactivo a
estimulos externos con respuestas coherentes a pregun-
tas sencillas; tiene craneo normocéfalo, sin exostosis ni
hundimientos, buena coloracion de piel y tegumentos,
adecuada hidratacion, cabeza y ojos simétricos, reflejo
de fondo rojo presente, fijacidon inestable, agudeza vi-
sual con adecuada visién al contar dedos, percepcion
y proyeccion de luz, sigue objetos con inestabilidad, re-
flejo luminoso (Hirschberg) en ortoposicién, con miosis,
incapacidad para examinar fondo de ojo por miosis bi-
lateral, lenguaje lento (bradilalia), sin dificultad para la
deglucién, no puede mantenerse en sedestacion o bipe-
destacion, imposibilidad para la marcha, movimientos de
la lengua coordinados y presentes, cuello cilindrico sin
adenomegalias, patrén respiratorio irregular, en campos
pulmonares con estertores gruesos diseminados, polip-
neico, ruidos cardiacos con buen tono e intensidad, pe-
ristalsis presente, no se palpan megalias, presenta dolor
a la palpacién profunda a nivel de fosa iliaca izquierda
sin datos de irritacion peritoneal, genitales acordes a
edad y sexo, extremidades integras anatémicamente
con disminucidn de la fuerza muscular en las 4 extre-
midades, miembros superiores 3/5 vence gravedad, no
resistencia en miembros inferiores, 4/5 reflejos de estira-
miento muscular ausentes con sensibilidad conservada,
de manera simétrica con adecuado tropismo muscular,
llenado capilar dos segundos.

Se ingresa para manejarse como probable Guillain-Ba-
rré, se le solicitan estudios para valorar dicha patologia.

Se decide intubacion endotraqueal por la presencia de
dificultad respiratoria y con una gasometria con hipoxe-

Figura 1. Apoyo con ventilacion mecanica.
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mia e hipercapnia, y se le solicitan estudios de laboratorio
(Figura 1).

Laboratorios: HB 13.1 HTO 38.2 leucocitos de 5.5,
linfocitos 28%, monocitos 2%, segmentados 59%, ban-
das 11%, plaquetas de 347 mil, sin datos de respuesta
inflamatoria sistémica, metabdlicamente se reporta a su
ingreso glucosa de 128, Na 130, K 3.69, Cl 105, Ca 10.7,
creatinina 0.35.

Pasa a terapia intensiva donde se reporta resultado
de potenciales evocados con alteracion de la conduc-
cion, latencias distales prolongadas, alteracion onda F,
alteracion en la velocidad de conduccion sensitiva con
reporte positivo para polirradiculoneuropatia axonal di-
fusa (Figura 2).

Se toma muestra de poliovirus en materia fecal (20
g) por parte de epidemiologia, misma que se reporta
negativa.

Es valorado por neurologia posterior a la aplicacion de
2 g de inmunoglobulina, con estudio de electromiografia,
la cual reporta disminucion de las latencias asi como alte-
racion de la amplitud, onda F y H, indicando una afeccion
mixta tanto axonal como desmielinizante, lo cual explica
la evolucion de su padecimiento, ya que al dafiarse el
axon el prondstico se empobrece.

Debido a la pobre respuesta, al tratamiento con inmu-
noglobulina, se sugiere intentar manejo con plasmaféresis.

El paciente se reporta febril durante todo el dia, asi
que se decide esquema de antibioticoterapia con cefalos-
porina de tercera generacion y dicloxacilina, indicandose
paraclinicos de control y cultivos a todos los niveles.

Acute GBS

CMAP = 0.5 mV

Recovery

CMAP =7.0 mV

Figura 2. Alteracion caracteristica, prolongacion de las la-
tencias distales.
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Laboratorio: tendencia a la leucopenia con leucocitos
de 5 400, con neutrdfilos 72%, linfocitos de 4%, plaque-
tas de 208 000; se solicita serologia de Mycoplasma
pneumoniae.

Se coloca catéter tipo Mahurkar en vena subclavia iz-
quierda para realizar procedimiento de plasmaféresis, se
realiza proceso con reposiciéon de solucién salina 900 mL
+ tres frascos de albumina al 20%, se procesa un volu-
men de 2 105 mL en 10 ciclos sin eventualidades.

Es valorado por nutricién, quien decide progreso de
férmula polimérica Fresubin a 1 691 kcal/1 652 mL con
una distribucion de 53.7% hidratos de carbono, 31.6% li-
pidos, 14.5% proteinas. Una semana después se realiza
segunda plasmaféresis.

Trascurridos seis dias se encuentra ligera mejoria en
cuanto a la paralisis, ya que comienza con movilidad de
sus falanges de extremidad superior derecha. Posterior a
siete dias con manejo con antibioticoterapia, se reportan
leucocitos de 10 200 predominio segmentados de 42%,
bandas 24%, tiempos de coagulacion alargados, se tras-
funde plasma fresco congelado y se agrega vitamina K.

A los 10 dias de evolucidn se reporta ligera mejoria
con movilidad de extremidad inferior derecha, fuerza 2/5
asi como mejoria desde el punto de vista infectoldgico.

Se realiza el tercer recambio plasmatico, con reposi-
cion de 900 mL de plasma fresco congelado (leucorredu-
cido) y 100 mL de solucién Hartman, se procesa un volu-
men de 2 234 mL en 10 ciclos. Se reporta un incremento
importante de 1gG.

Se realiza cuarto recambio plasmatico, posterior a 1
semana del previo removiendo una volemia y media de
1 500 mL con 1 000 cc de plasma y 400 cc de solucion
Hartman + 2 frascos de albumina al 25%.

Se realiza la quinta plasmaféresis, con reecambio
plasmatico removiendo una volemia de 1,000 cc en repo-
sicion de plasma fresco congelado 980 mL, reportandose
un control de Hb 12 Hto. 36.6 plaguetas 150 000.

Figura 3. Paralisis asimétrica predominante de lado dere-
cho/desnutricion severa.
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El paciente se extuba a los 23 dias de internamiento,
se suspenden antibidticos y se decide su traslado al ser-
vicio de medicina interna.

Se reporta mejoria en la movilidad de extremidades infe-
riores movilizando adecuadamente dedos y tobillos. En ex-
tremidad superior derecha con adecuada movilidad ya con
mayor sostén, movilizando adecuadamente mano, murfieca,
codo y hombro pero sin vencer aun la gravedad (Figura 3).

Es valorado por el servicio de nutricién quien reporta
los siguientes datos antropométricos: Peso 13 600 g, talla
120 cm, rodilla/talén 32.5, talla/edad 106.4%, peso/talla
60.7%, perimetro/brazo 13.7 cm, pliegue cutaneo tricipi-
tal, 6 mm reserva masa magra, 70.7% reserva masa gra-
sa, 75% de acuerdo con los datos obtenidos, cursa con
una talla con base en su edad pero se encuentra con una
desnutricion severa (clasificacion de Waterlow); ambas
reservas tanto magra como grasa, se reportan depleta-
das, por lo cual se incrementan kcal a 1 700 kcal.

Inicia programa de rehabilitacion para mejora de fuer-
za muscular, persiste aun con oftalmoplejia (Figura 4).

Se solicita estudio de antiganglidsido G1q fracciéon B
al Instituto de Nutricion posterior a un mes de estancia
intrahospitalaria.

A su dia 36 de estancia intrahospitalaria el paciente
inicia con gasto fecal elevado, con evacuaciones liquidas
y fétidas, por lo que se solicita protocolo de diarrea, se
reporta coproparasitoscépico con quistes de Cyclospora
cayetanensis, por lo cual se decide inicio de TMP-SMX.

A los ocho dias de encontrarse sin apoyo de ventila-
cidon mecanica, inicia con datos de dificultad respiratoria,
reportandose en la gasometria con acidosis respiratoria e
hipoxemia, por lo cual se decide nueva intubacion endo-
traqueal para iniciar ventilacion mecanica.

Se traslada a terapia intensiva pediatrica, en donde se
toma cultivo de secrecion de catéter aislandose Entero-
bacter cloacae y Staphylococcus aureus, reportandose
con Hb. 11.9, Hto. 35, leucocitos de 12 400, y diferencial
normal, con plaquetas de 153 000, Na 134, K 4.2.

Figura 4. Oftalmoplejia interna aun presente.
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Figura 5. Repor-
te de atelectasia
apical derecha.

Figura 6. Veinti-
cuatro h postextu-
bacion.

Se extuba al paciente posterior a cinco dias de apo-
yo ventilatorio mecanico, se reporta atelectasia apical
derecha en radiografia postextubacién (Figuras 5 y 6) se
suspende TMP-SMX, ya que el paciente se encuentra
sin datos de infeccidn y con un reporte de coprocultivo
negativo. Se traslada al piso de infectologia a continuar
vigilancia y manejo.

Se recibe resultado de antigangliésido GQ fracciéon 1b
positivo 11 600 (Figura 7).
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Figura 8. Mejoria en paralisis facial.

Presenta mejoria en oftalmoplejia asi como en su pa-
ralisis facial, se incrementa fuerza en extremidades infe-
riores 4/5 asi como en superior derecha 3/5 (Figura 8).

Se egresa sin complicaciones a sus 53 dias de estan-
cia intrahospitalaria, con mejoria en su paralisis, asi como
recuperacion de su fuerza en 4/4 (Figura 9).

DISCUSION

El sindrome de Miller-Fisher es un cuadro neurolégico
periférico que se asocia en la mayoria de los casos a un
proceso infeccioso,' sobre todo respiratorio o digestivo. El
tiempo medio de aparicion de los sintomas neuroldgicos
tras la infeccion es de una a dos semanas, y el diagnds-
tico se basa en demostrar la seroconversion, rara vez se
asocia al proceso en su fase aguda.?

Se considera que se desencadena por un proceso
autoinmune. La existencia en suero de titulos elevados
de anticuerpos antigangliésidos anti-GQ1b, analizados
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Figura 9. Condi-
ciones de egreso.

mediante ELISA,? es especifica del SMF, aunque estu-
dios posteriores los han asociado también al sindrome de
Guillain-Barré con oftalmoplejia a la troncoencefalitis de
Bickerstaff* y a la oftalmoparesia aguda sin ataxia.

El nervio dptico y los nervios oculomotores contienen
alta cantidad de ganglidsidos GQ1b.

La triada tipica de este sindrome la constituyen la of-
talmoplejia, la ataxia y la arreflexia. Habitualmente se
inicia con una limitacién en la abduccion,' y hay casos
en los que no se produce una oftalmoplejia completa.
Cuando nuestro paciente acude a Urgencias no presen-
ta una paralisis en la abduccién, con limitacién del resto
de movimientos oculares y en pocas horas desarrolla
una paralisis facial, asi como oftalmoplejia externa sin
ptosis.

Desde el inicio present6 ataxia e hiporreflexia. Otros
sintomas que pueden desarrollar son disfagia, disfonia,
paralisis facial o insuficiencia respiratoria, los cuales de-
sarrollé nuestro paciente con el transcurso de los dias.

La dificultad respiratoria es mas frecuente en pacien-
tes mayores, no asi en nuestro caso, y suelen precisar
soporte respiratorio mecanico, teniendo peor prondstico
y mayor indice de recaidas. Ante la presencia de insu-
ficiencia respiratoria debe descartarse un sindrome de
Guillain-Barré con oftalmoplejia, dificil por la inespeci-
ficidad de las pruebas y por tratarse de un diagndstico
clinico. Dentro de la oftalmoplejia, la interna es la menos
frecuente.* Ante este signo se debe hacer diagndstico di-
ferencial con una lesién dorsal pontomesencefalica (ictus,
encefalitis, lesidn expansiva), la mayoria de las veces
descartable por la clinica y las pruebas de imagen; y con
el botulismo, en el que se produce también una leve mi-
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driasis arrefléxica y disfagia, y en el que la historia clinica
y signos acompafiantes sugieren el diagndstico. En am-
bos casos, la aparicidon de anticuerpos antigangliésidos
permitiria descartar uno y otro cuadro.

Para explicar el mecanismo de la oftalmoplejia interna,
Radziwill* supone que los anticuerpos anti-GQ-1b podrian
unirse al ganglio ciliar, igual que se unen a las regiones
paranodales de los nervios responsables de la motilidad
ocular extrinseca, produciendo la denervacién del esfinter
pupilar.®

Distintos autores se han servido del test de hipersen-
sibilidad pupilar, que sugiere una sensibilidad aumentada
del musculo esfinter pupilar a la instilacion de pilocarpina
al 0.125%.4 Este es un indicador (til de la presencia de
disfunciéon parasimpatica postganglionar; por ello propo-
nen que la afectacion es principalmente periférica.

La ausencia de alteracion en la RMN y los hallazgos
electroneurograficos compatibles con la polirradiculopatia
desmielinizante apoyan la localizacion periférica lesional
de esta sintomatologia.

En conclusién, presentamos un caso poco frecuente
como es el SMF, con afectacion de la motilidad ocular
intrinseca, que ocurre soélo en el 37% de los casos, en un
paciente sin historia previa de infeccion.

El SMF se describe como un cuadro benigno, y es
tratado con frecuencia con inmunoglobulinas, que aun-
que de eficacia discutida, algunos autores presentan
casos que no precisaron tratamiento, parece ser que
aceleran la recuperacién. Sin embargo, no puede con-
siderarse un cuadro banal; en nuestro caso, el paciente
precisO soporte respiratorio, asi como plasmaféresis, y
la evolucion clinica fue lenta y polisintomatica, persis-
tiendo la diplopia con limitacién de la abduccion bilateral
de forma prolongada.®

De su reporte con Cyclospora cayetanensis posterior al
tratamiento con trimetoprim-sulfametoxazol mejoré repor-
tandose el cultivo negativo. Cyclospora cayetanensis es un
coccidio formador de quistes, que causa una diarrea au-
tolimitante. Los riesgos para la salud asociados con la en-
fermedad estan por lo general limitados a los viajeros que
visitan regiones endémicas y adquieren la infeccion: esta
es la razén por la que C. cayetanensis ha sido etiquetada
como una de las causas de la «diarrea del viajero». Mor-
folégicamente, los quistes son esféricos, con un didmetro
de entre 7.5y 10 um con una gruesa pared de 50 nm de
espesor que los protege del medio ambiente exterior. Se
trasmite por via fecal-oral y se recomienda tratamiento con
TMP-SMX; en nuestro paciente se desconoce el mecanis-
mo de trasmision, ya que no se cuenta con datos de viajes
o bien que la madre tuviera diarrea.”
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