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Variante AMAN del sindrome de
Guillain-Barré en un paciente
de 40 anos de edad

La polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda, o sindrome de Guillain-
Barré, es una enfermedad autoinmunitaria progresiva que se manifiesta
de manera secundaria a un proceso infeccioso viral en casi 60 a 70%
de los casos, con recuperacién espontdnea, que se distingue por
debilidad muscular, con posterior parélisis motora, simétrica, con o
sin pérdida de la sensibilidad y puede acompanarse de alteraciones
autonémicas. En la variante neuropatia motora axonal aguda (AMAN),
la lesion afecta las terminales nerviosas, ocurre neuropatia axonal me-
diada por macréfagos, bloqueo de los canales iénicos en el axolema
y la infiltracién linfocitaria puede ser escasa o nula. Se comunica el
caso de un paciente de 40 afos de edad con esta variante axonal del
sindrome de Guillain-Barré.

polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda, sindrome
de Guillain-Barré, variante neuropatia motora axonal aguda, variante
AMAN.

Variant AMAN of the Guillain-Barre
Syndrome in a 40-Year-Old Male Patient

Acute inflammatory polyradiculoneuropathy, or Guillain-Barre syn-
drome, is a progressive autoimmune disease manifested secondary to
a viral infectious process in almost 60% to 70% of cases, with spon-
taneous recovery, that is characterized by muscle weakness, motor
and symmetric paralysis, with or without lost of sensitivity that may be
accompanied by autonomic disorders. In the acute motor axonal neu-
ropathy variant (AMAN), lesion affects nerve terminals, there is axonal
neuropathy mediated by macrophages, blockage of ion channels in the
axolema and the lymphocitary infiltration may be limited or null. This
paper reports the case of a 40-year-old male patient with this axonal
variant of Guillain-Barre syndrome.

acute inflammatory polyradiculoneuropathy, Guillain-Barre
syndrome, acute motor axonal neuropathy variant, AMAN variant.
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Paciente masculino de 40 afios de edad con
una variante axonal del sindrome de Guillain-
Barré, con los siguientes antecedentes: contador
publico, casado, catélico, antecedentes de
diabetes mellitus tipo 2 por parte de su madre
y un hermano e hipertensién por parte de dos
hermanos. Antecedentes personales no patolé-
gicos: vivienda propia construida de materiales
perdurables con todos los servicios basicos de
urbanizacion, neg6 hacinamiento y promiscui-
dad, refirié convivencia con un perro, habitos
higiénicos regulares y alimenticios en mala
cantidad y calidad. Neg6 haber hecho viajes
recientes, la Gltima vacunacién que recibié
fue contra influenza dos afios previos a su in-
greso sin reacciones aparentes. Antecedentes
personales patolégicos: negd enfermedades
crénico-degenerativas, infecciones recientes, pa-
decimientos alérgicos, transfusiones, tabaquismo
y alcoholismo; refirié haber sufrido un accidente
automovilistico un afio antes del ingreso, con
impacto frontal a baja velocidad, sin secuelas
de lumbalgia o cervicalgia. Antecedentes qui-
rargicos: apendicetomia 20 afios antes, cirugia
de clavicula derecha por fractura de la misma
12 afos atrds y orquiectomia derecha un afio
previo al ingreso sin complicaciones.

Su padecimiento actual lo inici6 cuatro semanas
previas a su ingreso con cuadro caracterizado
por dolor en la pierna derecha, punzante, in-
tensidad 7/10 durante dos dias, posteriormente
se agregd alteracion de la marcha por debilidad
muscular de ambas piernas, negd otro sintoma
acompaiiante, por lo que acudié a atencién de
primer nivel en donde se le administré comple-
jo B, sin alivio del cuadro, por lo que acudié
nuevamente con el médico familiar una semana
después, en donde se le inicid protocolo de estu-
dio; sin embargo, se decidio su envio al Hospital
Regional de Tlalnepantla (clinica de segundo
nivel correspondiente) para estudiarle con mayor
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etalle, debido a no encontrar la causa aparente
detalle, debid trar | t
e su padecimiento y al agregarse disminucion
d d t l d
de la fuerza muscular de ambos brazos y dificul-
tad para la escritura, por lo que en esta unidad se
decidio su ingreso para ser estudiado por parte
vici ici
del servicio de Medicina Interna para protocolo
de polineuropatia vs miopatia. A su ingreso el
paciente refirié sélo dificultad para la marcha
que referia “en puntas”, asi como dificultad para
escribir, sin otro sintoma acompafante.

A la exploracién el paciente se encontré con
signos vitales dentro de pardmetros normales,
edad aparente igual a la cronolégica, conscien-
te, orientado en sus tres esferas, sin alteracion
craneofacial, ni en los nervios craneales, con
funciones mentales superiores conservadas,
sin alteracién en la exploracién neurolégica de
cerebelo, cuello sin adenomegalias palpables ni
ingurgitacion yugular, sin afectacion cardiorres-
piratoria, genitales sin alteraciones, extremidades
con fuerza muscular 4/5 distal, sensibilidad sin
alteracién, reflejos osteotendinosos ausentes,
marcha estepante. Los estudios de laboratorio,
el electrocardiograma y la radiografia de térax
fueron normales.

Durante su estancia hospitalaria a lo largo de
seis semanas, y dado el contexto del paciente,
se investigaron las posibles causas de su pade-
cimiento, como el sindrome de Eaton-Lambert
por el antecedente de criptorquidia derecha,
el ultrasonido testicular izquierdo y los marca-
dores tumorales fueron normales, ademads, las
pruebas de funcién tiroidea tampoco mostraron
alteracién, por lo que se descarté ese sindrome.
Como parte del protocolo diagnéstico de poli-
neuropatia, se realizaron los siguientes estudios
al paciente, quien siempre evolucion asintoma-
tico y con mejoria gradual de la fuerza muscular.

Electromiografia: se encontré anormal, indicativa
de polineuropatia motora de tipo de degene-
racion axonal con leve afectacion secundaria
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a la mielina, de predominio en los miembros
inferiores.

Puncién lumbar: con aspecto de agua de roca,
sedimento con eritrocitos 3-5 por campo, leuco-
citos 0-1 por campo. Estudio citolégico: pH 7.5,
densidad 1.010, leucocitos 0 células, eritrocitos
3-5. Estudio citoquimico: glucosa 56 mg/dL,
proteinas 76 mg/dL.

Resonancia magnética de craneo simple: sistema
ventricular supra e infratentorial de tamafio y
morfologia habituales, con hiperintensidad pun-
tiforme en la region frontal bilateral, sugerentes
de dreas de gliosis vs areas de desmielinizacion.
El resto del parénquima, los nicleos de la base,
el mesencéfalo, el tallo, el bulbo y la médula con
sefial y morfologia habituales (Figura 1).

Resonancia magnética de la columna cervical,
dorsal y lumbar: se encontré con sefial ésea
normal, con rectificacion de la lordosis cervical

H 93 head

Resonancia magnética de craneo en T2 con
dos lesiones hiperintensas delimitadas de manera
periventricular.

y lumbar, sin evidencia de escoliosis. Con disco-
patia en C4-C5-C6 con protrusién discal central
que contactaba la porcién ventral del saco dural
sin dafio neuroforaminal ni radicular. La sefal
medular sin alteracién, con partes blandas nor-
males (Figura 2).

Resonancia magnética en T1 en la que no
se observan placas de desmielinizacién o compresion
medular.

Anticuerpos antiherpes IgG: positivos 49 uni-
dades (positivo > 1.1 unidades). IgM negativos.

Anticuerpos antirubéola IgG: positivos 18.4
unidades (positivo > 10 Ul/mL). IgM negativos.

Anticuerpos antitoxoplasma IgM e IgG: nega-
tivos.

Anticuerpos anticitomegalovirus IgG: positivos
43.7 Ul/mL (positivo > 14 Ul/mL). IgM negativos.
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Debido a los resultados de los estudios, se
decidi6 pedir valoracion por parte del servi-
cio de Neurologia —previa administracion de
metilprednisolona en pulsos durante cinco
dias con 1 g IV cada 24 horas— con diagnés-
tico probable de sindrome de Guillain-Barré
vs polineuropatia crénica desmielinizante;
sin embargo, luego de la valoracion por ese
servicio se diagnostico esclerosis maltiple y se
solicitaron anticuerpos antimielina y bandas
oligoclonales para revaloracién posterior, con
los siguientes resultados:

Bandas oligoclonales en liquido cefalorraquideo:
con método de tincién de plata: negativa.

Anticuerpos antimielina: negativos con 1.56
MoM.

Anticuerpos antigangliésidos 1gG: positivos
1:102,400 (normal < 1:800). IgM negativos.

Por lo que se concluyé que el paciente tuvo
la variante AMAN del sindrome de Guillain-
Barré. A continuacién se hace una revision
del tema.

La polirradiculoneuropatia inflamatoria agu-
da, o sindrome de Guillain-Barré, es una
enfermedad autoinmunitaria progresiva que se
manifiesta de manera secundaria a un proceso
infeccioso viral en casi 60 a 70% de los casos,
con recuperacién espontdnea, que se distingue
por debilidad muscular, con posterior paralisis
motora, simétrica, con o sin pérdida de la sen-
sibilidad y puede acompanarse de alteraciones
autonémicas.

La debilidad muscular caracteristica del sindro-
me de Guillain-Barré alcanza su pico maximo
a las dos a tres semanas posteriores al inicio de
los sintomas y la recuperacion es parcial.
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El sindrome de Guillain-Barré es causa comun
de paralisis neuromuscular en todo el mundo.
La incidencia anual se reporta en 1.2 a 2.3 por
cada 100,000 habitantes. Afecta casi 1.5 veces
mas a hombres que a mujeres, predomina en
los extremos de la vida: niflos mayores de cinco
anos o adultos mayores. Algunos estudios han
identificado una relacién entre la incidencia y
la predileccion estacional, con mayor incidencia
en otono e invierno, lo que se relaciona con las
infecciones de vias respiratorias predominantes
en esos meses. Los meses con mayor frecuencia
de casos fueron de septiembre a febrero (62%)
y de marzo a agosto (38%), con incremento del
subtipo AMAN en los meses de verano.

El sindrome de Guillain-Barré se relaciona estre-
chamente con infecciones previas en casi 60 a
70% de los casos. Entre los antecedentes infec-
ciosos en pacientes con este sindrome destacan
la infeccién por Campylobacter jejuni (13 a 39%),
citomegalovirus (5 a 22%), virus de Epstein-Barr
(1 a 13%) y Mycoplasma pneumoniae (5%).

El sindrome de Guillain-Barré se puede subclasi-
ficar seglin las caracteristicas electrofisiolégicas.
De acuerdo con esto se puede dividir en seis
subtipos electrofisiolégicos: polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, neuropatia
axonal motora aguda, neuropatia axonal moto-
ra sensitiva aguda, neuropatia sensitiva aguda,
sindrome de Miller-Fisher y pandisautonomia
aguda.

Con respecto a la incidencia mundial de estos
subtipos predomina el subtipo polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda en 85 a
90% de los casos en Estados Unidos, Canada y
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Europa. En México y Sudamérica predomina la
variedad axonal (30 a 45% de los casos), aunque
no existe un registro epidemiol6gico en México
de estas variantes.

Los hallazgos fisiopatolégicos estan confinados al
sistema nervioso periférico, la desmielinizacion
inflamatoria multifocal es el marco patolégico
del sindrome de Guillain-Barré. Sin embargo,
el espectro de cambios patoldgicos varia entre
desmielinizacion extensa y focal en presencia o
ausencia de infiltracion celular, hasta la apari-
cion de degeneracion axonal con o sin infiltrados
inflamatorios o desmielinizacion.

La teoria de mimetismo es uno de los modelos
que mejor explica cémo se inicia el sindrome de
Guillain-Barré. Esta teoria indica que por medio
de un mecanismo de mimetismo molecular entre
el agente infeccioso (C. jejuni) y los gangliésidos,
se producen autoanticuerpos IgM anti-GM1 en
la variante AMAN e IgM antiGQ1b en el sindro-
me de Miller-Fisher. También se ha relacionado
la producciéon de antigangliésidos GM1 1gG e
IgM anti-GM2 en citomegalovirus. Numerosos
gangliésidos, como el GM1, estan presentes en
los nédulos de Ranvier, ellos podrian representar
blancos susceptibles para ataques autoinmu-
nitarios, los nervios oculomotores son ricos en
GQ1b, lo que sugiere una explicacién del dafio
regional en el sindrome de Miller-Fisher asociado
con anticuerpos dirigidos contra este ganglidsido.
Se ha informado un gran ndmero de anticuerpos
antiglicolipidos en relacién con el sindrome de
Guillain-Barré, que incluyen: GMT1, asialo-GMT1,
GM1b, GalNAcGD1a, GD1b, 9-O-acetyl-GD1b,
GD3, GT1a, GT1b, GQ1b, SGPB y LM1.

La lesion afecta las terminales nerviosas, ocurre
neuropatia axonal mediada por macréfagos,

bloqueo de los canales i6nicos en el axolema, la
infiltracion linfocitaria puede ser escasa o nula.

Las caracteristicas tipicas de manifestacion del
sindrome de Guillain-Barré son:

Debilidad muscular progresiva de ambos miem-
bros pélvicos o toracicos, con déficit maximo
en cuatro a cinco dias. Pueden existir patrones
ascendentes en casi 62%, generalizados en 22%
y descendentes en 17%.

Arreflexia. Ocurre mayor afectacién de los refle-
jos de estiramiento muscular en casi 97% de los
pacientes. Puede haber hiporreflexia en 24% de
los pacientes y arreflexia en 76%.

Parestesias. Se pueden observar en 64% de los
pacientes.

Ataxia y oftalmoplejia. Se ha encontrado en me-
nor porcentaje de pacientes, llega a ocurrir en 8%.

Alteraciones de los nervios craneales. Ocurre en
60% de los casos, de éstos se encuentran con ma-
yor afectacién los nervios craneales bulbares IX, X'y
Xlen 53%, los nervios faciales en 35% vy finalmente
los oculomotores en casi 12% (1ll, IV y VI).

El comienzo de la recuperacion ocurre entre dos
y cuatro semanas. Las secuelas son menores y el
prondstico es mejor. Las causas de mortalidad
son disautonomia e insuficiencia respiratoria
sin signos de dificultad respiratoria. Las recaidas
son impredecibles, las formas recurrentes no se
logran distinguir en un episodio y puede haber
periodos de exacerbacién y remision.

Es importante tener en cuenta las caracteristicas
clinicas mencionadas, debido a que en los pa-
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cientes en los que aparece por primera vez con
debilidad progresiva en mas de una extremidad,
arreflexia, hiporreflexia, progresion simétrica y
ascendente, parestesias o disestesias, afectacion
de los pares craneales, disfuncién autonémica,
datos de infecciéon en semanas previas (en las
vias respiratorias o gastrointestinal), debera
investigarse el sindrome de Guillain-Barré. La
valoracién inicial requiere una anamnesis de-
tallada, buscando posibles infecciones virales,
bacterianas e inmunizaciones antes de la apari-
cién de los sintomas.

El diagndstico debera confirmarse con la pun-
cién lumbar. Se sugiere la toma del liquido
cefalorraquideo posterior a la primera semana
de iniciados los sintomas, el liquido cefalorra-
quideo se distingue por la existencia de proteinas
elevadas y ausencia de pleocitosis (leucocitos
<10/mm?®). El resultado negativo no excluye la
enfermedad y la puncién lumbar puede repetirse
en 72 horas.

Se recomienda realizar estudios electrofisiol6gi-
cos para establecer el subtipo neurofisiol6gico
del sindrome y descartar otros padecimientos. Se
sugieren los siguientes criterios para confirmar
neuropatia axonal motora aguda (AMAN):

1. Disminucién de la amplitud del potencial
de accion menor a 80% del limite inferior
normal.

2. No se demuestra desmielinizacion.

3. No se observan anormalidades senso-
riales.

4. Enelestudio de electromiografia se regis-
tran ondas positivas y fibrilaciones en los
musculos de las extremidades.

La toma de antiganglidsidos en liquido cefalo-
rraquideo también es de utilidad diagnostica,
se observan en casi 60% de los pacientes con
sindrome de Guillain-Barré, con sensibilidad
de 93% vy especificidad de 91%. Los antigan-

Volumen 30, Num. 4, julio-agosto, 2014

glidsidos GM1 tienen dos tipos IgG e IgM, en
sindromes motores agudos se observa elevacién
de IgG GMT, que se relaciona con afeccién axo-
nal por C. jejuni o citomegalovirus. En el caso
especifico del subtipo AMAN existe elevacién
de IgG GM1 en 15% de los pacientes. En la
infeccion por citomegalovirus existe igualmente
15% de elevacion de antigangliésidos que se
relaciona con IgG GM1 y GM2.

En el contexto del paciente con datos clinicos
poco comunes decidi6 realizarse el abordaje de
la polineuropatia con enfoque en una probable
polineuropatia desmielinizante aguda, el liquido
cefalorraquideo fue de ayuda sustancial, a pesar
de que latoma no se repitié a las 72 horas porque
la primera muestra obtenida fue bastante orien-
tativa. Los potenciales evocados en este caso no
fueron concluyentes con los datos clinicos del
paciente y, junto con la resonancia magnética,
de primera instancia nos orientaron a esclerosis
multiple. El paciente respondié adecuadamente
al tratamiento con esteroides con mejoria nota-
ble en las primeras 48 horas.

Como se evidencia en este caso, el problema
fundamental son los datos clinicos atipicos
en relacién con el cuadro esperado de una
polineuropatia desmielinizante aguda, en este
caso, una de las formas paraliticas con electro-
fisiologia axonal: la neuropatia motor axonal
aguda. El hecho de que se manifieste con liquido
cefalorraquideo de caracteristicas especificas
podria sugerir que es secundario a un proceso
infeccioso viral, probablemente citomegalovirus;
en otras revisiones se menciona la capacidad de
afectar raices motoras selectivamente. La falta de
dafio sensitivo clinico y por potenciales evoca-
dos permite excluir AMAN vy la falta de patrén
desmielinizante por el mismo medio dio cabida a
confusién hacia el diagnéstico de Guillan-Barré
tipico. La recuperacion y el pronéstico de los
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pacientes con esta entidad nosoldgica se han es-
tudiado ampliamente; se considera recuperacion
lenta cuando los pacientes no son capaces de
caminar por si solos a seis meses y recuperacién
rapida cuando los pacientes responden en las
primeras cuatro semanas. Un estudio menciona
que incluso 10% de los pacientes tienen recu-
peracion lenta, pero ese estudio incluyé una
poblacion reducida, lo que podria limitar sus
resultados; por lo general se ha establecido que
no se puede esperar mayor recuperacién mas
alla de dos a tres anos.
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