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INTRODUCCION

El sindrome Guillain-Barré se caracteriza por la
presencia de una polirradiculoneuropatia aguda, ri-
pidamente progresiva y simétrica, con afectacion
predominante de la funcién motora, y que suele
acompanarse de arreflexia muscular profunda y al-
teraciones sensitivas. Es 1a causa mis frecuente de

parilisis motora en la infancia. La incidencia en la.

edad pediitrica varia entre 0,3y 1,8 casos por 100.000
habitantes y afio, predominando entre los cuatro y
nueve anos.

Porlo general, sigue a una enfermedad virica. Hasta
un 62% de los pacientes presentan el antecedente de

- una enfermedad de vias respiratorias altas o un trastor-

no gastrointestinal, u otros procesos mis especificos
como mononucleosis infecciosa, parotiditis, saram-
pion, enterovirus, herpes simple, varicela,
citomegalovirus, virus influenza, micoplasma®?, Es-
tudios recientes en el Sindrome de Guillain-Barré
demuestranla base inmunolégica en su etiopatogenia,
y pueden presentarse, con cierta frecuenciaalteraciones
inmunolégicas asociadas. Presentamos un caso clini-
co, tipico de esta enfermedad, en el que destaca una
ausencia completa de IgA, dato no observado en la
bibliografia.

CASO CLINICO

Paciente varén de dos afios y medio de edad que
presentaba un cuadro progresivo, iniciado cuatro dias
antes, de claudicacion de la marcha acompariado dé
parestesias en extremidades inferiores; 24 horas antes
del ingreso se observd pérdida de fuerza en ambos
brazos. Habia presentado un cuadro catarral de vias
altas tres sermanas antes.

Enlos antecedentes familiaresdestacabaquelamadre
padecia una alergia a las tetraciclinas y un primo con
déficit de inmunoglobulina A.

Como antecedentes patologicos, una posible alergia
a las proteinas de leche de vaca durante la lactancia,
neumonia alos dosafiosdeedad yhaciaun afiose habia
detectado un déficit de inmunoglobulina A,

En el examen clinico presentaba un buen estado
general, un sensorio despejado y destacaba en la ex-
ploracion del sistema nervioso una hipotonia generali-
zada, pérdida de la fuerza muscular en todas las extre-
midades, pero mis intensa en las inferiores; reflejos
osteotendinosos abolidos, rigidez espinal y disfonia.

Los exdmenes complementarios mostraron un estu-
dio hematolégico ybioquimiconormal. Una disociacién
albimino-citologicaen el LCR (glucorraquiade 72 mg/dl,
proteinorraquia de 74 mg/dly 10 células nucleares). Por



ARCHIVOS DE PEDIATRIA
Volumen 44

Ntimero 6
Noviembre/Diciembre 1993

Sindrome de Guillain-Barré y ausencia de IgA

Enfermedades autoinmunes asociadas con
deficiencia selectiva de IgA

Tabla 1

. Manifestaciones clinicas secundarias a
déficit selectivo de IgA

Tabla 2

- Artritis reumatoide

~ Lupus eritematoso sjistémico

- Tiroiditis

- Anemia hemolitica

- Vasculitis cerebral .
- Parpura trombocitopénica idiopatica

- Enfermedad inflamatoria intestinal crénica

- Enfermedad de Addison

- Dermatopolimiositis

- Reacciones transfusionales

todo ello fue diagnosticado de sindrome de Guillain-
Barré.

Durante la evolticion posterior presentd, a las 24
horas del ingreso, un empeorarmiento brusco con pari-
lisis completa de las cuatro extremidades, aumento de
la disfonia y aparicidén de dificultad respiratoria. Las
gasometrias mostraron una hipoxemia con hipercapnia
progresivaque obligd a instaurar ventiloterapia. Durante
los dias siguientes presentd trastornos vegetativos tipo
hipertensitn arterial. La evolucién posterior fue favo-
rable, observandose un inicio de recuperacién clinica a
losdiezdias delingreso, permitiendoretirarla ventilacién
mecinica a los 16 dias. La localizacién inicial de la
recuperacién fueron lis extremidades inferiores. El
EMG, realizado a los 18 dias del ingreso, mostrd unas
alteraciones de tipo grave, con pérdida intensa de
inervacion, en los musculos pedios, y silencio eléctrico
en reposo; con potenciales evocados asincrénicos, de
baja amplitud e intensamente retrasados, en la
neurografia, y una velocidad de conduccién alargada.
No se observaba respuesta en los potenciales evocados
sensitivos. E1 EEG fue normal. El estudio etioldgico fue

. negativo (serologia a enterovirus, Epstein-Barr, varice-
la, herpes simple).

En elestudiode lasinmunoglobulinas plasmaticas se
detectd una ausencia completa y selectiva de IgA, re-
sultando normales el resto de inmunoglobulinas. El test
de transformacion linfoblistica mediante estimulo de
los linfocitos con fitohemaglutinina fue normal (53%).
La dosificacion del complemento plasmatico (C3, C4 y
CH50) resulté normal. El estudio de las poblaciones
linfocitatias mostraron unindice CD4/CD8 de 0,8 (CD4=
25,2%, CD8= 31,2%, CD3= 60,7% y CD19= 6,6%).

Fue dado de alta a los 32 dias del ingreso, con una
recuperacion parcial de la fuerza muscular, permitién-

- Asma bronquial

- Bronquitis disneizante

- Infecciones recurrentes

- Urticaria .

- Traqueobronquitis recidivante
- Alergia digestiva

- Candidiasis

- Encefalopatia

- Neutropenia ciclica

dole la bipedestacidén pero no la deambulaciéon sin
ayuda.

DISCUSION

Multiples estudios histoinmunol6gicos® definen el
Sindrome de Guillain-Barré como un conflicto
inmunolégico inducido por un factor de tipo viral que
provocaunarespuestainmunitaria celular dirigida contra
la mielina periférica o alguno de sus componentes. La
histopatologia se caracteriza por un infiltrado
inflamatorio y macrocitico del sistema nervioso
periférico, raices anteriores y posteriores, afectindose
enocasionesla cadena simpitica o los nervios craneales.
Aparece desmielinizacién segmentaria precoz, con ro-
tura de la mielina, alterindose la conduccion nerviosa,
posteriormente aparece proliferacién de las células de
Schwann. También pueden verse afectadas las astas
anteriores medulares o los cordones posteriores. Los
signos y sintomas clinicos estarin determinados por la
distribucién y extensién de la desmielinizacién.

Se ha observado que- hasta un 2,5% de los casos
ocurren en pacientes con trastornos inmunoldgicos
previos o acompafiantes, sobre todo artritis reumatoide
o LES®, o incluso asociado a otras enfermedades
autoinmunes como tiroiditis de Hashimoto®, El caso
clinico expuesto presenta una ausencia completa de
IgA.

Eldeficit deIgA es probablemente la enfermedad por
inmunodeficiencia primaria diagnosticada mis a me-
nudo. Se halla en el 0,2% de los individuos normales,
pero en mis del 1% de nifios con infecciones recurren-
tes. Puede asociarse con procesos alérgicos, trastornos
neurolbgicos, sindrome de ataxia-telangiectasia, enfer-
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medad intestinal cronica o trastornos autoinmunes (Ta-
bla 1)?.La clinica que suelen presentarestos niflosesen
forma de episodios hiperérgicos, infecciones sinu-
pulmonares, enfermedades gastrointestinales. Nuestro
paciente presenta el antecedente de una neumonia, y
una alergia a las proteinas de leche de vaca. En ocasio-
nes este déficit de inmunoglobulina A se asocia 2 un
incremento de 1a IgM.

La inmunoglobulina A tiene una estructura similar a
la de las demis inmunoglobulinas conocidas, con dos
cadenas pesadas alfa ydosligeras, kappa olambda, yun
peso molecular de 170.000. Se conocen dos subclases
de IgA1l e IgA2; el 90% del contenido sérico es IgAl. El
principal lugar de produccion son las mucosas, donde
se forman dimeros y trimeros. La IgA de las secreciones,
denominada IgA-S, es el principal elemento de defensa
local. La IgA sérica tiene funcidén de anticuerpo frente a

bacterias y virus. La IgA-S tiene funci6n antiadherente y

de anticuerpo. Mufioz y cols.® muestran un estudio con
37 nifios afectos de déficit selectivo de IgA, predomi-
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nando la clinica de infecciones repetidas, especialmen-
te en el aparato respiratorio, y manifestaciones de
alergia respiratoria (Tabla 2).

Respectoal tratamiento inespecifico del Sindrome de
Guillain-Barré, tanto la gammmaglobulina a altas dosis®®,
como la plasmaféresis®®, en los pacientes en situacién
grave, han demostrado ser de utilidad, reduciéndose
significativamente el tiempo de requerimiento
ventilatorio y una mejoria clinica comparativamente
mis precoz.

No hemos hallado bibliografia que muestre la aso-
ciacidnentre el Sindrome de Guillain-Barré yla ausencia
de IgA, sin embargo, dada la etiopatogenia de este
cuadro clinico y que esta inmunodeficiencia puede
asociarse a patologia autoinmune, y en algin caso
incluso del sistema nervioso, nosotros proponemos el
estudio de las inmunoglobulinas plasmaiticas y el resto
de la inmunidad, tanto humoral como celular, en todos
los pacientes afectos de una polirradiculoneuritis de
Guillain-Barré.

BIBLIOGRAFIA

1 AndersonT,SidenA. A clinical study of de Guillain-Barré syndrome.
Acta Newrol Scand 1982;66:316-327.

2 Bos AP, Meche FG, Witsenburg M. Experiences with Guillain-
Barré syndrome in a pediatric intensive care unit. firtensive Car
Med 1987;13:328-331.

3 Kriiger H, Englert D, Pflughaupt KW. Demonstration of oligoclonal
inmunoglobulin G in Guillain-Barré syndrome and lymphocytis
meningoradiculitis by isoelectric focusing. J Neurol1981;226: 15-
24.

4 KoskiCL, GratzE, Sutherland ], Mayer RF. Clinical correlation with
antiperipheral-nerve myelin antibodies in Guillain-Barré
syndrome. Ann Neurol 1986;19:573-577.

5 Chaudhuri KR, Taylor IK, Niven RM, Abbot RJ. A case of systemic
lupus erythematosus presenting as Guillain-Barré syndrome. BrJ
Rbeum 1989;28:440-442.

6 PandolfiC,FilippiC.Sindrome diGuillain-Barréassociataa ipotiroidismo.
Descrizione di un caso. Minerva Medica 1989;80:1129-1131.

7 Calabozo M, Gamir ML, Medina J. Deficiencia selectiva de IgA en
enfermedades autoinmunes. Rev Clin Esp 1990;186:163-165.

8 Mufioz Lopez F, Martin Mateos MA. Actualizacion sobre la
fisiopatologiadela inmunoglobulina A. Arch Pediat1982;33:167-181.

9 Kjeyweg RP, Van der Meché FGA, Meulstee J. Treatment of
Guillain-Barré syndrome with high-dose gammaglobulin,
Neurology 1988; 38:1639-1641.

10 Shahar E, Gordon E, Chaim MR. Benefit of intravenously
administered immune serum globulin in patients with Guillain-
Barré syndrome. Clin and Laboratory Observ 1990;116:141-144.

11 Yoshioka M, Kuroki S, Mizue H. Plasmapheresis in the treatment
of the Guillain-Barré syndrome in childhood. Pediatric Newrol
1986;1:329-334.



