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¿Qué se sabe del tema que trata este estudio?

El Síndrome de Guillain-Barré (SGB) es la neuropatía adquirida 
más frecuente en pediatría, sin embargo en lactantes menores de un 
año, sólo existen reportes de casos. Su asociación con el Síndrome 
de Wiskott-Aldrich (SWA) ha sido presentada en sólo dos niños 
previamente.

¿Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

En este artículo se presenta el tercer caso de un lactante en el que 
se asocian SWA y SGB, con buena respuesta a inmunoglubulinas 
intravenosas. Es importante tener un alto grado de sospecha de SGB 
en lactantes con SWA que presenten parálisis fláccida aguda.
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Resumen

El Síndrome de Guillain-Barré (SGB) es raramente diagnosticado en lactantes menores de 1 año. Su 
asociación con el Síndrome de Wiskott Aldrich (SWA), es aún menos frecuente, y ha sido previa-
mente reportada sólo en dos pacientes a nuestro conocimiento. La hidrocefalia, es una complicación 
conocida, pero infrecuente del SGB. Objetivo: presentar el caso clínico de un lactante en el que se 
asocian las patologías de SGB, SWA e hidrocefalia. Caso Clínico: varon de 9 meses, portador de SWA 
hospitalizado en unidad de cuidados intensivos por hipotonía aguda y compromiso del estado gene-
ral. Evolucionó con parálisis fláccida, falla ventilatoria y arreflexia generalizada. Una punción lumbar 
mostró disociación albuminocitológica, y el estudio electrofisiológico mostró signos de polineuropa-
tía desmielinizante severa. Se trató con inmunoglobulina, evolucionando en forma satisfactoria. Por 
bradicardia intermitente, se realizó tomografía axial computada cerebral (TAC), que mostró signos 
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Introducción

El SGB es la polirradiculoneuropatía adquirida 
más frecuente tanto en pacientes pediátricos como 
adultos, con incidencia de 0,6/100.000 habitantes al 
año en adultos1 y en menores de 10 años2. Sin embar-
go en lactantes menores de 12 meses su incidencia es 
desconocida, limitándose al reporte de casos3. Es un 
cuadro autoinmune debido a anticuerpos dirigidos a 
raíces espinales y nervios periféricos, siendo precedido 
frecuentemente por un cuadro infeccioso4. Existen for-
mas desmielinizantes, axonales y variantes.

El SWA es una rara inmunodeficiencia primaria 
ligada al X, caracterizada por microtrombocitopenia, 
eczema, infecciones y un mayor riesgo de manifesta-
ciones autoinmunes y neoplasias5,6. La incidencia de 
SWA se ha estimado en menos de 1-10 en 1.000.000 
nacidos vivos masculinos6,7. Se debe a mutaciones en 
el gen Wikott-Aldrich syndrome (WAS), que codifica 
la proteína del síndrome de Wiskott-Aldrich (WASP), 
la que participa en procesos de inmunidad adaptativa 
e innata8.

A pesar de que el SWA suele asociarse a trastornos 
disinmunitarios, sólo existen dos reportes previos de 
niños que presentaron SGB como comorbilidad aso-

ciada9,10. A continuación, presentamos un tercer niño 
en el que se asociaron los SWA, SGB y adicionalmente 
una hidrocefalia aguda. 

Caso Clínico

Antecedentes perinatales y médico-quirúrgicos:
Lactante de género masculino, portador de SWA. 

Desde el punto de vista genético, documentado por la 
presencia de una variante patogénica en el gen WAS 
(c.27_28insC, p.Pro10Profs*26). Se trataba con inmu-
noglobulina 0,5 g/kg mensual y transfusiones plaque-
tarias según requerimiento. Logró sedestación inde-
pendiente a los 6 meses, y su desarrollo psicomotor fue 
normal hasta los 8 meses de edad.

Presentación clínica, estudio y manejo iniciales:
Ingresó a unidad de cuidados intensivos a los 9 

meses de vida en forma electiva, para administración 
de su tratamiento mensual con inmunoglobulina. Sin 
embargo, destacaba historia de 1 mes de evolución de 
compromiso del estado general, pérdida de la sedes-
tación, disminución de incremento pondoestatural y 
de la ingesta alimentaria. En este período consultó a 
nutriólogo, quien solicitó video deglución y urocultivo 
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Abstract

Guillain-Barre Syndrome (GBS) is rarely diagnosed in the first year of life. The association of GBS 
with Wiskott-Aldrich syndrome (WAS) is even less frequent and has been previously reported in only 
two children to our knowledge. Hydrocephalus is a known but rare complication of GBS. Objective: 
To describe the case of an infant in which GBS, WAS and hydrocephalus appear clinically associated. 
Clinical Case: A nine-months-old male infant with a history of WAS was admitted to our ICU with 
acute hypotonia and poor general condition. He developed flaccid paralysis, absent deep tendon 
reflexes, and respiratory failure. A lumbar puncture showed albuminocytologic dissociation. GBS 
was suspected and an electromyography was performed, showing a demyelinating polyneuropathy. 
He was successfully treated with intravenous immunoglobulins. During hospitalization, he presented 
intermittent bradycardia, so a brain CT scan was performed, showing acute hydrocephalus which was 
managed through an external ventricular drain achieving favorable response. In the long term, the 
patient underwent bone marrow transplant and had to be reoperated due to valve-related compli-
cations. However, his psychomotor development is normal, with no obvious neurological sequelae. 
Conclusion: We present the third case of GBS in a patient with WAS, which is the first infant younger 
than one year. Additionally, he presented acute hydrocephalus as a complication of GBS. We suggest 
considering these three comorbidities since their early diagnosis and prompt management allow bet-
ter neurological recovery and avoid potentially lethal complications. 

de una hidrocefalia aguda, manejada mediante válvula derivativa ventrículo peritoneal con favorable 
respuesta. En el largo plazo, se sometió a trasplante de médula ósea y debió ser reintervenido por 
complicaciones valvulares, sin embargo, su desarrollo psicomotor es normal sin secuelas neurológi-
cas evidentes hasta los 3 años. Conclusión: Presentamos el tercer caso de SGB en un paciente porta-
dor de SWA, destacando ser el primero de ellos en un lactante menor de 1 año. Adicionalmente, este 
niño presentó una hidrocefalia aguda como complicación del SGB. Consideramos relevante tener 
presente estas comorbilidades, debido a que su pronto diagnóstico y manejo oportuno, permiten una 
mejor recuperación neurológica y evitan complicaciones potencialmente letales.



107

Caso Clínico

por sondeo, aumentó aporte calórico y citó a control. 
Por persistencia de síntomas en el control, se sugirió 
hospitalizar para realizar estudio y manejo intensivo, 
el cual fue postergado por falta de camas. 

En la evaluación de ingreso a unidad de cuidados 
intensivos, el paciente se apreciaba en malas condi-
ciones generales, decaído, irritable, deshidratado, con 
polipnea, taquicardia, y aspecto tóxico, habiendo per-
dido 230 g en 5 días previo a la hospitalización. Por 
su gravedad, se sospechó cuadro séptico, y se inició 
estudio en el que destacaba hemograma con recuen-
to de blancos de 20.620/uL, proteína C reactiva de 
91 mg/L e inmunofluorescencia directa viral negativa 
(virus respiratorio sincicial, adenovirus, parainfluenza 
1-2-3 e influenza A-B). Se solicitó hemocultivo, uro-
cultivo, cultivo de líquido cefalorraquídeo y se indicó 
tratamiento antibiótico de amplio espectro con cef-
triaxona y vancomicina, por sospecha de meningitis 
bacteriana. 

El 1er día de hospitalización, se observó mayor com-
promiso de su condición clínica, destacando al examen 
neurológico una hipotonía global, pérdida de control 
cefálico y de la sedestación, con reflejos osteotendíneos 
presentes, lo que se atribuyó a sepsis en curso. Por de-
terioro ventilatorio requirió intubación para ventila-
ción mecánica invasiva. Se realizó punción lumbar que 
mostró líquido claro, pero con presión que impresionó 
aumentada, sin leucocitos, Gram sin bacterias, glucosa 

70 mg/100 ml, proteínas 2,27 g/l. Inicialmente, esta hi-
perproteinorraquia se interpretó como una encefalitis 
y se solicitó TAC en la que se observó ventrículos de 
tamaño aumentado a expensas de atrofia cerebral (fi-
gura 1-A). Los cultivos solicitados al ingreso, fueron 
negativos.

Por mejoría en parámetros ventilatorios, se extu-
bó el 4° día de hospitalización y se suspendió sedación. 
Sin embargo, evolucionó con mala mecánica ventila-
toria, requiriendo reintubación. Paralelamente, se fue 
instaurando disminución de reflejos osteotendíneos de 
extremidades superiores y arreflexia de extremidades 
inferiores, por lo que se repitió punción lumbar. Se 
observó líquido claro incoloro, glucosa 83 mg/100 ml, 
proteínas 2,56 g/l, 3 leucocitos/ml y Gram sin bacte-
rias. En este contexto, se sospechó un SGB, siendo tra-
tado con inmunoglobulinas 1 g/kg/día por 2 días. 

Por bradicardia intermitente, se realizó control de 
TAC el 7° día de hospitalización, que mostró mayor 
ventriculomegalia y borramiento de surcos, diagnosti-
cándose una hidrocefalia aguda asociada a SGB (figura 
1-B). Se instaló drenaje ventricular externo, y al día si-
guiente, TAC de control mostró drenaje bien ubicado, 
menor tamaño de ventrículos y mayor presencia de 
surcos. 

Desde el punto de vista ventilatorio, evolucionó 
favorablemente, extubándose el 9° día y pasando a Bi-
PAP. Se realizó resonancia magnética de cerebro que 

Figura 1. Cortes axiales (arriba) y coronales (abajo) de neuro-imágenes efectuadas. A: TAC al ingreso muestra ventriculomegalia moderada. B: TAC 
de control en el que se observa aumento de la dilatación ventricular. C: Resonancia magnética posterior a la instalación de válvula derivativa ven-
tricular en la que se observa disminución del volumen ventricular. D: TAC de control a los 2 años de seguimiento, muestra ventrículos de tamaño 
normal y válvula in situ.

Síndrome de Guillain Barré - D. Ávila-Smirnow et al
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mostró hidrocefalia derivada sin cambios respecto a 
último TAC (figura 1-C).

Una vez extubado y sin sedación, se realizó eva-
luación por neurología el 10° día de hospitalización, 
observándose hipotonía severa y debilidad. Sólo lo-
graba movilizar extremidades en el plano sin vencer 
gravedad y tenía arreflexia global. Se realizó estudio 
electrofisiológico que mostró poliradiculoneuropatía 
desmielinizante (figura 2, tabla 1). Por persistencia de 
marcada debilidad y dependencia de ventilación no 
invasiva, se repitió dosis de inmunoglobulina con el 
mismo esquema previo. 

Evolución a corto plazo
Continuó mejoría ventilatoria durante la tercera 

semana de evolución, suspendiéndose BiPAP y oxí-

geno. Se sometió a internalización de derivativa ven-
tricular externa y se controló TAC que mostró menor 
dilatación ventricular. 

La 4ª semana comenzó a recuperar potencia mus-
cular, logrando progresivamente vencer gravedad con 
las 4 extremidades. Reevaluado la 5ª semana, lograba 
vencer gravedad y resistencia, ya se obtenian reflejos 
osteotendíneos, aunque persistía hipotonía en menor 
cuantía.

Fue dado de alta luego de un mes y medio de hos-
pitalización, en buenas condiciones generales, con 
examen neurológico en el que destacaba paciente vigil, 
bien contectado, lograba seguir con la mirada, pares 
craneanos normales, con mínima hipotonía de tron-
co pero sin debilidad, control cefálico completo, pero 
sin recuperar aún sedestación independiente, reflejos 

Tabla 1. Estudio electrofisiológico

Nervio Latencia proximal (ms) Amplitud (mV) Velocidad de conducción (m/s)

Ulnar y mediano derechos Respuesta ausente

Mediano izquierdo 16,6 0,5 (VN > 1) 16 (VN > 34)

Peroneo izquierdo 17,1 0,3 (VN > 1,5) 26 (VN > 32)

Tibial derecho 17,3 0,5 (VN > 5) 14 (VN > 32)

Tibial izquierdo 15,7 0,2 (VN > 5) 27 (VN > 32) 

Se observa marcado aumento de las latencias y disminución de las amplitudes de todos los nervios estudiados. La velocidad de conducción 
está severamente disminuida en los nervios mediano izquierdo y tibial derecho. ms: milisegundos, mV: milivoltios, m/s: metros por segundo, 
VN: valor normal.

Figura 2. Estudios de neuro-conducción motora de nervios peroneo, tibial y mediano izquierdos, y tibial derecho: se observa aumento de las laten-
cias proximales y disminución de las amplitudes en todos los nervios. Las flechas muestran bloqueo de conducción. O (onset): inicio, P (peak): pico.

Síndrome de Guillain Barré - D. Ávila-Smirnow et al
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osteotendíneos globalmente disminuidos, plantares 
flexores, sin clonus, ausencia de reflejos de paracaídas 
lateral y horizontal. 

Evolución a largo plazo
Se realizó trasplante de sangre de cordón umbilical, 

de donante no emparentado, a los 12 meses de edad 
y evolucionó sin complicaciones significativas. En dos 
ocasiones, a los 28 y 37 meses de edad debió ser reinter-
venido por disfunción valvular, en forma satisfactoria 
(figura 1-D). 

No presentó nuevas intercurrencias de importancia 
y su desarrollo psicomotor mejoró progresivamente en 
el curso de los meses siguientes, recuperando sedesta-
ción a los 12 meses y adquiriendo marcha a los 18. Su 
última evaluación neurológica se efectuó a los 3 años 2 
meses, destacando un desarrollo psicomotor y un exa-
men motor normales. En esta última consulta se ob-
servó que se contactaba adecuadamente, se relacionaba 
bien con sus pares, comprendía instrucciones comple-
jas, construía frases de hasta 5 palabras, se alimentaba y 
vestía parcialmente independiente y controlaba esfín-
teres. Su marcha era normal, corría y subía escaleras. 
No presentaba síntomas residuales como fatigabilidad, 
trastornos de la marcha, ni anomalías sensitivas.

Discusión

Presentamos el caso de un lactante de 9 meses, por-
tador de un SWA, que debutó con una parálisis flácci-
da aguda, arreflexia, disociación albúmino citológica y 
hallazgos electrofisiológicos compatibles con una va-
riante desmielinizante de SGB. Este cuadro se asocia a 
una hidrocefalia aguda, atribuida a una complicación 
del SGB. 

El SGB, es infrecuente en lactantes, especialmente 
antes del año de edad, sin embargo se han reportado 
casos desde la edad neonatal11. En niños pequeños, la 
sospecha clínica suele ser más baja que a edades mayo-
res, por su menor frecuencia y porque la historia y exá-
menes neurológicos son más difíciles de obtener, así 
como la realización de una EMG por un neurofisiólogo 
con experiencia en este grupo etáreo12. Es por ello, que 
se ha reportado un importante retraso en el diagnós-
tico en lactantes pequeños3. El tratamiento utilizado 
en lactantes ha consistido en inmunoglobulina intra-
venosa en la mayoría de los casos12,13. En un artículo, 
se describe incluso el uso exitoso de plasmaféresis13, sin 
embargo, la experiencia es muy limitada en este grupo 
etáreo, su seguridad no ha sido aún dilucidada y por 
sus potenciales complicaciones, no se recomienda su 
uso rutinario14.

A pesar de tratarse de una inmunodeficiencia, los 
trastornos autoinmunes son frecuentes en el SWA, en-

Síndrome de Guillain Barré - D. Ávila-Smirnow et al

contrándose entre el 22 y 72% de los pacientes15; se ha 
descrito la presencia de anemia hemolítica autoinmu-
ne, vasculitis, artritis, neutropenia, enfermedad infla-
matoria intestinal y nefropatía por IgA15. A su vez, se 
ha reportado la asociación de SGB a infecciones que 
cursan con inmnodeficiencias como VIH16 y a cuadros 
disinmunitarios como artritis reumatoide17, Síndrome 
de Sjögren18 y enfermedad celíaca19. 

En la literatura internacional, se reportan dos 
preescolares de 2 años portadores SWA en los que se 
asoció un SGB9,10. Uno de los niños tuvo un SGB de 
tipo desmielinizante y el segundo de tipo axonal. El 
primer niño, consultó por dificultad de la marcha y 
debilidad de extremidades inferiores de una semana 
de evolución, durante un episodio de tos prolonga-
do, destacando arreflexia al examen neurológico de 
ingreso, por lo que se sospechó SGB10. El segundo 
niño, presentó una sepsis con cultivos negativos, re-
quiriendo ventilación mecánica; luego de una semana, 
a pesar de estabilidad hemodinámica, impresionaba 
con compromiso de conciencia leve y no seguía ins-
trucciones, sus reflejos osteotendíneos estaban pre-
sentes. Inicialmente, se sospechó una encefalopatía, 
se realizó resonancia magnética encefálica y punción 
lumbar, destacando disociación albúmino citológica; 
esto elevó la sospecha de SGB9. Ambos casos fueron 
confirmados por disociación albúminocitológica y es-
tudio electrofisiológico, siendo tratados con inmuno-
gobulina intravenosa, con buena respuesta. Este tercer 
caso de SGB en un niño portador de SWA, sugiere 
que existiría una asociación entre ambas patologías, 
ya que, dada la baja frecuencia de ambas entidades es 
poco probable observarlas en un mismo paciente, lo 
que se explicaría por los mecanismos fisiopatológicos 
subyacentes debidos a los trastornos inmunitarios que 
comparten ambas pataologías.

El aumento de la proteinorraquia se ha reportado 
en casos aislados con el uso de inmunoglobulina, sien-
do secundario a una meningitis aséptica20. Pensamos 
que la hiperpoteinorraquia en este paciente, se expli-
ca principalmente por la inflamación radicular propia 
del SGB. El tratamiento crónico con inmunoglubulina 
pudo haber tenido un rol, pero mucho menor en la 
hiperproteinorraquia que presentó.

La asociación de SGB e hidrocefalia aguda, es infre-
cuente. Se piensa que la etiopatogenia corresponde a 
una obstrucción a la circulación del líquido cefalorra-
quídeo debida a hiperproteinorraquia o a disminución 
de la absorción del mismo21,22. En nuestro paciente, la 
hiperproteinorraquia alcanzó valores muy elevados, 
por lo que probablemente tuvo un rol fundamental en 
su etiopatogenia.

La evolución del SGB a largo plazo suele ser favora-
ble en niños, con recuperación completa de la función 
motora en la mayoría de ellos, como el caso acá presen-
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tado; a pesar de ello las secuelas motoras reportadas, 
aunque infrecuentes, son relevantes ya que se asocian a 
discapacidad, incluyendo pérdida de la marcha y diple-
gia facial23,24. Además, se ha reportado la persistencia 
de síntomas residuales menos severos como pareste-
sias, inestabilidad de la marcha, dolor de pies y manos 
y fatigabilidad en hasta el 65% de los niños23. 

Conclusión

Presentamos el tercer paciente portador de SWA 
asociado a un SGB, el que a su vez se complica con 
una hidrocefalia aguda. Sugerimos tener presente el 
diagnóstico de SGB en niños con SWA que presenten 
parálisis flaccida y recordar que la hidroceflia es una 
complicación en pacientes con SGB. Una pesquiza y 
manejo precoz de estas complicaciones, permitirán 
cambiar el pronóstico vital y de neurodesarrollo, como 
ocurrió en este niño. 
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