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REPORTE DE CASO

Rehabilitacion neuroldgica en la variante
faringo-cérvico-braquial del sindrome de
Guillain-Barré: reporte de un caso pediatrico

[Neurological rehabilitation in the pharyngeal-cervical-
brachial variant of Guillain-Barré syndrome: a pediatric
case report]

Nalia Benetti'"®, Milagros Moler'®, Javier Jeréz' ®, Agustina Pereyra’

Resumen

Introduccion: El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es la principal causa de paralisis en nifios, y la variante farin-
go-cérvico-braquial (FCB) es poco comun. Esta variante atipica se asocia con secuelas y requiere rehabilitaciéon
prolongada. Dado el enfoque predominante durante el tratamiento agudo, este estudio describe la evolucion
motora, respiratoria y funcional de un nifio con SGB, variante FCB, en un centro de neurorrehabilitacion durante
el periodo subagudo.

Presentacion del caso: Un nifio de 11 afos ingresé con cuadriparesia flaccida y un mayor compromiso en los
miembros superiores (MMSS), traqueotomizado y dependiente para las actividades de la vida diaria. Recibié un
programa de evaluacion y abordaje interdisciplinario intensivo. Logré la decanulacion, la marcha y la indepen-
dencia funcional con adaptaciones, y fue dado de alta luego de 16 semanas.

Conclusioén: La evolucion del caso concuerda con lo reportado en la literatura sobre la presencia de secuelas y
los tiempos prolongados de recuperacion de la variante FCB. El nifio recibié rehabilitacion interdisciplinaria inten-
siva durante 16 semanas y, aun luego de un afio, continuaba presentando debilidad a nivel distal de los MMSS
y fatiga. Estos hallazgos resaltan la importancia de una intervencién temprana y una rehabilitacion integral en
pacientes pediatricos con esta variante particular del SGB.

Palabras clave: sindrome de guillain-barré; pediatria; variante faringo-cervico-braquial; rehabilitacion neurolé-
gica; grupo de atencion al paciente; evaluacion del resultado de la atencién al paciente.
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Abstract

Introduction: The Guillain-Barré syndrome (GBS) is the primary cause of paralysis in children, with the pha-
ryngeal-cervical-brachial (PCB) variant being rare. This atypical form is associated with sequelae and requires
prolonged rehabilitation. Given the predominant focus during acute treatment, this study describes the motor,
respiratory, and functional clinical course of a child with GBS, PCB variant, in a neurorehabilitation center during
the subacute period.

Case presentation: An 11-year-old boy was admitted with flaccid quadriparesis and greater involvement of
the upper limb (UL), tracheotomized, and dependent for activities of daily living. He underwent an intensive
interdisciplinary evaluation and treatment program. The patient achieved decannulation, gait, and functional
independence with adaptations, and was discharged after 16 weeks.

Conclusion: The clinical course of the case aligns with the literature regarding the presence of sequelae and
prolonged recovery times of the PCB variant. The child underwent intensive interdisciplinary rehabilitation for
16 weeks and, even after one year, continued to experience weakness in the distal UL and fatigue. These findings
highlight the importance of early intervention and comprehensive rehabilitation in pediatric patients with this
particular variant of GBS.

Keywords: guillain-barre syndrome; pediatrics; pharyngeal-cervical-brachial variant; neurological rehabilitation;

patient care team; patient outcome assessment.
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Introduccién

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) se presenta como
la principal causa de paralisis fliccida aguda en nifios."
Dentro de sus variantes atipicas, la faringo-cérvico-bra-
quial (FCB) es poco frecuente y se caracteriza por de-
bilidad en la orofaringe y en los miembros superiores
(MMSS). El diagnostico se confirma a través de anti-
cuerpos antiganglidsidos GT1a. Esta variante muestra
dos patrones electrofisiologicos, y el patrén axonal es
el mis comdnmente asociado y reportado.®*! El tra-
tamiento especifico en niflos implica el uso de inmu-
noglobulina y plasmaféresis, junto con un programa de
rehabilitacion.

Se ha informado que el prondstico de las formas
axonales es menos favorable.*” En un estudio francés
de 110 nifios, el 29 % de los pacientes con forma axonal
presentaron secuelas.” Luego de un seguimiento de dos
afios, todos los nifios del grupo eran capaces de caminar,
con excepcidén de uno. A su vez, un estudio con 43 ni-
fos reportd que, después de la fase aguda, todos los pa-
cientes con la variante FCB requirieron rehabilitacién
prolongada y, al afio de seguimiento, ain presentaban
paresia residual y requerian asistencia para la marcha.”

La evidencia disponible se centra en el tratamien-
to durante la etapa aguda y en la poblacién adulta.*®
Hasta el momento, no hemos encontrado investigacio-
nes que describan las intervenciones realizadas durante
el proceso de rehabilitacion en nifios con SGB. Por lo
tanto, el objetivo de este reporte de caso fue describir la

evolucién motora, respiratoria y funcional de un nifio
con diagndstico de SGB, variante FBC, que recibi6 tra-
tamiento interdisciplinario durante el periodo subagu-
do en un centro de rehabilitacién neurologica.

Presentacion del caso
El caso corresponde a un nino de 11 afios de edad, pre-
viamente sano, que inicid con sintomas 15 dias previos a
su internacién en el centro de agudos, con un cuadro de
via aérea superior, fiebre y diarrea durante tres dias. No
presentaba antecedentes médicos ni familiares relevan-
tes. En cuanto al aspecto motor, ingresé a un centro de
agudos con debilidad distal en MMSS y compromiso
de la deglucion. Con relacién al aspecto respiratorio,
el nifio requirié ventilacién mecanica invasiva (VMI)
por presentar tos inefectiva y permanecioé 48 dias con
VMI y desvinculacién prolongada. Con respecto al as-
pecto funcional, obtuvo un puntaje de 5/7 en la escala
modificada de resultados Erasmus para el sindrome de
Guillain-Barré (mEGOS, por sus siglas en inglés), lo
que implica un riesgo del 23 % de no poder caminar
en 6 meses.” Se realizd un panel de anticuerpos anti-
gangliésidos GT1a, cuyo resultado fue positivo. Recibid
5 ciclos de gammaglobulina y plasmaféresis (Figura 1).
Durante su internacion en el centro de agudos, ade-
mas del tratamiento médico mencionado, se llevaron
a cabo movilizaciones pasivas de MMSS y activas de
miembros inferiores (MMII) una vez al dia. Asimismo,
se inicid progresion a sedestacidén en cama con asisten-
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Figura 1. Linea de tiempo. Diagrama de los principales sintomas, caracteristicas clinicas, diagndstico, intervenciones y resultados desde el inicio de los sintomas hasta su

alta de la institucion.

CVAS: cuadro de via aérea superior; mEGOS: siglas en inglés de escala modificada de resultados Erasmus para el sindrome de Guillain-Barré; UCIP: unidades de
cuidados intensivos pediatricos; VMI: ventilacion mecanica invasiva; GG: gammaglobulina; RMN: resonancia magnética nuclear; EMG: electromiograma;

MMSS: miembros superiores; MMII: miembros inferiores; LCR: liquido cefalorraquideo; TQT: tragueotomia; MRC: siglas en inglés de Consejo de Investigacion
Médica; PIMax: presion inspiratoria maxima; PEMax: presion espiratoria maxima; PFT: pico flujo tosido; VF: valvula fonatoria; FIM: siglas en inglés de medida de

independencia funcional; ED: escala de discapacidad.
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cla de tronco y cabeza, se llevaron a cabo transferen-
clas a una silla para aliviar los puntos de presion y se
proporcionaron instrucciones de posicionamiento a los
cuidadores.

Ingresé al centro de rehabilitacién neurologica a las
8 semanas desde el inicio del cuadro, momento en el
cual se confirm6 el diagnostico de polirradiculoneuro-
patia aguda inflamatoria de tipo axonal, variante clinica
FCB. En cuanto al aspecto motor, presentaba cuadripa-
resia fliccida y arreflexia, con mayor compromiso de los
MMSS, debilidad y alteracién en las funciones oromo-
toras. Con relacion al aspecto respiratorio, se encontraba
traqueotomizado con una canula N.° 5 sin balén y con
una valvula fonatoria diurna. En cuanto al aspecto fun-
cional, requeria asistencia maxima para realizar todas las
actividades de la vida diaria (AVD). Se movilizaba en
silla de ruedas y no lograba bipedestacion ni marcha. Se
alimentaba por via oral con dieta modificada: consumia
alimentos semisolidos y liquidos mediante sorbete. Re-
cibia medicacién mediante sonda nasogastrica.

Este reporte de caso fue elaborado siguiendo la lis-
ta de verificacién de reportes de caso (CARE, por sus
siglas en inglés) (Material complementario 1)® y fue
aprobado por el Comité de Etica e Investigacion de
la institucion (#022/22, fecha de aprobaciéon 05-12-
2022). El padre del paciente firmé el consentimiento
informado.

Intervencidon terapéutica
El abordaje interdisciplinario se realizé desde las areas
de kinesiologia, terapia ocupacional, fonoaudiologia,
musicoterapia y psicologia, con el acompafamiento
de pediatras y neuropediatras. Cada una de las discipli-
nas proporcioné al paciente dos sesiones diarias de 30
minutos, de lunes a sibado. Los objetivos compartidos
se centraron en que el paciente consiguiese fortalecer
la musculatura postural, orofacial y de MMSS y MMII;
lograse la decanulacién; aumentase los volimenes y las
capacidades respiratorias; y alcanzase el maximo nivel de
independencia posible en las actividades de autocuidado,
movilidad, educacidén y juego. Ademas, se buscod fomentar
una participacién activa en la comunidad luego del alta.
Se implementd un plan integral que incluyd el for-
talecimiento muscular de MMII y MMSS, con hincapié
en la musculatura de mufieca, mano y zona media. Se
progres6 gradualmente hacia posturas desafiantes para
mejorar el control postural, y se incorpord un entrena-
miento aerobico para potenciar la resistencia. Ademas, se
llevaron a cabo ejercicios contra resistencia, se utilizaron
estimulos térmicos y vibratorios destinados a mantener
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el trofismo y la movilidad de estructuras oromotoras, y
se realizaron la mayoria de las praxias orolinguales.

Dentro del enfoque respiratorio, se siguié un proto-
colo especifico de decanulacién del servicio de kinesio-
logia (Material complementario 2) hasta lograr una de-
canulacién exitosa. Simultineamente, se implementd
un entrenamiento respiratorio destinado a mejorar la
capacidad pulmonar y fortalecer los masculos respirato-
rios mediante juegos y dispositivos, como el incentiva-
dor/ejercitador pulmonar tipo Triflo, Threshold IMT/
PEEP. Ademas, se implementaron actividades de coor-
dinacién fonorespiratoria mediante instrumentos musi-
cales y ejercicios de vocalizacion.

En cuanto a la funcionalidad, se implementaron
mdltiples estrategias, como adecuaciones del entorno
fisico y la utilizacién de productos de apoyo, para fo-
mentar la independencia y mejorar la participacion en
diversas AVD, actividades ladicas y actividades escolares.
Ademais, se disend un plan de movilidad y transicio-
nes posturales personalizado para mejorar la fuerza, el
equilibrio y la coordinacidn. Se realiz6 una progresion
gradual hacia la marcha independiente en diferentes su-
perficies y entornos, y se incluyeron habilidades mo-
toras avanzadas, como el salto y la carrera. También,
junto con el area de psicologia, se abordaron aspectos
emocionales y conductuales, con el fin de asegurar un
enfoque holistico para la rehabilitacién.

No se observaron eventos adversos durante la inter-
vencidén. En el Material complementario 3, se detallan
las intervenciones, segin la plantilla para la descripcion
y replicacién de intervenciones (TidiER, por sus siglas
en inglés).”)

Seguimiento y resultados

Se llevaron a cabo evaluaciones sistematicas y semanales
de fuerza muscular, funcidn respiratoria y funcionali-
dad, asi como evaluaciones de estructuras oromotoras
y habilidades alimentarias. La recopilacién meticulosa
de datos se realizé a partir de historias clinicas y regis-
tros detallados. La progresion del paciente durante las
16 semanas de su estadia en la institucion se refleja en la
Figura 1.A su vez, en laTabla 1, se detallan los cambios
en la fuerza muscular y funcionalidad, con la primera y
ultima evaluacién y el cambio absoluto.

Evaluacion motora

Se evalud la fuerza muscular con la escala del Medical
Research Council (MRC, por sus siglas en inglés), que
abarca seis grupos musculares bilaterales.!” El puntaje
de la MR C al ingreso fue de 19/60 (4 para los MMSS
y 15 para los MMII). La Figura 2 ilustra como la suma

Inicio


http://www.ajrpt.com
https:/doi.org/10.58172/ajrpt.v6i2.321

Benetti N. AJRPT. 2024;6(2):p62-69
http://www.ajrpt.com

DOI: https:/doi.org/10.58172/ajrpt.v6i2.321

Tabla 1. Cambios en la fuerza muscular y en la funcionalidad

Variables Primera Ultima Cambio
evaluacion  evaluacion absoluto

Fuerza muscular

MRC MMSS, puntos 4 28 24

MRC MMII, puntos 15 24 9

MRC total, puntos 19 52 33
Funcionalidad

FIM, porcentaje 48,4 95,2 46,8

Escala de discapacidad, puntos 4 2 -2

MRC: siglas en inglés de Medical Research Council; MMSS: miembros superiores;
MMII: miembros inferiores; FIM: siglas en inglés de medida de independencia
funcional.
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Figura 2. Evolucion de la fuerza muscular.
Linea verde corresponde a los valores de miembros inferiores, linea
verde claro corresponde a los valores de miembros superiores, linea gris
corresponde a los valores totales.
MRC: siglas en inglés de Medical Research Council.

de los puntajes iniciales totales (linea gris) se compone
de la fuerza de los MMSS (linea verde claro) y de los
MMII (linea verde). Al ingreso, se observd una debili-
dad considerable en los MMSS, con valores musculares
cercanos a 0. En cambio, los MMII presentaban valores
mas altos que alcanzaron un equilibrio hacia la semana
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10. Al momento del alta, se registr6 una mejora sustan-
cial en el puntaje de la escala del MR C, y se alcanzaron
valores de 52/60, con una distribucién de 28 para los
MMSS y 24 para los MMIL. Si bien se evidencia una
mejora general, persiste debilidad en la musculatura in-
trinseca de la mano y abdominopélvica, aspectos que
no se evaltan en la escala del MRC.

Evaluacién respiratoria

La fuerza respiratoria se midié mediante la presion ins-
piratoria maxima (PIMax) y la presién espiratoria maxi-
ma (PEMax). La fuerza de la tos se evalué mediante el
pico flujo tosido (PFT). Estas evaluaciones siguieron un
protocolo del servicio de kinesiologia (Material com-
plementario 4). Al ingreso, se obtuvieron los siguientes
valores: PIMax, -30 cm H20; PEMax, 30 cm H20;y
PFT, 60 L/min. En la semana 4, luego de la oclusién
de la canula durante 24 h, se logrd una decanulacién
exitosa con los siguientes valores: PIMax, -75 cm H20;
PEMax, 60 H20;y PFT, 175 L/min. De esta manera,
se asegurd la capacidad de ventilacién propia y una tos
adecuada.

Evaluacién de la funcionalidad

La funcionalidad se evalud con la versién pediatrica de
la medida de independencia funcional (WeeFIM, por
sus siglas en inglés) y la escala de discapacidad (ED) del
SGB."1? Al ingreso, el paciente obtuvo un coeficiente
de independencia de 48,41 % (maxima asistencia para
las AVD), con una discapacidad funcional de 4/6 (usua-
rio de silla de ruedas). Al egreso, realizaba las AVD de
manera independiente (95,23 %) y requeria el uso de
adaptaciones. Obtuvo un puntaje de 2 en la ED (mar-
cha sin ayuda), lo que reflejaba dificultad para correr.

Otras evaluaciones
Las estructuras oromotoras y habilidades alimentarias
se evaluaron mediante observacion clinica del paciente,
basandose en un protocolo del servicio de fonoaudio-
logia (Material complementario 5). Al ingreso, el nifio
se alimentaba con semisdlidos y solidos blandos, ingeria
liquidos con adaptaciones, y la medicacién era admi-
nistrada por via alternativa. A los cinco dias, logrd al-
canzar una dieta general, por lo que se le retir6 la sonda
nasogastrica. En cuanto a las estructuras oromotoras,
presentaba hipotonia y gran dificultad en la realizacion
de praxias, mayormente en las linguales y en las que
involucran las mejillas.

La tolerancia a la intervencién se evalué desde el
area de psicologia, y se observo buena motivacién y ad-
herencia a las pautas de tratamiento.
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La participacion social se evalué mediante una en-
trevista telefonica realizada a los seis meses y al afio des-
pués del alta de rehabilitacién. Se utilizé la escala de
participacién de nifios y adolescentes (CASP, por sus si-
glas en inglés), que mide el grado en que los nifios par-
ticipan en actividades en el hogar, la escuela y la comu-
nidad, segin lo informado por los cuidadores familiares,
en comparacién con nifios de la misma edad."” A los 6
meses, los resultados mostraron que el nifio obtuvo un
porcentaje de participacién del 81 %. El area de partici-
pacion mas restringida fue el hogar, con un porcentaje
promedio del 79 %. Le siguid la escuela con un valor
del 80 %. Posteriormente, la participacién en el barrio
y la comunidad registr6 un porcentaje del 81 %. Por
ultimo, la realizacion de actividades en el hogar y en la
comunidad obtuvo un valor promedio de participacién
del 83 %. Al aflo, el nivel de participacién reportado por
el cuidador fue del 100 % en todas las dreas. Sin embar-
go, el padre del paciente refirié que el nifio frecuen-
temente manifestaba «no sentir las piernas» y cansarse
rapidamente al realizar actividades que requerian resis-
tencia, como salir a correr, y que esta sensacién persistia
hasta el dia siguiente. En contraste, segiin el padre, esta
situacion no se presentaba durante actividades mas ex-
plosivas, como jugar al fitbol o nadar. Este testimonio
esta relacionado con la fatiga residual a largo plazo, que
es comun en pacientes con esta condicion.

Discusién
Se reporta el caso de un nifio de 11 anos con una va-
riante atipica del SGB. Estas variantes requieren de una
rehabilitacién prolongada tras la fase aguda debido a
que presentan mayor porcentaje de secuelas y mayor
grado de discapacidad a largo plazo. El reconocimien-
to de estas variantes atipicas es crucial, ya que permite
detectar precozmente las complicaciones e implemen-
tar estrategias de tratamiento especificas.”’) La variante
FCB es poco comtn en la poblacién pediatrica. Aun-
que existen reportes de casos que se centran en el diag-
nostico y tratamiento de la fase aguda, asi como en su
seguimiento al aflo, no hemos encontrado reportes que
aborden el topico de la rehabilitacion neuroldgica en la
fase subaguda de esta variante.!*!>19

Durante la fase aguda, el paciente experimentd una
rapida exacerbacidn de los sintomas y requirié ventila-
cién mecanica prolongada. Estos hallazgos son consis-
tentes con la literatura, que sugiere que las variantes ati-
picas en pediatria tienden a progresar mas rapidamente
desde el inicio de los sintomas hasta alcanzar su maxima
gravedad, lo que requiere un mayor grado de soporte
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ventilatorio.® Durante la internacién en nuestro centro,
se implementd un programa interdisciplinario e indivi-
dualizado de rehabilitacidén neuroldgica de alta intensi-
dad.Aunque la evidencia cientifica respalda la necesidad
de este enfoque en la rehabilitacidén del SGB, actual-
mente no existen directrices definidas acerca del tipo de
intervencién mas adecuada en esta poblacion.!” Una
reciente revision sistematica, que incluyé tres estudios
realizados en adultos, identificé diversas intervenciones
de rehabilitacion que estan asociadas con una mejora en
el bienestar del paciente con SGB."® Uno de esos arti-
culos recomienda que un programa de rehabilitacion de
alta intensidad y diferentes tipos de intervenciones pue-
den ayudar a reducir la discapacidad motora en pacien-
tes con SGB." Sin embargo, la falta de conclusiones
definitivas sobre la eficacia de la rehabilitacion resalta la
escasa calidad de la evidencia disponible.

En el lapso de las 16 semanas de su estadia en el
centro, se observaron avances clinicamente significa-
tivos para el paciente, ya que presentd mejoras en la
fuerza muscular y la independencia funcional. Aun asi,
al momento del alta, continuaba presentando debilidad
a nivel distal de MMSS vy dificultad para correr. Estos
resultados fueron similares a los de Murakami N. et al.,
quienes reportan el caso de un adolescente, en el cual
dos meses después del inicio de la enfermedad conti-
nuaba con debilidad para la prensién manual, y quince
meses después presentaba dificultad para correr.?

Mediante el seguimiento al afio desde el momento
del alta, segin lo referido por el padre, se identificaron
como secuelas la debilidad de la musculatura intrinseca
de la mano vy la fatiga frente a actividades con mayor
demanda. Estas se condicen con la literatura respecto
a las secuelas a largo plazo en el SGB y a los mayores
tiempos de recuperacion de las variantes atipicas.® La
fatiga es una manifestacién comun, y la mayoria de es-
tos pacientes la experimentan un afio después de la fase
aguda. Esto destaca la importancia de examinar la fatiga
en los nifios que han padecido SGB.®”

Este reporte de caso fue reforzado por el uso de me-
didas objetivas y evaluaciones estandarizadas para de-
mostrar la evolucién del paciente luego del programa
de rehabilitacién neuroldgica. Cabe destacar que los
resultados se centran en un Gnico caso, lo que limita su
generalizacién a otras variantes del SGB o poblaciones
pediatricas. A su vez, nuestro mayor analisis se centrd en
el periodo de internacidén, lo que limita la compren-
sién de los resultados a largo plazo. Ademas, para el area
de participacion social se utilizé la escala CASP, la cual
presenta desafios en su capacidad para detectar cambios
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alo largo del tiempo, ya que la adaptacidén transcultural,
la fiabilidad y la validez en nifios con SGB no han sido
establecidas.

Este estudio ofrece valiosas implicancias clinicas so-
bre la rehabilitacién neuroldgica en estos pacientes y
resalta la importancia de un enfoque interdisciplinario.
Ademas, destaca la necesidad de investigaciones futuras
centradas en el proceso de la rehabilitacidn, con el fin
de disminuir la brecha actual en la literatura que se con-
centra principalmente en la etapa aguda de la enferme-
dad. Asimismo, subraya la importancia de la derivacion
temprana a centros de salud especializados para alcanzar
la maxima independencia posible y disminuir los costos
en salud.

Conclusién

El programa interdisciplinario de rehabilitacion aplicado
durante el periodo subagudo en un nifio con la varian-
te FCB del SGB demostrd mejoras significativas en la
fuerza muscular. Aunque persistié debilidad distal en los
MMSS, el paciente alcanzé buenos valores musculares en
MMII y MMSS. Ademis, se observé una notable mejora
en la funcién respiratoria, que permiti6 la decanulacion,
y en la funcionalidad, ya que el paciente logrd la mar-
cha e independencia con adaptaciones en las AVD. Sin
embargo, después de un afio, el nifio presentaba secuelas
consistentes con lo reportado en la literatura.

Este reporte proporciona un respaldo sobre la efica-
cia de la rehabilitacién neurolégica interdisciplinaria en
pacientes pediatricos con variantes atipicas del SGB. Sin
embargo, se requieren mas investigaciones para com-
prender completamente el impacto a largo plazo de es-
tas intervenciones y optimizar el manejo terapéutico de
esta poblacion.
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