CARTAS AL EDITOR

Paralisis facial bilateral
como forma de presentacion
de sindrome de Guillain-Barré

Sr. Editor:

El sindrome de Guillain-Barré es una polineuropatia desmieli-
nizante inflamatoria aguda de cardcter autoinmune cuyo patron
de presentacion mas frecuente es el de debilidad muscular si-
métrica, progresiva y ascendente. Sin embargo, existen otros pa-
trones de presentacién como ataxia, debilidad bilateral de ma-
nos y brazos o afectacion de nervios craneales al inicio, con un
patrén de pardlisis descendente. La afectacion del nervio facial
es frecuente y es caracteristica la pardlisis facial periférica bila-
teral!. En la mayoria de series se estima la participacion del ner-
vio facial en el sindrome de Guillain-Barré en un 50 % de los
€asos.

La pardlisis facial bilateral sin otra sintomatologia puede ser
una forma de presentacion del sindrome. Se expone a conti-
nuaciéon un caso a proposito de este tema.

Se trataba de una nina de 9 anos de edad, que comenzo6 con ce-
falea biparietal y refiri6 24 h mas tarde dificultad para la deglucion
y adormecimiento de mejilla izquierda. A los 2 dias fue diagnostica-
da de paralisis facial periférica izquierda y 3 dias después se confir-
mo la parilisis facial periférica bilateral. En las siguientes horas co-
menzo6 a tener torpeza en la motilidad del hemicuerpo izquierdo y
finalmente dificultad en la marcha de forma bilateral con dolor en
masas musculares de extremidades inferiores. La paciente no habia
presentado dificultad para el lenguaje ni respiratoria. No reconocia
procesos infecciosos recientes.

En la exploracion fisica se apreciaba pardlisis facial bilateral y
resto de pares craneales conservados. Presentaba debilidad (3-4/5)
para la dorsiflexion de pie izquierdo; resto de fuerza normal. Refle-
jos osteotendinosos abolidos. Marcha independiente con torpeza,
conservando la marcha de puntillas, talones y capacidad para saltar
con una o ambas piernas. El resto de la exploracion neurologica
fue normal.

Se realizo analitica habitual que fue normal. El liquido cefalorra-
quideo (LCR) mostrd disociacion albumino-citologica (leucocitos,
1/ul; proteinas, 103 mg/dl; glucosa, 55 mg/dD y cultivo estéril. Se
encontr6 incremento de inmunoglobulina G (IgG) en LCR sin pre-
sencia de bandas oligoclonales. Mantoux negativo. Tomografia com-
putarizada (TC) craneal normal. En el estudio virologico realizado
en muestras de suero, heces, exudado faringeo y LCR (citomegalo-
virus, hepatitis B, C, herpes, enterovirus, virus de la inmunodefi-
ciencia humana [VIH] y virus de Epstein-Barr [VEB)D), so6lo se apre-
cio elevacion de 1gG para virus de Epstein-Barr. Serologia para
Borrelia burgdorferi, negativa. Audiometria e impedanciometria,
normales.

La pardlisis facial mostré una evolucion favorable. Los signos pe-
riféricos de debilidad muscular que habian sido leves, progresaron

de forma ascendente de modo que en algin momento refiri6é tam-
bién torpeza con las manos. Permanecio ingresada hasta constatarse
la regresion de los sintomas. El tratamiento fue sintomatico (analge-
sia y rehabilitacion). Se siguio a la paciente en consulta; al mes pre-
sentaba arreflexia sin déficit de fuerza y a los 2 meses se comprobd
la resolucion de la paralisis facial y presencia de reflejos osteotendi-
Nnosos.

La paralisis facial bilateral representa el 0,3-2% del total de ca-
sos de pardlisis facial. En nifios es incluso mas infrecuente?. La
parlisis facial bilateral de origen idiopatico (aproximadamente
el 20%) resulta solo tras un diagnostico de exclusion, de modo
que probablemente algunos de los casos de parilisis facial bila-
teral idiopdtica se traten en realidad de una enfermedad de
Lyme (que representa la causa mas frecuente) u otro proceso.
Ante la aparicion aislada de parilisis facial bilateral se debe rea-
lizar una anamnesis exhaustiva y exploracion fisica completa. La
etiologia posible es multiple: infecciosa (VIH, VEB), metabdlica
(diabetes mellitus), toxica (etilenglicol), tumoral (linfoma), neu-
rologica (polineuropatias), congénita (miopdtica), yatrogena,
traumatica, etc.3. Son utiles para el diagnostico los exdmenes co-
cleovestibulares, neurofisiologicos, hemograma y bioquimica,
serologicos, estudio de LCR, de imagen (radiografia de torax, TC
craneal, resonancia magnética, gammagrafia con galio), biopsia
(oral, bronquial, etc.), cultivos de bacterias, virus y micobac-
terias.

En la parilisis facial bilateral se debe tratar la causa subya-
cente si existe, en nuestro caso el sindrome de Guillain-Barré.
Este sindrome posee una incidencia de uno a dos casos por
100.000 habitantes y afio.

Se han descrito una serie de criterios que se requieren para
el diagnostico del sindrome de Guillain-Barré que consisten en
debilidad progresiva de mas de un miembro y arreflexia®. Exis-
ten otros criterios clinicos, de laboratorio y electrofisiologicos
que son un soporte importante, pero no esencial para el diag-
nostico®. No se realiz6 en nuestro caso estudio electrofisiologico
por esta razon y por dificultades técnicas.

El tratamiento con plasmaféresis y/o inmunoglobulinas acor-
ta el curso de la enfermedad’. Se piensa que estas formas de in-
munoterapia no son utiles si se demoran 3 semanas tras el inicio
de los sintomas. Se indican fundamentalmente cuando hay com-
promiso respiratorio o incapacidad para la deambulacion, por
esa razOn nuestra paciente no recibio tratamiento especifico®.

Respecto al prondstico hay que decir que no es excepcional
la persistencia de paresias, hipotonia o hiporreflexia (5-25 %).
La mortalidad del sindrome de Guillain-Barré no supera el
3-5%.

En conclusion, la presencia de parilisis facial bilateral sin
otra sintomatologia debe obligar a realizar un diagnostico dife-
rencial con otras patologias; entre las que se incluye el sindrome
de Guillain-Barré.
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Figura 1. Radiologia del miembro superior derecho que
muestra la falta de union en el tercio medio clavicular, en
una de las gemelas.

Figura 2. Radiologia del miembro superior derecho de la
otra gemela donde se observa la misma alteracion.
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Seudoartrosis congénita
de clavicula en dos gemelos

Sr. Editor:

La seudoartrosis congénita de clavicula es una rara malfor-
macion congénita del cinturdn escapular que suele localizarse el
tercio medio de la clavicula y afectar el lado derecho y de la que
se han descrito hasta ahora 200 casos en la literatura. La exis-
tencia de varios casos de afectacion familiar sugiere una base
genética, pero se desconoce el modelo de transmision y se han
propuesto diversas teorias para explicar su etiologia. Su sinto-
matologia es anodina la mayoria de las veces, puesto que no
suele producir dolor ni afectar la movilidad del miembro, pro-
duciendo solo una deformidad a exploracion fisica que puede
confundirse cuando se detecta en el periodo neonatal con una
fractura obstétrica. El estudio radiolodgico permite confirmar el
diagnostico por la ausencia del callo de fractura y aspecto re-
dondeado de los extremos de los fragmentos. Las técnicas qui-
rargicas actuales dan muy buenos resultados en aquellos casos
donde esté indicado realizarlas. En este trabajo se presentan
2 casos de seudoartrosis congénita de clavicula en 2 hermanas
gemelas sin ninguna otra enfermedad asociada.

Se presentan los casos de 2 hermanas gemelas monocoriales
biamni6ticas con seudoartrosis congénita de clavicula. Fueron pre-
maturas: edad gestacional de 35 + 4 semanas y peso al nacimiento
de 2.500 y 2.520 g, respectivamente, con Unico antecedente familiar
de interés de espondilitis anquilosante en el padre. Las ninas ha-
bian presentado un adecuado desarrollo fisico y psicomotor sin
otras malformaciones o alteraciones aparentes. En la exploracion fi-
sica realizada en el periodo neonatal se detectd una prominencia
no dolorosa en la zona clavicular derecha, sin ninguna alteracion
en la piel ni limitacion de la movilidad del miembro. Este hallazgo
patologico fue observado en las 2 nifas e interpretado inicialmente
como probable fractura de clavicula. Al mantenerse la exploracion
patologica, con palpacion de un escalon entre los extremos palpa-
bles de los 2 fragmentos, se solicito a los 4 meses una radiografia
de clavicula derecha que fue informada con el diagnostico de seu-
doartrosis congénita de clavicula con ausencia del callo de fractura
(figs. 1y 2). Posteriormente se solicitd una interconsulta al servicio
de traumatologia infantil para el seguimiento de estas pacientes, ha-
biéndose optado inicialmente por una postura expectante.

La seudoartrosis congénita de clavicula es una malformacion
Osea del cinturon escapular muy poco frecuente (solo se han
descrito 200 casos en la literatura médica)’.

Para tratar de explicar su etiologia se han propuesto varias
teorfas. Una de ellas sostiene que la clavicula se desarrolla a par-
tir de 2 masas separadas con sus respectivos centros de osifica-
cion: uno medial y otro lateral, surgiendo la alteracion por un fa-
llo en la osificacion del puente precartilaginoso que une en
condiciones normales ambos centros de osificacion. Otra de las
teorias propone que la lesion puede deberse a la presion direc-
ta ejercida por la arteria subclavia a su paso sobre la clavicula in-
madura derecha?3.

Se han documentado varios casos de afectaciéon en miembros
de una misma familia, aunque ninguno en gemelos, lo cual su-
giere una posible transmision genética aunque el modelo toda-
via se desconoce!4. En las revisiones realizadas hasta ahora se
ha observado que se localiza casi de forma invariable en el lado
derecho (en una serie de 60 lesiones unilaterales, 59 se produ-



