SINDROME DE MILLER FISHER: A PROPOSITO DE UN CASO
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RESUMEN

El Sindrome de Miller Fisher (SMF) es la variante mas frecuente entre las formas no clasicas del Sindro-
me de Guillain-Barré (SGB). Su prevalencia oscila entre un 3% y un 5% en paises occidentales, y constituye la
causa mas frecuente de paradlisis muscular adquirida (1).

El SMF es una polirradiculopatia idiopatica aguda, debida a la produccién de anticuerpos contra la mie-
lina de las neuronas, lo que lleva a una pérdida en la conduccion de sefales entre el sistema nervioso central
y el resto del organismo (2). La etiologia es desconocida, aunque diversos estudios muestran una asociacion
con una infeccidn, sobre todo respiratoria o digestiva, en los 10-15 dias previos al inicio del cuadro neuro-
légico. Los patdgenos asociados con mayor frecuencia son Campylobater jejuni, Haemophilus influenzae,
citomegalovirus y Micoplasma pneumoniae (3).

Clinicamente, el SMF se caracteriza por la triada cldsica de inicio agudo de oftalmoplejia, ataxia y arre-
flexia. La debilidad muscular es de aparicion periférica, simétricay progresiva, con avance centripeto, desde
los dedos hacia la columna vertebral y en direccidén coronal. A diferencia de la forma clasica del SGB, no es
frecuente requerir ventilacién asistida. Otros sintomas que pueden aparecer son parestesias distales, debili-
dad facial, orofaringea o de extremidades (4).

El diagndstico viene dado principalmente por la triada caracteristica. El estudio de liquido cefalorra-
quideo puede mostrar normo o hiperproteinorraquia y los estudios neurofisiolégicos suelen mostrar la exis-
tencia de anomalias en la conduccién nerviosa. La presencia de titulos altos de anticuerpos antiganglidsidos
GQlb en el SFM es superior al 85%, aunque no es especifica (5).

A continuacion, se expone el caso clinico de un paciente diagnosticado de Sindrome de Miller Fisher. El
objetivo del articulo es analizar las caracteristicas clinico-diagndsticas y terapéuticas halladas y contrastarlas
con la literatura existente.

CASO CLiNICO palpebral. Artrocinética disminuida en EID. Hemidis-

Varén de 53 afios, natural de Espafia, con an- metria izquierda. Resto de la exploracién normal.

tecedentes patoldgicos de bronquiectasias secun- Se realiza estudio con hemograma, bioquimi-

darias a tosferina a los 3 afios de edad, intervenido
de fimosis y polipectomia nasal en dos ocasiones.
Acude a urgencias por cuadro agudo de vision do-
ble, asociada a inestabilidad en bipedestacién, tor-
peza en EESS y parestesias distales en EEIl. Refiere
también sensacién de opresidn toracica en cinta a
nivel precordial.

A la exploracidn fisica, no se aprecian signos
congestivos oculares ni edema palpebral. Presenta
diplopia binocular en todas las posiciones de la mi-
rada, mas marcada en la mirada lateral izquierda,
con endoforia del ojo derecho. Ptosis palpebral bi-
lateral en reposo, con posible apraxia de apertura

ca y coagulacion sin alteraciones. Marcadores tu-
morales con pardmetros normales a excepcion de
Enolasa neuronal especifica (22,3 ng/ml). Estudio
de trombofilia: anticoagulante lUpico positivo. Se-
rologia, AC onconeuronales y enzimas cardiacas ne-
gativas. Punciéon lumbar normal. TCy RMN cerebral
dentro de la normalidad. Ecografia de TSAy ecocar-
diograma normal.

Durante el ingreso el paciente se mantiene es-
table con tolerancia parcial a la sedestacién y buena
deglucidn. Tras 6 dias presenta empeoramiento cli-
nico con dismetria bilateral, oftalmopejia marcada e
hipoestesia en las cuatro extremidades, con posible
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paresia de musculos masticadores y sensacion
opresiva en cinta a nivel anterior del cuello (nivel
sensitivo ascendente). Asocia Babinsky izquierdo
gue no habia presentado, dificultad para iniciar la
miccion y sudoracién. Ante dichos datos se realiza
nueva TC craneal, sugestiva de probable edema
cerebral. Se inicia tratamiento antiedema, anti-
coagulacidn oral y rehabilitacién, con una evolu-
cion discretamente favorable. Desaparece el signo
de Babinsky, mejora el control de las EESS, persis-
ten ROTs abolidos pero recupera parcialmente la
sensibilidad superficial en extremidades. Tolera
la sedestacidn y la alimentacién oral.

En los controles de RMN cerebral no se de-
tectan alteraciones y las determinaciones en LCR
descartan la presencia de AC onconeuronales. Se
realiza estudio neurofisioldgico, que muestra ha-
llazgos compatibles con mononeuropatia multi-
ple. La ausencia de otros hallazgos, la asociaciéon
de oftalmoplejia, ataxia y arreflexia, asociado a
una evolucion lentamente favorable, permiten
establecer el diagndstico de Sindrome de Miller-
Fisher.

Al cabo de un mes, el paciente presenta
empeoramiento del cuadro, con disminucién de
fuerza en los brazos, dificultad para el habla y
sensacion de hormigueo en la cara. A las 24 horas
requiere ingreso en UCl y necesidad de VMNI por
insuficiencia respiratoria, y tras 2 dias, presenta
parada respiratoria, que requiere intubacién oro-
traqueal y ventilacion mecdnica invasiva. En la ex-
ploracién se observa afectacién bilateral del Ill y
VI par craneal, del facial con predominio izquier-
doy desviacion de la comisura bucal a la derecha.
Afectacioén bilateral del IX par con nula elevacién
del paladar blando. Reflejo nauseoso atenuado.
Afectaciéon del espinal con escasa motilidad del
cuello y hombros. Afectacién del hipogloso con
desviacion de lalengua a la derecha. Ausencia de
reflejos osteotendinosos, atonia y gran atrofia de
las masas musculares.

Posteriormente el paciente presenté buena
evolucion, se realizd tragueotomiay se instauré
tratamiento rehabilitador con mejoria progresiva
del cuadro.

DISCUSION

El SMF es una enfermedad aguda paralitica
autoinmune desmielinizante causada por la afec-
cion de nervios craneales y periféricos, considera-
do como una variedad del Sindrome de Guillain-

Barré (6,7). Es un cuadro neurolégico periférico
que se asocia, en su mayoria, a un proceso infec-
cioso (8), sobre todo respiratorio o digestivo. El
tiempo medio de aparicion de los sintomas tras
la infeccidn es de una a dos semanas (9).

Se considera que se desencadena por un
proceso autoinmune. La teoria patogénica mas
aceptada es el mimetismo molecular mediado
por autoanticuerpos anti-GQlb, ya que existen
oligopolisacaridos en ciertas bacterias que se
asemejan a ellos, y que al estar presentes en el
organismo, generarian una reaccion cruzada en
ciertos tejidos nerviosos diana, como el nervio
Optico y los nervios oculomotores (10). Estos
anticuerpos antiganglidsidos GQ1b, analizados
mediante ELISA (11), estan presentes hasta en un
85 a 90% de los pacientes con SMF (12), aunque
estudios posteriores los han asociado también al
SGB con oftalmoparesia, a la troncoencefalitis de
Bickerstaff (13) y a la variante de SGB faringea-
cervical-braquial (12).

En el estudio del SMF, los principales diag-
nosticos diferenciales a considerar son la encefa-
lopatia de Wernicke, la encefalitis de Bickerstaf, y
el sindrome de Tolosa Hunt.

La triada tipica de este sindrome la consti-
tuyen la oftalmoplejia, la ataxia y la arreflexia. Al-
rededor de un cuarto de estos pacientes pueden
desarrollar debilidad de extremidades, claramen-
te asociado con SGB. Unas formas limitadas de
SMF presentan ataxia cerebelar e hiporreflexia
sin oftalmoplejia (12). Habitualmente se inicia
con una limitacién en la abduccién (8), y hay ca-
sos en los que no se produce una oftalmoplejia
completa. Otros sintomas que pueden desarro-
llar son disfagia, disfonia, paralisis facial o insu-
ficiencia respiratoria. La dificultad respiratoria
es mas frecuente en pacientes mayores y suelen
precisar soporte respiratorio mecanico, tenien-
do peor prondstico y mayor indice de recaidas.
Nuestro paciente, a pesar de ser un adulto joven
preciso ventilacion mecanica invasiva.

Ante la presencia de insuficiencia respira-
toria, en un paciente con sospecha de SMF, es
fundamental descartar el SGB con oftalmoplejia,
lo que resulta dificil por la inespecificidad de las
pruebas diagndsticas y por tratarse de un diag-
nostico fundamentalmente clinico. Tal es el caso
de nuestro paciente, que en el contexto de un
SMF desarrolla un cuadro de tetraparesia impor-



tante, por lo que se postula la concomitancia diag-
néstica de SGB.

La instauracién del cuadro suele ser aguda,
en horas o dias, siendo la ultima la mas frecuente,
como lo fue en nuestro paciente. En un estudio se
encontré como sintoma inicial a la diplopia en el
63%, ataxia 33% y las disestesias de extremidades
en el 17%. En su evolucion la oftalmoplejia, ataxia,
arreflexia, blefaroptosis en el 35%, paralisis facial
en el 35% y la afeccion bulbar en el 16%. La debili-
dad muscular fue significativa en el 25% vy la altera-
cién sensitiva en el 52%. (14)

Dentro de la bateria de examenes comun-
mente realizados a los pacientes afectados por
SMF, se encuentran la puncién lumbar, estudios
electrofisioldgicos, estudios serolégicos, pruebas
de neuroimagen, y deteccidon de anticuerpos IgG
antigangliésidos GQ1b (12), algunos de ellos reali-
zados en nuestro paciente.

Los estudios neurofisioldgicos revelan la re-
duccién o ausencia de respuestas sensoriales sin
enlentecimiento de las velocidades de conduccién
sensorial. Por lo general presentan un patrén pre-
dominante de desmielinizacion, caracterizado por
un retraso en la latencia (en el 41% de los casos
con SMF) y cuando asocian debilidad pueden estar
presentes anormalidades de conduccidn nerviosa
motora (12).

Las pruebas de neuroimagen no son de mu-
cha utilidad, y la serologia se utiliza para la asocia-
cion con etiologia viral (Herpes simple, Epstein-
Barr,...). Respecto a la puncién lumbar, es posible
encontrar una disociacion albumino-citolégica en
un 80- 90% de los pacientes, tras una semana del
inicio de los sintomas, aunque también puede ser
normal (12), como ocurrid en este paciente.

El tratamiento con 1gG IV y plasmaféresis ha
demostrado utilidad en estudios aleatorizados, do-
ble ciego y comparativos con placebo. En adultos
se observa una buena respuesta al tratamiento en
dos tercios de los pacientes, dentro de las dos se-
manas siguientes a la aparicién de los sintomas, y
las funciones se recuperan completamente en los
3-5 meses siguientes (6,7). Nuestro paciente no
cuenta con estudios de deteccidn de anticuerpos,
pero la adecuada respuesta al tratamiento con in-
munoglobulinas ayuda a fortalecer el diagndstico
clinico de SMF. El tratamiento con inmunoglobu-

linas intravenosas, a pesar de no estar exento de
posibles efectos secundarios, es mas cdmodo, y
por ello mas disponible en cualquier situacion de
urgencia. Su eficacia es discutida, y aunque algu-
nos autores afirman que no precisa tratamiento,
parece ser que el tratamiento con inmunoglobuli-
nas acelera la recuperacion, tal y como sucede en
nuestro paciente.
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