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Resumen Introduccion y objetivos: ElI Sindrome de Miller-Fisher (SMF) es la forma
mas frecuente entre las formas no clasicas (variantes) del sindrome de
Guillain Barré. Se caracteriza por la triada clasica de oftalmoplejia, ataxia y
arreflexia. Material y métodos: Presentamos el caso de un paciente de 19
afios que consulta porque tras una faringitis irritativa virica, desarrolla una
inestablidad importante y aparece una disfagia importante incluso para
secreciones basales. Se evidencia una marcha ataxica e hiporreflexia con
paresia de pares craneales altos (Inicialmente el IX 'y el X PC derechos). Al
explorar el nistagmus se evidencia la oftalmoplejia tanto externa como
interna. La analitica y el TC cerebral no muestran hallazgos de interés. El
paciente ingresa para estudio , y a las 3 horas empeora drasticamente su
disfagia y se constata una paralisis velopalatina bilateral y una paresia de la
cuerda vocal izquierda y tiene que ser intubado y trasladado a UVI.
Resultados: La existencia en suero de titulos elevados de anticuerpos
antigangliosidos antiGQ1b, analizados mediante ELISA, confirma el SMF y
hace iniciar el tratamiento con inmunoglobulinas. A largo plazo el paciente
recuperé todas sus funciones motoras pero la disfagia y la diplopia
persistieron durante 3 meses. Discusién: EI SMF se trata de una
polirradiculoneuropatia inflamatoria desmielinizante aguda cuya etiologia es
aun incierta y en la que estan involucrados mecanismos inmunoldgicos; se
generan anticuerpos para la mielina y conlleva a una paralisis muscular que
puede ser muy grave y de evolucion fulminante. Conclusion: Suele tener un
avance centripeto y axial-coronal, desde la periferia a la columna vertebral.
En el periodo agudo puede poner en riesgo la vida de un paciente sin
tratamiento y tiene un muy buen prondstico a largo plazo.

Palabras clave | Oftalmoplejia; Ataxia; Arreflexia

Summary Introduction and objectives: Miller-Fisher Syndrome is most frequent form of
Gillain Barré syndrome. It has a characteristic tirade: Oftalmoplexia, ataxia
and arreflexia. Material and metods: We present a 19 years old man who
consults by an irritative pharyngitis , and develops in hours instability, and
an important dysphagia, ataxia and hiporreflexia. Explorating the presence
of nystagmus we diagnosed a complete oftalmoplexia. 3 hours after a
velopalatine palsy was objetivated and a vocal palsy leads to intubate the
patient and ingrese at intensive care unit. Results: Antibody of
antiglangliosidine antiGQ1b, showed by ELISA, confirm the diagnosys and
leads to iniciate inmunoglobuline treatment. Patient recovers all motor
funtions but during 3 months there was an intense dysphagia and diplopia.
Discussion: These is an inflamatorial polirradiculopaty with an acute
desmielinization. It has an immunological injury that generate antibody for
mieline and leads to muscular fulminant palsy. Conclussion: A centripetal
and axial-coronal evolution is the most frecuent comportation. In the acute
period can compromise life if we don’t iniciate trheatment. A good large
prognosis is the norme.

Keywords Oftalmoplexia; Ataxia; Arreflexia

Introduccion

El sindrome de Miller Fisher (SMF) es una polirradiculopatia monofasica, y es una
variante de la enfermedad de Guillain- Barré, que es mas frecuente en el medio
asiatico. Se trata de una enfermedad con una prevalencia muy baja, y que suele
asociar infeccién de via aérea superior y tiene una devastadora evolucién que el
otorrinolaringdlogo tiene que conocer, puesto que va a ser el que pueda hacer un
diagnéstico mas precoz. Se caracteriza por la triada clasica de oftalmoplejia, ataxia y
arreflexia. Generalmente se asocia a infecciones respiratorias o digestivas [1]. El
diagnostico es clinico y el paciente debe recibir atencion multidisciplinar mediante
estudios sexolégicos y de imagen para hacer un correcto diagnéstico diferencial.
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Descripcion

Presentamos un caso clinico de un paciente que acudié a urgencias en su centro de
salud por una odinodisfagia brusca con relativo buen estado general y que se objetivé
una hiperemia faringea y recibié 12 horas tratamiento con antiinflamatorios. En la
figura 1 se resume el caso comentado en forma de péster que fue expuesto en el
XXIII Congreso de la Sociedad Otorrinolaringolégica de Castilla y Le6n, Cantabria y
La Rioja celebrado en los dias 29 y 30 de mayo de 2015 en Ponferrada. A las 12
horas el paciente comenzd a notar intensa sialorrea y disfagia y acudié al servicio de
urgencias. Alli se realizdé analitica basica y valoracion por el otorrinolaringélogo de
guardia que objetivd una hemiparesia velopalatina y descenso de sensibilidad
hipofaringea con una nasofibroscopia. Por el déficit neurolégico y afectacion del
estado general, puesto que presentaba fiebre y postracion, se comenté el caso con el
neurdlogo de guardia. Este no objetivd por el momento ninguna alteracién sensitivo
motora mas. Se solicitdé una TC cerebral que resulté normal y el paciente finalmente
ingreso a cargo de Medicina Interna para observacion. El paciente en menos de dos
horas comenzé a notar intensa inestabilidad, aumento de su disfagia con intensa
odinofagia, voz bitonal y diplopia. Se objetivd una ataxia y una arreflexia a la
exploracion en este momento y una paralisis ocular completa. Ante la sospecha de
enfermedad de Guillain-Barré o similar se inici6 tratamiento con inmunoglobulinas. Se
confirmé la presencia de anticuerpos antigangliésido 1 a las 24 horas mediante
ELISA. En ese momento el paciente fue ya intubado y trasladado a UCI. Alli
permanecié con una lenta recuperacién de las funciones respiratorias, motoras pero
persistiendo mas de 15 dias la oftalmoplejia. Se retird ventilacion mecanica a los 16
dias y el paciente presentd dificultad para manejo de secreciones. Se realizo
traqueotomia que permanecié con canula fenestrada y con oclusiones progresivas
hasta el mes. Después comenzé una lenta recuperacion vy fisioterapia. Actualmente el
paciente esta completamente asintomatico y no presenta ninguna secuela grave del
proceso.

Discusién

El sindrome de Miller Fisher es un cuadro neurolégico periférico que se asocia en la
mayoria de los casos a un proceso infeccioso [1] sobre todo respiratorio o digestivo.
El tiempo medio de aparicidon de los sintomas neurolégicos tras la infeccion es de 1-2
semanas, y el diagnostico se basa en demostrar la seroconversion. Rara vez se
asocia al proceso en su fase aguda [2]. Se considera una enfermedad autoinmune.
La existencia en suero de titulos elevados de anticuerpos antiganglidsidos antiGQ1b,
analizados mediante ELISA [3], es especifica del SMF, aunque estudios posteriores
los han asociado también al sindrome de Guillain-Barré con oftalmoplejia, a la
troncoencefalitis de Bickerstaff y a la oftalmoparesia aguda sin ataxia [4].

Algunos agentes infecciosos comparten epitopos homoénimos con algunos
ganglidsidos de superficie de los nervios periféricos, desencadenando la produccién
de anticuerpos frente a éstos y una reaccién cruzada con los tejidos nerviosos. [1]. El
anticuerpo se une a las cadenas de las regiones paranodales de la porcidon
infranuclear de los nervios oculomotor, troclear y abducens y mas débilmente al
nucleo cerebral, bloqueando al nervio motor, y seria responsable de la ataxia y la
oftalmoplejia.

La triada tipica de este sindrome la constituyen la oftalmoplejia, la ataxia y la
arreflexia. Habitualmente se inicia con una limitacion en la abduccién [1,2], y hay
casos en los que no se produce una oftalmoplejia completa. Otros sintomas que
pueden desarrollar son disfagia, disfonia, paralisis facial o insuficiencia respiratoria,
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como nuestro caso. Esto agrava el pronédstico, hace que el paciente precise
ventilacion mecanica y conlleva una elevada morbimortalidad y precisa control en
unidad de cuidados intensivos. La oftalmoplejia nos debe llevar a un diagndstico
diferencial con una lesién dorsal pontomesencefalica (ictus, encefalitis, lesion
expansiva) [4]. Otro cuadro que puede provocar miasis arrefléxica y disfagia es el
botulismo. En ambos casos la aparicidon de anticuerpos antigangliosidos permitiria
descartar uno y otro cuadro [4]. Distintos autores se han servido del test de
hipersensibilidad pupilar, que sugiere que existe una sensibilidad aumentada del
musculo esfinter pupilar a la instilacién de pilocarpina al 0,125% [4]. Este es un
indicador util de la presencia de disfuncion parasimpatica postganglionar; por ello
proponen que la afectacién es principalmente periférica.

La ausencia de alteracion en la RMN y los hallazgos electroneurograficos compatibles
con la polirradiculopatia desmielinizante apoyan la localizacién periférica lesional de
esta sintomatologia. El SMF es tratado con inmunoglobulinas, que aunque de eficacia
discutida (algunos autores presentan casos que no precisaron tratamiento) [2], y
parece que podrian acelerar la recuperacion [5].

Conclusiones

Ante la sospecha clinica debe iniciarse tratamiento vital y de soporte en primer lugar y
después usar inmunoglobulinas, previo incluso a la confirmacion serolégica.

El prondstico suele ser bueno a largo plazo pero conlleva una importante morbilidad.
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Diagnostico de Sindrome de Miller Fisher (SMF)

o . . . y e
tras manifestaciones otorrinolaringolégicas
Pablo Santos Gorjon, Elena Sanchez Terradillos, Eva Maria Mingo Sdnchez, Juan Luis Sanchez-Jara Sanchez, Gonzalo Martin Herndndez

Hospital Nuestra Sefiora de Sonsoles, Avila

INTRODUCCION Y OBJETIVO
SMEF: Variante S. de Guillain Barré; Triada: oftalmoplejia, ataxia y
arreflexia.

MATERIAL Y METODOS

Varon, 19 afios que tras una faringitis irritativa virica,
presenta inestablidad y disfagia severas.

Marcha ataxica e hiporreflexia con paresia de pares
craneales altos (IX y X PC derechos).

Oftalmoplejia tanto externa como interna.

Analitica y TC cerebral normales.

RESULTADOS

Ingreso y a las 3 horas empeora drasticamente su
Disfagia: Paralisis velopalatina y paresia cordal
izquierda. Se intuba y pasa a UVI.

Presenta Ac antigangliésidos antiGQ1b (ELISA)
Mejoria clinica lenta a raiz de tratamiento con Igs.

DISCUSION CONCLUSIONES

S LG T T G i Ante la triada clésica, la vida
inflamatoria desmielinizante aguda del paciente esta en riesgo.

de etiologia incierta. Importante ificia il
Anticuerpos para la mielina que .

provocan una paralisis muscular tratamiento con Igs,prgcoz.
grave y de evolucién fulminante. Muy buen pronostico con
Avance centripeto y axial-coronal, tratamiento adecuado y de
desde la periferia a la columna soporte.

vertebral.

rology 56: 1104-6; 2001
neurol neurosug. Psychiatry 64: 74-7; 2011.

Figura 1. Poster. Descripcion de un caso de sindrome de Miller Fisher.
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