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completa con pruebas de coagu-
lacion y fibrindgeno, cuyo re-
sultado fue normal. Aproxima-
damente en cuatro semanas la
lesién disminuyd y la paciente
quedd asintomatica. Tras un afio
de evolucién todavia se apre-
cian a la palpacién dos peque-
fios cordones de aproximada-
mente 2 cm de longitud en la
zona afectada.

Aunque en general la enferme-
dad de Mondor suele ser idiopati-
ca, no podemos olvidar que de-
terminados casos van asociados a
distintas patologias, por tanto de-
pendiendo de las caracteristicas
del paciente, de la edad, antece-
dentes y exploracién; la actitud
variara con relacién al segui-
miento y peticion de pruebas
complementarias o derivacion.
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m Sindrome de Guillain-
Barré tras infeccion por
virus de Epstein-Barr

Sr. Director:

El virus de Epstein-Barr
(VEB) esta relacionado con la
mononucleosis infecciosa (Ml),
tumores como el linfoma de Bur-
kitt de tipo africano y con el car-
cinoma nasofaringeo. La enfer-
medad relacionada con mayor
frecuencia es la MI*. Existen
otros agentes que pueden originar
un cuadro similar llamado sin-
drome mononucleosico princi-
palmente el toxoplasma gondii,
el citomegalovirus (CMV), los
adenovirus, el virus de la inmu-
nodeficiencia humana (VIH), el
herpesvirus 6 y la rubeola entre
otros.

La MI se caracteriza por la
aparicion de fiebre, hepatospleno-
megalia, amigdalitis, adenopatias
y molestias abdominales. El trata-
miento es sintomético. Las com-
plicaciones son numerosas, aun-
que infrecuentes. Probablemente
las més habituales son de origen
infeccioso como consecuencia del
déficit inmune transitorio que ca-
racteriza a la enfermedad. Menos
del 1% de los pacientes desarro-
Ilan complicaciones neurolégicas,
fundamentalmente en forma de
meningoencefalitis. Otros cua-
dros neuroldgicos asociados son
el sindrome de Guillain-Barré
(SGB) y el sindrome de Reye, la
pardlisis facial periférica, la neu-
ritis optica y la mielitis transver-
sa.

El SGB se considera la princi-
pal patologia neuroldgica postin-
fecciosa. Un estudio prospectivo
realizado en el Hospital de Mas-

sachusetts? afirmaba que en un
27% de los casos no se han iden-
tificado enfermedad o antece-
dentes asociados con el SGB, en
un 49% existia un antecedente de
infeccion del tracto respiratorio,
en un 10% existia una enferme-
dad diarreicay en un 3% una
neumonia. En el 3% de los casos
se encontraron antecedentes de
infeccion por VEB, el mismo
tanto por ciento de infeccién por
CMV. Més recientemente se ha
implicado la infeccién por
Campylobacter jejuni en pacien-
tes con gastroenteritis aguda que
desarrollaron posteriormente este
sindrome. También puede apare-
cer durante la seroconversion en
aquéllos con VIH. El otro 3% de
los casos constituyen una misce-
lanea en que se incluyen la enfer-
medad de Hodgkin, la cirugia, el
lupus sistémico o la vacunacion?.

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 20
afios sin antecedentes patolégicos
de interés, ni alergias conocidas.
No fuma ni bebe. No toma nin-
gun tratamiento actualmente.
Antecedente familiar de tio pater-
no con sindrome de Miller-Fisher
hace veinte afios. Trabaja como
cajera en un supermercado.

Consulta porqgue siete dias an-
tes comienza con parestesias y
pérdida de fuerza progresiva de
ambos miembros inferiores, hasta
impedir la deambulacién. Unos
quince dias antes del comienzo de
estos sintomas present6 astenia,
febricula y aumentadas de tamafio
las adenopatias submandibulares.
La exploracién neuroldgica obje-
tiva una paciente consciente y
orientada, con lenguaje y com-
prensién normales, pupilas isoco-
ricas y normorreactivas, sin
nistagmos, con movimientos ocu-
lares externos, tono, masa muscu-
lar y balance muscular de miem-
bros superiores normales, se
observa paresia 4/5 en la flexién
de la cadera izquierda asi como
en la flexién de la rodilla izquier-
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da, los reflejos osteotendinosos
estan abolidos y los reflejos cuta-
neoplantares flexores, la sensibili-
dad superficial y la profunda son
normales, no presenta dismetria,
y la marcha es dificultosa, paréti-
ca, y con probable componente de
inestabilidad. El fondo de ojo es
normal, igual que el resto de la
exploracion fisica.

Se realizaron diversas pruebas
complementarias. El hemograma
fue normal salvo aislados linfoci-
tos atipicos en el frotis, con fos-
fatasa alcalina 501 u/l, GGT 185
u/l, ALT 384 u/l, AST 75 u/l y el
resto de la bioquimica normal. La
CPK, la aldolasa y la TSH fueron
normales. Los ANA negativos y
el espectro electroforético nor-
mal. El estudio de coagulacion,
la radiografia de térax y el elec-
trocardiograma fueron normales.
Se realiz6 puncién lumbar pre-
sentando en liquido cefalorraqui-
deo (LCR) 3 leucos/mm?, protei-
nas 290 mg/dl y glucosa 73
mg/dl. Se realiz6 serologia, resul-
tando positiva para VEB (IgM e
IgG anti VCA positivos) y para
IGG anti-varicela/zoster y negati-
va para VIH, VHS, brucela, lues
y virus respiratorios. En el elec-
tromiograma se observé que la
velocidad de conduccién sensiti-
va distal y la amplitud del poten-
cial sensitivo de los nervios me-
dianos y cubitales estaban en el
limite inferior de la normalidad.
No se visualizaron signos de blo-
queo motor en los segmentos ex-
plorados. La velocidad de con-
duccion sensitiva distal y
amplitud del potencial sensitivo
de los nervios surales fueron nor-
males. No se visualizaron signos
degenerativos en la musculatura
distal de miembros inferiores.
Ante el cuadro clinico, los hallaz-
gos exploratorios y las pruebas
complementarias realizadas se
lleg6 a la conclusion de cuadro
compatible con una polirradicu-
loneuritis inflamatoria aguda tipo
sindrome de Guillain-Barré pro-
bablemente en relacion con una
mononucleosis infecciosa. Se ini-
ci6 tratamiento con inmunoglo-
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bulina intravenosa a dosis de 25
g/dia durante 5 dias y de forma
progresiva se objetivo una impor-
tante mejoria clinica.

DISCUSION

La MI esta causada por el
VEB. El VEB tiene las caracteris-
ticas morfolégicas de los virus del
grupo herpes al que pertenece y
con los que comparte la capacidad
de latencia permanente en el orga-
nismo infectado. Contiene DNA
de doble cadena. Se pueden detec-
tar receptores para el VEB en lin-
focitos B y en células nasofaringe-
as, asi como, en menor
proporcién, en linfocitos no B.
Tras unirse al receptor, el VEB
entra en las células susceptibles y
fabrica multiples copias de su
DNA, que pueden incorporarse al
del huesped (DNA integrado),
aunque, la gran mayoria permane-
cerd como un episoma (DNA no
integrado). Cuando el DNA se in-
tegra o queda como episoma, la
célula se inmortaliza y comienza a
multiplicarse sin control aparente.

La infeccion es mas temprana
y mas prevalente en paises sub-
desarrollados y entre las clases
sociales mas bajas. Por motivos,
no bien conocidos, el cuadro cli-
nico de M1 es més frecuente
cuando la primoinfeccién se de-
sarrolla en el adulto joven que
cuando se adquiere en la infan-
cia. Por ello, la primoinfeccién
en los paises subdesarrollados
suele ser asintomatica, ya que
existe mayor riesgo de adquirirla
durante la infancia. La gran ma-
yoria de los adultos sanos tienen
evidencia seroldgica de infeccion
por VEB. Las reactivaciones pos-
teriores suelen ser asintomaticas.

El VEB se contrae probable-
mente por contacto intimo, en
particular a través de la saliva,
entre personas susceptibles y ex-
cretores asintomaticos del virus.
Es denominada también enferme-
dad del beso por ser una forma
frecuente de trasmisidn de la en-
fermedad.

Suele afectar a personas jove-
nes, entre 15 y 25 afios, con un
periodo de incubacion entre 30 y
45 dias. Presenta un periodo pro-
drémico, de caracteristicas gripa-
les, de 7 a 14 dias. Los sintomas
fundamentales podrian englobar-
se en tres grupos: gripales, farin-
gitis (generalmente asociado a
enantema del paladar, y que pue-
de ser indistinguible de la farin-
gitis estreptocdcica) y sintomas y
signos derivados de crecimiento
del tejido linfatico tales como
adenopatias y esplenomegalia.
Otras manifestaciones son la he-
patomegalia en el 50% de los ca-
sos y la alteracién de la bioqui-
mica hepatica hasta en el 80% de
ellos. El cuadro clinico tiene una
duracion entre 2 y 4 semanas.

En el estudio de la sangre peri-
férica se objetiva linfocitosis ab-
soluta (mas de 4.500 linfos/mm?)
o relativa (porcentaje de linfoci-
tos mayor del 50%). Entre el 10 y
el 20% de los linfocitos presen-
tan formas atipicas. El diagnésti-
co clinico puede confirmarse por
serologia, los anticuerpos heter6-
filos que pueden determinarse
mediante la prueba de Paul-Bun-
nell-Davidson o la prueba de
Monospot. Existe positividad en
el 40% de los casos durante la
primera semana, 60% en la se-
gunda y hasta el 90% en la terce-
ra, permaneciendo los anticuer-
pos elevados de 3 a 6 meses.
Técnicas mas especificas son la
determinacién de anticuerpos
contra la capside del VEB (IgM e
IgG anti VCA). Los VCA-IgM
son especificos de la fase aguda,
pueden encontrarse en mas del
90% de los pacientes, pero el ti-
tulo cae muy rapidamente y en
menos del 5% de los casos per-
manecen detectables mas de 4
meses. Por dltimo aparecen los
anticuerpos frente antigenos nu-
cleares del VEB (EBNA), lo ha-
cen tarde, entre las 3 y las 4 se-
manas, pero persisten positivos
de por vida.

El diagnéstico diferencial de-
be realizarse con las llamadas
mononucleosis heteréfilo-nega-
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tivas. La infeccién por CMV no
suele cursar con adenopatias ni
faringitis y tiene menor frecuen-
cia de esplenomegalia. La infec-
cién por toxoplasma suele tener
adenopatias cervicales pero no
generalizadas y raramente apare-
ce faringitis. Las hepatitis viri-
cas suelen cursar con mayor au-
mento de las transaminasas. La
rubeola presenta una erupcién
cutanea tipica. Se debe pensar
también en VIH, linfoma y leu-
cemia.

El tratamiento de la M1 es
fundamentalmente sintomatico.
Hasta el 30% de los pacientes
pueden tener una infeccién fa-
ringea simultanea con Strepto -
coccus pyogenes 0 por microor-
ganismos anaerobios que
requerira tratamiento asociado,
siempre que éste no sea ampici-
lina o amoxicilina. El ingreso
hospitalario estd indicado si
existen complicaciones o gran
afectacion general.

Las complicaciones son nu-
merosas, aunque infrecuentes:
anemia aplasica, purpura trom-
bopénica, obstruccion de la via
aerea por hiperplasia linfoide
masiva, rotura esplénica, neu-
monia, miocarditis, pericarditis,
pancreatitis, etc. Menos del 1%
de los pacientes desarrollan
complicaciones neurolégicas,
fundamentalmente en forma de
meningoencefalitis, que suele
ser de inicio agudo y grave, aun-
que la evolucion es, en general,
favorable a largo plazo. A veces
se presenta en forma de menin-
gitis aséptica. Otros cuadros
asociados a la Ml son los sindro-
mes de Guillain-Barré (SGB) y
de Reye, la paralisis facial peri-
férica, la neuritis Opticay la
mielitis transversa.

El SGB también se designa
polineuritis idiopéatica aguda o
polirradiculoneuritis inflamatoria
idiopatica®. En este sindrome se
produce una afectacion de los
nervios periféricos y de las raices
nerviosas. La lesion patoldgica
caracteristica es la desmieliniza-
cion segmentaria‘,
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Su incidencia es relativamen-
te baja, alrededor de un caso por
cien (habit./afio), sin existir una
predileccion geografica o gené-
tica, aunque la incidencia es al-
go mayor en varones. En més de
dos terceras partes de los casos
hay antecedentes de infeccidn
viral respiratoria o gastrointesti-
nal. Los virus méas frecuente-
mente implicados son los del
grupo herpes (CMV en el 13%,
VEB en el 10%)7. Mas reciente-
mente, el Campylobacter jejuni
ha sido descrito en pacientes con
SGB y antecedente de gastroen-
teritis. En el 5% de los casos se
asocia a Mycoplasma pneumo -
niae y en un 5-10% hay antece-
dente de procedimientos quirdr-
gicos. También se asocia con
linfoma y lupus eritematoso sis-

El SGB cursa con un cuadro
de tetraparesia flacida y arreflé-
xica con escasos sintomas sensi-
tivos®. Son caracteristicas las pa-
restesias en manos y pies. En la
mitad de los casos la debilidad
comienza de forma distal en los
miembros inferiores, y asciende
progresivamente en el curso de
1-3 semanas hasta afectar a la
totalidad del cuerpo. En los ca-
S0S mas severos se produce pa-
ralisis de los musculos respirato-
rios. La afectacion es siempre
simétrica 'y en el 50% de los ca-
sos puede existir una paralisis
facial bilateral, que en algunas
ocasiones puede asociarse a
afectacion de otros pares cranea-
les, como son los que inervan la
lengua (1X) y la musculatura de-
glutoria (X). Los sintomas auto-
némicos incluyen taquicardia,
hipotensidn postural, hiperten-
sién, sintomas vasomotores y re-
tencién urinaria. La recupera-
cioén del cuadro suele comenzar
entre 2 y 4 semanas después de
cesar la progresion, que puede
durar meses. Aunque la mayoria
de los pacientes presentan una
buena recuperacion, la enferme-
dad tiene una mortalidad asocia-
da del 5% y en el 50% de los ca-
sos deja alguna secuela. Se

consideran factores de un mal
prondstico la edad avanzada, la
progresion rapida de la enferme-
dad, la necesidad de ventilacion
artificial y, sobre todo, la afecta-
cion axonal®.

En el liquido cefalorraquideo
es tipica la elevacion de las pro-
teinas sin celularidad (diso-
ciacion albuminocitolégica). Las
proteinas son generalmente nor-
males durante los primeros dias
de la enfermedad, presentan una
elevacion tras la primera semana
de evolucién y se mantienen al-
tas durante meses. Los hallazgos
electrofisioldgicos son compati-
bles con una desmielinizacién
proximal.

Son variantes clinicas: el sin-
drome de Miller-Fisher que se
manifiesta inicialmente por ata-
xia, arreflexia y oftalmoplejia
externa, pero a menudo aparece
debilidad en las fases avanzadas
de la enfermedad (la paciente
de nuestro caso presentaba un
antecedene de tio paterno con
este sindrome). Otras variantes
son: polineuritis craneal, la
disautonomia aguda y una for-
ma crénica progresiva o recidi-
vante®.

Aunque la mayoria de los
SGB son idiopaticos, se debe re-
cordar que varias enfermedades
pueden producir un cuadro simi-
lar (porfiria, difteria, hepatitis,
canceres, sida, lupus, ....).

El tratamiento consiste bésica-
mente en la aplicacion de medi-
das de soporte, aunque la plasma-
féresis también puede ser
importante. En grandes estudios
clinicos multicéntricos y contro-
lados de EE.UU. y Europa se ha
demostrado el efecto beneficioso
de la plasmaféresis si se inicia en
las dos primeras semanas de la
enfermedad. La administracion
intravenosa de inmunoglobulinas
en dosis elevadas (2 g/kg de peso
corporal durante 5 dias) es tan
eficaz como la plasmaféresis y
mas sencilla. Por el contrario, el
tratamiento con glucocorticoides
no ha demostrado ninguna efica-
Ciall‘lz.
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