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Elsindrome de Fisher-Bickerstaff forma parte del espectro clinico del sindrome anti-GQ1b. Se
trata de un cuadro de polineuropatia inmunomediada, donde se evidencia un solapamiento
entre el sindrome de Miller Fisher, caracterizado clinicamente por oftalmoplejia, ataxia y
arreflexia, y la encefalitis de Bickerstaff, donde, a diferencia del anterior, existe déficit de
vias largas con alteracién del estado de consciencia, oftalmoplejia y ataxia. El diagnéstico
se realiza sobre la en base de la presentacién clinica, considerando que, dado el mecanismo

patogénico comun, el cuadro puede presentar caracteristicas de ambas entidades.
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Fisher- Bickerstaff syndrome is part of the clinical spectrum of the syndrome known as
anti-GQ1b. Itis an immune-mediated polyneuropathy, which showed overlap between Miller
Fisher syndrome, characterized clinically by ophthalmoplegia, ataxia and areflexia, and Bic-
kerstaff encephalitis, unlike the previous one where there is a shortage of long tracts with
altered state of consciousness accompanying ophthalmoplegia and ataxia. The diagnosis
will be made by the clinical presentation, considering that, given the common pathogenic

mechanism may have characteristics of both entities.
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Introduccién

El sindrome de Miller Fisher (SMF) ha sido considerado
tradicionalmente como una variante clinica de la polirradi-
culoneuropatia inflamatoria idiopética aguda o sindrome de
Guillain-Barré (SGB). Se caracteriza por la triada de oftalmople-
jia, ataxia y arreflexia; y fue descrito por Charles Miller Fisher
en 1956' como diagnéstico diferencial de un evento isquémico
agudo de tronco.

La encefalitis de tronco de Bickerstaff (EB) se caracteriza
por alteracién del estado de consciencia, ataxia, oftalmople-
jla y signos de vias largas, tales como respuestas plantares
extensoras o hemihipoestesia.

Estudios recientes identificaron que ambos sindromes se
asocian a la presencia de anticuerpos anti-GQ1lb y se ha
propuesto que ambos cuadros clinicos conforman el espec-
tro del sindrome de anticuerpos anti-GQ1b. Se ha propuesto
denominar sindrome de Fisher-Bickerstaff a los cuadros que
comparten caracteristicas clinicas de ambas afecciones.

En cuanto al tratamiento de estas entidades, existe en
la actualidad escasa evidencia sobre la indicacién de la terapia
con inmunoglobulina?, considerando el curso benigno de esta
enfermedad?®.

Se presenta el caso de una paciente con diagndstico ini-
cial de accidente cerebrovascular que presentd trastorno de
la consciencia, ataxia, oftalmoplejia y arreflexia asociado a
anticuerpos anti-GQ1b positivos. Asimismo, realizaremos una
breve revisién de lo descrito en la literatura internacional.

Caso clinico

Mujer de 70 afios, antecedentes de hipertensién arterial, cua-
dro gripal un mes previo al ingreso. Comienza en forma sibita
con nauseas, vomitos, vértigo, disartria y deterioro del estado
de consciencia. Es admitida en un hospital regional, diagnos-
ticindose accidente vascular de tronco encefalico. Tres dias
después es dada de alta con remisién del cuadro de inicio,
constatdndose franca ataxia sensitiva para la marcha, leve
ataxia cerebelosa en miembros, oftalmoparesia severa bila-
teral, diplopia, ptosis parcial derecha con pupilas isocéricas
reactivas, parestesias distales en los 4 miembros, arreflexia
global y sin debilidad muscular. Tomografia computarizada
de encéfalo sin contraste: normal. Resonancia magnética (RM)
y angio-RM muestra pequeias imdagenes de tipo microangio-
patico bihemisféricas, sin lesién en el tronco encefalico, con
difusién negativa (fig. 1). El liquido cefalorraquideo (LCR) evi-
dencia disociacién albuminocitolégica (2 células por mm? y
proteinas de 70 mg %; restantes valores, dentro de pardmetros
normales). El estudio de neuroconduccién (tabla 1) muestra
una disminucién de la amplitud de los potenciales de accién
muscular compuestos al explorar nervios peroneos de ambos
lados y cubital derecho; latencias distales motoras levemente
prolongadas de ambos nervios medianos, con disminucién
leve de la velocidad de conduccién motora del nervio mediano
derecho; latencias sensitivas de los nervios mediano derechoy
cubital derecho prolongadas, con amplitudes y velocidades de
conduccién sensitivas disminuidas; sin respuesta al explorar
ambos surales. Se realiza una determinacién de anticuer-
pos antigangliésidos por el método de enzimoinmunoanalisis

indirecto, con valores de referencia para los distintos ganglié-
sidos: menor del 30%, negativo; de 31 a 50%, positivo débil;
de 51 a 150%, positivo, y mayores de 150%, positivo fuerte.
Presenta anti-GQ1b 111% (positivo) y anti-GD1la 50% (posi-
tivo débil), confirmando sospecha diagnéstica de sindrome
de Fisher-Bickestraff. Inicia tratamiento con inmunoglobulina
humana por via intravenosa (IGIV), desarrollando a las 24 h
paresia facial periférica izquierda y diplejia facial 48 h des-
pués, no progresando el cuadro con otros sintomas o signos
de debilidad. Durante el curso del tratamiento con IGIV evolu-
ciona sin parestesias y deambula sin ayuda, persistiendo leve
inestabilidad, evidencidndose mejoria de la motilidad ocular
en todas las direcciones, en especial en la mirada vertical.

Discusién

En 2001, Odaka et al. introdujeron el término «sindrome anti-
GQ1b» para referirse a diferentes afecciones donde puede
encontrarse el anticuerpo IgG anti-GQ1b*, indicando un meca-
nismo patogénico comun.

El SMF, la oftalmoparesia aguda (OA), la EB y el SGB serian
parte del espectro continuo de este sindrome”.

La patogénesis estaria explicada por mimetismo mole-
cular, donde los anticuerpos generados contra diferentes
microorganismos generan reaccién cruzada con epitopos
estructuralmente homologos de los nervios o el tronco
cerebral®. Esta teoria es apoyada por estudios epidemiolégi-
cos que evidenciaron antecedentes de infecciones bacterianas
(Campylobacter jejuni’, Haemophilus influenzae®) y virales
(citomegalovirus, virus de Epstein-Barr)’, tal como presentd
nuestro paciente. Tanto en los pares 11, Iv y VI (a nivel nodal
y paranodal®), como en cerebelo y los ganglios de las raices
dorsales’, se detecta una mayor concentracién en superficie
celular del tetrasialogangliésido GQ1b, ligando de la IgG. Esto
explicaria los hallazgos clinicos. El anticuerpo anti-GQ1b se
liga también a la unién neuromuscular, causando una masiva
liberacién de acetilcolina desde las terminales nerviosas, pro-
duciendo bloqueo del terminal nervioso motor, alterando la
transmisién®.

El SGB posee una incidencia mundial de 1-2 cada 100.000
habitantes'"'? y es la causa mds frecuente de parélisis fl4-
cida de rapida instalacién. El 25% inicia con parestesias
ascendentes, presentdndose dolor lumbar en el 50%'12. Res-
pecto del compromiso ventilatorio, el 30% evoluciona con
requerimiento de asistencia ventilatorial'. Asimismo, es fre-
cuente observar compromiso autonémico. El 50% de los
pacientes desarrollan compromiso de pares craneanos, un
50% debilidad facial bilateral, un 50% debilidad orofaringea
y de un 10 a 20% cierto grado de compromiso ocular'>'3, En
ocasiones, se acompana de edema de papila, posiblemente
asociado a un déficit en la absorcién del LCR consecuente a la
hiperproteinorraquia®®. Existen diferentes subtipos patolégi-
cos, siendo el mas frecuente de desmielinizacién segmentaria
multifocal. Considerado clasicamente como un cuadro mono-
fasico, se describe hoy una recurrencia del 7% en un periodo
promedio de 7 afios™*.

El SMF tiene una incidencia anual de alrededor de un
paciente por millén’. Representa del 1 al 25% de todos los
SGB y es mas frecuente en hombres®. En un estudio reciente
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