
Introducción
La fisiopatología y la localización anatómica de la encefali-

tis benigna de Bikerstaff (EB) y del síndrome de Miller Fisher
(SMF), siguen siendo un tema a debate.

Bickerstaff en 1951(1), describió un cuadro de encefalitis del
tronco cerebral, caracterizado por oftalmoplejía, ataxia y buen
pronóstico. Fisher en 1956(2), publicó tres pacientes con oftal-
moplejía, ataxia y arreflexia a los que consideró variantes inu-
suales del síndrome de Guillain-Barré (SGB). Blennow en 1968(3)

y Gamstorp en 1974(4), acuñaron el término encéfalo-mielo-ra-
dículo-neuropatía para referirse a aquellos pacientes que pre-
sentan SGB y afectación concomitante del sistema nervioso cen-
tral (SNC). Al-Din en 1987(5), propuso que el SMF y la EB cons-
tituían los extremos de un síndrome con un amplio aspectro clí-
nico al que denominó: el síndrome de la oftalmoplejía-ataxia-
arreflexia (SOAA) y cuya base fisiopatólogica según el mismo
autor, estaba en relación a “una respuesta de hipersensibilidad
frente a agentes infecciosos”. Algunos autores(6,7) de acuerdo con
la hipótesis de Fisher, justifican las manifestaciones clínicas del
SOAA, en base a una lesión situada en el sistema nervioso peri-
férico. Otros(8-13), postulan que es el tronco del encéfalo la es-
tructura anatómica afectada en el SOAA. 

En 1988 Yllias(14), encontró anticuerpos antigangliósidos en
pacientes afectos de SGB; Chiba en 1992(15), identificó anti-
cuerpos anti-GQ1b en el suero de pacientes diagnosticados de
SMF y en 1996 Yuki(16), ha demostrado la presencia de los mis-
mos anticuerpos en enfermos afectos de EB, SMF e incluso en
pacientes con episodios de parálisis aguda de la musculatura ex-
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Resumen. Objetivo: Comprobar si los pacientes pediátricos afectos
de encefalitis benigna del tronco cerebral (síndrome de Bickerstaff) y el
síndrome de Miller Fisher constituyen los extremos de una misma
entidad nosológica a la que, en adultos, se le ha dado el nombre de
síndrome de oftalmoplejía-ataxia-arreflexia.

Pacientes y métodos: El grupo de pacientes estudiado está
compuesto por tres enfermos de nuestro centro junto con los 24 hallados
en la revisión de la literatura pediátrica en inglés y en castellano, que
cumplen los criterios diagnósticos del síndrome oftalmoplejía-ataxia-
arreflexia. La localización topográfica de la lesión en el sistema
nervioso de estos pacientes se realizó siguiendo unos criterios
previamente establecidos, utilizando los datos clínicos y los exámenes
complementarios.

Resultados: Del total de 27 pacientes estudiados, en 9 se llegó a un
diagnóstico topográfico de certeza; ninguno sufría afectación exclusiva
del sistema nervioso periférico, 6 presentaban afectación del sistema
nervioso central y en 2 la afectación era mixta. En otros 12, la
localización topográfica de la lesión era probable; en 3 de ellos asentaba
en el sistema nervioso periférico, en 2 en el sistema nervioso central y
en 7 era mixta. En los 7 pacientes restantes no constaban datos
suficientes en la historia para poder ser clasificados adecuadamente. 

Conclusiones: El síndrome oftalmoplejía-ataxia-arreflexia también
puede observarse en Pediatría. En este grupo de edad predomina la
afectación del sistema nervioso central, bien sea aislada o asociada a
afectación del sistema nervioso periférico.
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OPHTALMOPLEGIA-ATAXIA-AREFLEXIA IN PEDIATRICS.
THREE NEW PATIENTS AND REVISION OF THE LITERATURE

Abstract. Objective: The objective of this study was to investigate
if pediatric patients with benign brainstem encephalitis (Bickerstaff
Syndrome) or with Miller-Fisher Syndrome are the extremes of the
same nosological entity which, in adults, has been named
ophalmoplegia-ataxia-areflexia syndrome.

Patients and methods: The subjects included in the study were three
patients of our institution and 24 patients found in the revision of the
English and Spanish pediatric literature who fulfilled the diagnostic
criteria of ophtalmoplegia-ataxia-areflexia syndrome. The topographical
location of the lesion in the nervous system was based on previously
established criteria by using clinical and complementary studies.

Results: Of the 27 patients included in the study we were able to
reach an accurate topographical diagnosis in 9. None had an exclusive
involvement of the peripheral nervous system, (6) had exclusively
central nervous system involvement and 2 showed involvement of both
system. In 12, the topographical location of the lesion could be only
ascertained as probable; 3 of them in the peripheral nervous system, 2 in
the central nervous system and mixed involvement in 7. In the
remaining 7 patients there were insufficient clinical data to allow
topographical classification.

Conclusions: The ophtalmoplegia-ataxia-areflexia syndrome can
also be found in pediatric patients. The lesion in the majority of patients
in this age group is located in the central nervous system, either alone or
combined with peripheral nervous system involvement.

Key words: Brainstem encephalitis. Bickerstaff encephalitis. Mill-
Fisher syndrome. Pediatrics.



traocular, lo que sugiere una fisiopatología inmunológica común
entre estas tres entidades. 

Nuestro propósito es aportar tres pacientes a los 24 descri-
tos hasta nuestros días en la literatura pediátrica y comprobar si
la hipótesis de Al-Din se cumple en estos 27 enfermos.

Pacientes y métodos 
Se revisaron las historias clínicas registradas en la Sección

de Neurología del Hospital Materno-infantil Vall d’Hebron de
Barcelona durante el período 1985-1995 y los pacientes pediátri-
cos descritos desde 1950 en la literatura en inglés y en español, ba-
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Tabla I Resultados de la revisión de la literatura

Autor/ Sexo Años Antec. Oftalmoplejía Otros Ataxia ROTs Evol Clínica Neuro EEG PEATC ENG Clínica Localización
año/caso PPCC SNC imagen SNP Anatomica

Bickerstaff m 11 i sí V VII IX X sí 0 B + np np np np + Mp
195724 XI XII
Van Allen 1964 f 12 ? sí VII sí 0 B ? ? ? ? ? ? di
caso 121

Van Allen 1964 f 7 ? sí VII sí 0 B ? ? ? ? ? ? di
caso 221

Munsat 1965 m 5 i sí VII sí 0 B - np ? ? ? - di
caso 121

Patel 196622 f 6 ? sí no sí 0 B ? ? ? ? ? + MFp 
Bell 1970 m 5 i sí VII sí 0 B + - - np - + Mp
caso 119

Bell 1970 f 7 i sí no sí ↓ B + np + np np - EB
caso 321

Qagundah 197025 f 2 no sí VII sí 0 B + np - np np + Mp
Yalaz 197110 m 8 i sí VII sí 0 B ? ? ? ? ? - di
Ford 197310 ? 10 i sí no sí ↓ B ? ? ? ? ? ? di
Rao 197421 m 5 ? sí VII sí 0 B ? ? ? ? ? ? di
Trips 197520 ? 6 i sí no sí 0 B ? ? + ? - - EBp
Marks 197721 m 8 pi sí VII sí 0 B - - + np - - EBp
Derakhshan 19799 f 7 no sí VII sí ↓ B - + np np np - EB
Becker 1981 f 7 i sí no sí 0 B - np + np + - Mp
caso 110

Becker 1981 m 12 i sí no sí 0 B + ? + np + + M
caso 210

Becker 1981 f 12 pi sí no sí 0 B - - + np + - Mp
caso 310

Al-Din 1982 m 2 i sí VII sí 0 B - np - np np ? di
caso 311

Al-Din 1982 m 12 i sí no sí 0 B + - + np np + Mp
caso 1111

Al-Din 1982
caso 1511 m 8 i sí IX X sí 0 B - np np np np + MFp
Casquero 198517 f 3 i sí VII IX X sí 0 B + - + np np - EB
Zasorin 198513 m 8 i sí VII sí 0 B + + np - np - EB
Jamal 198823 m 15 i sí VII sí 0 B - - - - + - MFp
Villalobos 199518 m 12 no sí VII sí ↓ B + - - - - - EB
1997 m 3 i sí VII IX X sí 0 B + + + + - - EB
caso 1 
1997 m 6 i sí VII sí 0 B - - - - + - Mp
caso 2
1997 f 11 i sí VII sí 0 B - - + - + + M
caso 3

nº :(número en superíndice) referencia bibliogràfica, i : infección / pi: picadura insecto, PPCC: pares craneales, 0 : arreflexia / ↓ : hiporreflexia, 
B : buena evolución, np : no practicado/a, ? : no consta, di : datos insuficientes, Mp : mixto probable / M: mixto, EB : encefalitis de Bickerstaff / 
EBp: ídem probable, MFp : Miller Fisher probable, + : presencia de,  - : ausencia de (normalidad)



jo el nombre de SMF, EB o SOAA. Se aceptó como SOAA sólo
aquellos pacientes que cumplían con las siguientes características:
1) historia de proceso infeccioso reciente (o picadura de insecto),
2) afectación múltiple de pares craneales, 3) ataxia, 4) abolición o
disminución de reflejos osteotendinosos (ROT) y 5) evolución fa-
vorable. Todos los enfermos seleccionados fueron adscritos, en
función de sus hallazgos clínicos y del resultado de las explora-
ciones complementarias, a uno de los siguientes grupos de loca-
lización: 1º afectación del SNC, 2º afectación del sistema nervio-
so periférico, 3º afectación mixta. Dado que la información para
determinar la topografía de la lesión en las descripciones de los
pacientes publicados no era homogénea, nos vimos obligados a
subdividir los grupos de localización en tres subgrupos: a) loca-
lización “cierta”, b) “probable” y c) “datos insuficientes”. Dentro
del subgrupo de localización “cierta” en SNC incluimos a los pa-
cientes que presentaban uno o más de los siguientes hallazgos clí-
nicos: depresión del nivel de consciencia, irritabilidad, síndrome
cerebeloso, alteración del patrón respiratorio sin lesión pulmonar;
junto con anomalías en alguna de las siguientes exploraciones com-
plementarias: resonancia magnética (RM), tomografía axial com-
putarizada (TAC), electroencefalograma (EEG) o potenciales evo-
cados auditivos del tronco cerebral (PEATC). Dentro del subgru-
po de afectación “cierta” del sistema nervioso periférico se in-
cluyeron los enfermos que presentaban debilidad muscular y/o ano-
malías en la sensibilidad, junto con alteración de alguna de las
siguientes exploraciones complementarias: electromiografía (EMG),
velocidad de conducción nerviosa: motora, sensitiva y/o mixta
(VCN), onda F o respuesta H. Dentro del subgrupo de afectación
mixta se incluyeron aquellos pacientes con uno o más hallazgos
(clínicos, junto con exploraciones complementarias que los per-
mita explicar) de cada uno de los otros dos subgrupos. Todos aque-

llos pacientes que no satisfacían por completo los criterios pro-
puestos, pero permitían deducir razonablemente el lugar anatómi-
co de la lesión, fueron adscritos al subgrupo de localización “pro-
bable”. Finalmente, el conjunto de pacientes publicados en cuya
descripción no constaban datos suficientes, fueron excluidos del
estudio (subgrupo c: datos insuficientes).

La revisión de la casuística de nuestro hospital ha permitido
identificar tres pacientes que cumplen los criterios de selec-
ción expuestos. A continuación, presentamos la descripción de
estos pacientes.

Casuística
Paciente nº1 

(Fargas A, Roig M, Vázquez E, Fitó A. Brainstem involve-
ment in a child with the ophtalmoplegia-ataxia-areflexia syn-
drome. (En prensa) Pediatric Neurology,1997). 

Varón de 3 años ingresa en nuestro centro por disminución
del nivel de consciencia, oftalmoparesia y ataxia. Nueve días an-
tes había iniciado cuadro febril con aftas orales y amigdalitis,
por lo que fue tratado con claritromicina y remitió a los 6 días.
Cuarenta y ocho horas antes del ingreso presentó astenia, som-
nolencia e irritabilidad. Veinticuatro horas antes del ingreso pre-
sentaba dificultad en la marcha cayendo incluso al suelo sin per-
der la consciencia, aumento de la somnolencia y de los acce-
sos de irritabilidad, dificultad progresiva en el lenguaje y fi-
nalmente tendencia a pausas respiratorias por lo que requirió in-
tubación y cuidados intensivos.

La exploración física inicial mostraba: estado general afec-
tado. Tª rectal 39,5ºC. TA 122/95. Orofaringe ligeramente con-
gestiva, una afta residual en mucosa yugal izquierda. Roncus y
subcrepitantes en ambas bases pulmonares. Somnolencia con
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Tabla II Distribucion por grupos de localización y por nivel de certeza de la orientación diagnóstica 
otorgada 

Localización anatómica Cierta Probable Datos
(nº pacientes) Insuficientes

Central o Bell caso 3 Trips
Encefalitis de Bickerstaff Derakhshan Marks

(8) Casquero
Zasorin

Villalobos
Actual caso 1

Mixta Becker caso 2 Bickerstaff Van Allen caso 1
(9) Actual caso 3 Bell caso 1 Van Allen caso 2

Qagundah Munsat
Becker caso 1 Yalaz
Becker caso 3 Ford

Al-Din caso 11 Rao
Actual caso 2 Al-Din caso 3

Periférica o — Patel
Síndrome de Miller Fisher Al-Din caso 15

(3) Jamal



accesos de irritabilidad. Pausas respiratorias superiores a 20 se-
gundos. Pupilas isocóricas. Reflejo fotomotor y consensual con-
servados. Paresia moderada de los pares craneales VI y VII, (más
acusada en lado izquierdo). Paresia leve de IX, X y XII pares
craneales (protrusión lingual, dificultad en la deglución). Fuerza
conservada, hipotonía generalizada moderada. ROTs conserva-
dos inicialmente aboliéndose en las primeras 12 horas. Reflejo
cutaneoplantar en flexión. No signos meníngeos. Fondo de ojo
normal. Resto de exploración neurológica imposible de practi-
car dada la situación del paciente. Resto de exploración física
normal. A los 6 días, con el paciente extubado, se comprueba
correcta conexión ambiental, leve paresia bilateral del VI y VII
pares craneales, (más acusado en la izquierda), disartria, disfo-
nía, disfagia leve y dismetría dedo-nariz y talón-rodilla. El tono
había vuelto a la normalidad. Los ROT eran débiles y difíciles
de obtener. La marcha era aún insegura, pero no precisaba apo-
yo. 

Las exploraciones complementarias mostraron: hemograma
recuento y fórmula 30.600 leucocitos con desviación a la iz-
quierda y proteína C reactiva (PCR) 7,6 mg/dL. Glucosa, amo-
nio, electrólitos, pH y exceso de base eran normales. La bús-
queda de anticonvulsivantes, benzodiazepinas y antidepresi-
vos tricíclicos en plasma y orina resultó negativa. Líquido ce-
falorraquídeo (LCR) normal. Radiografía de tórax normal. El
cultivo de exudado nasofaríngeo fue positivo para Haemophilus
influenzae siendo el resto de cultivos y serologías practicados
los días 1 y 17 del ingreso para virus, bacterias y hongos, to-
dos ellos negativos. TAC con y sin contraste: normal. La RNM
practicada a las 20 horas del ingreso presentó una evidente se-
ñal hiperintensa en T2 localizada en la sustancia blanca, debajo
del suelo del cuarto ventrículo. El EEG mostraba ondas lentas
de elevada amplitud a nivel occipital, bilateralmente. El estudio
neurográfico (ENG) (formado por onda F, VCN y EMG) prac-
ticado los días 15 y 22 de ingreso resultó completamente nor-
mal, así como la polisomnografía nocturna practicada el día pre-
vio al alta donde se encontró un patrón respiratorio normal.

A los 20 días del ingreso fue dado de alta persistiendo pare-
sia del VI par craneal, disartria y disfonía leve. En los controles
practicados a los 4 y 12 meses del ingreso la exploración física
fue normal.

Paciente nº2
Varón de 6 años de edad es remitido a nuestro hospital por

diplopía, siendo ingresado para valoración. La semana previa
había iniciado catarro de vías altas y 2 días antes del ingreso co-
menzó episodios de cefalea y diplopía. 

La exploración física mostraba: buen estado general,
Tª:36,5ºC. Ptosis palpebral bilateral más acusada en párpado su-
perior derecho. Estrabismo divergente de ojo derecho. Limitación
de la mirada hacia arriba y hacia abajo con nistagmus vertical al
intentarlas. Signos de oftalmoplejía internuclear con parálisis de
la aducción de ambos ojos al mirar lateralmente y nistagmus di-
sociado del ojo abducto. Pupilas isocóricas. Reflejo fotomotor
y consensual conservados. Fondo de ojo normal. Marcha dis-

cretamente inestable con giro correcto, aumentando la inestabi-
lidad al hacer la maniobra de tándem. Ausencia de ROT en ex-
tremidades inferiores siendo de intensidad normal pero difíciles
de obtener en las superiores. Reflejo cutaneoplantar en flexión.
Romberg y signos meníngeos negativos. Fuerza y tono muscu-
lar conservados. Sensibilidad normal. Resto de exploración fí-
sica normal. Las exploraciones complementarias mostraron: he-
mograma recuento y fórmula, bioquímica basal con proteino-
grama: dentro de la normalidad. LCR: 20 células, proteínas (Prot)
135 mg/dL y glucosa normal. Serologías y cultivos en sangre
y LCR: negativos. EEG y PEATC normales. ENG normal ex-
cepto ausencia de respuesta H (músculo sóleo) bilateral. TAC
craneal normal.

A los 8 días del ingreso fue dado de alta, persistiendo no obs-
tante la paresia de la musculatura extrínseca de los ojos y del VII
par craneal, además de la arreflexia. En un control practicado al
cabo de 1 año y 7 meses, aún presentaba arreflexia y ausencia
de respuesta H, siendo el resto de la exploración física normal.
Posteriormente el paciente dejó de acudir a consultas externas. 

Paciente nº3
Niña de 11 años de edad ingresa por sarampión hemorrági-

co asociado a diplopía, hipomimia facial y dificultad en la mar-
cha. Tres días antes del ingreso inició exantema y síndrome fe-
bril, empezando 48 horas después un cuadro de dificultad en la
visión, marcha tambaleante, adormecimiento de extremidades y
sacudidas de éstas y de párpados del ojo izquierdo. 

La exploración física inicial destacaba: estado general afec-
tado, exantema hemorrágico morbiliforme en cara y tronco.
Buena conexión ambiental. Anisocoria (D:2 / I:4). Ptosis pal-
pebral de predominio izquierdo sin fatigabilidad, paresia del VI
par craneal bilateral y diplejía del VII. Hipotonía de predominio
proximal. Fuerza conservada. Escasa movilidad de parrilla cos-
tal que obliga a respiración abdominal. Arreflexia. Reflejo cu-
taneoplantar indiferente. Disadiadococinesia. Dismetría. Ataxia
troncal y de las extremidades (temblor intencional). Sensación
de hormigueo en pies y plantas con sensibilidad superficial y
profunda conservadas. Fondo de ojo normal. Resto de explora-
ción física normal. Las exploraciones complementarias revela-
ron: Ig M 183 mg/dL, siendo el resto de la analítica sanguínea
normal. No disociación albúmino-citológica ni aumento signi-
ficativo de IgG en LCR repetido a las 3 semanas. Serología ini-
cial en sangre positiva significativamente para sarampión (IgG),
disminuyendo los títulos al cabo de un mes y siendo negativa en
LCR en las dos determinaciones. El EEG inicial presentaba afec-
tación neuronal global moderada con foco de lentificación tem-
poral izquierdo que fue mejorando hasta el 15º día de evolución.
El ENG mostraba bloqueos en la onda F, baja amplitud en ex-
tremidades inferiores, afectación sensitiva, y discreta lesión mo-
tora facial. PEATC normales. TAC craneal normal.

Fue dada de alta a los 10 días del ingreso presentando leve
paresia del VI, mínima ataxia y arreflexia global. En el control
practicado a los 5 meses después del alta persistía la arreflexia
y el temblor intencional. Al cabo de un año se encontraba arre-
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fléxica, sin embargo, el ENG era normal. La RM practicada a
los 3 años del alta fue también normal. En la visita pasados 4
años permanecía arrefléxica y fue dada de alta.

Resultados
Los hallazgos clínicos y los exámenes complementarios de

los 27 pacientes revisados configuran la tabla I.

Discusión
La incidencia del SOAA en la edad pediátrica no está aún

bien establecida. Si nos basamos en la revisión de los pacien-
tes pediátricos publicados en la literatura de los últimos 40 años
encontramos sólo 24 pacientes con SOAA, lo cual indica que se
trata de una rareza. La revisión de nuestra casuística de los últi-
mos 10 años pone de manifiesto 3 enfermos con SOAA de apro-
ximadamente 7.000 pacientes atendidos en consultas de neuro-
logía infantil, lo cual también apoya la baja incidencia de este
síndrome y concuerda con el escaso número de pacientes con
SOAA publicados en el Estado Español(17,18). 

Los tres nuevos enfermos que presentamos satisfacen los cri-
terios necesarios para establecer el diagnóstico de SOAA. Las
manifestaciones clínicas del primer paciente unidas a la deses-
tructuración difusa de su EEG, los hallazgos en la RM y a la nor-
malidad de los estudios ENG permiten establecer como “cier-
to” el diagnóstico de EB. En el segundo paciente, la ofalmople-
jía internuclear localiza la lesión en el SNC, sin embargo, en dos
ENG practicados con 18 meses de diferencia, la ausencia de res-
puesta H nos hizo considerar la posibilidad de una lesión con-
comitante en el sistema nervioso periférico, por lo que, final-
mente lo clasificamos como afectación mixta “probable”. En el
tercer paciente, el síndrome cerebeloso y las alteraciones en el
EEG son difícilmente explicables sin una lesión en el SNC. La
sensación de hormigueo en extremidades, junto con los hallaz-
gos en los ENG (bloqueos de la onda F y enlentecimiento de las
VCN), no dejan lugar a dudas respecto a la afectación conco-
mitante del sistema nervioso periférico y por tanto lo clasifica-
mos como forma mixta “cierta”. 

Aplicando los criterios mencionados en el apartado de pa-
cientes y métodos sobre los enfermos publicados en la literatu-
ra inglesa encontramos 5 pacientes con EB, es decir: SOAA cu-
ya lesión se sitúa en el tronco del encéfalo(9,13,17,18,19[caso 3]). Los
enfermos descritos por Trips en 1975(20) y Marks en 1977(21), po-
drían ser considerados de localización indiscutible en el SNC,
ya que el EEG era patológico y las VCN normales, pero la fal-
ta de datos clínicos acompañantes nos impide establecer el lu-
gar de la lesión con certeza, por lo que los consideramos EB
“probables”. 

Tres pacientes cumplen de manera parcial, los criterios que
indican afectación del sistema nervioso periférico o SMF(11[ca-

so15],22,23). El enfermo descrito por Jamal en 1988(23), no presen-
taba clínica que permitiese la localización anatómica de la le-
sión. La TAC y el EEG eran normales. Las ondas F, en cam-
bio, fueron patológicas al principio y se normalizaron pocos dí-
as después. La respuesta H se mantenía alterada a los 6 meses y

no se normalizó hasta un año después del inicio de los síntomas.
En los otros dos pacientes(11[caso15],22) se halló clínica, pero no se
demostró lesión periférica mediante exploraciones complemen-
tarias. Se trata por tanto de tres formas “probables”. 

Dentro del grupo de afectación mixta, el paciente descrito
por Becker en 1981(10[caso2]) es el único que cumple con los cri-
terios propuestos. Hemos clasificado como afectación mixta
“probable” a los otros dos pacientes descritos por este autor por-
que a pesar de que el EEG y los ENG fueron patológicos no pre-
sentaron ninguna manifestación clínica acompañante a la OAA.
Sin embargo, el diagnóstico de localización en estos enfermos
debe ser considerado más fidedigno que en aquellos pacientes
en los que la clínica sugirió afectación de ambos sistemas, pe-
ro no se practicaron o resultaron normales las exploraciones com-
plementarias(11[caso11],19[caso1],24,25).

En síntesis, la revisión de los enfermos por grupos de loca-
lización y según la certeza de la orientación diagnóstica otorga-
da se especifica en la tabla II.

El primer paciente de nuestra serie creemos que merece aten-
ción especial por varias razones. En primer lugar, es interesan-
te destacar que las TAC con y sin contraste fueron normales, pe-
ro la RM practicada a las pocas horas de la TAC, demostró una
zona hiperintensa en T2 que afectaba exclusivamente al tronco
cerebral. En la revisión de la literatura hemos encontrado que
las TAC fueron practicadas sólo en 7 pacientes(9,10[caso3],11[caso11],

13,17,19[caso1],21). Dos de ellos(9,13) tenían imágenes hiperdensas en la
TAC contrastada. En los otros 5 pacientes(11[caso11],10[caso3],19[caso1],17,21)

la TAC fue normal a pesar de que la clínica sugería lesión en
el SNC. Villalobos(18), publicó el primer paciente en edad pe-
diátrica afecto de SOAA, con imagen patológica en la RM; el
control realizado a los dos meses fue normal, aunque la clínica
ya había desaparecido a los 20 días del inicio del cuadro clíni-
co. La RM es mucho más sensible que la TAC para identificar
signos inflamatorios o edema en el SNC(26,27). Por estos motivos
estamos de acuerdo con los que consideran la RM el método más
adecuado para el diagnóstico de los SOAA con sospecha de le-
sión en el SNC, tanto al inicio del cuadro, como durante el se-
guimiento (aunque no coincida totalmente con la clínica). En se-
gundo lugar, el hallazgo de un título elevado de anticuerpo an-
tigangliósido GM1 en nuestro primer paciente corrobora la hi-
pótesis de una base fisiopatológica de tipo autoimmune. Yuki en
1996 ha encontrado el anticuerpo específico antiGQ1b, tanto en
pacientes con SMF, EB, SGB e incluso en pacientes con paráli-
sis aguda de la musculatura extraocular(16), acaecida después de
infección. Por este motivo y de acuerdo con otros autores(15),
se ha considerado que el AC GQ1b es el responsable de la of-
talmoplejía. Creemos que no es posible atribuir a este AC la au-
toría del SOAA y aunque el resultado de la revisión está de acuer-
do con la hipótesis espectro de Al-Din, la ausencia de enfermos
en el grupo de afectación periférica aislada no está aún resuel-
to. Es necesaria la recogida de nuevos casos y su estudio ex-
haustivo (RM, ENG y AC) para esclarecer la etiopatogenia del
SOAA.

En conclusión: 1) la revisión de la literatura demuestra (véase
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tabla 1) que existe un amplio espectro de manifestaciones clínicas
dependientes de la localización de la lesión. Este espectro tiene
dos extremos, representados por un lado por los SOAA con lesión
en el SNC (EB), y por el otro lado por los supuestos pacientes con
afectación del sistema nervioso periférico (SMF). Entre ambos ex-
tremos queda el grupo de pacientes con formas mixtas. 2)
Contrariamente a lo que se suponía al principio, existe un claro
predominio de las formas centrales y/o mixtas, a pesar de la inci-
dencia de SGB en pediatría. 3) El elevado número de enfermos en
los que existe antecedente infeccioso o picadura de insecto (véa-
se tabla I), la presencia de AC antigangliósido en nuestro primer
paciente y en otros pacientes adultos publicados en la literatura
apoya la existencia de una base fisiopatológica autoimmune. 4)
Respecto a la neuroimagen, la RM es el método de elección. El
momento idóneo de practicarla (1-3 días del inicio del cuadro) con-
tribuye a la obtención de imágenes diagnósticas. Conjuntamente
con la detección de AC, serán las piezas clave para diagnosticar y
esclarecer la etiopatogenia del SOAA en la edad pediátrica.

Abreviaturas (por orden de aparición):
(EB): Encefalitis de Bikerstaff
(SMF): Síndrome de Miller Fisher
(SGB): Síndrome de Guillain-Barré 
(SNC): Sistema Nervioso Central
(SOAA): Síndrome oftalmoplejía-ataxia-arreflexia 
(ROTs): Reflejos osteotendinosos
(RM): Resonancia magnética
(TAC): Tomografía axial computarizada
(EEG): Electroencefalograma
(PEATC): Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral
(EMG): Electromiografía
(VCN): Velocidad de conducción nerviosa: motora, sensitiva y/o mixta
(PCR): Proteína C reactiva
(LCR): Líquido cefalorraquídeo
(ENG): Estudio neurográfico (formado por onda F, VCN y EMG)
(Prot): Proteínas
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