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Resumen. Objetivo: Comprobar si los pacientes pediatricos afectos
de encefalitis benigna del tronco cerebral (sindrome de Bickerstaff) y el
sindrome de Miller Fisher constituyen los extremos de una misma
entidad nosoldgica ala que, en adultos, se le hadado e nombre de
sindrome de oftalmopl ejia-ataxia-arreflexia.

Pacientes y métodos. El grupo de pacientes estudiado esta
compuesto por tres enfermos de nuestro centro junto con los 24 hallados
enlarevision delaliteratura pediédtrica en inglésy en castellano, que
cumplen los criterios diagndsticos del sindrome oftal moplejia-ataxia-
arreflexia. Lalocalizacion topogréfica de lalesion en el sistema
nervioso de estos pacientes se realizd siguiendo unos criterios
previamente establecidos, utilizando |os datos clinicos y los examenes
complementarios.

Resultados: Del total de 27 pacientes estudiados, en 9 sellegd aun
diagnostico topogréfico de certeza; ninguno sufria afectacion exclusiva
del sistema nervioso periférico, 6 presentaban afectacion del sistema
nervioso central y en 2 la afectacion eramixta. En otros 12, la
localizacion topogréfica de lalesion era probable; en 3 de ellos asentaba
en el sistema nervioso periférico, en 2 en e sistema nervioso central y
en 7 eramixta. En los 7 pacientes restantes no constaban datos
suficientes en la historia para poder ser clasificados adecuadamente.

Conclusiones. El sindrome oftalmopljia-ataxia-arreflexia también
puede observarse en Pediatria. En este grupo de edad predominala
afectacion del sistema nervioso central, bien seaaislada o asociada a
afectacion del sistema nervioso periférico.
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OPHTALMOPLEGIA-ATAXIA-AREFLEXIA IN PEDIATRICS.
THREE NEW PATIENTSAND REVISION OF THE LITERATURE

Abstract. Objective: The objective of this study wasto 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 subjectsincluded in the study were three
patients of our ingtitution 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 criteriaby using clinical and complementary studies.
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Results: Of the 27 patients included in the study we were able to
reach an accurate topographical diagnosisin 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, 2in
the central nervous system and mixed involvement in 7. In the
remaining 7 patients there were insufficient clinical datato allow
topographical classification.

Conclusions: The ophtalmoplegia-ataxia-areflexia syndrome can
aso befound in pediatric patients. The lesion in the majority of patients
inthis age group islocated in the central nervous system, either alone or
combined with peripheral nervous system involvement.

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

Introduccién

Lafisiopatologiay lalocalizacién anatémicade la encefali-
tis benigna de Bikerstaff (EB) y del sindrome de Miller Fisher
(SMF), siguen siendo un tema a debate.

Bickerstaff en 1951®, describi6 un cuadro de encefalitis del
tronco cerebral, caracterizado por oftalmoplejia, ataxiay buen
prondstico. Fisher en 1956@, publicd tres pacientes con oftal-
mopleia, ataxiay arreflexia alos que considerd variantes inu-
sudesded sindrome de Guillain-Barré (SGB). Blennow en 19684
y Gamstorp en 1974@, acufiaron €l término encéfalo-mielo-ra-
diculo-neuropatia para referirse a aquellos pacientes que pre-
sentan SGB y afectacidn concomitante del sistemanervioso cen-
tral (SNC). Al-Dinen 19870), propuso que el SMFy [aEB cons-
tituian los extremos de un sindrome con un amplio aspectro cli-
nico a que denomind: el sindrome de la oftalmoplejia-ataxia-
arreflexia (SOAA) y cuya base fisiopatdlogica segiin €l mismo
autor, estaba en relacion a “ una respuesta de hipersensibilidad
frente aagentesinfecciosos’. Algunos autores®” de acuerdo con
la hipdtesis de Fisher, justifican las manifestaciones clinicas del
SOAA, en base aunalesion situada en el sistema nervioso peri-
férico. Otros®13), postulan que es €l tronco del encéfalo laes-
tructura anatémica afectada en € SOAA.

En 1988 Y llias*, encontrd anticuerpos antigangliosidos en
pacientes afectos de SGB; Chiba en 199219, identificé anti-
cuerpos anti-GQ1b en el suero de pacientes diagnosticados de
SMFy en 1996 Yuki(®, ha demostrado la presenciade losmis-
mos anticuerpos en enfermos afectos de EB, SMF eincluso en
pacientes con episodios de paradlisis aguda de la muscul atura ex-
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traocular, lo que sugiere unafisiopatol ogiainmunol égica comdn
entre estas tres entidades.

Nuestro propdsito es aportar tres pacientes a los 24 descri-
tos hasta nuestros dias en laliteratura pediétricay comprobar si

lahipétesis de Al-Din se cumple en estos 27 enfermos.
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Pacientes y métodos

Se revisaron las historias clinicas registradas en la Seccion
de Neurologia del Hospital Materno-infantil Vall d'Hebron de
Barcelona durante el periodo 1985-1995y los pacientes pediétri-
cos descritos desde 1950 en laliteraturaeninglésy en espafiol, ba-
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Tabla Il
otorgada
Localizacion anatémica Cierta
(n° pacientes)
Central 0 Bell caso 3
Encefalitis de Bickerstaff Derakhshan
(8) Casquero
Zasorin
Villalobos
Actual caso 1
Mixta Becker caso 2
9) Actual caso 3
Periféricao —

Sindrome de Miller Fisher
3

jo &l nombre de SMF, EB 0 SOAA. Se acepté como SOAA sdlo
aquellos pacientes que cumplian con las siguientes caracteristicas:
1) historia de proceso infeccioso reciente (o picadura de insecto),
2) afectacion mltiple de pares craneales, 3) ataxia, 4) aboliciéon o
disminuci6n de refljos osteotendinosos (ROT) y 5) evolucion fa-
vorable. Todos los enfermos sel eccionados fueron adscritos, en
funcién de sus hallazgos clinicos y del resultado de las explora-
ciones complementarias, a uno de los siguientes grupos de loca-
lizacion: 1° afectacion del SNC, 2° afectacion del sistemanervio-
s0 periférico, 3° afectacion mixta. Dado que lainformacion para
determinar latopografia de lalesion en las descripciones de los
pacientes publicados no era homogénea, nos vimos obligados a
subdividir los grupos de localizacion en tres subgrupos: @) loca-
lizacion “cierta’, b) “probable” y c) “datosinsuficientes’. Dentro
del subgrupo de localizacion “cierta’ en SNC incluimos alos pa-
cientes que presentaban uno o més de los siguientes hallazgos cli-
nicos: depresion del nivel de consciencia, irritabilidad, sindrome
cerebeloso, alteracion del patron respiratorio sin lesion pulmonar;
junto con anomalias en alguna de | as siguientes exploraciones com-
plementarias: resonancia magnética (RM), tomografiaaxial com-
putarizada (TAC), electroencefa ograma (EEG) o potenciaes evo-
cados auditivos del tronco cerebra (PEATC). Dentro del subgru-
po de afectacion “cierta’ del sistemanervioso periférico sein-
cluyeron los enfermos que presentaban debilidad muscular y/o ano-
malias en la sensihilidad, junto con alteracidn de alguna de las
siguientes exploraciones complementarias. eectromiografia(EMG),
velocidad de conduccion nerviosa: motora, sensitivay/o mixta
(VCN), onda F o respuesta H. Dentro del subgrupo de afectacion
mixta se incluyeron aquellos pacientes con uno 0 més hallazgos
(clinicos, junto con exploraciones complementarias que |0s per-
mitaexplicar) de cada uno de los otros dos subgrupos. Todos aque-
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Distribucion por grupos de localizacion y por nivel de certeza de la orientacion diagnoéstica

Probable Datos
Insuficientes
Trips
Marks
Bickerstaff Van Allen caso 1
Bell caso 1 Van Allen caso 2
Qagundah Munsat
Becker caso 1 Yaaz
Becker caso 3 Ford
Al-Dincaso 11 Rao
Actual caso 2 Al-Din caso 3
Patel
Al-Din caso 15
Jamal

llos pacientes que no satisfacian por completo los criterios pro-
puestos, pero permitian deducir razonablemente el lugar anatémi-
co delalesion, fueron adscritos al subgrupo de localizacion “pro-
bable”. Finamente, e conjunto de pacientes publicados en cuya
descripcion no constaban datos suficientes, fueron excluidos del
estudio (subgrupo c: datos insuficientes).

Larevision de la casuistica de nuestro hospital ha permitido
identificar tres pacientes que cumplen |os criterios de selec-
cion expuestos. A continuacion, presentamos la descripcion de
estos pacientes.

Casuistica
Paciente n°1

(Fargas A, Roig M, Vazquez E, Fitd A. Brainstem involve-
ment in a child with the ophtal moplegia-ataxia-areflexia syn-
drome. (En prensa) Pediatric Neurology,1997).

Vardn de 3 afios ingresa en nuestro centro por disminucion
del nivel de consciencia, oftalmoparesiay ataxia. Nueve dias an-
tes habia iniciado cuadro febril con aftas orales y amigdalitis,
por lo que fue tratado con claritromicinay remitié alos 6 dias.
Cuarentay ocho horas antes del ingreso presentd astenia, som-
nolenciaeirritabilidad. Veinticuatro horas antes del ingreso pre-
sentaba dificultad en lamarcha cayendo incluso a suelo sin per-
der la consciencia, aumento de la somnolenciay de los acce-
sos deirritabilidad, dificultad progresivaen el lenguajey fi-
nal mente tendencia a pausas respiratorias por 1o que requirié in-
tubacion y cuidados intensivos.

Laexploracion fisicainicial mostraba: estado general afec-
tado. T@rectal 39,5°C. TA 122/95. Orofaringe ligeramente con-
gestiva, una aftaresidua en mucosayugal izquierda. Roncusy
subcrepitantes en ambas bases pulmonares. Somnolencia con
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accesos deirritabilidad. Pausas respiratorias superiores a 20 se-
gundos. Pupilas isocdricas. Reflgjo fotomotor y consensua con-
servados. Paresamoderada de los pares cranedes VI y VI, (més
acusada en lado izquierdo). Paresialeve de IX, X y XII pares
craneales (protrusion lingual, dificultad en ladeglucién). Fuerza
conservada, hipotonia generalizada moderada. ROTS conserva-
dos inicialmente aboliéndose en las primeras 12 horas. Reflgo
cutaneoplantar en flexidn. No signos meningeos. Fondo de ojo
normal. Resto de exploracidn neurol 6gicaimposible de practi-
car dadala situacion del paciente. Resto de exploracion fisica
normal. A los 6 dias, con el paciente extubado, se comprueba
correcta conexion ambienta, leve paresiabilateral del VIy VI

pares craneales, (méas acusado en laizquierda), disartria, disfo-
nia, disfagialevey dismetriadedo-nariz y talén-rodilla El tono
habia vuelto alanormalidad. Los ROT eran déhilesy dificiles
de obtener. Lamarcha era alin insegura, pero no precisaba apo-
yo.

L as exploraciones complementarias mostraron: hemograma
recuento y férmula 30.600 leucocitos con desviacion alaiz-
quierday proteina C reactiva (PCR) 7,6 mg/dL. Glucosa, amo-
nio, electrélitos, pH y exceso de base eran normales. La bus-
gueda de anticonvulsivantes, benzodiazepinas y antidepresi-
vos triciclicos en plasmay orina resulté negativa. Liquido ce-
falorraquideo (LCR) normal. Radiografia de térax normal. El
cultivo de exudado nasofaringeo fue positivo paraHaemophilus
influenzae siendo €l resto de cultivos y serologias practicados
losdias 1y 17 del ingreso para virus, bacterias y hongos, to-
dos ellos negativos. TAC cony sin contraste: normal. LaRNM
practicada alas 20 horas del ingreso present6 una evidente se-
fial hiperintensaen T2 localizada en la sustancia blanca, debajo
del suelo del cuarto ventriculo. El EEG mostraba ondas lentas
de elevadaamplitud anivel occipital, bilateralmente. El estudio
neurogréfico (ENG) (formado por ondaF, VCN y EMG) prac-
ticado los dias 15 y 22 de ingreso resulté completamente nor-
mal, asi como la polisomnografia nocturna practicada el diapre-
vio a altadonde se encontrd un patrén respiratorio normal.

A los 20 dias del ingreso fue dado de alta persistiendo pare-
siadel VI par craned, disartriay disfonialeve. Enlos controles
practicados alos 4y 12 meses del ingreso la exploracion fisica
fue normal.

Paciente n®2

Varén de 6 afios de edad es remitido a nuestro hospital por
diplopia, siendo ingresado para valoracion. La semana previa
habiainiciado catarro de vias altasy 2 dias antes del ingreso co-
menz0 episodios de cefaleay diplopia

La exploracion fisica mostraba: buen estado general,
T236,5°C. Ptosis palpebral hilateral mas acusada en parpado su-
perior derecho. Estrabismo divergente de ojo derecho. Limitacion
delamiradahaciaarribay haciaabgjo con nistagmus vertical a
intentarlas. Signos de oftalmoplgjiainternuclear con pardisis de
laaduccion de ambos ojosa mirar laterdmente y nistagmus di-
sociado del ojo abducto. Pupilas isocoricas. Reflejo fotomotor
y consensual conservados. Fondo de ojo normal. Marcha dis-
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cretamente inestable con giro correcto, aumentando lainestabi-
lidad & hacer la maniobra de tAndem. Ausenciade ROT en ex-
tremidades inferiores siendo de intensidad normal pero dificiles
de obtener en las superiores. Reflgjo cutaneoplantar en flexion.
Romberg y signos meningeos negativos. Fuerzay tono muscu-
lar conservados. Sensibilidad normal. Resto de exploracion fi-
sicanormal. Las exploraciones complementarias mostraron: he-
mograma recuento y férmula, bioquimicabasal con proteino-
grama dentro delanormalidad. LCR: 20 cdlulas, proteinas (Prot)
135 mg/dL y glucosa normal. Serologiasy cultivos en sangre
y LCR: negativos. EEG y PEATC normales. ENG normal ex-
cepto ausencia de respuesta H (musculo soleo) bilateral. TAC
craneal normal.

A los8 diasdel ingreso fue dado de dlta, persistiendo no obs-
tante la paresiade lamusculatura extrinsecade los ojosy del VII
par craneal, ademés de laarreflexia. En un control practicado a
cabo de 1 afio y 7 meses, alin presentaba arreflexiay ausencia
de respuesta H, siendo el resto de la exploracion fisicanormal.
Posteriormente el paciente dejé de acudir a consultas externas.

Paciente n°3

Nifia de 11 afios de edad ingresa por sarampidn hemorrégi-
co asociado adiplopia, hipomimiafacia y dificultad en lamar-
cha Tres dias antes del ingreso inicié exantemay sindrome fe-
bril, empezando 48 horas después un cuadro de dificultad en la
vision, marchatambal eante, adormecimiento de extremidadesy
sacudidas de éstas y de parpados del ojo izquierdo.

Laexploracion fisicainicia destacaba: estado general afec-
tado, exantema hemorrégico morbiliforme en caray tronco.
Buena conexion ambiental. Anisocoria (D:2/ 1:4). Ptosis pal-
pebral de predominio izquierdo sin fatigabilidad, paresiadel VI
par craneal hilatera y diplejiadel V1. Hipotoniade predominio
proximal. Fuerza conservada. Escasamovilidad de parrillacos
tal que obliga arespiracion abdominal. Arreflexia. Reflejo cu-
taneoplantar indiferente. Disadiadococinesia. Dismetria. Ataxia
troncal y de las extremidades (temblor intencional). Sensacion
de hormigueo en piesy plantas con sensibilidad superficial y
profunda conservadas. Fondo de ojo normal. Resto de explora-
cién fisicanormal. Las exploraciones complementarias revela-
ron: IlgM 183 mg/dL, siendo el resto de la analitica sanguinea
normal. No disociacion albimino-citolégica ni aumento signi-
ficativo de |gG en LCR repetido alas 3 semanas. Serologiaini-
cia en sangre positiva significativamente para sarampion (1gG),
disminuyendo lostitulosa cabo de un mesy siendo negativaen
LCR enlasdos determinaciones. El EEG inicia presentaba afec-
tacion neuronal global moderada con foco de | entificacion tem-
poral izquierdo que fue mejorando hastael 15° diade evolucion.
El ENG mostraba bloqueos en laonda F, baja amplitud en ex-
tremidades inferiores, afectacion sensitiva, y discretalesion mo-
torafacial. PEATC normales. TAC cranea normal.

Fue dada de altaalos 10 dias del ingreso presentando leve
paresiadel VI, minima ataxiay arreflexiaglobal. En el control
practicado alos 5 meses después del alta persistia la arreflexia
y el temblor intencional. Al cabo de un afio se encontraba arre-
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fléxica, sin embargo, el ENG eranormal. LaRM practicadaa
los 3 afios del alta fue también normal. En la visita pasados 4
afos permanecia arrefléxicay fue dada de ata.

Resultados
Los hallazgos clinicos y los examenes complementarios de
los 27 pacientes revisados configuran latablal.

Discusion

Laincidenciadel SOAA en laedad peditrica no esta alin
bien establecida. Si nos basamos en larevisidn de |os pacien-
tes pediatricos publicados en |aliteratura de los Ultimos 40 afios
encontramos slo 24 pacientes con SOAA, o cud indicaque se
tratade unarareza. Larevision de nuestra casuistica de los Ulti-
mos 10 afios pone de manifiesto 3 enfermos con SOAA de apro-
ximadamente 7.000 pacientes atendidos en consultas de neuro-
logiainfantil, lo cual también apoya la baja incidencia de este
sindrome y concuerda con €l escaso nimero de pacientes con
SOAA publicados en €l Estado Espafiol 17.18),

Lostres nuevos enfermos que presentamos satisfacen los cri-
terios necesarios para establecer €l diagndstico de SOAA. Las
manifestaciones clinicas del primer paciente unidas ala deses-
tructuracion difusade su EEG, loshalazgosenlaRM y alanor-
malidad de los estudios ENG permiten establecer como “cier-
to” el diagndstico de EB. En el segundo paciente, la ofalmople-
jiainternuclear localizalalesién en el SNC, sin embargo, en dos
ENG practicados con 18 meses de diferencia, laausenciaderes
puesta H nos hizo considerar la posibilidad de unalesién con-
comitante en €l sistema nervioso periférico, por 1o que, final-
mente | o clasificamos como afectacion mixta“probable’. En el
tercer paciente, €l sindrome cerebeloso y las alteraciones en €
EEG son dificilmente explicablessin unalesion en el SNC. La
sensacion de hormigueo en extremidades, junto con los hallaz-
gosenlos ENG (bloqueos delaondaF y enlentecimiento de las
VCN), no dejan lugar a dudas respecto a la afectacion conco-
mitante del sistema nervioso periférico y por tanto lo clasificar
mos como formamixta“cierta’.

Aplicando los criterios mencionados en €l apartado de pa-
cientesy métodos sobre |os enfermos publicados en |a literatu-
rainglesaencontramos 5 pacientes con EB, es decir: SOAA cu-
yalesion se sitlla en €l tronco del encéfalo®©.131718.19ca03)) | os
enfermos descritos por Trips en 1975 y Marks en 1977, po-
drian ser considerados de localizacion indiscutible en el SNC,
yaque el EEG erapatoldgicoy las VCN normales, pero lafal-
ta de datos clinicos acompafiantes nos impide establecer € lu-
gar delalesion con certeza, por lo que los consideramos EB
“probables”.

Tres pacientes cumplen de manera parcial, los criterios que
indican afectacion del sistema nervioso periférico o SMFtticx
«15.2223) E| enfermo descrito por Jamal en 1988@), no presen-
taba clinica que permitiese lalocalizacion anatomica de lale-
sion. LaTACy el EEG eran normales. Las ondas F, en cam-
bio, fueron patoldgicasal principioy se normalizaron pocos di-
asdespués. LarespuestaH se manteniaateradaalos 6 mesesy
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no se normaliz6 hasta un afio después del inicio de los sintomas.
En los otros dos pacientesitics15.22) s hall6 clinica, pero no se
demostrd lesion periférica mediante exploraciones complemen-
tarias. Se trata por tanto de tres formas “ probables’.

Dentro del grupo de afectacion mixta, €l paciente descrito
por Becker en 1981(0lea2)) es gl (inico que cumple con los cri-
terios propuestos. Hemos clasificado como afectacion mixta
“probable” alos otros dos pacientes descritos por este autor por-
que apesar de que e EEGy los ENG fueron patol 6gicos no pre-
sentaron ninguna manifestacion clinicaacompafiante ala OAA.
Sin embargo, €l diagndstico de localizacidn en estos enfermos
debe ser considerado més fidedigno que en aquellos pacientes
en los que la clinica sugiri6 afectacion de ambos sistemas, pe-
ro no se practicaron o resultaron normaleslas exploraciones com-
p| ernenta” agll[casoll] ,19[casol] ,24,25).

En sintesis, larevision de los enfermos por grupos de loca-
lizacion y segin la certeza de la orientacion diagndstica otorga-
da se especificaen latablall.

El primer paciente de nuestra serie creemos que merece aten-
cién especia por varias razones. En primer lugar, es interesan-
te destacar quelas TAC con'y sin contraste fueron normales, pe-
rolaRM practicada alas pocas horas de la TAC, demostr6 una
zona hiperintensa en T2 que afectaba exclusivamente a tronco
cerebral. En larevisién de la literatura hemos encontrado que
las TAC fueron practicadas solo en 7 pacientes(©.10[caso3] 11{casol],
13.17.19[ca01].21), Dos de el 0s®13) tenian imagenes hiperdensasen la
TAC contrastada. Enlos otros 5 paci entesicesol1] 10[caso3], 19[casol] 17,21)
la TAC fue normal apesar de que laclinica sugerialesion en
el SNC. Villalobos®®), publicd el primer paciente en edad pe-
didtrica afecto de SOAA, con imagen patoldgicaen laRM; el
control realizado a los dos meses fue normal, aunque la clinica
ya habia desaparecido alos 20 dias del inicio del cuadro clini-
co. LaRM es mucho mas sensible que la TAC paraidentificar
signosinflamatorios 0 edemaen el SNC®27, Por estos motivos
estamos de acuerdo con los que consideran laRM € método méas
adecuado paradl diagnostico delos SOAA con sospechade le-
siénen el SNC, tanto al inicio del cuadro, como durante el se-
guimiento (aunque no coincidatotalmente con laclinica). En se-
gundo lugar, €l hallazgo de un titulo €levado de anticuerpo an-
tigangliésido GM 1 en nuestro primer paciente corrobora la hi-
pétesis de una base fisiopatol 6gica de tipo autoimmune. Yuki en
1996 haencontrado el anticuerpo especifico antiGQ1b, tanto en
pacientes con SMF, EB, SGB eincluso en pacientes con pardli-
sis aguda de |amuscul atura extraocul ar®, acaecida después de
infeccion. Por este motivo y de acuerdo con otros autoresi’s,
se ha considerado que el AC GQ1b es el responsable de la of-
talmoplejia. Creemos que no es posible atribuir aeste AC laau-
toriadel SOAA y aunque el resultado de larevision esté de acuer-
do con la hipGtesis espectro de Al-Din, laausencia de enfermos
en el grupo de afectacion periférica aislada no esta alin resuel-
to. Es necesarialarecogida de nuevos casos y su estudio ex-
haustivo (RM, ENG y AC) para esclarecer |a etiopatogenia del
SOAA.

En conclusion: 1) larevision de laliteratura demuestra (véase
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tabla 1) que existe un amplio espectro de manifestaciones clinicas
dependientes de la localizacion de lalesion. Este espectro tiene
dos extremos, representados por un lado por los SOAA con lesién
enel SNC (EB), y por el otro lado por 10s supuestos pacientes con
afectacion del sistema nervioso periférico (SMF). Entre ambos ex-
tremos queda el grupo de pacientes con formas mixtas. 2)
Contrariamente alo que se suponiaal principio, existe un claro
predominio de las formas centrales y/o mixtas, a pesar delainci-
denciade SGB en pediatria. 3) El elevado nimero de enfermosen
los que existe antecedente infeccioso o picadura de insecto (véa
setablal), lapresencia de AC antiganglidsido en nuestro primer
paciente y en otros pacientes adultos publicados en la literatura
apoya la existencia de una base fisiopatol égica autoimmune. 4)
Respecto ala neuroimagen, laRM es el método de eleccion. El
momento idoneo de practicarla (1-3 diasde inicio del cuadro) con-
tribuye a la obtencién de imagenes diagndsticas. Conjuntamente
con ladeteccion de AC, seran |as piezas clave paradiagnosticar y
esclarecer la etiopatogenia del SOAA en laedad pedidtrica

Abreviaturas (por orden de aparicion):
(EB): Encefalitis de Bikerstaff
(SMF): Sindrome de Miller Fisher
(SGB): Sindrome de Guillain-Barré
(SNC): Sistema Nervioso Central
(SOAA): Sindrome oftalmoplgjia-ataxia-arreflexia
(ROTS): Reflejos osteotendinosos
(RM): Resonancia magnética
(TAC): Tomografiaaxial computarizada
(EEG): Electroencefalograma
(PEATC): Potenciales evocados auditivos del tronco cerebral
(EMG): Electromiografia
(VCN): Velocidad de conduccion nerviosa: motora, sengitivay/o mixta
(PCR): Proteina C reactiva
(LCR): Liquido cefalorraquideo
(ENG): Estudio neurogréfico (formado por ondaF, VCN y EMG)
(Prot): Proteinas
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