/252

/1 23Y

v:::,‘..“ Z@

UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXIC( 195
_ L

FACULTAD DE MEDICINA o

1.
’-’i,.:ﬂ
s

DIVISION DE ESTUDIOS DE POSTGRADO

HOSPITAL INFANTIL DEL ESTADO DE SONORA

'

]

POLIRRADICULONEURITIS AGUDA 6 SINDROME
DE GUILLAIN - BARRE
onélisis de 28 casos y revision
de lo literatura

TESI1S ) e
que [INII'G obtener el tftulo de
PEDIATRA

presenta el

DR. HECTOR STONE AGUILAR
\ .

%" TINEZ M,
TESIS CON- | s. S L

i




pr—

%‘g Universidad Nacional
:‘\-A

2%  Auténoma de México
UNAM

UNAM — Direccién General de Bibliotecas Tesis
Digitales Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADOS © PROHIBIDA
SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta
protegido por la Ley Federal del Derecho de
Autor (LFDA) de los Estados Unidos
Mexicanos (México).

El uso de imégenes, fragmentos de videos, y
demas material que sea objeto de proteccion
de los derechos de autor, sera exclusivamente
para fines educativos e informativos y debera
citar la fuente donde la obtuvo mencionando el
autor o autores. Cualquier uso distinto como el
lucro, reproduccién, edicion o modificacion,
sera perseguido y sancionado por el respectivo
titular de los Derechos de Autor.



.'l-'
'v."
'v.-

VI.-

" INDIGE ..«

Objetivos
Introduccion - .

a) Sinonimia

b) Definicién y ontécedent‘es histéricos

¢) Epidemiologio
d) Etiologfa
e) Fisiopatogenia
f) Patologlo
é) Cuadro clinico

h) Métodos diagndsticos

‘1) Diagnéstico diferencial

i) Tratamiento

k) Complicaciones y prondstico
Material y Métodos

Resultados |

Discusién y Conclusloﬁes

Bibliograffa

10

15
22
28
37
51
60
68
7

n
82



OBJETIVOS :

1. Establecer un panorama amplic y actuali-
zado de los conceptos basicos sobre éste sindrome.

2. Que los médicos dedicados a la atencién
pediatrica puedan identificar,trator, y en su momento
referir a un centro especializado a los portadores de
ésta patologla.

3. Mostrar los caracteristicas de ésta patolo-
gfa en pacientes etendidos en un Hospital de concentro-
clén pediatrica regional de 2 do. nivel en la provincia
del noroeste del pals. )

: 4., Comparar los resultados con lo reportado
en la literatura mundial, tratando de llegar a conclu-
siones objetivas y practicas.

5. Con los resultados obtenidos, hacer una
evalvacién global de éste centro de atencién pediatrica
con respecto al manejo de éste tipo de pacientes.

INTRODUCCION :

Ha.~ Sinonimia : Sindrome de Landry-Guill ain-
Barré-Strohl. STndrome de Guill ain-Barré. Polirradicu-
loneuritis. Polirradiculoneuritis para 6 post-infecciosa.
Polirradicullitls de Landry. Polineuritis. Paralisls ascen-

‘dente aguda. Pardlisis ascendente de Landry. Poltneuri-

tis febril aguda. Neuritls serosa. Nevronitis. Neuroni-
tis Infecclosa.

Hb.- Definfcidn y antecedentes histéricos :

Existe una diferencia de opinién entre los es-
critores médicos sobre lo que constituye el STndrome de
Guill ain-Barré ( SGB ). A pesar de! lugar de origen,
loa moyorfa de los autores caen ya sea dentro del grupo
francés 6. del anglo-americono,quienes difieren on lo no-
menclatura, y hallazgos clfnicos y de laboratorio de &sto
entidad (1). .Por ello es necesario dor un panorama his-
térico,para tratar de llegar a una definicién lo mas obfe-
tiva posible.

En 1859, Landry (2) describié por primera vez



en detalle la enfermedad en un paciente de 43 afos,ca-
racterlzado -por .debilidod simetrica de las 4_extremidades . ..
mus cules: Intercostnles; 'diaffagmay miésculos - del tréncoy n v
del cuello, ausencio de reflejos tendinosos,perdida senso~
rial acral y.parestesias. Lo debilidad sin embargo progre
$6 rapidamente,siendo.mas. pronunciado -en regiones dista- -
les He las extremidades, hasta:llevidr..a.la.mverte -al pacien .=n
te por insuficiuncia respiratoria en 10 dfas. En el mismo
reporte describio las caracteristicas similares de 9 casos
mas,de los cuales fallecieron dos mas,pero el resto mostré -
una recuperacién variable en tiempo,la cual sucedid en
“orden inverio. Landry postuld que la enfermedod,o la

cval llamé " pardlisis ascendente aguda " seguia a otro en
fermedad, que era una enfermedaod grave,y y reculco el pro-
néstico Inclerto en un caso dado.

Posterior o &ste reporte aparecieron mas: Levi
en 1865 describié primero la enfermedad en un nifo; West-
phal en 1876 lamé por primera vez a éste sindrome " pa-
ralisis ascendente de Landry " y la distinguié de la polio~
mielitis; en 1880 Leyden separd a las dos entidades clinica
y patolégicamente. Dado que los 4 pacientes de Westphal
fallecieron, éste reporte inicié aoparentemente la idea de
que lo poralisis de Landry invariablemente lleva a la muerte
a los pacientes, lo que no concuerda con la concepcién
original del reporte de Landry. (3)

Osler (4), en 1892 describid la " polineuritis
febril aguda ", a la que considerd diferente de 1o parali-
sis de Landry, sin embargo indistinguible en la mayorfa de
los cosos.

En 1891, Quincke Introdujo en la practica clf-
nica la técnico de la puncién lumbar del espacio sub-arac-
nofdeo para lo extraccién del Ifquido cerebroespinal.
Roemheld en 1908 describié por primera vez la disoclacién
olbémino- citologlcu ( incremento marcado de las protefnas
con poca 6 ninguna elevacién de las células ) en el Liqui-
do cafalo-raquideo ( LCR ), en la seudotabes post-diftérica. -
Guillain,Barré y Strohl (5) en 1916 fueron los
primeros en llamar la atencion en ésta disociacion albimine-
citolégica en pacientes con ésto patologla. Ellos repor-
taron dos casos de una enfermedad caracterizado por pare-
sias 6 paralisis rapidamente ascendentes, mas pronunciadas
distal que proximalmente,por decremento 6 ausencia de los -
reflejos tendinosos profundos,por parestesias en "guante” &
"calcetin”,pérdido sensorial mfnima, y por incremento de
las protefnas del Ifquido cefaloraquideo { 2.5 gm de albii-
mina por litro y 0.85 gm respectivamente ),sin incremento
en los elementos celulares. Ambos pacientes se recupera-



ron rapidamente. Un mes después Marie y Chatelin re-
portaron 3 casos similares.. Queckenstedt .en 1917 pro-
puso:que- éste-inciemento-en las protelnai-era - debidoian «
una obstruccion 'de! flujo sangufneo de las venas intra-
espinales. ‘

Durante los siguientes afios se sucedieron nu- - -
merosos reportes similarés.:-En 1925:Guillaln -y sus co-.: -
laborodores reportaron dos casos mas. En éste artfculo,
como en practicamente todos los demas que lo siguleron,
el nombre de Strohl, uno de los coautores originales fué
omitido,y no fué hasta que Everts en 1956 y Green en
1962 re-enfatizaron la colaboracion de Strohl. . Drega--
nesco 'y Clavdian-en 1927 fueron-probablemente:los pri- -
meros en utilizar el epénimo " Sfndrome de Guillain--
Barré ".

Alrededor de 1932 el sindrome estaba bien ca-
racterizado y en 1936 Guillaln publica una serie de 10
casos mds con revision de la literatura. En este tiempo
estaba convencido de que los pacientes no morian de la
enfermedad y que la forma bulbar agude de 1a paralisis
de Landry ero diferente. En sv opinién la enfermedad
era causada por un virus,por lo que sugerfa el uso intra-
venoso de salicilato de sodio,quinina, metenamina 6 pla~
ta cololdal,y que los arsenfcales estaban por lo tanto
contraindicados. Quizas la diferencia de opinion con
respecto o Landry se deblo a que Guillain no incluyd en
su reporte ninglin caso con protelnas en LCR menores de
300 mg por 100 ml. Dado que lo literatura francesa
normaimente da los valores de protefnas en gramos por
litro, con toda seguridad los valores reportados por &l
en los Archives of Neurology and Psychiatry como gramos
por 100 ml en realidad eran gramos por litro. (6)

En 1937 Van Bogaert y cols. reportaron por
primera vez una pequefia epidemia. Biemond reportd
que en determinaciones serladas del LCR en éstos pacien-
tes,lo recuperacién se correlacionaba con la mejorfa
clinica.

En 1938 en Bruselas se realizo por primera vez
un simposium sobre éste sindrome,donde se discutio la e-
tiologla principalmente,y donde el grupo de Guillain,
Barré, Van Bogaert y asociados apoyaban la etiologfa in-
fecclosd,slendo el grupo de Biemond el que estaba en
contra de ésta teorfa.

Fué Do Jong (7) en 1940 e! que considerd que
los grupos de paclentes que tenfan una recuperacién ra-
pida, los que presentaban un curso crénico y el grupo de
los que fallecfan, eran portadores todos de la misma



entidad clfnico y que no se podion diferenciar en nade
en el perfodo temprano de la enfermedad.-

Después de eso,muchos cutores .encontraron.en . .
la mayoria de sus casos una infeccion precedente leve,
generalmente de las vias respiratorias altas,con un erf- -
odo-lotente - de pocos-dias o algunos - meses. «- .Oiros r
reportaron-ocasionés-en que-la énfermedadiseguia-o esfo- e
ba asociada a una variedad de enfermedades Infecciosas,
trastornos metabolicos,vacunaciones,intoxicaciones, fend-
menos alérgicos é similares.

. En 1941,Bannwarth llegé o la conclusién de

que éste sindrome era un trastorno.reumatico.. Steger en . .-
1953 junto con Schlaterbrand propuso el término de " neu
ronitis serosa " ya que encontré en muches de sus puclen-
tes leucocitosis con desviacion levcocitaria a lo izquier-
da,velocidad de sedimentacién globular acelerada y gama
globulinas séricas.y del LCR elevadas. . En 1963 Lambert .
(9) en un estudio de la conduccidn nerviose en 98 pacien’
tes propuso una variedad de patrones de alteracién en la
velocidad de conduccién nerviosa.

Con respecto a los cambios patologicos, fué
Mills en 1898 que describié primero la degeneracién de
los nervios periféricos y de los cuerpos celulares en un
caso de "poardlisis de Landry”, por lo que sugirié el térmi-
no de " neuvronitis ", Los cambios viscerales fueron des-
critos por Sabin y Aring en 1941, Haymaker y Kernohan
en 1949 (8),reportaron lo degeneracion y los camblos in-
flomatorios de intensidad variable en los mésculos esque-
léticos de 4 de sus casos.

En 1955 Waksman y Adams sehularon la similttud
del cuadro clfnico y patoldgico entre la'polirradiculoneu-
ropotfa de Guillain-Barréd ( SGB ) y la Neuritis Alérgica
Experimental { NAE ) en conejos,sefalandolas como enfer-
medades desmielinizantes de los nervios periféricos. Estos
mismos autores posteriormente demostraron anticverpos cir
culantes cuya concentracién no correspondfa con la seve-
ridad de la enfermedad. Melnick en 1963 encontrd anti-
cuerpos especificos contra tejido nervioso en el 50% de
su serie. (10)

En lo que respecta a la evolucién de los trata-
mientos, éstos han sido sumamente voriodos. ‘El masaje fué
utllizndo por Landry inicialmente,y aln es utilizado como
porte de la terapia flsica para la rehabilitocion de los pa-
clentes. Algunas drogas tales como los ontipiréticos, las
quininas, los metales pesados, el dimercoprol,estricninn,y
neostigmina se han utilizado en clguna época. Casi todos



han vtilizado las vitaminas. A partir de 1950 la ACTH y
los esteroides se han utilizado en miltiples esqumas con
resultados variables. No existe controversia en lo lite-
ratura acerca de la importancia de los cuidados generales
de apoyo y porticularmente el uso de la ventilacién me-
canica fan pronto: comousea posible cuando .se.desarrolla.::.
insuficlencio respiratoria.

Con respecto a la enfermedad en nifios, fué
Levl en 1865 en reportar e! primer caso en un nino,de
ohf,la primera serie teportada de 32 casos en nifios, y
quienes llamaron lo atencién de que Indudablemente ocu-
rrfa mas de lo que se sospechaba normalmente fueron Debré
y Thieffry en 1951 (11) ,posteriormente Aylett colects
en 1954 noventa y cuatro casos de la litepatura mundial
concluyendo que la " neuronitis infecciosa " asume escen-
cialmente la misma forma en nifos y en adultos'y que la
mortalidad es generaimente baja. Peterman y cols. {12)
en 1959 reportan una serfe de 26 caosos también en ninos,
posterior a lo cual han surgido reportes aislados hasta la
fecha.

Desde la descripcion original de Landey hace
ya mas de 125 afos,mucho se ha escrito y debatido de éste
sindrome; sin embargo los hallazgos cifnicos principoles
de la descripcion original de Landry.de Guillain,de Borré,
y de Strohl adn permanecen intactos.

Después de un extenso analisis de la literatura,
Haymaker y Kernohan en 1949 (8),en una monograffa que es
ya clasica en ésta enfermedad, llegaron o las sigufentes
conclusfones: " 1) que e! término de Pardlists de Landry,
se hobfa, a través del uso comdn confinado a sélo una de
las 3 varlantes que Landry describio orfginalmente, un tros-
torno puramente motor que infcla en extremidades inferfo-
res y avanza en forma ascendente; 2) que existla una forma
comparable pero descendente,que iniciaba en los nepvios
craneales; 3) que el STndrome de Guillain-Barré como se des
criblé originaimente, es un trastorno en el cual el involucro
motor es importante,sin embargo el involucro sensorial va-
rfa considerablemente,pero no es total,constituyendo un
grupo en realidad algo reducido para los amplios confines
de lo enfermedad debido o las restricciones establecidas
por Gulllain y Barré en la cantidad de protefnos y de célu-
las @n el LCR; 4) que existe uno forma de Igual Involucro
motor y sensitivo; y 5) que muchas formas, en realidad la ma
yorfa se Imbrican entre las 4 mencionadas. Lo literatura
fuertemente indica que desde el punto de vista clfnico todas
fas formas son escencialmente polirradiculoneuritis y que _
hay indiclos de que el proceso también puede afectar el nev

.

_roaxis. " : ‘



Aunque es dificll adn en el momento actual
de establecer una definicién precisa de fo que es ésto
patologia, en forma grueso se puede considerara como un . -
sindrome de debilidod motora progresiva.no necesariamen
te ascendente; osociado a grados variables de déficit sen---
sorlal e hiporreflexla; que ofecta vsvalmente nervios perj---
féricos y con menor frecuencla pores craneales, SN auté--
nomo y SNC,de etiologfa aun no precisado, coracterizado
por desmielinizaclén segmentarla de los nervios periféri-
cos,disociacion albomino-citolégico del LCR frecuente,
cambios electromiograficos caracterlsticos, y un curso
agudo, crénico é recurrente y un prondstico Incierto.

He.- Epidemfiologfa : '

En reolidad ésta entidad es rara. -Aunque los
estudios de cosos y poblaciones de poclientes en diferentes
reportes han proveldo infromacién Invaluable,las coracte-
risticas epidemiologicas de éste sfndrome no hon sido com-
pletamente estudiadas. Hon sido en realidad pocos los
reportes de andlisis de incidencio en poblaciones definidas
entre ellos el de Kurland en 1958 en 3 pacientes en Roches
ter, Minnesotta y posteriormente Brewis en 1964 en Carlisle,
Inglaterra con otros 3 pacientes, derivados de estudios de !
ocurrencio en enfermedades neuroldgicas en general. Estos
reportes fueron similares,reportando una incidencio general
de 1 por 100,000 hobitantes,lo cval no es muy confiable
debido al reducido nimero de casos. Lesser posterformente
en 1973 en Olmsted County, Minn. (13) en la Clfnice Mayo
encontrd una incidencia general de 1.6 por 100,000 habs.,
con una Incidencia de 2.1 pora varones y 1.2 para mujferes,
aunque sin diferencia significativa. No hubo incrementos
asociodos a ningdn mes en especiol.

Aunque algunos estudios han porecido mostror .
una tendencla hacla el incremento en los Gltimos ofios en
la Incidencia,y ésto podria mostror un cambio genuino,es
mas probable que sea resuitodo de un mejor reconocimiento
de los cosos,debido a 1o omplia difucion de fas coracterls-
ticas cifnicas y debido también a la disminucidon de la in-
cidenclia de la poliomielitis,con la cual es frecuentemente
confundida.

La proporcién hombre/mluer reportado por Lesser
es similar o lo encontrada por otros. Ravn en 1967 repor-
té en uno revisién un porcentaje de 56 a 72 % de predominio
en hombres y un 57% en su propio serie. Pleasure,lovelacs
y Duvoisin (14) reportan un 58% de preponderancia mascu-
lina y W!ederholt (3) un 69%. La uniformidad de éstos
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hollozgos sugiere que los hombres tienen riesgo mayor.
En un estudio posterior ial dé Lesier .en loa misma Clinica -
Mayo en 1978 Kennedy y cols. (15) en un perfodo de 42
afos reportaron une incidencia general de 1.7/ 100,000
hab..... .En pacientes. menores.de 40 ahos,la.lncidencia...
fuéide 1:limlentras:que -en mayores -fué:de 3.3} cdn-unarn-
diferencia estadfsticamente significativa. Sobre el pe-
rfodo de tiempo estudiado, no hubo cambios de Incidencia
detectables por edad,sexo,6 estacion de afio. .
Aunque Ravn encontré una frecuencia simidor
en todos los grupos de edad, Wiederholt y cols. reporta--
ron una incidencia alta en la primera década de la vida
con una cafdo en. la segunda década,seguida por un incre-
mento graduol hasto la 6ta. década (3). YEn las series reo-~
portadas en nifos, Peterman reporta vna mayor Incidencla
en el grupo de los pre-escolares seguida por el grupo de
los escolares (12).
' En un estudio de 52 pacientes con el sTndrome,
Melnick y Fleweet en 1964 (16) o diferencia de las obser-
vaciones de Mulroy,que encontrdé una distribucion unifor-
me de los casos en todo el afio,demostraron unao mayor in-
cidencia en la primera mitad del afio,con dos picos de in-
cidencic; el primero en enero-febrero y el segundo en mayo-
junio. Estos-hallazgos coinciden con los de Marshall re-
portados un afio antes.

fld.- Etiologfa :

Con respecto o la etiologia de ésta enfermedad,
hasta el momento es dificil,a la luz de los conocimientos
actuoles, asociarla o un foctor especffico. Muchos inten-
tos se han hecho de asoclarla o un sinnimero de eventos, In-
fecciosos, traumaticos, metabdlicos, téxicos, neoplasicos, etc.
En un estudio que es ya clasico, Leneman (1), después de
revisar 1,100 casos reportados en la literctura franceso,in~
glesa y norteamericana,posterior al reporte de Haymaker y
Kernohan en 1949, encontrd : que 365 casos (33%)fueron al
porecer "de novo"; que 735 (67%) se asociaron a algdn otro
padecimiento,ya sea en forma dnica 6 en forma miltiple.
Asl,encontré que 638 casos (58%)se asoclaron o enfermeda-
des Infecciosas de todo tipo; 150 casos (13.6%) con fenéme~
nos alérgicos o problemas inmunes; 96 casos (8.7%) con fe-
ndmenos metabdlicos o enddcrinos; 14 casos con fendmenos
téxicos; 33 casos con neoplasias y, 92 casos mas con pade-
cimientos misceldneos ( troumdaticos,cardiovasculares,hema-
toldgicos,dermatolégicos, ortopédicos, neurolégicos 6 psiquia-
tricos).  Sin embargo el hecho de encontrar vna asoclacién
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especifica con la polineuropatia,no implica que necesa-
riamente éste padecimiento sea la causa § origen de ella. -
Como el mismo Leneman-lo refiere : " dado que las asocia-
ciones pueden haber sido fortuitas en un nimero no deter-

. minado -de casos, éstas patologfas se ofrecen-solamente como -
factores etfolégicos probables 6 posibles ", y concluye : -

" no es una entidad nosolégica restrictlva,y puede ser vis-
ta como una manifestacion de todo el sistema nervioso al
daho; la via final comdn o vaorias enfermedades neuroldgi-
cas no relacionodas,de las cvales el comiin denominador

es un proceso de desmielinizacién ".

Entre los podecimientos mas consistentemente
relacionados con éste sTndrome se encuentran algunas en-
fermedades infecciosas,por lo que se les ha atribufdo como
un factor etiopatogénico Importante; y de éstas, las infec-
clones virales.-hon sido las mas frecuentemente implicadas.

Uno de los iniciiodores:y mas:consistentes:de-. .-
fensores de que ésto polineuropatio es-una enfermedad -vi-
ral primario fué precisomente Guillain (1953). En 1914
Leschke presenté evidencia de un agente ultrofiltrable en
la médula de un paciente con paralisis ascendente, poste-
riormente Pappenheimer y cols. en 1951 reportoron aisla-
miento de especimenes virales de las heces de un nifio con
polineuritis. Ambos estudios se¢ basaron en resultodos de
inoculaclones a monos. El iinico reporte de estudio de ais-
lamiento positivo o virus que implicd una relocién directa
etioldgica con el SGB fué el de Bergamasco y Longhl (1949)
quienes proclamaron haber aisiado el virus del suero y del
LCR de un paciente por Inoculacién a ratones blancos. En
contraste, Parker y cols. (1960), quienes reportaron el als-
lamiento de un adenovirus en tefido de cultivo de LCR de
un paciente con éste sindrome; Measroch y Prinsloo (1956),
y Jackson (1961) quienes reportaron aislamiento de virus
Coxsackie A de algunos de sus casos, no proclamaron que és-
tos virus atacaran directamente a las nevuronas,sino que con-
sideraron sv accldn como Indirecta,por un efecto hipotético
sobre los tejidos de sostén de los nervios perifericos.

En relacién a casos de SGB y Herpes Zoster, Knox
y cols, en 1961 reportaron el aislamiento de un virus ECHO
9 en el LCR de un paciente. La significanclia de éite ha-
‘llazgo también estd en duda. También se han reportado re-
sultados negativos por Lessen (1943) y por Haymaker y Ker-
nohan (1949) en base a Inoculaciones experimentales en a-
nimales. .

A pesar de las diferencias de opinidn en la li-
teratura en cuanto o lo significancia de éstos hallazgos,no
hay duda que una cierta proporcion de éstos cosos tienen
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infecciones virales concurrentes. La dificultad se encuen~
tro en la interpretacion que se debe de dar a éstos resulta-
dos. Primero,lo diversidad de los virus aislados es incom-
patible con el concepto de una etiologia viral especifica,
y segundo,cuondo se han aislado, no se han correlacionado
los resultados con sl perfodo de prevalenciu de éste agen-
te en la poblacién general en un lugar deferminudo,por lo
que podrfo pensarse que lo presenciu de éstos virus es me-
romente coincidente.

En un estudio virolégico de 52 casos con éste
sfndrome,bien controlodo y comparado con un grupo testigo
amplio, Melnick y Flewett en 1964 no encontraron eviden~
cia de que los contactos de pacientes con ésta patologfa
la desarrollaran posteriormente; no pudiaron aislar en cul-
tivo de rindn de gato al virus de la enteritis felina,repor-
tado anterlormente como factor etioldgico importante en
algunos casos endémicos; encontraron que una gran propor-
cién de los pacientes (69%) tenfan el antecedente clfnico
de unc infeccidon con una alta incidencio (48%) de infeccio-
nes virales miscelaneas demostradas seroldgicamente; que
los resultados serolégicos suglieren que hay una fuerte co-
rrelacion entre las infecciones seroldgicas ocurridas dentro
del mes previo al inlclo de la polineuvropatia,pero que ésta
correlacidon no existia si el perfodo latente se extendia ¢
tres meses, Concluyen éstos autores que,en resumen,pare-
ce altamente improbable que una etiologla Gnica pueda
explicar todos los casos del sindrome de Guillain-Barreé,
pero que la evidencia apoya el concepto de la Importanciea
de las infecciones antecedentes, ounque el mecanismo de
acclidn sea obscuro,

Entre los agentes infecciosos mas comunmente
implicados, esta sin duda el virus de la influenzo, incrimi-
nado por primero vez por Greenfield en 1930 en.dos casos.
Después de éste reporte muchos mas han implicado o éste
virus como directamente implicado (16). Quizas la asocia-
cién mas fomosa fué la de lo vacunacién hecha en EUA con
el virus de la Influenza porcina cepa A/New Jersey/76 o
fines de 1976 (17,18),l0 que provocsd repercuslones Iegoles
importantes vs. la federacion y la creacién de un comiteé
de expertos para hacer un estudio epidemiolégico extenso
en todo el pals pora poder estoblecer a cienclia clierta las
probabilidades de asocliacion real entre los vacunados y

el SGB, Después de un periodo de 3 afos de investigacidn
epidemiolégica (19,20,21) el comité sefalado llegd a las
siguientes conclusiones (22): después de agrupor un total de
944 casas y dividirlos de acuerdo o su severidad en 5 gru-
pos ( A,B,C,D y E en orden de severidad descendente) sélo
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se encontré una asociacion temporal definitiva entre la
vgcunacion y el inicio del SGB con paralisis extensa
(grupos A y B),pero no se demostré asociacién entre la va-
cunacién y la pardlisis limitada ( grupos C,Dy E ). El e-
fecto atribufble o lo vacuna durd posiblemente de 6 o 8 se-
manas,pero no mas.. Dentro de éste perfodo el riesgo refa-
tivo de adquirir la enfermedad en su forma severa varlé
entre 3.96 a 7.75 y no hubo un riesgo mesurable con res-
ecto o las formas "limitadas" de lo enfermedad. Estos con-
clusiones fueron ol final concordantes con las iniciales de
Schonberger (17) y Langmuir (18),en 1979,

Las investigaciones realizadas en series grandes
Y pequefas con respecto al SGB han mostrado spindromes
virales antecesores en el 50 o 75% de log casos, la mayorfa
de las vias aéreas,y en menor proporcién gastrointestina-
les. La naturaleza del agente infeccioso responsable de
la enfermedad prodromica en la mayoria de los pacientes
se desconoce. Aunque el SGB puede seguir a enfermeda-
des de la nikez tales como la varicela,sarampién,rubéola,
lo comin es que ésto no suceda.

Existen reportes de laboratorio aislados basados
en estudios de tejidos o liquidos corporales implicando a
virus de la influenza, enterovirus o alin o agentes infeccio-
s6s no virales. Ademas de los enfermedades virales,un pe-
quefio grupo de pacientes (5 a 8%) ha experimentado una
cirugfa o vacunacién en forma reciente. Este estado dis-
cordante de hechos ha combiado o Oltimas fechas con inves-
tigaciones de laboratorio recientes, indicando fuertemente
que las infecciones herpéticas agudas juegan un papel im-
portante en la patogenesis del SGB,siendo el citomegalo-
virus ( CMV ) y el virus Epstein-Barr { VEB ) los mas fre-
cuentemente implicados. En un estudio serolégico de 220
sueros de paclentes con SGB vtilizando una pruebe de in-
munofluorescencia indirecta con IgM virus-especifica,la
cval distingue rapidamente entre una infeccidn pasada
(1gG ) y una infeccién actual é reciente, Dowling y Cook
en 1981 encontraron un 15% de positividad para CMV y un
8% para VEB; ademds, analizando los casos positivos en
forma retrospectiva,la mayoria de los pacientes no tuvie-
ron una enfermedad prodromica obvia ni antecedentes ca-
racterfsticos de mononucleosis infecciosa. Con éstos ha-
. llazgos,y apoyados en reportes previos o éste respecto, los
~ outores concluyen que cerca de un cuarto de todos los ca-

sos de SGB tienen antecedente de infeccion por virus del

grupo herpes reciente,por lo que viene o ser aparente que



14

la-infeccién con CMV,y, en menor proporcién con VEB,
puede :jugqer un papel importante.en el.desarrollo subsecven i
te del SGB. ~

Algunos otros reportes recientes han implicado
al virus de lo hepatitis infecciosa de tipo A,B 6 no A-noB
con.el. SGB...51n ‘embargo sdlo tres.de ellos han demostrado.. .
en forma convincente antigenemia por virus B en éstos pa~
clentes.

Dado que los sintomas prodromicos gastrofntesti-
nales se reportan en un 10 a 20 % de los casos,se han hecho
intentos por aislar enterovirus en éste tipo de pacientes,
Ultimamente se han reportado alslamlentos de virus ECHO y
Coxsackie en forma repetida en la literatura mundial. En
por lo menos 10 pacientes con el SGB se ha aislado virus
ECHO y varlos serotipos de Coxsackie A y B en por lo me-
nos 12 paclientes mas.

Una de las evidencias mas.importantes implicando: -
a un enterovirus proviene del trabajo de Estrada Gonzalez
y Mas en 1977 ,quienes describieron el alslomiento directo
del virus Coxsackie A-4 de {as rafces nerviosas y de los
ganglios de las rafces dorsales en 3 de 9 casos fatales de
SGB agudo. Este estudio es uno de los raros reportes se-
falando el aislamiento de un aogente infeccioso del tefjido
. nervioso en el SGB y merecé ser tomado en cuenta.

De los agentes infecciosos no virales, asociados
al SGB, mycoplasma pneumoniae es el mas frecuentemente
reportado o la fecha. En una investigcclén serolégica,
Goldschmidt en 1980 mostré6 evidencia serolégica de In-
feccién por mycoplasma activa en 5% de su serie.

Informacion extremadamente escasa a ligado al
SGB con infecciones prodrémicas por clamidia ( psitacosis )
parasitos ( malario ) y varios bacilos gram negativos.

3 El hecho de que la cirugfa preceda ol SGB en

el 5 a8 % de los casos ha Ilevado a muchos o la conclu-
sl1dn que el antecedente de infeccion no es una condicion
necesarfa para el desarrollo de ésta enfermedad. Es Impor-
tante llamar la atencion de que-la cirugfa no es necesaria-
mente una conducion no infectiva,ya que las tronsfusiones,
o Inclusive,la mismao estancia hospitalaria, o la activacién
de virus latentes de la familia herpes ya presentes en el pa-
clente deben de ser exclufdos.

' Aunque el SGB permanece ain como un sfndrome,
hoy criterios definitivos para su diagnédstico,siendo lo ma-
yor caracterlstica su Inmunopatologfa. Su causa es aidn
desconoclida'y dodo que la susceptibilidad o la Neuritis
Alérglica Experimental { NAE ) parece estar bajo control
genético en ratas { Steinman,1980 ), el SGB puede también -

1
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estar relacionado ol Complejo Moyor de Histocompatibi-
lidod (CMH ). Muy poco en realidad se ha reportado

en éste sentido, 'y los pocos -estudios'de los antigenos - -
HLA-A y B no han demostrado correlocién ( Adams, 1977;
Latovitski, 1978; Hughes, 1979 ).. Con respecto.a los Lo-.

ct HLA-D.y DR, dos reportes sugleren relacién:con:fos del

Dw3d:6 :DR3%' uno:-de ellos 'en la Polirradievloneuritis:in-:..

flamatoria Crénica Recurrente ( PICR ), (24) y el otro mues-

tra un incremento significativo del Dw3 en un grupo com-
binado de pocientes con SGB y PICR ( Stewart, 1978).
Considerando las caracterfsticas autoinmunes de la enfer-

medad, y la asociacién confirmada de antigenos Dy DR en - -
tales condiciones,es posible que si los antfgenos HLA estdn -

involucrados en la susceptibilidad al SGP,podria ser con
las especificidades D y/6 DR, més que con los productos
A,B & C., Por ésto,en un estudio con 38 mestizos mexica-

nos con.éste sindrome por Gorodezky.y cols.. (26),se inves-
tigd ésta asociacién,encontrando sélamente al- DR3 incre- -

mentado significativamente ( p€0.014) y sélo el DR5 dis-
minuldo pero en forma no significativa,con un riesgo re-
ativo para desarrollar la enfermedod de 3.49 a los porta~
dores de éste locus. Ademas considerando la severidad
_clfnfca, 38% de los pacientes DR3 positivos tenfan una
forma leve, mientras que sélo el 18% de los casos con in-
suficiencia respiratoria tenfan el antigeno. Parece, por
lo tanto,que basados en el andlisis del HLA, hay por lo
menos dos entidades ¢lfnicas. Si ésta asociaocion es con-
firmoda, el DR3 por s mismo & un gene Ir estrechamente
ligado,puede jugar algdn papel en la susceptibilidad a

- distintos patrones de SGB,

Aunque el SGB parece ocurrir en todas las e-
dades y en ambos sexos,en &ste estudlo se demostrd una
predominancia del sexo masculino,y, aunque en forma ge~
neral las mujeres ocuparon el 42.1%, el 75% de los po-
cientes portedores del DR3 fueron varones. Por otro lado,
encontraron una predominancio marcado en adolescentes y
adultos Jovenes. Con éstos haflazgos, los autores conclu-

yen que el SGB es una enfermedad compleja y heterogénea,

posiblemente multifactorial y poligénica,donde el DR3 §
un gene Ir estrechamente relacionado parece ser por lo
menos uno de los marcadores de susceptibilidod tnvolucra-
dos en clertas formas de la enfermedad.

lle.- Fisiopatogenia :

El SGB es tentativamente catalogado como una
enfermedad autofnmune, pero su causa precisa permanece
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desconocida,y lo noturalezo del antigeno 6 los antfgenos
responsables contrao los cuales el sistema inmune es diri- ..
glido: aén no han sido bien caracterizados. Existe eviden-
cia-ocumulativo que postula que una respuesto inmunocld-
gico Intensa acompafia Invaricblemente a &sto enfermedad.

Se han-hecho..muchos:intentos por.trotar .de d= .
sociar los eventos potélogigos prodrémicos o precedentes
con defectos especificos, tanto en la inmunidad humoral
como en la celvlar,que expliguen la desmielinizacidn seg-
mentario periférica,que es la caracterfstico potolégico
fundamental de éste sindrome,sin que hasta la fecha alguna
de éstas teorfas seo compatible con los alteraciones famu~
nolégicas contradictorias hasta ahora repprtadas.

Un gran ndmero de trostornes,incluyendo in-
fecclones,vasculltis, ciruglas, neoplasias y estodo de hiper~
sensibilidad-a-drogas,preceden al inicio de una enferme--
dad parecida al SGB, ~ A pesar de lo naturaleza dispor- -
de éstos trostornos ontecedentes,todos ellos pueden alte-
ror, { cumentar & suprimir ) olgln componente de lo res-
pvesto inmune,sugirfendo un mecanismo inmune comin de
doho tisular en ¢l SGB. Acorde con &sta hipotesis, esta

la incidencia del SGB con una frecuencia moyor que lo
esperada después de la administracion de vacunas, tanto
de lat portadoras de tejido neural,como de las que presu-
miblemente no lo tienen. Ademas,hay muchas similitu~
des entre la Neuritis Alérgica Experimental ( NAE ), .un
trastorno paralftico que ocurre en los animoles suscepti-~
bles después de lo inoculacién con antigenos de nervios
periféricos, y el SGB.

Los lesfones neurcles en la NAE,que es un tros-
torno inmunolégicamente mediodo,son altamente caracte-
risticos, y préacticamente indistinguibles de aquellos vis-
tas en el SGB. MGas adn, existe evidencia octual de que
hoy un sistema Inmune hiperreactor en muchos de los pa~
cientes con el 5GB, Esto se manifiesta por: inmunoblas-
tos circulantes en la songre que se correlacionan con la
actividad de lo enfermedad; niveles de inmunoglobulinas
séricos y del LCR de heterogeneldod electroforética res-
tringida que regresan o fo normalidad con la mejorfa clf-
nica; autoanticuerpos a eritrocltos { crioaglutininas ); y
complejos ontfgeno-anticuerpo circulantes.

Esto evidencia colectiva favorece una bose
inmunoléglca para la desmielinizacién que ocurre en és-
tos paclientes,pero no nos permite distinguir entre un fend-
meno cutoinmune del daflo neurol,de uvna respuests inmu-
ne o ontfgenos virales que pudieron estar presentes en ef
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tejido neural. Tampoco podemos concluir por el anali-
sis de las lesiones histolégicas, los mecanismos precisos
involucrados en lo desmielinl zacidn inmunolégicamente
mediada en el SGB.

Para poder -establecer que-un padecimiento tie
ne una patogenesis autoinmune deblda o antfcuerpos clr- .
culantes a antfgenos propios,se deben de llenar los si-
guientes criterios:

1. Los anticuerpos deben estar presentes en
el suero del paciente en algin estadio de la enfermedad,
pero los tftulos no necesariamente se relacionan '‘con su
actividad. -

2. Estps anticuerpospueden estor presentes en
en grupos control,pero deben de ocurrir em formo signifi-
catlvomente menor 6 o tftulos significativamente mas bojos.

3. [Estos anticuerpos deben de demostrarse en
algin tlempo. de lo evolucién .en ! Srgano blanco.

4, Deben de tener especificidad pora ef drga- -
no blanco.

5. Lo enfermedad debe ser transferible con
los anticuerpos,ya sea in vivo,in vitro 6 ambos.

6. El antigeno 6 antigenos deben de ser carac~
terizados.
7. Lo inmunizacién con el antfgeno a onima~
les experimentales debe de producir un cuadro cifnico po-
tolégico similar, con anticuerpos detectables en el suero y
en el érgano blanco.

8. Debe de verse uno respuesta benéfica pos-
terior o la plasmoféresis, esteroides 6 inmunosupresian.

Estos criterios se han completado para la Mias-
tenla gravis. Muchos de ellos,aunque no todos, han sido
porcialmente completados para una patogenesls outolnmune

de tipo humoral en el SGB :
1. Anticuerpos séricos hacia el Sistema Ner-

vioso Periférico { SNP ) y hacia el Sistemo Nerviose Cen-
tral { SNC) estéan presentes en lo mayorfa de los paclien-
tes con SGB. Estos han sido demostrados por una vorledad
de técnicas Inmunolégicas incluyendo lo fijacién del com-
plemento, bioensayo en cultivo de tejidos, Inmunofluores-
cencla y pruebas de consumo de anti-globulinas. Algunos .
anticuerpos en el suero de pacientes con SGB resccionan
contra axones y nevronas,y otros reaccionan contro compo
nentes de lo mlelina. Los anticuerpos estan presentes en
la fase agudo de fa enfermedod y son menos frecuentes en
la fase de recuperacion. No parece existir una relacién
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entre los tftulos de onticuerpos y la actividad de fa en-
fermedad. - Uno caracterizaclén de éstos onticuerpos ha
tevelado que correponden primoriamente a los clases IgM,
IgG.e lgA.

2, En controles normoles y con otras enferme
dades nevroldgicas se-demuestron anticueppos séricos antl
neurales en forma significativamente menor.

3. Se hon encontrado IgM,IgG y complemen-
to en bfopsfas de nervlo periférico de paclentes con SGB,

4. Estos anticuerpos parecen ser especfificos
pora el te]ido neurol,pero no son especie-especfficos.

5. Se puede producir desmielinizacién prima-
rio In vitro resultando en lesiones similares o las encon-
tradas in vivo. En un estudio no confirmfado,se ha trans
ferido en forma pasivo desmielinizaclén In vivo utlilizan-
do suero de paclentes con SGB Inyectado dentro de nervio
de rata. ,
6. El antfgeno 6 antfgenos responsables de i-
niciar el SGB son desconocidos.

7. Lo Inmunizacién de onimales con el anti-
geno neural produce vno enfermedad desmielinizante de
los nervios periféricos: o NAE,un modelo animal de SGB
postulado. Lo transferenciac posiva del svero de anima-
les con NAE a otros,produce desmielinfzacion.

8. Estudlos no controlados experimentales su-
gleren que lo plosmoféresls y los esteroldes Intravenosos
pueden resultar en una mejorfa clfnlce dramética en algu
nos pacfentes con SGB ogudo y en la PICR, cunque estudios
controlados con esteroldes oroles en dosls moderadas y
cursos cortos no hon demostrado ser benéficos y son posi-
biemente peligrosos.

Evidencia indirecta substancial opoya pues la
hipétesis de que el sTndrome de Gulllatn-Barré es un tras
torno inmune. Los conceptos que excluyen totalmente
su papel en la patogenesls del SGB parecen ser prematuros.

Los anticuerpos contra el tejldo nevral pueden
ser un factor Importonte en Inlclar 6 contribule of proce-
so de desmielinizacién. Por otro lado,los anticuerpos
antineurales pueden representor una reccclén secundaria
cifnicamente poco Importante al dofo neural. Lo prue-
ba definitiva que ligue causalmente o los anticuerpos con
el SGB espera por estudios posteriores,y en forma finel,

o la identificocién del antfgeno causal.(27)
_ También se han Tmplicado en la patogenesis
la presencio de complejos antigeno-antlcuerpo de tipo so-
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luble que pudieran depositarse en las paredes de los vo-
sos sanguineos,con el dafio tisular subsecuente.

Lo posibilidad de que los complejos clrculan-
tes pudieran estar presentes en el suero de los paclentes
con SGB fué notado por Dowling y cols,demostrandose és
tos posterformente por pruebas de Inhibic}én de la hema-
glutinacién, inmunoprecipitacion con el componenfe C19
del complemento, etc.

En el suero de algunos pacienfes con SGB agy
do se han demostrado crioaglutininas ( comple[os inmunes
que precipitan con el frfo ). En bose o éstos hallazgos
se ha sugerido que los complejos solubles circulantes pu-
dieran ser uno causa importante del dano tisular en el
SGB. Estos complejos se han demostrado tanto en el sue-
ro de los paclentes como en el LCR,en proporciones va-
riables; sin embargo éstos complejos se han encontrado
también en otros padecimientos neurologicos como la es-
“clerosls migltiple e inclusive en controles normales, aunque
en mucho menor proporcion, ( Tachovsky y cols., 1979 )
por lo que en el presente, no existen estudios conclusivos
que muestren una diferencia en los complejos Inmunes en~
tre los pacientes con el SGB y controles apropiados.

Adn no es claro de qué manera éstos hallazgoes pueden ser
clfnlcamente relevantes, Adn asi,la presencia de com-
plejos inmunes en el SGB ( suepo y LCR ), sugiere un me-
canlsmo potenclnlmenl’e Importante para dofio neurolégi-
co directo,é por alterar la barrero hemato- encefollco,
ayudando o la desmielinlzacién por anticuerpos 6 por me
dio de lo inmunldad celular. {27)

Durante las fases tempranas de la enfermedad
es comun encontrar una leucocitos]s polimorfonuclear
en la sangre periférica con un aumento en las formas {é-
venes, mientras que el ndmero total de linfocitos tien-
de o ser generalmente bafo,se pueden demostrar !infoci-
tos activados en las fases tempranas de la enfermedad,

y a veces,aln después de que los pacientes se han recu-
perado ciTnicamente. Adn se desconoce si éstas células
activadas en la circulacion estan respondiendo o un an-
tfgeno neurltogénlico,a Gn agente infeccioso que dispa-
ra comunmente la polineuritis, 6 ambas. Se puede en-
contrar linfoclitosis en las fases tardfas de lo enfermedad

(28). , :

La analoglo entre la NAE y e! SGB proclama-
da por Waksman y Adams en 1955 ha sugerido vno base
inmunolégice para ésta enfermedad paralftica. Esta
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comparacion ho estimulado la bisqueda de un antigeno
especifico del SNP (29); sensibilizacién que resulta lo
NAE en animales. Ei descubrimiento de una protelna en
la mfelina basdcacon cardcter neuritogénico por Brostoff
y cols. en 1972-(30).es un paso mayor en ésta direccidn.

Posterior a ello,ho sido evidente que la mie-
lino del SNP y dos de sus componentes poseen la capa-
cidad de producir una respuesta inmune con Inflamacion
del SNP y desmlelinizacion. Uno de éstos dos protel-
nas de la mielina es la protefna P2,que induce una NAE
en ciertos animales de laboratorio. Lo segunda es el ga
lactocerebrésidao,un. constituyente ITpido ‘tanto del SNP- -
como del SNC,que puede provocor la formacion de anti-
cuerpos desmielinizontes y llevar o la Intlomacién y des
mielinizoclon en vivo. Ademaés de éstos dos materfales
que_actiion.como autoantlgenos, el SNP contiene yna wo~ .
riedod de protefnos,|fpidos y carbohidratos que pueden.
actvar como fnmundgenos, provocando respuestas inmunes, -:
como antfgenos participando en reacciones inmunolégi-
cas 6 como ambos tipos de agentes,

Aunque la mayorfa de éstos agentes al produ-
cir la respuesta humoral 6 celul ar generalmente no in-
ducen el dafio al SNP, s7 pueden influlfr en el dafo ti-
sular, y s deteccion puede ser muy @tll como marcadores
de laboratorio.

Ahora es claro que la mielino del SNP contle-
ne 3 protefnas mayores,llamadas PO,P1 y P2,las cuales
conforman el 70 % de los proetinas de la mielina del SNP.
La proteina PO es 1a proteina mayor; es una glicoproteing,
no esté presente en la mielina del SNC,y es idéntica a
otra protefna llamada BR. Aunque se ha sugerido lo ac-
tividad neuritogénica de ésta proteina, no hay datos con-
vincentes actuales de que sea capaz de inducir una NAE,
Anteriormente se habian descrito dos protefnas de la mie-
lina denominadas Y y X,sin embargo aparentemente son
productos de degradacidn de la proteina PO,

Lo proteina P1 tiene un peso molecular de
18,300 y es similar,si no idéntico a la proteina bdsica de
la mielina ( PB ) del SNC,la cual se ha demostrado que
puede inducir vna encefalo-mielitis alérgica experimen-
tal ( EAE),

Lo proteina P2 ha demostrado ser el componente
neuritogénico principal de la mielina del SNP. Aunque
la P2 es caracteristica de la mielina del SNP,puvede tem-
bién ser detectada en lo médula espinal. Tiene un peso
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Aunque ia protefna P2 se ha implicado en lo
produccidén de la NAE en animoles inyectodos con éste
material y el adyuvante completo de Freund, en humanos
lo relacidn directa de ésta protefna con el SGB no ho
sido alin consistentemente demostrado y -quizés la P2 no
sea el antfgeno principal en el SGB en humonos. (28)

Goust y cols. (32) han sugerido que existe un
deuquilibrlo entre las poblaciones de linfocitos T en
éste tipo 'de pacientes. Posteriormente se demostré que
existfo un decremento de lo sub-poblacidn de los linfo-
clitos T supresores,y dado que éstos hallazgos concorda-
ron con lo existenciao de complejos inmunes circulantes
en algunos pacientes, se propuso que éstog complejos eran
los responsables del decremento de la funcion de las cé-
lulas supresoras,lo cual yo se habTa demostrado en animo-
les de experimentacidn,

Estudios recientes (33) en pacientes con SGB
tratados con plasmaféresis han demostrado lo existencio
de un factor sérico que actia como factor supresor de
linfocitos,el cval ya se ha caracterizado por frecciona-
miento por columnas, con un peso molecular de 10 a 12
mil daltons,que disminuye la reactividad de los linfoci-
tos normales a los mitogenos y es reproducible.

Otros estudios { Woksman, 1955;Hughes, 1980 )
han demostrado que la NAE puede ser transferido pasiva-
mente ol inyectar linfocitos sensibilizados a animales, ya
sea en forma sistémica o directamente en el nervio. (34)

En resumen, todos &stos hallazgos han demostra
do la importancia de lo inmunidad celular en e} SGB,
Otro observaci8n de significancia potencial ha sido el
hallazgo de uno respuesta de células T disminufda, Esto
podrfa ser un comin denominador que una a ésta enferme-
dad con los numerosos eventos antecedentes capaces de
* disparar " la enfermedod. Tampoco podemos subestimar
lo importancio de 1a inmunidad humoral,particularmente
dodos los recientes reportes de una respuesta favorable o
Ya plosmaféresis en pacientes con SGB y la PIRC (28).

Wf.- Patologla :

El primer estudio patolégico hecho en el SGB
fué realizado por el médico francés Louis Duménil en 1864,
quien reportd s8lo pérdida de las fibras nerviosas distales
de las extremidades. Posteriormente casl todos los casos
que llegaron o autopsia con &ste sfndrome reportabon cam-
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bios en las células de los astas anteriores de la médula,
lo que distrajo lo atencién de los patélogos y explica el
hecho de que el SGB careciero de bases patoldgicas que
fueran oceptables por mucho tiempo posterior o la des~
cripeidn original de-Landry en 1859 (2). No fué sino
hasta 194% en que Hoymaker y Kernohan (8) con el repor-
ta patoldgico de 50 casos de autopsia con &sta patologfa
descartaron que lo enfermedad tuviera su base en lo mé-
dula espinal. 'El estudio de Eichorst en 1877 es conoci-
do como el primer reporte de los cambios histoldgicos
en el SNP en un paciente con SGB. A partir de ahf,ho
habido numerosos reportes de casos aislados de autopsia
6 en biopsias de nervios periféricos que hun llevado a
un conocimiento més o fondo de la patologla de ésta en-
fermedad.

Uno diferencia patoldgica que distingue al
SGB de otras polineuropatias que afectan al ser humano
es la distribucién preferente de las lesiones en los si-
tios proximales del SNP y su noturaleza desmielinizan-
te e inflamatorio., Estos cambios patoldgicos tienen
una topografio especial; no son cambios difusos,sino que
ocurren en forma de discretos focos de inflamacién dise-
minados a través del SNP,especialmente en fos plexos
nerviosos mayores,en los nervios espinales,y muy cercanos
a los ganglios de las rafces dorsales, Haymoker y Kerno-
han,en su reporte ya clésico (8),fos describieron as?:
" estos cambios fueron mds marcodos donde las rafces an-
teriores y las posteriores se unen para formar los nervios
espinales,y en forma proximal y distal cercana a &ste

punto .
Otra de las carocteristicas propuestas es de

que generalmente se presenta la desmielinizacidén con
axones preservados, A diferencio de otros eventos des -
mielinizantes en forma segmentario tales como Jla compre-
sidn mecénica,la formacién de granuloma,reacciones de
hipersensibilidad inespecffica retardoda por inyeccién
experimental dnetro de los fasciculos nerviosos y la rup-
tura del perineurio, la desmielinizacidn en el SGB es es-
pecffica,siendo la mielino e! 6rgano "blanco" primario
de un sistema inmune estimulados por factores no bien
identificados.,

Con respecto al infiltrado inflamatorio men-
cionado, Haymaker y Kernohan (8),debido a que su serie
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consistio en casos de autopsia acaecidos o etopas muy
tempranas de lo enfermedad a etapas muy tardfos,pudie-
.ron establecer en forma oproximada la secuencia de even-
:tos relacionados al infiltrado inflamatorio encontrado
en todos los casos: " aparece edema durante los prime-
os 3 8 4 dias de la enfermedad,comenzando el edema y
la irreguloridad de los vainas de mielina y los cilin-
dros del axis en el quinto,apariciédn de algunos linfoci-
tos en el noveno,fogocitos en el onceavo,y la prolifero-
cién de las cé&lulas de Schwann en el treceavo. Estos
cambios en la mielina,cilindros axdnicos y vainas de
Schwann fueron progresivos, tanto que para el dia 46 ...
algunas de las rofces espinales y los nervgos perlferlcos
fueron devastados.” Sin embargo,la aporicidn de las
células inflamatorios un poco tarde ilevd a los autores
a la conclusi8n de que formaban parte del proceso re-
parativo.,

Este idea fué cambiada posteriormente por
Asbury, Aranson y Adams en 1969 (35) quienes postula-
ron que los linfocitos tenfan el popel de iniciadores de
los eventos cito-destructivos en los tejidos mds que ve-
hfculos definidos de reparacién, ademds ellos pudieron
detectar ¢8lulos inflomutorlos desde los perfodos tempra-
nos de la enfermedad, y alin més,que la destruccién de
lo mielina estaba restringida a aquellas zonas de los
troncos nerviosos donde estaban infiltrados con células
inflomatorias,sugiriendo que los c&lulas inflamatorias
jugoban un papel de iniciadores directos de la destruc-
cién de la mielina. Este infiltrado estaba constitulfdo
principalmente por linfocitos y células mayores,aporen~
temente linfocitos transformados, oporeciendo més tarde
las células plosmuﬂcos,y los mccrofogos en forma inicial
estaban ausentes & eran muy escasos, En paclentes que
habfan follecido alrededor de los dias 10 y 18 posterior
al iniclo,se encontrd ensanchomiento de los nodos de
Ranvier y pérdida de lo mielina yuxtanodal como cambios
comunes,y menos frecuentemente agregodos de macrdfa-
gos relacionados a angostamientos. de mielinc en degene-
racién,asf como pérdida completa de la mielina interno-
~ dal,con fagocitosis de detritus de mielina por macréfagos,
la cual era progresiva.

Estudios vltraestructurales con microscopia e~
lectrdnico han demostrodo que el proceso destructivo es-
té dirigido en forma precisa a aquella parte de la membra-
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na de las células de Schwann que se compacta para formar
la vaina de mielina,perc no al resto de la membrano & el
cuerpo de ésto célula,y que ésta destruccibn no es efec-
tuada por linfocitos,sino por macréfogos ante lo presen-
cia de linfocitos. - Otros estudios de éste tipo (36) de-
muestran disolucién vesicular de las laminillas superfi-
ciales de la mielina en contacto con & localizadas cer-
ca de los macréfagos invasores. Las células localiza-
das fuera de lo fibra nerviosa afectada fueron identifica-
das principalmente como macréfagos,con cerca del 15%

de las células compuestas de linfocitos,células plasmati-
cas y linfoblastos, éstos Gltimos similares a los linfoblas-
tos presentes en la circulacién periférico de &sta enferme-
dad. La presencia de macréfagos mds alld de la léming
basal de la fibrq nerviosa es necesaria para inducir la
fragmentacion de la mielina. Estos macréfagos se des-
plazan y rechazan el citoplasma de las células de Schwann
y fogocitan o la mielina aparentemente normal, cousando
depresidon severa del retfculo endoplésmico rugoso y de

los ribosomas de éstas cé@lulas, las cuales permanecen en
su lugar hasta ser reemplazadas por células de Schwann
“sanos”,algo diferentes en apurlenclo.

Se ha observado un patrén de destruccion de
mielina idéntico en algunos casos de biopsias de nervio
sural en pacientes con PIRC,

Algunos reportes con estudios vltraestructura-
les de casos con SGB han mostrade cambios en la mielina
en ausencio de macréfagos,sin embargo ello puede ser de
bido o outollns yo que se obtuvieron de casos de autop-
sia de mas de |5 horas postmortem.

Estos hallazgos apoyan,pues, la hiptesis de
que la destruccién de mielino en el SGB es debida a una
respuesta inmunolégica contre componentes de la mielina
periférica,y que ésta es la misma que causa Ja destruc-
cion dela mielino en la NAE,

Un hallazgo relativamente reciente de que la
enfermedad de Marek de los pollos,una infeccidn por
herpesvirus lentos que causa desmielinizacidn perlferlco,
presenta cambios ultraestructurales idénticos o los en-
contrados en el SGB,ha reforzado la teorfa de que un vi-
rus puede ser el disporodor de toda lo secvencia de even-
tos patoldgicos en el SGB, Sin embargo, &stos hallazgos
no se han confirmado hasto la fecha en humanos, por lo
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que aln sigue en pié la pregunta de que si lo destruccidn
de la mielina por los macrofagos es parte de una respues-
ta inmune dirigida contra un constituyente de la vaina

de mielina, ¢ Cual es el mecanimo inmunopatoldgico res~
ponsable de éste comportamiento de los macréfagos ? (37).

Paro entender cémo estos cambios patolégicos
afectan lo funcionalidad de los nervios afectados,se han
realizados numerosos estudios experimentales en animales
y en humanosutilizando estudios electrofisioldgicos.
Utilizondo svero derivado de conejos con NAE & EAE 5
suero antigalactocerebrdsido inyectado en nervio peri-
férico de rata,Sumner (38) fué capoz de seguir con estu-
dios electrofisiolégicos la evolucion de lg desmieliniza-
cion en éstos animales,dando asf una ideo extrapolable
y aproximoda de los eventos en el SGB,

Treinta minutos después de aplicar el antisve-
ro,se registra una disminucidn en el tamafio de la respues-
ta proximal,indicando un bloqueo de conduccion de al-
gunos axones motores. Después de eso, el bloqueo en la
conduccidn progresa en las 2 a 4 hs siguientes para invo-
tucrar o la mayorfa de los axones en estudie. Existe
ademégs evidencia morfoldgica de desmielinizacidn que
ocurre en los nervios que muestran bloqueo de le conduc-
cién agudo,aunque en las fases tempranas de lo lesidn,
los cambios en la mielinao pueden ser sutiles y restringi-
dos a leve rotura vesicuiar paranodal,

. El bloqueo en la conduccion por lo desmieli-
nizacidn es consecuencia.de una capacitancia internodol
aumentada,y estd asociada con un tiempo de conduccién
internodal aumentado antes de! bloqueo. Una vez que
el bloqueo se establece en pocas horas,persiste sin cam-
bios por varios dfas,y la recuperaci8n toma lugar en un
‘perfodo de tiempo consistente de 6 a 35 dias. ~ Histold-
giccmente &ste reinicio de la conduccién se asocia a la
aparicidn de 2 a B laminas alrededor de los axones,sugi-
riendo que la recuperacion de la conduccién y el proce-
so de remielinizacidn estan estrechamente asociados. Al
tiempo de la primera recuperacidn,existe un regreso de
la conduccidn en forma explosiva en muchos de los axo-
nes dentro- de los siguientes pocos dfas asociado con re~
cuéracién clinico completa del miembro afectado. Sin
embargo los estudios electrofisiolégicos permanecen al-
terados,con velocidades de conduccidn méxima disminuf-
das y respuestas proximales dispersas. Los estudios de
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conduccion generalmente retornan o valores normales en-
tre los25 y 35 dfas. Tambi€nr se ha demostrado en éstos
estudios que en los nervios periféricos,la instilacion del
antisvuero sdlo produce los cambios descritos si se le in-
yecto por debajo de) perineurio,a excepcién de las raf-
ces espinales que carecen de éf, y en las que se puede
inducir loa desmielinizacidn con s6lo gotearles el anti-
suero,

De éstos hallazgos se concluye que los axones
mielinizados de diGmtero pequefio ton los que se afectan
m@s répido y mds completamente que los axones de digme-
tro mayor. De ello.puede resultar que le pérdida tem-
prana de los reflefos tendinosos profundos; puede resultar
del bloqueo del flujo fusimotor, més que del bloqueo &
dispersidn de las fibras de didmtero grande tipo 1-A afe-
rentes. Por otro lado, la mayor permeabilidad de las ra-
fces nerviosas al antisuero podrfa explicar la predisposi-
cion especial de las lesiones tempranas o ocurrir en éste
sitio. Existe pues el concenso general de que los sTnto-
mas clfnicos de pardlisis en el SGB resultan de un bloqueo
de los axones motores y no de unao disminucion en la ve-
locidad de conduccidn.,

] Por otro' lado en otros estudios (39) se ho de~
mostrado que la desmielinizacidn sigue un patrén inicial
centripeto,ocurriendo en las porciones mas distales de
los nervios y progresando, conforme el paciente se debi-
Itta,al nivel de las rafces espinales. Generalmente las
fibras motoras y sensoriales son igualmente afectadas,aun~
que clfnicamente la debilidad motora predomina. Durante
la recupergcién, la conduccidn central es la primera en
mejorar, | patron de desmielinizacion y remielinizacién
en el SGB parece corresponder a uno en el cual la recu-
peracidn clinico sigue o la remielinizacion a nivel de
los rafces proximales espinales,y,en la cual,los primeros
segmentos desmlielinizados son los d1timos en ser remieli-
nizados, La marcha lenta de lo desmielinizacién en sen-
tido proximal'puede explicar la elevacién tardfa de las
protefnas en el LCR,lo cual no ocurre en la enfermedad
hasta dfas 6 semanas después del inicio de los sfntomas.
Asbury y cols. (35) propusieron que las protefnas en el
LCR se Incrementaban cuando la desmielinizacion alcan-
zoba el.nivel de las rafces espinales,debido o la libera-
cién de protefnas de las rafces espinales hacia el LCR a
consecuencia de la desmielinizacion.
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llg.- Cuadro Clinico :

Aunque éste es variable y existen variantes
clinicas bien identificadas, es posible dor un panorama ge-
neral que nos oriente en un momento dodo a pensar en és-
ta patologia.

Fase prodrémica:

Como ya sefialamos anteriormente,el SGB pue-
de manifestarse posterior en tiempos variables a fa apa-
ricion de un cvadro infeccioso previo inespecifico en el
80 % de los casos, siendo la mayorio de éstos infecciones
de las vias respiratorias altas (58 %),en menor proporcidn
infecciones gastrointestinales, 6 ambas o;la vez,de tipo
inespecifico. Algunos autores (8,3,12,40,41), toman
o éstas patologias como prodromos del SGB aunque se ha-
yon presentado de 2 semanas a 3 meses antes. Por lo mis-
mo se reporta que puede haber sintomas respiratorios & gas
trointestinales en su fase inicial. La infeccion,en algu-
nos casos se puede encontrar en estado agudo o subagudo
al inicio de los sintomas del sistema nervioso. Aproxi-
madamente 10% de los pacientes pueden presentar eleva-
cion de lo temperatura cuando aparecen los sintomas nev-
rolégicos. (8) . :

v Otros han reportado un malestar general con-
siderable y fuera de proporcién con lo leve de otros sin-
tomas. Aproximadamente un 5 % oquejan cefalea en és-
ta fase. (40), '

En oproximadamente 20 a 30 % de los casos no
se puede documentar infeccion & sintomatologia previa al
inicio de los sfntomas neurolégicos (8,40,41).

Modo de Inicio :

En la.serie de Hoymaker y Kernohan (8) en la
mayoria de los casos se documentaron alteraciones en las
extremidades. En algo més de la mitad (55 %) los sTn-
tomas iniclales fueron dolor & parestesias de extremida-
des, mientras que aproximadamente en una tercera parte
los sTntomas infciales fueron de debilidad 5 pardlisis.

Sin embargo en muchos casos los sTntomas motores y senso-

riales aparecen en forma simultdnea, correspondiendo siem-

.pre o las mismas extremidades ambos tipos de sintomas,
STntomas Motores: v

En todos los casos las caracteristicas del in-
volucro motor es una debilidad muscular progresiva. Es-
ta puede iniciar en cualquier sitio,siendo simétrica en
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la gran mayorfa de los casos. Generalmente inicia en
extremidades inferiores (44 %), y en menor proporcidn en
miembrosisuperiores (14 %), en misculos inervados por los
nervios graneales (14%) y hasta en un 26% la progresién
es tan r@pida que vorios sitios se ven afectados .en for-
ma simdltdnea { todos los miembros en el 12% y 14% en
combinaciones variables ). La mayoria de los pacientes
tienen involucrados los miembros inferiores en algin mo-
mento de la enfermedad. Cuando la debilidad muscular
es la primera manifestacion, en adultos, ésta aparece de
repente cuando el individuo se encuentra realizando al-
guna actividad. Cuando la debilidad es generalizada

al principio,después de algunas horas,se establece la pa-
rdlisis franca yo sea en las extremidades inferiores 6 en
las superiores, Existe controversia adn entre los diferen-
tes autores con respecto a la porcion de las extremidades
inicialmente aofectadas,pues los resultados de las diferen-
tes series son contradictorios a éste respecto. En nifos,
dos de las diferentes series (12) muestran que no es posi-
ble determinar por medio de la historie clinica qué por-
cidn de las extremidades estd mas afectada inicialmente,
gunque una marcha tambaleante pudiera sugerir mayor in~
volucro proximal, ...En adultos (B) se ha sugerido la por-
cidén proximal tanto de extremidades -inferiores como-de su-~.
periores como la inicialmente ofectada,sin epbargo, Thor-.
ner y Alper en 1940 propusieron que ésta evidencia no es
concluyente,ya que los grandes misculos proximales tra-
bajan bajo una desventaja mecdnica mayor,por lo que con
grados de debilidad leves,subjetivamente seran mas opa-
rentes en los mdsculos mayores que en los menores aunque
éstos Oltimos tengan el mismo grado de debilidad.

A pesar del sitio inicial de parélisis, ésta es
- siempre flaccida y nunca se aprecio fibrilacidn,.

Puede observorse en aproximadamente 25% una
marcha atdxico que estd fuera de proporcidn con fa debi- "
lidad de las extremidades afectadas.

A la exploracién fisica iniclal o su-llegada
al hospital,el grado de afectacién de los misculos pro-
ximales y distales de los nifios es igual para. ambos tipos
de misculos. Sin embargo predomind en misculos dista-
les cerca del 30% con un 7% de afectacién proximal més
aparente, Las extremidades superiores se afectan en for-
ma menos frecuente y més leve,sin embargo, aproximada
mente el 20% de los cosos Ilegan a ser cvadriplégicos an-
tes de su recuperacidn,
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A pesar de debilidad severa & pardlisis com-
pleta, los mosculos involuerados no muestran por lo gene-
ral atrofia,y cuando asf lo hacen, ésta remite después de
tiempps variables. -(12)

A la exploracién fisico m;cnuf a su llegada
al hospital,generalmente se encuentra debilidad de los
misculos del cuello en el 45% de los casos,debilidad de
las 4 extremidades en el 84% y un 29% de los misculos
faciales. Las extremidades inferiores solas se afectan
en un 8.0 10%,los superiores solas en un 2%, lo mismo que
el esffnter anal {3). La debilidad siempre es simétrica
“en su distribucién,aunque no en grado.

: Nervios Croneoles :

El involucro de los pares craneales en las di-
ferentes series reportadas es myy variable, aproximada-
mente del 30 al 85% de los cosos han mostrado su afecta-
cién en algin momento de la evolucién del sindrome (8),
En dos series de SGB en nifios, el involucro fué cercano
al 40% (12,40). El inicio de la sintomatologfa neuro-
16gica en pares craneales es poco usual {menos del 5%),
sin embargo, en el transcurso de la evolucidn, cualquier
nervio craneal puede estar involucrado. En adultos (8),
los pares craneales mds frecuentemente afectados con el
IX y el X,sin embargo en nifos se reporta que el VIl par
es el mas: frecuentc (23 - 50% de los casos }),siendo la
forma bilateral con mucho la mas frecuente,y generalmen-
te desarroléndose temprano en el transcurso de lo enferme
dad, De ah{ le siguen el IX=X, XI, X,V y 11l en ése or-
den de frecuencia, En aproxlmudomenfe 23% de los casos
més de un par craneal estd involucrodo. Generalmente
los sfntomas de disfagia,disfonfa, voz nasal,regurgitacién
nasal,desviacidn de la dvula,pérdida del movimiento po-
latino y ausencio del reflejo nouseoso que implican pér-
dida de lo funcidn de nervios IX y X,se presentan en pa-
cientes con ataque nervolégico severo y contribuyen a
las complicaciones pulmonares {aspiracién,neumonfa y
atelectasia) (40).

Cuando se involucra el trigémino, la porcién
sensorial es siempre la més afectada,caracterizandose
por entumecimiento, hormigueo,y sélo ocasionalmente do-
lor de labios,lengua,dientes y cara. De los mdsculos
extraoculores,es mds frecuente la paralisis de los rectos
externos,siendo rara la oftalmoplegia. Puede presentar-
se en un momento dodo papiledema bilateral & unilateral
pero su incidencia ‘es baja (1 o 4%) asociéndose o no con

-
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presién intracraneal elevada,
Alterociones sensoriales:

Como sintomas iniciales neuroldgicos, los tras
tornos sensoriales se gresentan en aproximadamente 40%
de los casos,bdsicamgnte manifestados como parestesias
y en un 20% se presentan inicialmente asociados a tros-
tornos motores.

Cuvando se revisa la incidencia de trastornos
sensoriales en cualquier momento de la evolucién del sin
drome, las series varfan entre un 58 a un 65% de los ca-
sos.(3). Tombién ha sido evidente que la debilidod mus-
cular aparece casi invariablemente en la mayoria de los
pacientes que sufren alteraciones sensoriales.en formo i~
niclal, mientras que en los pacientes con debilidad mus-
cular al inicio sélo unao tercero parte presentan altera-
ciones sensoriales posteriormente.

Al momento de la exploracién neurolégica por
primera vez,se pvede encontrar una pérdida de !a sensi-
bitided de tipo "guante" & "calcetfn"” en una buena par-
te de los pacientes,y casi siempre las extremidades infe-
riores estan mds afectodas también en severidad. Gene-
ralmente lo pérdida de la sensibilidad es minima 6 mode-
rada y muy pocos muestran pérdida sensorial marcada, En
"aproximodamente una tercera parte de los pacientes la
sensibilidad propioceptiva se encuentra disminufda 8 au-
sente,y en algunos &sta pérdida estd fuera de proporcidn
.con respecto al decremento en e! tocto,dolor & sensibili-
dad térmica,

Se presenta dolor en aproximadamente 25 a 55
por ciento de los casos, tendiendo a ocurrir en los grupos
musculores proximoles,y sy intensidad suele ser leve & mo
derada,sin embargo hay casos en fos que éste es insopor-
table. Aunque se presenta generalmente en extremidades
_puede presentarse en cara ( V par ) 8 puede manifestar-
se como dolores abdominales tipo cdlico,y en raros casos
.pvede inclusive ser generalizado. Como regla general,
‘el dolor desaparece conforme el padecimiento progresa y
sélo ocosionalmente persiste o empeora.

Ef adormecimiento y parestesias ocurren con
lo:misma frecuencia que el dolor (58%), apareciendo en
las porciones distales de las extremidades con mayor fre-
cuencia. En alguna ocasidn lo parestesia se localiza
en sitios bien definidos en un principio. El adormeci-
miento y el hormigueo son los sintomas més frecuentes,
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inicialmente en sitios distales y en algunos casos con
tendencia ascendente.

La hipoestesia y la anestesia se presentan
en el 38% de los casos, Generalmente permanecen con
finodas a la periferio de las extremidades con distri-
bucién en "guante" 6 "calcetin",pero puede presentar~-
se en parches & diseminada,sin estar confinada a dreas
8 segmentos de nervios perlferlcos.

La hiperestesia y la hlperulgesua se presen-
tan en forma menos frecuente y menos precisa, La sen-
sibilidad profunda se afecta aproximadamente en el 40%
de los casos, manifestoda por falta de apreciacidn de la
posiciéon, movimiento § vibracidn,generalmente en com-
binacién, y sélo ocosionalmente en forma aislada. Es-
tas alteraciones de la sensibilidad profunda se presentan
en forme temprana en la evolucién del padecimiento,a
los 2 6 3 dias posteriores al inicio,y predominan en piés
y manos (8). El sentido de o posicion es el més fre-
cuentemente involucrado,seguido por la vibracidn,dolor,
y tacto en orden descendente de frecuencia {40). Sin
embargo debe de tenerse en cuenta que el examen neuro-
16gico sensorial en los nifios pequefios no es preciso y
que las frecuencias relativas mencionodas pueden subes-
timar lo verdadera frecuencia de los déficits sensoria-
les (12). Aproximadamente un 8% no muestran ningdn
tipo de alteraciones sensoriales,

Signos Menfngeos :

‘En una minoria de los pacnenfes puede encon-
trarse evidencia de irritacién meningea, manifestada gene
ralmente como datos aislados de rigidez de cuello,dolor
de la nuca a la flexidn,d signos positivos de Kernig &
Brudzinski,siendo mas frecuente la rigidez del cuello.
Generalmente éstos pacientes se presentan con cuentas
celulares normales en el LCR,y sélo ocasionalmente con
pleocitosis minima.

Reflejos :

Los reflejos tendinosos profundos se encuentran
ofectados casi en la totalidad de los casos en algin mo~- - -
mento de-la evolucion, En 4/5 parter de los casos la
pérdida es total en forma pasajera y en el resto,la pér-
dida es incompleta, Esta alteracién de los reflejos pro
fundos s presenta siempie en el sitio de involucro motor.
En poco casos se encuentran &stos exagerados infcialmen-
te,para ser posteriormente abolidos. Los reflejos cuté-
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neos abdominales pueden estar ausentes en uno quinte

parte de los pacientes con ausencia de reflejos profun-

dos, En forma mds bien rare puede presentarse reflejo

de Babinski positivo uni & bilateralmente. En forma

igualmente rara,se-puede obtener clonus patelar en la

fase inicial del padecimiento & encontrarse priopismo.
Alteraciones Vesicales e Intestinales:

Pueden encontrarse signos de incontinencio
6 retencidn vrinaria en el 20% de los casos mayores de
5 afos,sin embargo éstos sintomas son transitorios,con
duracidn de | a 4 dias y ocurren durante el estado de
progresidn de las poresius. Algunos pacientes aqueion
dolores abdominales & constipacién y sélg en ocasiones
se encventro incontinencia fecal con ausencia del re~
flejo anal y sensibilidad rectal,

Alteraciones Autondmicas :

En los pacientes con SGB puede ocurrir una
disfuncidn autondmica que inclusive se ho invocado co-
mo cousa de algunas defunciones de la enfermedad, Las
maonifestaciones del involucro outondmico son alteracio-
nes en lo sudoracién, frecuencia y ritmo cardiccos, pre-
sidn arterial,funcidn visceral, pupilor y de eshnteres.
Aunque éstas olteraciones también se encuentran en o-
tras neuropatias periféricos como la neuropaotia diabéti-
cay la porfirio intermitente aguda, en el SGB es un po-
co mds frecuente. Puede encontrarse en forma aislada
o encontrorse varias alteraciones de éste tipo o la vez.,
La taquicardia es lo que predomina,y en clgunos casos
fsta se presento en formo fija,presumiblemente por el in
volucro de los nervios croneales 1X y X, Con respecto
a la presidn,se puede encontrar hipertensidn arteriol fi
jo,6 presidn muy fluctuante en el transcurso de lo en-
fermedad, Frecuentemente se demuestra hipotensidn
ortostdtica y una folta de respuesto o la maniobra de
Valsalva de la presion orterial,presumiblemente por la
afeccién de los nervios aferentes de los baroreceptoies
arteriales (IX y X). Con mayor frecuencia se puede en-
contrar uno ausencio de sudorocidn en regiones especifi~
cas en éstos pocienfes,siendo las 8reos mas frecuentemen-
te afectadas la regidn torécica baja, nbdamen y regidn
fumbar.

Lo severidad de! dafo autondmico no parece
estar relacionada con el grodo de afectacidn sensorial
o motor. En fa moyoria de los casos, éstas alteraciones
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. son de poca importancia,pero en algunos casos pueden

poner en peligro la vuda,yu sea por hipotensién severa,

dafio cerebral irrecersible,d arritmias severas. = Se ha

propuesto que uno " punduaufonomuu " pura pupde ser

una variante del SGB,pero ésto no se ha comp!-obudo.
Alteraciones Mentales :

En pacientes con SGB que ameritan hosplto-
lizacidn,aunque es diffcil documentarlos, la mayorfa a-
quejan irritabilidad que puede ser atribufble al interna-
miento mismo,sobre todo en pacientes aduftos. En ni-
fios éstos cambios son pasajeros y relacionados al perfo-
do de adaptacidn hospitalaria; sin embargo,en una mino-
rfo de pacientes con afectacion importante,se han des-
crito combios sicéticos manifestados por alucinaciones
visuales y ouditivas,sobre todo en la parte final del pa-
decimiento en pacientes que han fallecido. También se
han reportado perfodos de excitacidn,ansiedod y pdnico
de carécter transitorio en el perfodo temprano de la en-
fermedad (8).

Evolucidn :

En general,la duracion de la enfermedad y
su severidad es miuy variable,desconociéndose hasta el
" momento el factor 6§ factores que intervienen en. éstas
variables. No existen diferencias en la evolucidn en
forma grvesa cuando se comparan las diferentes series
en adultos 6 en nikos. En la mayorfo de los casos el
curso es benigno y la recuperacién es completa en lap-
sos de tiempo muy variables. Se reporto que aproxima-
damente 2/3 partes de los casos se recuperan en formo
completa,sin secuelas (65%),quedando una tercera par-
te de los casos con déficit neurolégico variable, pero
que generalmente es una debilidad muscular parcial,de
predominio en piernas y piés,con hipo 6 arreflexia; con
mucho menor frecuencia éstos alteraciones residuales se
presentan en manos,

En términos generales en aproximadamente
el 80% de los pacientes,la evolucion de la enfermedad
alcanza su acmé entre 1 y 25 dias posteriores al inicio
de la sintomatologfo,y el 70% de los casos inician su
recuperacion de 2 a 17 dfas después del acmé; por lo
tanto, el curso clinico tipico parece ser hacia la pro-
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gresion entre la primera y o segunda semana,estabilizo
cidn por una 8 dos semanas y de ah{ inicia su recupera-
cion. (3)

Cuando se clasifica ta severidad del padeci-
miento en leve ( incapacidad moderada), moderada ( in-
capacidad severa ), y severa ( insuficiencia respiroioria)
oproximadamente 2/3 partes corresponden o una forma le-
ve,un 20 a 25% a las formas moderadas y entre un 10 a
15% a las formas severas con insuficiencia respiratoria y
necesidad de ventilacién asistido (3},

Con respecto al tiempo requerido para la re-
cuperacidn completa,una tercera parte de los casos apro-
ximadamente (35%) la obtiene antes de los & meses, el 17%
-entre los 6y los 12 meses y el 47% antes de los 3 atos.
Como regla general, el tiempo de la recuperacion es di-
rectamente proporcional al tiempo entre el inicio del pa
decimiento y su acmé clinico;esto es,entre mas agudo sea
el curso de la enfermedad, la recuperacion serd mas rapi-
da y con menos posibilidades de dejor secuelas neurolégi-
cas definitivas.

De los pacientes con enfermedad severa, que
ameritan venhlucaon asistida, la moyoria sélo la requte-
ren.por perlodos de 4 a 7 dias. En general,el pronédsti-
co de éstos pacientes con insuficiencia respiratoria es el
mismo que pora el resto del grupo,si sobreviven a las com
plicaciones propias del padecimiento 6 del tratamiento
ventilatorio,

Con respecto al modo de progresion,generalmen-
te inicio en las extremidades pélvicas,y adopta un curso
tipicamente ascendente,afectando en forma posgterior las
extremidades superiores,posteriormente los nervios cranea~
les,del tronco 6 intercostales,sugiriendo que la longitud
de las neuronas motoras inferiores es determinante en la
progresion de la pardlisis, Cuando la enfermedad inicia
en las extremidades superiores generalmente luego se a-
fectan las inferiores antes que el tronco,los misculos in-
tercostales 6 los misculos inervados por los pares cranea-
fes. En raras ocasiones la pardlisis afecta a las extre-
midades en forma alternante.

Variantes Clinicas:

Se reporta que alrededor de un 10% de éstos
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pacientes presentan recurrencias posteriores,siendo éstos
generalmente mas agudas y mds severas entided a la cual
se ho denominado Polineuritis Inflamatoria Crénica Re-
currenty { PIRC ), Generalmente la recuperacidn es
‘complgfa 6 casi completa entre los ataques,pudiendo o-
currirfa cuvalquier edad entre los 4 y los 50 ahos,con in-
tervalos entre las recurrencias de 2 meses a 13 afios y

el nimero de recurrencias de una o cinco,aunque se han
reportado caosos de recurrencias miltiples,como en el ca-
.so de Austin {1958) con 20 recurrencias en un perfodo de
5 ahos,con recurrencias espontdneos y otras relaciona-
das con lo suspensidn del tratamiento con ACTH 5 esteroj
des. Estos casos muestran una elevacion de los protei-
"nos del LCR casi constante y los estudios histopatoldgicos
de biopsias de nervios periféricos y autopsias han demos-
trado coracteristicos indistinguibles de los casos de SGB
agudo y de la NAE, Algunos.otros casos tienen un cur~
so mds crdénico,con hiperproteinorraquia y con una poli-
neuritis predominantemente motora, y muestran un curso
fluctuante,sin recuperacidn completa entre los episodios
y pueden recuperarse después de un curso prolongado &
terminar en forma fotal. (43)

También se ha descrito un trastorno nevrold~-
gico adquirido en forma aguda, manifestado por oftalmo-~
plegic,ataxio y arreflexia,que fué descrito por Miller
Fisher en 1956 (44) con un curso c¢lfnico benigno,con e-
levecidn de las proteinas det LCR, y que fué catalogado
por él como una variante del SGB., Esto aln continda
siendo motivo de debate entre los especialistas del ramo.
Generalmente se presento posterior o una infeccidn res-
piratoria superior y se recuperan en forma completa, aun~-
que pueden quedar debilidad musculor especifica 6 arre-
flexia. Lo mayorio se ocompofo también de involucro
de extremidades. Se asocio frecuentemente en sus fases
iniciales o letargia e irritabilidad,lo que sugiere en
porte involucro de por lo menos algin componente del
SNC, La atoxfa marcado en ausencia de paresia 6 de
pérdido sensorial propioceptiva en éstos casos ho sido
vtilizado también como evidencia de disfuncién del ta-
llo cerebral 6 cerebelar. Desgrociadamente no existe
evidencia histopatoldgico del sitio afectado en ésta en~
fermedad. La recuperaciaon completo ocurre en tiempos
variables,pero en general ocurre entre los 5y los 8 se-
manas de inicio.



37

Aunque el SGB y el Sindrome de Fisher pue~
den representar uno enfermedad neurolégica connnua de
bido a factores causales comunes,el retener los epdnimos
en el contexto de su descripcidn ougmal se justifica pa-
ro evitar confusiones de significado (45).

th.~ Métodos Diagndsticos :

Debido o lo ausencio de criterios diagnosti-
cos definidos para éste sTndrome en el pasado, ha existi-
do desde su descripcidn original uno confusién en cuan-
to a qué se debe de considerar como Sindrome de Guilla
in-Barré, y cuoles son sus ITmites clmsco§ y de labora~
torio, lo que ha propiciodo uno multitud de terminologio
trofcndo de encerrar o ésta enfermedod dehtro de ITmites
muy precisos. En 1960, Osler y Sidell {46) propusie-
ron por primera vez 12 criterios que restringian severo-
mente la definicion de éste sindrome. El efecto de és-
te reporte fué saludable,debido a que estimuld una se-
rie de reportes subsecuentes,la mayorfa de los cuales
llegaron a una concepcion mas amplio de éste trastorno.
La evidencia acumulade en los §ltimos amos indicando
una proboble base inmunoldgice y un grupo caracterfs-
tico de hallazgos neuroldgicos de elctrodiagnéstico han
reforzado la certeza del diagndstico ¢linico., Posterior
“a la evidencia de asociacidn entre la campana de vacu-

nacién contra la inflvenzo porcinc en los EUA o Fines de
1976, el National Institute of Neurological and Communi-
cative Disorders and Stroke { NINCDS } cred un comité
especial paro la carocterizacidn en forma clara de éste
trastorno parg estudios de campo. Este comité dicto uvne
serie de reglas que han servido pora vnificar criterios
para el diagndstico correcto de ésta potologia. (47)

El SGB es uno entidad reconocible,poro lo cual
la base para el diognéstico es descriptiva. Llas carac-
terfsticas que nos llevan ol diagn8stico incluyen crite-
rios clinicos,de laboratorio y electrodiognésticos. El
problema no se presenta con los casos tipicos,sino con
los casos limitrofes.

La presencio de eventos precedentes e; fre-
cuente,pero no son escenciales para el diagnéstico. Co
minmente Estos eventos precedentes son enfermedodes vi-
rales,pero también-se conoce la asociacion del SGB con
la cirugia precedente, inoculaciones, infecciones por mi~
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coplasma,etc, Ademas el SGB ocurre con més frecuen-
cio que la esperada por azar en padecimientos tales co-
mo el Linfoma de Hodgkin,linfomas & Lupus Eritematoso
Sistémico. Muchos de los pacientes con SGB no pre-
sentan ninguno de &stos antecedentes,y el diagndstico
debe hacerse independientemente de ellos,

A continvacién se indican los criterios suge-
ridos por el comité de expertos de la NINCDS para el
diagnéstico del SGB (47) :

| .- Caracterfsticas Requeridas para el Diagnéstico :

A. Debilidad motora progresiva de més de una

de debilidod minima de las piernas,con 6 sin
ataxia leve,a parlisis total de los misculos
de los 4 extremidades y del tronco,peralisis
bulbar y facial,y oftalmoplegia externa.

La arreflexia universal es la regla,aunque la
arreflexia distal con hiporreflexic definida
del biceps y talén bastarifon si otras caracte-
risticas son constantes.

1.~ Caracteristicas que apoyan fuertemente el Diagnés

tico :

A, Caracteristicas Clinicas: (en orden de impor-
tancia). ‘
1. Progresién. Sintomas y signos de debili-
dad motora que se desarrollan répidamente pe

ro deja de progresar alrededor de lo 4ta. sema
na del inicio. Aproximadamente el 50% alcan
zard el nadir a las 2 semanas,80% o los 3 semo

nas,y més de! 90% o los 4 semanas.

2. Simetrfo_Relotiva. La simetrfa es po@us ve

ces absoluta,pero generalmente,si un miembro
es afectado, el opuesto también.

= — — e A am = mr mm wm o

facial ocurre en aproximadamente el 50% y es
frecuentemente bilateral. Otros nervios cranea
les pueden estar involucrados, particularmente
aquellos inervando la lengua y los misculos de

i
“'!"‘ AN
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fa deglucidn,y algunas veces los nervios moto-
res extraoculares, En ocasiones (menos del 5%)
la neuropatia puede iniciar en los nervios de

los mGsculos Extraoculares & otros nervios cra-

.~
-

neales, s
5. Recupergkxidn. Generalmente comienza 2
6 4 semanas después de que la progresién cesa,

" Puede retrasarse por meses. La mayoria de los

pacientes se recuperan en forma funcional,
6. Disfuncién autondmica. La taquicardia,

presentes apoyan al diagndstico.
7. Ausencia de fiebre al inicio de los sintomas
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continuar por mas de cuatro semanas & tener re-
lapsos menores, ~
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cién de la sintomatologia puede ocurrir pardli-
sis vesical transitoria,
6, Involucro del Sistema Nervioso Central.

S — - e e m— eme e - e -

~enfermedad del sistema nervioso periférico. La -

afectacién del SNC es adn controvertida, En pa
cientes ocasionales,los hallazgos de ataxia,in-
terpretada de origen cerebelar,disartria, respues-
to plontar extensora (Babinski) y niveles senso-
rioles bien definidos pueden ser demostrables,y
ésto no necesariamente excluyen el diagndstico
si otras caracteristicas son tipicas.

Caracteristicas del LCR que apoyan fuertemente
el diagnéstico.
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1, Proteinas de! LCR. Después de la primera

— o wer mme fer mm e mr W we

semana de sintomatologia, las proteinas estén e-
levados 6 se ha demostrado que aumentan en las
punciones lumbares seriados., '

2. Cefulas en el LCR, Se encuentran cuventas

e ww wm e we e e e

en el LCR.

Variantes : '
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Caracteristicas Electrodiagnéstices :

|. Aproximadamente el 80% tienen evidencia de
disminucién de la velocidad de conduccién 6 blo
queo en algliin punto de la evolucién de lo enfer~
medad. La velocidad de conduccién es generalmen
te menos del 60% de lo normal,pero el proceso es
solteado y no todos los nervios se ven afectodos. '
Las latencios distales se pueden incrementar tan~ ,
to como 3 veces lo normal, El uso de respuestas
onda-F frecuentemente dé buena indicacién de ve
locidod disminuida sobre todo en las porciones
proximales de los troncos y rafces nerviosas. Mas |
del 20% de los pacientes pueden tener estudios \
de conduccidn normal, Los estudios de conduccidn
pueden no alterarse hasta vorias semanas posterio

res al inicio de la sintomatologia,

Coracteristicas que hocen dudar el Diagnéstico :

|. Asimetrfa marcada y persistente de la paresia.

2, Disfuncibn vesicol & intestinal persistente.

3., Disfuncién vesical 6 intestinal al inicio.

4, Més de 50 levucocitos mononucleares/mm3 en
el LCR, .

5. Presencia de leucocitos polimorfonucleares

en el LCR,

6. Nivel sensorial francamente demarcado.
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IV.- Caracterfsticas que descartan el Diagndstico :

1. Historia de obuso de Hexacarbono (solventes
voldtiles: n~hexano y metil n-butil cetona). In
cluyen humos o vapores ¢ pinturas de laca &
inhaloacidn de pegamentds por adiccidn.

2, Metabolismo anormal de porfirinas que indiquen

. w mme  ma me e e e W e Ama W P ™

e! diagnédstico de porfiria intermitente aguda. Es~
to podric manifestarse como una excresidn aumen-

tada de porfobilindgeno y Gcido delta~aminolevy
ITnico en la orina.
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ropatia por plomo Tparesic de extremidades supe-
riores con "caida” de mano prominente;puede ser
simétrica) y evidencia de intoxicacidn por plomo,
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dapsona 6 compuestos organofosforados),que oca-
“sionalmente pueden ser confundidos con el S{ndro
me de Guillain-Barré.,

Estos criterios,propuestos por el comité NINCDS
fueron intencionolmente restrictivos,debido a que fueron

disefiados en identificacion de casos durante estudios de
campo del SGB, Los casos inciertos 6 algunas categorfas
de polineuritis se excluyeron sistematicomente por éste re~
porte por miedo a contaminar el grupo de.casos de SGB en
estudio. Este obordaje es adecuodo poara &sos propositos,
pero no-resuelve el problema de § Cuales son los 1imites
nosoldgicos reales del SGB, y cuales son las variantes sos -
pechosas de compartir una patogenesis comin conel tras-
torno central! ?.. Por ahora,los respuestas para estas pre-
guntas permanecen oscuras,dado que nuestro conocimiento
sobre lo patogenesis es imperfecto y porque se carece de
un marcador diagndstico de laboratorio que sea indepen-
dierite de los caracteristicas ciTnicas. A pesar de éstas
protestas de ignorancia,un proceso diogndstico razonable-
mente satisfactorio puede ser formulado,
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ciente; ya sea faringea o de heridas,con.6 sin mio
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Lo secuencia légica es considerar primero las
caracteristicas clinicas y la evolucidn temporal. Si és
tas son tipicas (ver criterios I y 1), y sin caracteristi-
cas variantes & caracteristicas que descarten el diagnés
tico {1V}, uno puede confiar en e! diagndstico del SGB
en base a las caracteristicas clinicas solamente, alln en
la fase temprana del padecimiento. Este punto tiene
importancia prdactica,dado que los exdmenes de labora-
torio no son Gtilrs en la fase temprana de la enfermedad.
El LCR es cosi siempre normal en las primeras 48 hs de
aparecida la sintomatologia,y generalmente el conteni-
do de proteinas no se eleva hasta después de una semana.
En forma similar los hallazgos de elecfrofiagnéstico ca-
racteristicos no son evidentes sino hosta mucho después
de que las alteraciones clinicas se han establecido,y en
ocasiones pueden no aparecer nunca.

Si los caracteristicas clinicaos son poco usva-
les,uno debe apoyarse en forma mdas importante en los
estudios de laboratorio y esperar hasta més tarde en el
curso de la enfermedoad antes de aceptar el diagndstico
de SGB, Se necesitan de ejemplos especificos para i-
lustrar éste punto., Estos ejemplos incluyen las varian~
tes clinicas que son discutidas en mesas redondas y con-
ferencias. El término de "variante" es utilizado en és-
te contexto pora referirnos a casos y no para caracterfis-
ticas individuales como se utilizéd en los criterios |IA y
18, '

Ejemplo |.- Oftalmolpegia,otaxia y arreflexia (Sindro-
me de Miller Fisher) (44): Cuando ésta constelacién de
hallazgos ocurren répidamente, la experiencio acumulada
indico que el curso es benigno y la recuperacién comple-

ta en semanas 6 meses. Las proteinas del LCR se elevan

en la mayorio de los casos,con pocas células & sin ellas,
y las caracter{sticas electrodiagnosticos han indicado
un proceso desmielinizante de los nervios periféricos.
Los casos transicionales con grados de debilidad motora
ligera ligan a éste sfndrome con el SGB, Tomadas jun-
tas,éstas consideraciones permiten que sea incluido den-
tro de los Ifmites nosolégicos del SGB,

Ejemplo 2.~ Pérdido sensorial y arreflexia : Para que
éste cuadro clfnico,sin debilidad motora,sea incluido
como una variante de! SGB,el inicio debe ser répido,de
distribucion amplia y simétrica,la recuperaciédn completa
6 casi completa,y las proteinas del LCR deben estar ele-



43

vadas,sin células 6 con pocas;también los resultados del
electrodiagndstico deben ser caracteristicos de un proce
so desmielinizante del SNP, S§i cualquiera de éstos
criterios no se cumple, el caso debe ser excluido.

Ejemplo 3.~ Polineuritis cranialis : En ocasiones los
pacientes con un curso rdpido y simultdneo de disfuncidn
de nervios craneales solamente simétrica {generalmente
paralisis facial bilateral) pueden ser considerados como
portadores del SGB. Para que éstos casos sean acepta-
bles, los pares craneales | y Il deben estar respetados y
debe seguir un curso 'y recuperacidn tipicos,el contenido
de protefnas del LCR debe ‘estar elevado,y debe demostrar
un patrdn electrodiagndstico tipico de demielinizacién,
preferiblemente en los nervios espinales subclnicamente
afectados, asi como también en nervios craneales. Lo
falla en completar cualquiera de éstos criterios excluyen
el coso de la categoria de SGB.

Ejemplo 4.~ Pandisautonomfia pura : Aunque la disfun-
cién outondmica marca frecuentemente el curso del SGB
tipico,adn permanece incierto si éstos casos con un ini-
cio répido y recuperacién-completa tienen alguna relacién
con el SGB. Debido a que.no.existe evidencia histol6-
gica ni electrofisiolégica-de-¥Involucrode nervios mieli-
nizados.-en-éste.tipozde:-pacientes;lalasociacidon potencial
con el SGB-permanecescomo-una-posibilidad hipotética
solamentes-.

Ejemplo i5.<. Polin€uropatia desmielinizante Adquirida
Cronfcdirt =Hatvta ahora no existe un método claro para
delimitar ol SGB de las polineuropatias desmielinizantes
de evolucién mas crénica,ya sea progresiva 4 recurrente,
a excepcidén de juicios clinicos arbitrarios,como lo ‘eve-
lucién temporal. Por el momento ésta entidad -es consi-
derada como la variante crénica del SGB ,aunque son ne-
cesuraos estudios posteriores que conflrrnen éste punto. (48)

Algunos autores, (49,50) hacen resaltar el he-
cho de que éstos criterios diagnésticos son muy criticables
'y no-apropiados para .casos no tipicos,que inclusive -en
reportes previos clasicos (Haymaker, Aranson, Ravn, Miller)
se han descrito alteraciones que éstos criterios de la
NINCDS ahora las consideran como dudosas & incompati-
bles con el diagnéstico. Entre las mas criticables estdn :

l.- La arreflexia,considerada como indispensable para
el diagnéstico;ya que se han reportado cases tipicos con
reflejos Osteotendinosos conservados,a pesar del involu-
cro motor de la extremidad (8,35).
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2.- La disfuncién vesical e intestinal,catalogada como
de duda diagnéstica,siendo que los trastornos vesicales
e intestinales fueron descritos en el 28% de los casos de
Ravn (1967) y en cuetro de los casos descritos por Hayma-
ker (8).

3.- Al involucro del SNC no se le dé gran importancia,
siendo que muchos autores han descrito un involucro cla-
ro del SNC en sus casos (Lonnum, 1956; Poser y Fowler,
1963; Gamstrop,1974; Loffel,1977). Inclusive el invo-
lucre al SNP puede estar completamente enmascarado por
lesiones cerebrales,cerebelares 6 medulares,siendo detec-
table solamente por métodos electrodiagnésticos (Aran-
son, 1975; Poser, 1978). Lo presencia y persistencia de
problemas de vejigo e intestino; e! estado de los reflejos
y a0n la presencia de un nivel sensorial distintivo puede
reflejar lo existencia de lesiones encefaliticos &6 mielf-
ticas superlmpuestus.

4,- El ndmero de células mononucleares para el duag-
ndstico. Muchos autores han reportado casos con nime-
‘ro de células mononucleares superior @ 50 por mm3. Han
notado también que el incremento en el nimero de célu-
las era mds pronunciado entre las 2 y las 4 semanas de
evolucién,pero podia persistir. por 4 semanas é més (Link,
1979; Baker, 1943; Paulson, 1970). Aranson en 1976 con-

cluydo que aunque el nimero de células mayor de 30 por mm3

era excepcional,de ninguna manera excluia el diagnés-
~tico., For otro lado,puede resultar una linfocitosis del
LCR posterior o un involucro encefalitico superimpuesto,
como se ha demostrado claramente en algunos casos re-
sul tantes de la vacunacidn contra la influenza porcina
(Poseér, 1978),

5.- Por Gltimo, aunque existe una gran controversia ac-
tval, también-se han reportado casos de involucro motor
puro,a pesar de que en . los criterios mencionados ésto
por s7 solo descarta el diagnéstico. Muchos autores han
reportado casos de alteraciones sensoriales puras 4.con
alteraciones motoras muy sutiles (Asbury, 1969; Kilroy,
1970; Gilmartin, 1972; Furlow,1977; Hennesen, 1978).

Aunque Ios criterios de la NINCDS para el
diognostico del SGB son de valor incuestionable para el
propdsito de coleccion de datos epidemioldgicos,su apli-
cacidén a casos algo atipicos puede llevar o equivocar
en tales casos lo terapéutica. Wiederholt y cols. en

"1‘.;’ | X
s
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1964 resumieron el problema en forma adecuada al esta-
blecer que: " hasta que no | legue el tiempo en que la
-cavsa 6 las causas del SGB se conozcan,parece impruden
te aplicar criterios arbitrarios 6 rigidos para el diag-
néstico,como se ha hecho en el pasado y ahoro recien-
temente",

Laboratorio:
Liquido Céfalorraquideo.-

Desde su descripcidn original por Guillain-
' Barré y Stroh! {5),se le dié especial importancia a las
alteraciones encontradas en el LCR para el establecimien
to del diagndstico.
- Los hallazgos caracteristicos han sido lo que

‘en la literatura se ha denominado "disociacién albimino-
citolégica”., Esto es,que la concentracion total de pro-
. Meinas estda elevada en forma caracteristica,mientras que
- la cuenta celular es.normal 6 sdlo ligeramente aumenta-
‘~da.  Este tépico ha sido estudiado por un sinnimero de
‘autores,sin-embargo, éstas alteraciones en el LCR no siem
pre se presentan y ahora se considera que no son en un
- momento dado indispensables para el establecimiento del
-diagnostico.

Caracteristicamente,la concentracion de pro-
‘tefnas en el transcurso de la enfermedad en la mayorfa
de los casos muestra el siguiente patrdn : una concentra-
cién normal 6 ligeramente elevada durante la primera se-
.mana-de la evolucidn,seguido por un incremento durante
las primeras 4 6 5 semanas y de ahi tiende a disminuir
hacia lo normal 6 permanecer elevada durante los siguien-
tes 2 6 3 meses. Generalmenfe no existe correlacién
entre su elevacidn & la rapidez de éste incremento con
‘lc edad del paciente o su condicién clinica, (40,3)

Los valores normales para la concentracién
I'ol'ulde proteinas del LCR son ligeramente variables de-
pendiendo de la edad del paciente, mostrando sus valores
mas altos en el perifodo neonatal,sobre todo en prematu-
ros,para estabilizarse entre el 1o y el 20. mes o los n"i-
veles del adulto. Los valores maximos dados por di
rentes autores varian entre 40 y 55 mg/dl (400 a 550- mg
‘por litro', en la literatura francesa); sin embargo, e3* ge-
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neralmente aceptado el Iimite méximo en 45 mg/d! por la.
mayoria de los autores contempordaneos.

Cuando se determina la presion del LCR por
rcquumonomefrm una gro.b mayoria muestra valores norma-
les,sin embargo, un pequefio porcentaje muestra presiones
infrucraneoles elevadas®™en algin momento de la evolucién,
pudiendo inclusive manifestarse con papiledema uni 6 bi-
lateral,y generalmente sin sintomatologia especifica de
hipertensién endocraneana {(Pseudotumor Cerebri).

Alrededor del 70 al 100% de los cosos mues-
tron una elevacion del contenido de proteinas totales en
algén momento dentro de su evolucién (8,12,51). Aun-
que en la primera evaluacién, hecha al momento de su in-
greso (que generalmente es dentro de la primera semana
de su evolucidn), entre un 17 a un 23% tienen valores de
‘proteinas totales normales (3,40,51);sin embargo, cuando
se han hecho evaluaciones subsecuenfes,en la mayoria de
los casos se demuestra unao elevacién hacia valores pato-
légicos,reportandose valores normales sélo entre un 0 a
un 13% de éstos casos; esto quiere decir que en hasta un
13% podemos encontrar pacientes con SGB bien estable-
cido clinicamente con valores normales de proteinas aiin
con determinaciones seriadas. : »

El contenido de proteinas puede:incrementar-
se tan.-pronto como al segundo dia de evolucién,y puede
Hegar a valores tan altos como 1800 mg/dl en algin mo-
mento de su evolucion. Aunque en la mayorio de los ca-
sos la normalizacién llega antes del segundo mes desde .su.
inicio,en casos aislados se puede encontrar hlper protelno-
rraquia mas allé del 6to. mes después del inicio,adn ha-."
biéndose recuperado Tntegramente de sus alferaciones neu
rologicas. La concentracion de protefnas tiende a incre-
mentarse en el LCR conforme to enfermedad progresa,y o
permanecer elevada por tiempo considerable. En‘aquellos
que muestran un curso insidloso y crénico,los valores de
protefnas en el LCR tienden a permanecer elevados.

Con respecto ol nimero y tipo de células en- .
contradas en éstos pacientes también existen controversias, -
sobre todo en el valor que éste parametro puede tener pa--
ra descartar un diagndstico clinico establecido. Los nue
_ vos criterios diagndsticos establecidos por el comité de
la NINCDS establecen como valor [imite permitido 50 lin-
focitos por mm3,sin embargo, cuando revisamos las diferen-
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tes series en adultos y nikios se encuentra desde un 2 o

un 17% cuentas de mononucleares (linfocitos) por arriba
de 10/mm3 en olgin momento de la evolucison (3,8,12, 40,
51): inclusive,se han reportado casos tipicos con eleva-
cidn de neutrofilos (8). En algunos casos la elevacidn
de los linfocitos en el LCR se correlaciona con la presen-
ciao de signos meningeos.

Cuando se han estudiado las concentrociones
de glucosa y cloro en el LCR de éstos pacientes,no se han
encontrado alteraciones; sélo en casos aislodos se han re-
portado disminuciones discretas de la glucosa,

Cuando se ha hecho andlisis electroforético de
las proteinas en el LCR, los resultados hanysido contradic~
torios. Lowenthal {1964) encontré que la concentracién
relativa de prealbimina era menor que lo normal,y encon-
tré6 ademas,cambios en la composicion de las beta y las
gamaglobulinas. Wiederholt (3) encontrd un decremen-~
to en la concentracion relativa de la prealbdmina y la be-
taglobulina,y un incremento en las gamaglobulinas. Rie
der (1972) encontré que el aumento en la concentracidn
de todas las fracciones es uno caracteristica significativa
para su diferenciacidon de las demds polineuritis,y también
sehald que la elevacidn especffica de las Inmunoglobuli--
nas fué solamente encontrada en pacientes conel SGB.
Link (1973,1975) encontrd un incremento ligero en las con
centraciones relativas de IgA,IgG e IgM,especialmente
en la fase inicial de o enfermedad; Inclusive en un pa-
ciente encontréd un incremento transitorio de una IgG oli-
goclonal,posiblemente causado por antigenos virales,que
se correlacionaban con los mismos cambios de la IgG sé-
rica,lo que sugiere que las protefnos en el LCR en su to-
talidad son protefnas séricas. En un estudio reciente (51)
se demostrd estadfsticamente que existe una diferencia
significativa entre lo concentracidn de prealbdmina, "pro-
teinas total modificada",gamaglobulina reducida, y las
protefnas totales,cuando se comparan a un grupo de con-
troles normales, Sin embargo,los estudios de electro-
foresis no tienen mds valor que la concentracion total de
proteinas ya que no aidaden mds informacién a éste hallaz~-
go simple. (51)

Estudios Electrofisioldgicos :

Se han publicado numerosos estudios electro-
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fisioldgicos en el SGB y éstos han sido encontrados Gti-
les para disgnosticar ésta condicién., La medicidn de
la onda-F también ha sido §til para detectar lesiones-en
los segmentos proximales de los nervios y sus rafcesz”
Existen resultados conflictivos acerca de la correlagion
de las anormalidades electrofisiolégicas y la invalfdez
clinica y el pronéstico a largo plazo,.

En general,los pacientes con SGB tienen una
latencia terminal motora incrementoda,y una disminucidn
en la velocidad de conduccidn motora en los nervios me-
dianos,ulnares,y los nervios popliteos laterales;osi como
reduccidn en la amplitud de los potenciales de accién
sensoriafles de los nervios vlpares y medianos y de los
potenciales de acciédn nerviosa mixtos de los nervios po-
pifteos laterales,

El grado de alteracién en la conduccidn varfa
en los diferentes nervios del mismo sujeto; algunes pa-
cientes tienen anormalidades marcadas en uno 6 mas ner-
vios con conduccién normal en otros. Alrededor del
76% tienen alteracion también en la conduccidn senso-
rial en los nervios mediano, ulnar 6 ambos. En aproxi-
modamente 9% de los casos todos los estudios de conduc~-
cién estuvieron dentro de Iimites normales (52); otros
avtores han encontrado normalidad entre el 14 y 41%
de sus casos,sin embargo en &stos estudios no se han in-
vestigado mds que dos 6 tres nervios, lo que puede dar
resultados falsos negativos.

Una disminucion marcada de ta velocidad de
conduccién motora (menor de 40 m/seg en nervio ulnar y
mediano . é§ menos de 30 m/seg en los poplfteos laterales,
8 prolongacidn de la latencia motora termina! en los ner
vios medianos de mas de 7.0 mseg.) es caracteristica de
la desmielinizacidn segmentaria,la cual se demuestra en
aproximadomente la mitad de los pacientes, El bloqueo
- completo en la conduccidon y la dispersién de los poten-
ciales de accién muscular se demuestran en relativamente
pocos pacientes, En otros pacientes se demuestra evi-
dencia electromiografica de fibrilacién esponténea ais-
lada. En otros estudios se ha confirmado la presencia
de dano.axonal definitivo en la mayoria de los pacientes
con SGB. Las anormalidades de la conduccidn sensorial
en los nervios mediano y vlnar 6 ambos se demuestra .en
alrededor del 76%. La moayorio de los autores estan de
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ocuerdo en que lo velocidod de conduccidén motora puede no
estar afectada en el periodo temprano de la enfermedad,

: No existe felocidén aparentemente con el grado
de alteracion de lo cpnduccidn nerviosa y la incapacidad
cifnica maxima en lqé pacientes con el SGB, Este hecho
refleja la variabilidad en lo naturaleza y en la distribu-
cion de los combios potolégicos en el sistema nervioso pe-
riférico.

Los pacientes con desmielinizacidn segmenta~
ric en las rafces proximales de los nervios 6 en sus raf-
ces pueden estar severamenfe paralizados,pero tener uno
~conduccién nerviosa periférica normal,y la conduccién
puede estar solamente disminulda en forma [igera en los
pacientes en que ocurre degeneracion axédnica. En con-
traste,solamente una incopacidad menor puede estar pre-
sente en algunos pacientes que tienen una velocided de
conduccién severamente disminufda, No existe correla-
cidn estadistica entre el grado de clteracion de loa con-
duccidn y el perfodo de duracién de ésta, Algunos au-
tores han reportado que la fibrilacidn espontinea y otras
evidencias electromiogréficaos de denervacidn estdn aso-
ciadas a un tiempo de recuperacidn prolongado. ' Estos
hallazgos indican que uno degeneracién axonal severa
ha ocurrido, ,

Cuando se estudian las velocidades de:conduc
cién ol -final del seguimiento de los pacientes con $GB,
no existe correlacidn entre las alteraciones.clinicas re~
sidvales y ellas.

Lo onda-F es una respuesta muscular evocada
tardio que ocurre después del potencial de accién muscu~
lar {respuesta M) cuando se aplica estimulacién supramé-
ximao al nervio,y resulta de lo activacidn antidrémica.de
los neuronas motoras, Se ha uvtilizado como medio para
evaluar velocidades de conduccién motora proximales en
e! SGB,  Se ho encontrado en pacientes con SGB que
las latencias de lo onda~F estdn significativamente au-
mentadas. La velocidad de conduccidon de lo onda-F
se encontrd disminufda cuando fo velocidod de conduc -~
cién motora era normal 6 enlimites patolégicos en va-
rios nervios de las extremidades ‘inferiores y superiores en
pacientes con SGB. (52)

Respuestas M muy bajas en el perfodo tempra-
no de lo enfermedad se correlacionan bien con el desarro-
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llo subsecuente y la frecuencia de denervacidn en los
mésculos y una recuperacién clinica desfovorable (53).

En otros estudios,se ha demostrado la utilidad
de los potenciales evocados somofosensorioles cerebra-
les y espinales para evaluar la velocidod de conduccién
en el sistema nervioso periférico,y pueden ser particu-
larmente Gtiles para evaluar los lesiones de los nervios
proximales y sus raices. (54)

Otros estudios de Laboratorio :

La biometria hematica puede mostrar en las
fases tempranas de la enfermedad vna levcocitosis polimor
fonuclear,con un aumento en las formas jdvenes,aunque
ésto no es la regla. Mientras el nimero total de linfo-
citos suele ser bajo,por métodos especiales de inmuno-
marcaje se demuestra un incremento en los linfocitos ac-
tivados en las fases tempranas de la enfermedad,y a ve~-
“ces adn después de que los pacientes se han recuperado
clinicamente. Se puede encontrar linfocitosis en las
fases tardias. (28)

Cuando se investiga el perfil de inmunoglo~-
bulinas séricas,estudios extensos comparatives (55) han
demostrado que la concentraciédn de IgM sérica promedio
se.encuentra elevada en forma significativa por arriba
~de dos desviaciones estandar en el 27% de los pacientes,
y de ellos,en el 68% se demuestra asociacidn con un a~
gente etiolégico viral (por orden de frecuencia: citome~
galovirus, mycoplasma pneumoniae, virus Epstein~Barr,y
herpes simplex). En el 13.4% se encontré IgA elevada
dos desviaciones estdndar por arriba de los controles y
la IgG en el 15% de los casos, El seguimiento de los
.pacientes demuestra una vuelte a los valores normales
junto con lo recuperacion clinica., Estos hallazgos de-
muestran que la respuesta de las inmunoglobulinas séri-
cas en el SGB es policlonal y tiende a remitir con la
recuperacidn clinica. Estos cambios en las inmunoglo-
bulinas séricas siguen el patrén usval visto en las infec-
ciones y otras condiciones con un componente inmune,

Cuando se ha investigado el Complemento y
los reactantes de fase aguda (56),se ha encontrado que
los pacientes mds severamente afectados tienen los ni-
veles mds altos de C3,C4 y orosomucoide en la fase agu-
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da,con una caida leve en los siguientes 3 a 8 semanas.
Los afectados en forma més leve tienen concentraciones
de complemento en valores normales superiores. En el
grupo de pacientes con las concgntraciones més altas de
C3,C4 y orosomucoide,se ha deshostrado una asociacién
con la prevalencia de lesiones*neurolégicas residuales,
por lo que éstas determinaciones pueden,por lo tanto,
ser de valor para estimar la severidad y el prondstico
en la fese temprana de la enfermedad.

Por diferentes métodos se pueden demostrar
también anticuerpos especificos contra tejido nervioso
periférico y crioglobulinas,complejos inmunes circulan-
tes,pruebas de transformacion blastoide positivas para
antigenos neurales, etc.,estudios mas sofisticodos y ge-
neralmente de experimentacion,los cuales ya relatamos
en su momento .{(pag. 19 y 21).

.- Diagnostico Diferencial

: Es conveniente aclarar que algunos autores
separan del SGB aquellas polineuropatias agudas indis~
tinguibles por si solas del SGB cuando se demuestra una
causa infecciosa § una inmunizacién previa obvia (va-
ricela, inmunizacion Vs rubéola & influenza,etc.); sin
embargo,como éste punto ya se ha discutido ampliamen-
te,no se incluirdn aqul como propias para el diagndsti-
co diferencial con el Sindrome de Guillain-Barré.

Debido a lo multitud de factores que en un

_momento dado pueden confundirnos en el diagnostico de -
éste sindrome,es conveniente dividir arbitrariamente a
éstas entidades de acuerdo a su etiologfa en : 1) Téxicas;
2)Nutricionales; 3)Asociadas a enfermedodes sistémicas;
'y 4) Hereditarias (58).

1) Téxicas:

Una amplia variedad de agentes quimicos pue
den alterar las relaciones metabélicas tan precarias en-
tre el axén nervioso y las vainas de mielina y las célu-
los de Schwann,pora producir un sindrome de polineuro-
patfa. Entre &stos estdn venenos,toxinas industriales y
agentes terapéuticos, Lo relacién causa-efecto puede
ser muy evidente en algunos,pero en la mayorfa de los ca
sos son reportes cislados, por lo que trataremos los més
frecuentes y sélo mencionaremos los demas,
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Entre las toxines existe uno que por su impor-
tancia y frecuencia sobre todo en la parte norte y noroes
te- del pafs es necesario recalcar, y que es debida a lo
Ingestion de los frutos 6 semillas de la Karwinskia hum-
Soldhuno, arbusto de la familia Rhamnaceae y que se le
fconoce con miltiples nombres ( tullidora, capulun coyo-
tillo, cacachila, chanchanote,copulin cimarrén,coyotillo.
de Texas,negrito,pioii!'lo,palonegro,Fruti”o,cholchono-
tle,diente de molino, capulin de zorra y cezapotzin );
generalmente el cuadro producido por la ingestion de és-
te fruto se presenta en el primer trimestre del alio, que
es el perfodo de fructificocidon de la planta, Es debido
o lo ingestion de la pulpa que es dulce,pero que contie-
ne una neurotoxina segregada por el policarpo 4 semilla
(T-544) que actéa como un solvente lipofflico de estruc-
tura quimica policiclico y que produce una lesién selec-
tiva de las células de Schwann ,con desacoplamiento de
la fosforilacidn oxidativa,y desmiebinizacidn de los tron
cos nerviosos (59,40).

El cuadro clinico inicia de 2 @ 3 semanas des-
pués de la ingestion de éstas frutas., Inicia como un pa-
decimiento siempre afebril, artrolgias de rodillos y tobi-
lHos,astenia,fatiga e incoordinacién de extremidades in-
feriores. Después de 15 a 25 dias inicia.lo paralisis
fléccida, orrefléctica,biflateral,simétrica y ascendente,
con trastornos de la deambulocién,acompafoda frecuente-
mente de dolor ocular,adema palpebrol discreto y conjun-
tivitis con secresion serosa, Ocasionalmente se presen-
ta diarrea,vdmitos & signos de infeccidn. de vios aéreas
syperiores. Entre las caracteristicas diferenciales més
relevantes con el SGB se cuentan lo cusencia de involu-
cro.sensorial, la ausencio de hiperprofeinorroquia Y de
disociacidn aibumlno -citoldgica. Lo recuperacidon com-
plefu es lo regla,siempre y cuando no se produzca afec-
tacién bulbar,sin secuelas y en menos de un ofio, {59)

Los metales pe‘sados,cbmo grupo, forman la
cousa téxica mds comén de los polineuvropatfas. La fu-
ente provuene de trarumientos tales como las sales de
oro,d de intentos homicidas 6 svicidas como el arséni-
co & los venenos para ratas, Sin embargo dentro de és-
te grupo lo cousa mds comin es la intoxicacidn por plo-
mo de tipo crénico,yo que lo aguda produce un cuadro
gastroenteral asociado o encefalopatio grave, El arsé-
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nico produce una polineuropatio dolorosa,el mercurio u-
na polinevropatia de tipo motor casi.puro,y el talio.de
tipo motor predominante, asociados a mononeuropatias cro
neales y pérdida de pelo. La del plomo es algo varia~
ble,sin embargo 2/3.partes de los casos muestran una de-
bilidad motora distal tfpica, mientras que en el resto la
debilidod proximal predomina;ademds la debilidod es més -
marcada tfpicamente en lo musculatura que més se uti- ..
liza en un inicio. Los cambios motores pueden ser tan
severos y los sensoriales tan minimos que algunos casos
pveden confundirse con la lesion de la neurona motoro
inferior de la Esclerosis Lateral Amijotréfico, (58)

En ausencia de una historia deqposible aso-
ciocion con exposicidon a alguno de los metales pesados,
el diagnéstico debe de sospecharse en bases clfnicas,
cvando lo néusea,dolor abdominal,vémito & diarrea pre-
ceden al inicio de la polineuropatia, Estos sintomaos
sugieren envenenamiento por la via oral y pueden malin-
terpretarse como sintomas de una infeccidn viral prece-
dente al SGB, La exposicion o arsénico,mercurio, y
plomo es posible también por inhalaecidn,en cuyo caso
los sintomas abdominales pueden estar ausentes. La re-
acclién caracteristica de la piel a una intoxicacidn dgu-
da de tipo sistémico, es el desarrollo de una erupcion
escarlata,seguida por descomacion fina de manos y piés.
En lo Intoxicacion por arsénico, las reocciones cutaneas
pueden preceder,acompahfiar & seguir al inicio de la neu-
ropatia. El depdsito de arsénico en udas & de talio |le-
vo al desarrollo eventval de bandas blancas transversas
conocidas como Ifneas de Mees,después de suficiente ti-
empo de que la ufia haya crecido. El pelo es un arma
vallosa en lo intoxicacian por talio: lo alopecia que pro-
gresa hocia la calvicie completo,pero sigue al inicio de
la neuropatia por varia semanas la sugiere, Se deposi-
ta como un pigmento oscuro en la raiz del pelo y puede
ser facilmente identificado por el microscopio antes del
inicio de la alopecia. Las encias también son un arma
valiosa en el diagnastico de la intoxicacion por plomo,
mercurio & bismuto {(plumbismo). Lo confirmacidn de
laboratorio para la intoxicacidn por metales pesados no
es facil; inclusive las pruebas para detectar metales en
orina por "kits" (heavy metal screen) no'son ni especi-
ficas ni sensibles, Se utiliza también lo cuantificacién
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de los metales en tejidos y pelo,sin embargo reportes re-
cientes indican que son estudios muy poco confiables.
Los métodos actualmente empleodos y con mejor especi-
ficidad y sensibilidad son la espectroscopia de absorcidn
atémica y. la espectrscopia de masa por dilucion de isé-
topos. Otros estudios indirectos de importancia son

la deteminacién de coproporfirinas y ‘dcido delta~amino-
levulfnico,los cuales se aumentan también en la intoxi-
cacidén por metales pesados.

Los hidrocarburos clorinados,utilizades como
solventes industriales pueden producir una polineuritis
debido a su inhalacién continua & ingestién. Los her-
bicidas y los insecticidas por exposicion frénica (2,4-D;
DDT) pueden producir disfuncién neuroldgica y polineuri-
tis .

Otro grupo téxico importante lo constituyen
los agentes quimicos liposolubles utilizados como solven-
tes y lubricantes; de ellos el triortocresil fosfato se ha
asociado a epidemias de polineuropatia por contaminacidn
de productos alimenticios. El cuadro es practicamente
indistinguible del SGB,

Otro grupo téxico reportado de menor impor-
tancia son : lo acrilamida, el arsénico, el mondxido de
carbono, tetracloruro de carbono, la exposicidn crénica
por ingestion de gasolina, lo inhalacion de pegamentos
(cemento), hexano, hexaclorofeno, metilbromuro (fumigante)
metil-n-butil-cetona y el talio,

Las drogas 6 agentes terapéuticos implicodos
en &ste sTndrome de polineuropatia son méltiples,sin em-
bargo, muchos de los reportes que implican especifica-
mente a algunos pudieran ser més coincidencia que cousa.
Entre las drogas bien establecidas se cuenton la vincris-
tina y la nitrefurantoina. Las hidroxiquinolefnas halo-
genodas utilizadas en una amplio goma de agentes amti-
diarréicos pueden producir una mielo-dptico~neuropatia
de tipo sensorimotor; principalmente el cliquinol.

Otro sindrome frecuentemente confundido .es
el debido a la instilaciédn de medicamentos intratecales
dentro de! saco lumbar, tales como la dibucaine, lidoca-
ina,azul de metileno,algunos antibidticos vtilizados en
las laminectomfas tales como la kanamicina, penicilina,
estreptomicina, ete.

Otro medicamento que por su amplio uso es
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importante mencionar como productor de polineuropatia
es lo difenilhidantoina {DFH); su uso prolongado se aso
cia a pérdida de los reflejos profundos y del sentido de
vibracién hasta en un 10% de los cosos; y en forma mas
rora-produce una polinevropatfo periférica con pareste-
sias y velocidades de conduccidn disminufdos. Entre
otros medicamentos asociados o &ste sindrome se repor-
tan: cloramfenicol,cloroquina,dapsona,disulfiram, et~
clorvinol, glutetimida,sales de oro, hidralazina, insuling,
isonfocida,ketomine, levodopa, metacualono, onticoncep-
tivos,stilbamidina, talidomida y vincristing (58).

2) Nutricionales ! §
Estas resultan generalmente en pacientes con

deficiencios dietéticas severas,pero principalmente aso~
ciadas a alcoholismo crénico (tiamina,piridoxina,ribo-
flavina, Ac, félico),por 1o que son raramente vistas en
lo infancia,a excepcidon de la deficiencia de vitamina
B12,que generalmente se asocia a cambios degenerati-
vos del SNC,y debida o una malabsorcion, mas que a vna
deficiencia dietética,

Tabla 1.

Relacién de las deficiencias vitaminicos con
las polineuropoatias

o

Vitaminag Cuadro Clinico

Tiamina (B1) - polineuropotio simétrica, cardio~
patfa beri-beri, encefalopatia
de Wernicke.

Piridoxino (Bé&) -polinevropatia simétrica, ardor
quemante de piés,atrofia dptica,
convulsiones.

Ac.pantoténico -polineurdpatio periférica con pa
restesias dolorosas,cambios men~
tales, .

Riboflavina ~disestesios quemantes e hiperes-
tesias, anemia, '

Vitamina 812 . - polineuropatia simétrica, mielo-

patia,combios mentales,anemia
megaloblastica.

Ac.fdlico ~polineuropatia periférica,cambios
menfales, anemia megaloblastica.
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cont, Fabla 1,

Niacina ~pelogra;probablemente sin po-
lineuropatia periférica.

Y

3) Polinevropatias asociadas o enfermedades sistémicas :

En éste rubro incluiremos a olgunas enferme- --
dades infecciosas que pueden producir una polinevropatia
diferente del SGB,pero confundible en un momento dado;
entre ellas primeramente tenemos a la poliomielitis,la
cval se distingue por su fiebre en "dromedario”, en la
presencia de una pardlisis asimétrica y generalmente in-
volucrando grupos musculares més que extlemidades com-
pletas,ausencia de trastornos sensoriales,presancia de fi
brilaciones finas,ausencia de antecedente de inmuniza-
cién especifica,y un LCR caracteristico de meningitis vi-
ral, .

Otra patologic infecciosa en otros tiempos muy
comiin,y que produce unc neuropatia periférica,es la dif=-
teria,en cuyo caso existen antecedentes de infeccidon dif-
térica recientes (faringea 6 de heridas),y los grupos mus-
culanes mas afectados son los del paladar, faringe, ocula~
" res e intercostales,

' En el botulisio, existe el antecedente de la in-
gestidn de alimento contaminado por la toxina botulPnica,
se encuentran otros casos dentro de la localidad,y clini-
camente los trastornos visuales se presentan antes de la
paresia & parélisis,

Lo mordedura por garrapata puede producir
una polineuropatia dificil de distinguir del SGB si no se
cuenta con el antecedente epidemiolégico de la morde-
dura, ‘

la diabetes, en el adulto, cuondo tiene mucho
tiempo de instalada,puede presentarse acompafiado de una
polineuropatia periférica, Esta se puede presentar en
una multitud de formas, ya sea mn forma aguda,crénica 6 sub
aguda;en forma de mononeuritis, mononeuritis miltiplex
é como polineuropatia., Esta también puede ser predomi-
nantemente motora,sensprial & sensorimotora. General-
mente se presenta con ardor quemante de plantas y piés,
con debilidad distal y pérdida sensorial de tipo guante
6 calcetin, Tombién pueden presentarse como un tras-
torno practicamente asintomatico,con sentido de vibra-
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cion disminufdo, reflejos tendinosos ausentes y veloci-
dodes de conduccion nervioso disminuidas. También se
han descrito neuropotias de tipo autonédmico predominan-
te,con hipotension postural,diarrea y disfuncién vesi-
cal, El diagnéstico se basa en el cuadro florido que
presenta ésta patologia y las alteraciones en el metabo-
lismo de la glucosa demostrables por Jaboratorio.

Se le ha relacionado también con enfermeda-
des con falla cronica orgdnica,ya sea hepatica,renal &
respiratoria. En la enfermedad pulmonar obstructive eré-
nica (EPOC) se ha demostrado una pérdida sensorial de
tipo calcetin,velocidad de conduccion nerviosa dismi-
nuida y ovoides de mielina en nervios per§féricos. Tam
bién se le ha asociado o bronquiectasias. Las enferme-
dades renales crénicas con uremia generalmente produ-
cen una polineuropatia sensorimotora con desmieliniza-
cidn segmentaria periférica,que cade con un programa
regular de didlisis sanguinea,sin embargo puede persns-
tir a pesar de ello,

En el grupo de las enfermedades reumatoideas
6 autoinmunes,encontramos polineuropatias frecuentemen-
te en el Lupus Eritematoso istémico {LES) y en la ami-
loidosis familiar tipo Androde. La periarteritis nodosa,
la sarcoidosis y la esclerodermia pueden producir poll-
neuropatfa,pero mas bien en forma rara. La artritis
reumatoide, el mieloma méltiple, la macroglobulinemia
de Waldestrdm, la crioglobulinemia,la acromegalias y
lo amiloidosis primaria,generalmente producen mononeu-
ropatias por atrapamiento y no una verdadera polineuri-
tis. Ocosionalmente éstos padecimientos pueden produ-~
cir por infartos miltiples en los nervios una entidad de-
nominada mononeuritis miltiplex,la cual debe también
ser distinguida del SGB,

Lo polneuropatfa asociada a las porfirias he-
péticas son una entidad clinica distintiva. Mientras
muschos pacientes porfiricos desarrolfan una debilidad
distal muscular y una pérdida sensorial de tipo calcetin,
otros-tienen una debilidod muscular proximal y un déficit
sensorial poco usual,chigarrado. Af igual que tas po-
lineuropatias por plomo,algunas veces afecta mds severa-
mente los misculos mas vsados. El diagndstico se hace
demostrando el metabolismoa anormal de fas porfirinas:
porfobilinégeno y dcido delta~amino-levulinico aumen-
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tados. En raros casos en la porfiria aguda el andlisis
de las porfirinas urinarias puede no estar elevado o la

- elevacidn ser transitorio; loa medicién de la sintetasa
del uroporfirindgeno eritrocitario es la dnica forma en
que el diagndstico de porfirio aguda puede ser excluido
definitivamente,y puede conseguirse en algunos labora-
torios actualmente. Con el advenimiento de la infu-
sién de hematina como tratamiento efectivo contra la
porfiria intermitente aguda, la exclusién de ésta enfer-
medad es muy importante en cualquier paciente con po-
lineuropatia aguda, El Tndice de sospecha para éste
padecimiento debe incrementarse si el inicio de la nevu-
ropatfa se produce durante un periodo de4debilidad re-
lativa & si el paciente ha recibido alguna droga asocia-
da o indvccion de porfiria.en individuos.susceptibles,
La sintomatologia de la porfiria semejo mucho a la in-
toxicacion por metales pesados,y puede inclufr dolor ab
dominal,convulsiones,psicosis, etc,

El SGB también puede confundirse ocasional-
mente con pardlisis periédicas por hipo 6 hiperpotasemia,
con miopatias crénicas,como la producida por la adminis
tracién prolongodo de esteroides,sin embargo en éstos
casos el LCR es normal, el andlisis de electrolitos y en-
zimdtico son caracteristicos y la evolucion es diferente.

Entre las patologias sistémicas de orden nev-
roldgico se encuentran la mielitis transversa,en la cual
el dofor radicular de la espalda se presenta en el 50%
de los casos,acompanado de trastornos esfinterianos;en
muchos casos hay hiperreflexia, Y la enfermedad de
Ramos-Alvarez donde el cuadro clinico es précticamente
indistinguible,y se diferencion solamente por las carac-
teristicas histopatolégicas,en donde se encuentran 2 va-
riedades: lo Ilamada Neuronopatfa citoplasmica, en la
cual hay cromatolisis extensa de la mayoria de las neuro~
nas motoras; y otra llamada Neuronopatia Nuclear,que
presenta cambios degenerativos argirofilos en.el nicleo
de las neuronas motores inferiores pero sin cromatolisis,

_La forma infantil de 1o Levcodistrofia Meta-
cromatica y la Enfermedad de Refsum pueden dar un cua-
dro clinico de polineuropatia,siendo el componente ma-
yor en ésta Gltima,

Otras enfermedades asociadas 6 polineuropo-
tfa en casos aislados son : acromegalia, Enfermedad de
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Behcet,carcinoma, hiperlipemia,hipoglicemio recurrente,
mixedema, Enfermedad de Tangier, y la deficiencio de
tirotropina,

En general,el diagndstico diferencial se esta
blece al reconocer.a cada una de las enfermedades men-
. cionadas por sus caracteristicas clinicas especiales,y
con la ayuda del laboratorio,ademds de que la presenta-
cion dela polinevuropatia en la mayoria de las enferme-
dades ocurre después de un tiempo considerable de ini-
ciada ésta.

4) Hereditarias :

Vario ‘enfermedades familiareg afectan al Sis
" tema Nervioso Periférico. La mayoria ¢?e éstas son au-
tosdmicas y heredadas en forma dominante,aunque algunas
como el Déjerine-Sottas son recesivas. (58)

La Enfermedad de Charcot-Marie-Tooth &
Atrofia Muscular Peronea,afecta primero a los misculos
peroneales y anteriores,y posteriormente a los pequefios
mibsculos de los manos, En la mayorie de los casos los
cambios sensoriales son minimos y restringidos general-
mente al dorso del pié. La evidencia actual sugiere
. que por lo menos existen 2 6 varios tipos clinicos,por lo
que es mas adecuado el epdnimo. Algunos pacientes tie~
nen velocidades de conduccion normales mientras que o-
tros las tienen marcadamente reducidas., Se puede acom
panar de desmielinizacion segmentaria 6 degeneracidn
axonal,trémor postural,perdida sensorial al dolor severa,
degeneracion del nervio dptico y retraso mental severo.
Son de evolucidn progresiva,crdénica y de no menos de un
ofio de evolucion., (61)

Existe un subgrupo de polineuropatias heredi-
. tarias,caracterizadas por dafio sensorial severo con poco
d ningin dafo motor, Como con las polineuropatias mo-
toras hereditarias, la mayoria de las cuales se agrupan
bajo lo designacion de Sindrome de Charcot-Marie~Tooth,
las polineuropatias sensoriales tienen sintomas y hallaz-
gos patolagicos diferentes. Un tipo con pérdida senso-
rial severa se asocia a Glceras troficas no dolorosas en
dedos y plantas,reflejos tendinosos ausentes y pérdida de
las fibras nerviosas no mielinizadas en biopsias surales.
" Otra variedad se presenta como pérdida mayor del tacto
fino,y una mayor afectacién de las fibras no mielinizadas
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en la biopsia.

Lo enfermedad de Déjerine-Sottas es una po-
lineuropatfa predommontemenfa motora con un inicio mas
temprono y progres|6n mas répida que la de Charcot-Ma
rie=-Tooth,y se asocio a una hipertrofia intersticial dei
perineurio y endoneurio con atrofia de las fibras nervio-
sas (Polineuritis Hipertréfica Intersticial). (63)

La leucodistrofia Metacromética ya fué dis-
cutida en parte,pero puede presentarse también como una
polineuropotia motora en forma inicial dificil de diferen
ciar de otras formas cr8nicas., -

Se ha propuesto que el diagndgtico del SGB,
ounque se basa en algunos criterios clinicos,debe de ha-
cerse basicamente por exclusiédn de otras causas de poli-
neuropatia,yo que no existe en realidad un método de
"laboratorio 6 gabinete definitivo que confirme el diag-
ndéstico, Feit y cols, (64),haciendo una revisidn de 6
casos diagnosticados inicialmente como SGB,encontrd
uno serie de errores en el establecimiento del diagnés-
tico,mostrando que 4 de ellos tenfan un diogndstico equi
vocado . Recalca que nil la historia clinica,ni el examen
nevrolégico ni la confianza en los exdmenes de labora-
torio es suficiente para diagnosticar en forma precisa el
SGB, Las pruebas electrodiagndsticas son Gtiles en con-
firmar el diagndstico de desmielinizacion de la neuropa-
tia,sin embargo,no pueden asegurar que la desmieliniza-
cidn es causada por un fendmeno inflamatorio. Ademas,
las proteinas del LCR se encuentran elevadas {alrededor’
de 100 mg/d!) en la intoxicacidn por metales pesados,en
las vasculitis,y en muchos otros trastornos, Unas prote-
. Tnas elevadas en el LCR no confirman el diagndstico de
SGB,ni deben de disminuir el entusiasmo por la investi-
-gacion de otras patologfas,

Ilj.-  Tratamiento :

Lo mayoria de los pacientes con SGB se recu~-
peran espontdneamente,pero el curso del tiempo de la en
fermedad es impredecible,por lo que los resultados del
tratamiento son dificiles de evaluar., Cualquier discu-
sion del uso de esteroides & agentes inmunosupresores en
ésta patologfa debe de ser antecedida por la afirmacién
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de que un excelente cvidodo de enfermeria y del perso-
na! médico son escenciales para un tratamiento exitoso.
La ventilacién asistida es el principal problemo de mane
jo,ya que del 10 al 23% de los pacientes requieren de
ella (65). En una.revisién de 6 afios en la Clinica Ma-
yo (66) se encontrd que de 75 pacientes con el SGB, 21
(26.5%) tuvieron que ser admitidos en la unidad de cui-
dados intensivos respiratorios,y que un 16% ameritaron
intubacidn nasotraqueal,seguida de traqueostomia y ven-
tilacidon mecdnica asistida; el resto sélo requirieron de
monf-toreo estrecho de la fuerza respiratoria,capacidad
vital y gases arteriales, con un cuidados especial de fl-
sioterapia respiratoria,con una estancio promedio de 7t
5 dfos. De los que requirieron traqueostomia hubo un
predominio masculino de 2:1,con una durecion promedio
de 58.- 26 dias. Los criterios para el inicio de la ven-
tilacién mecanica,son los criterios que se aceptan ge-
neralmente para la insuficiencia respiratoria aguda :

1) una diferencia alveolo-arterial en la tension de O2
de mdas de 300 mmHg a vna froccion inspirada de oxige-
no de 1.,0; 2) una tensidén arterial de CO2 de mds de
45 mmHg; 3) un pH menor de 7.35; y 4) una presidn
inspiratoria y espiratoria estatica méxima de no més de
130 cm de H20.

Otros criterios dados para éste tipo de pato-
logfa son (67) :

Clfnicos: Debilidad 6 ausencia del reflejo tuslgeno,
deglucién incompetente,reflejo nauseoso debil 6 ausente.

Fisiolégicos: Capacidad vital menor 8 igual a 12 ml/kg;
PaCO2 mayor 6 igual @ 70 mmHg en aire ambiente a ni-
vel del mar o igual 6 mayor de 50 mmHg en aire ambien-
te en la ciudad de México; presidn inspiratoria menor de
20 ¢cm de H20, Con la presenciac de dos criterios cli-
nicos y uno fisioldgico,la insuficiencia respiratoria ya
es inminente y amerita ventilacion asistida.

En forma més practica y con evaluacidn ex-
clusivamente clinica,se pueden encontrar signos tempra-
nos de ataque a los mésculos respiratorios (69) :

Demostracion de ataque a lo musculatura pec-
toral,especialmente el grupo deltoideo; aumento de la
frecuencia respiratoria; respiracidn superficial; hobili-
dad disminuida para la protrusidn del abdomen (involu-
cro del diafrogme); disminucién de la elevacién del té-
rax en una inspiracién profunda (involucro de misculos
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intercostoles); disminucién 6 desigualdod en el movimi-
ento del abdomen al tratar de sonorse; imposibilidad pa-
ro endurecer el abdomen al levantar la cobeza; tos dé-

bi'. )

Por otro.lado, los signos clfnicos que indican
progresién de! fendmeno paralitico o misculos respirato-
rios son:

Aumento de lo frecuencia respiratoria; dismi-
nucién de la profundidad respiratoria; taquicardia; ele-
vacidn de lo presion arterial; fatiga y ligera palidez;
pobre tolerancia al examen médico; imposibilidad paro
realizar une inspiracién profunda voluntario; aleteo na-
sal; uso de mdsculos accesorios de lo resg’iracién; corta
duracion del habla; disminucién del volumen de voz (Ilan
to débil); tos débil; disminucién al contar en una sola
respiracién, ’

Estos signos clinicos indican que el paciente
se encuentra realizondo un esfuerzo maximo parea mante-
ner la respiracién y son suficientes paro indicar el uso
de la ventilacidn asistida,

Los criterios para lo realizacion de lo tra-
queostomio son algo arbitrarios,y en general se acepta
cvando la enfermedad aparente tener afectacidn respira-
toria severa por mas de dos semanas, lo cval es muy di-
ficil de evaluar con antelacién. (65,66).

Lo duraciédn de fa ventilacién mecanica es
varioble,pero se ho encontrado que fluctGa entre los 37
t99 dfas. Los criterios paro el retiro de lo ventila-
cidon mecdnica son la odquisicién de lo suficiente fuer-
zo ventilatoria como para mantener un pH y unos gases
sanguTneos dentro de los Iimites permitidos, y por la me-
.dicién de las presiones respiratorias espontdneos y vo-
lJomenes., Otfro método proctico es la tolerancia al des-
tete del ventilador ol instalarse frecuencias bajos en
ventilacién mondatoria intermitente (IMV), Es neceso-
rio recalcar que la importancia que tiene el hecho de
vn odecuvado manejo de fisioteropia y lavedos bronquia-
les por un personal adiestrado,confiable y animicomente
dispuesto,para reducir al minimo las probabilidodes de
complicaciones que el método por sT mismo puede produ-
cir,y que son la cousa principal de muerte en ésto pa-
tologfa hoy en dia,adn en los unidades de cuidados in-
tensivos respiratorios mds modernas en éste tipo de pa-
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cientes que requieren frecuentemente una ventilacidn
mecénica prolongada,

En la fase del acmé clinico de éstos pacnen-
tes, las arritmias cardiacas,la hipotensién ortostatica,
lo hipertensién transitoria,necesitan monitoreo del elec-
trocardiograma y presidn arterial,y lo institucion tem=
prana de los contramedidas necesarias. Lo trombosis
de las venas profundas no es tan rara en los pacientes
paralizados y encomados,y el embolismo ocasionalmen-
te es causa de muerte cuando es pulmonar ,por lo que
la fisioterapia con movimientos pasivos de extremidades
es importante,y puede utilizarse una dosis baja de he-
parina subcutdnea como medida preventiwa en todos los
pacientes de éste tipo. La hiponatermia es una compli-
cacion bien conocida,probablemente debida o una se-
cresién inadecuada de hormona antidiurética (SIHAD),
que causa trastornos de la regulacidn del sodio, quizas
debida a trastornos de la conduccion nerviosa de los
receptores de volumen periféricos,y puede ser manejada
con restriccion hidrica en forme adecvada,

Lo recuperacion puede facilitarse,las com-
plicaciones evitadas,y pueden ser dlsmnnwdus las secue-
las residuales a lorgo plazo si se cuenta con un bued
manejo de enfermeria y de fisioterapia. Los cambios
de posicion frecuentes y el cuidado- de las areas de pre-
sidn son muy necesarios., Los férulas apropiadas de los
miembros paralizados,con cuidodos en la posicidn para
evitar presion en los nervios vlnar y peroneal que son
muy susceptibles,y los movimientos pasivos frecuentes
de cada articulacion en rangos amplios,son muy impor-
tantes durante la fase de paralisis, Durante la fase de
recuperacion,los ejercicios activos deben planearse pa-
ra re-educar el balance, el control de las extremidades
y el andar. El dolor es una caracteristica bastante
comin en éste perfodo y puede no remitir con analgési-
cos comunes,aunque se ha reportado que la qumlna puede
ser util en olgunos casos, Puede ser necesario sedar
durante el dia y dar un hipndtico por la noche para dis-
minuir la ansiedad asociada con la enfermedad y sus cui
dados intensivos,pero éstos sedantes deben ser usados con
precaucidon ,yo que las alteraciones autondmicas pueden
causar una sensibilidod exagerada a éstas drogas.

Lo més importante de todo quizas sea darle
constantemente confianza al paciente durante el estado
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~ progresjvo,particularmente.si el.paciente esté.slendo. -
ventilado,ya que la comunicacion biloteral en ésta con-
dictén es diffcil. Se le debe de explicar gue con el
cvidado-intensivo moderno la enfermedad no' es fatal y+i
que (lo:recuperacidn completa es:la-reglo y:no la-excep=-:p-
cién, ’

Tratamiento-con Esteroides i

La recuperacidn eéspontinea de la mayoria de
los pacientes con SGB ha cuestionado la aplicacién de
muchas "panoceas” propuestas en el tratomiento de éstos -

-pacientes., ) :

El primer reporte de uso de esteroides en és-
ta potologfa-es de Shy y Mc Eachren en 1951,y desde en-
tonces la discusidon persiste con respecto a sv utilidad

ya que los reportes iniciales no controlodos mostraron
resultodos no concordontes, En 1953 Plum resumid los
primeros 3 ofios de experiencia describiendo que la res-
puesta a los esteroides es ocasional,impredecible y ,
posiblemente sélo coincidente.

Algunos estudios iniciales mostraron aparen-
temente uno recuperacién mds rdpida y una reduccién
en la mortalidad comparada a lo reportado anteriormen-
te.vtilizando la. ACTH, Otiros estudios mostraron que
cuando se utilizé prednisolona, los pacientes trotados
comenzaban o recuperarse mas répidamente,pero paradé-
jicamente la estancio hospitalaria se aumentaba (Angs-
twurm y Frik,1968)., Wiederholt {3) reporté una mejo-
r{as mas rdpido con una duraciédn fotal sin alteraciones
_y presencia de complicaciones por el tratamiento en

9% de fos trotados. En la década de los 70" otros es-
tudios demostraron que los pocientes tratados con este-
roides tenfan una duracién total mayor que en los pa-
cientes no tratados,tanto en los pacientes con afecciodn
moderado como severa., Lbffel y cols en 1977 no encon-
traron diferencias en los pacientes tratados y no trata-
dos con respecto o déficit neuroldgico residual., En un
estudio Hindi relativamente reciente, el més grande re-
portado con 256 pacientes tratados con prednisofona,
comparado con 46 no tratados, encontraron que la morto-
lidod fué de 3,9 y 4,3% y el tiempo de recuperocidn
promedic de 8.5 y 8.0 semanas respectivamente,sin se-
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cuelas residuales entre los supervivientes, Esta ausen-
cio de incapacidad residual en ésta serie grande es de
tomarse en cuenta,ya que indice que las diferentes se-
ries de pacientes con SGB reportadas en todo el mundo
no son homogéneas. -

No es raro encontrar que algunos componen- .
tes de lo neuropatio:se mejoran, mientras otros se dete- . -
rioran, .

Los estudios:retrospectivos no controlados <
dejan el valor de los esteroides indeterminado,pero cler-
tamente no detectan un mayor efecto de éstos,ya sea pe-
ligroso & benéfico. Adn asf,los pocos estudios contro-
lados siguen siendo contradictorios. qu'ick en 1976 (69)
concluye después de utilizar ACTH en 16 pacientes,que
acorto-lo duracién total-de la enfermedad,y que por lo
tanto es de valor en su tratamiento.

En otro estudio mayor,Hughes en 1978 (70)
encontrd que las valoraciones ciegas de la severidad en
general,demostraron que la mejoria en grado de la seve-
ridad, juzgada en una escala de 6 puntos fué menor a
vno,3 y 12 meses en el grupo tratado con prednisolona
que en los controles con uno diferencio estadisticamen-
te significotiva para aquellos que iniciaron el tratamien-
to antes de lo semana después del inicio de los sintomas
neurolégicos. No pudo demostrar diferencia significo-
tiva en el inicio de la mejoria 6 el tiempo de la recupe-~
racion en los signos y sTntoms menores,no incapacitantes.,
Después de un aho,7 de 21 pacientes tratados y 2 del
grupo controlde 19 pacientes se encontrabon tan incapa-
citados que no podian realizar trabajos manuales,aunque
ésta diferencio no fué significativa. Fué parhculor-
mente interesante el hecho que el subgrupo de pacien-
tes que entrd ol estudio en forma temprano,dentro de la
primera semana del inicio,demostraron un retraso en la
mejorfa. El hecho de que la persistencia mayor de la
incapacidad a un afio en el grupo tratado con predmso-
lona no demuestra que la droga sea peligrosa,sino que
no apoya lo proposicion de que la prednisolona sea be-
néfica,

En ausencia de mayor informacidn,porece ra-
zonable oceptar la conclusion de que los esteroides tie-
nen poco efecto en el SGB,y si lo tienen,es mas bien en
detrimento que en beneficio. Aunque algunos encuentran
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duro descartar la impresion de que los esteroides son 0-
tiles y aceptar que sus mialtiples ccciones inmunosupre-
soras son inefectivas en el SGB,es importante recordar .
que la ideo de que el SGB es una enfermedad autoinmu="
ne es solamente una hipbtesis buena y no ha sido demos-
trada por datos inmunolégicos clfnicos firmes, Més ain,
en la-ausencia de cualquier efecto terapéutico defini~: .-
tivo,es injusto.llevdr a.los pacientes.con SGB.al ries~ .. -
go de las complicaciones bien conocidas del tratomiento i ..
esteroideo.

Con respecto a las recurrencias, estudios re-
cientes han mostrado que las recaldas 6 recurrencias
ocurren solamente en el grupo de pacientgs tratados con
esteroides. También es de importancia el hecho de que
pacientes tratados con ciclofosfamida han sufrido recu-
rrencias también, La mayorie de los pacientes con
PIRC recibieron esteroides durante su primer ataque, Esto
dd o que pensar. Posiblemente los esteroides dados en
un tiempo critico durante la respuesta inmune pueden su-
primir vuna poblacion de células T supresoras las cuales
detienen normalmente el proceso inflamatorio y previe-
nen las recurrencias (65), '

: Existen reportes esporadicos de tratamien- '
tos exitosos con esteroides a dosis muy altas 8§ de agen-
tes inmunosupresores,sin embargo su utilidad no ha sido
apoyada por estudios amplios y controlados ain. Se han
utilizado tambfén ozatioprina,é6-mercaptopurina y ciclo-
fosfamida,y,aunque la informacién se limita a muy pocos
casos,el hecho de que la prednisolona,que es un potente
inmunosupresor seo inefectiva,reduce la esperanza de

que otros inmunosupresores puedan ayudar.

‘ Para confirmar mas éste hecho,el SGB se pue-
de presentar en pacientes bajo tratamiento esteroideo re-
gular & con Inmunosupresores,y también en enfermedades
con depresion de la inmunidad,como el Sindrome de Cush-
ing y la Enfermedad de Hodgkin.

Otros tratamientos reportados como benéficos
en casos aislados han sido el uso de factor de transferen-
cia y el uso de dietas a base de Gcidos grasos poli~insa-
turados,sin embargo no existen evidencias concluyentes
de sv utilidod,

Plasmaféresis :
' Aunque el punto de vista prevaleciente es que
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el SGB es bédsicamente producido por alteraciones en la
inmunidad celulor,la evidencia experimental de la exis-
tencio de un factor milinotdxico circulante Ilevd a la
vtilizacion de éste método. con la esperanza de que resul
tara igval de (til que en la miastenia gravis;sin embargo,
los reportes que apoyan su eficacia también son aislados
y no controlados;por-lo que se han-creado estudios multi....
céntricos en EUA y el Reino Unido para evaluar la efi-
ciencia de #ste método. En un reporte preliminar de
105 pacuentes en EUA (71) de éste estudio multicéntrico -
no habia adin una evidencia significativa de que la plas-
maféresis altere el curso de! SGB; y que éste procedimi-
ento en un paciente agudamente enfermoqcon depresidn
respiratorio e inestabilidad autoinmune, no es un proce-
dimiento benigno,y que hasta el estudio no sea terminado
los reportes benéficos previos deben de ser tomados con
precavcidn.

En general,lo impresidn en los reportes de ca-
sos hasto la fecha utilizando éste método, es que algunos
paciente mejoran dramdticamente mientras que otros no
muestran ningdn cambio. Estos hallezgos fueron confir-
mados en un reporte reciente bien controlado en 18 pa-
cientes en suecia (72),indicando que existen por lo me-
nos dos tipos de pacientes: los "repondedores" y los "n
reppondedores". Es diffcil de todas maneras decidir si
los pacientes pertenecen a un grupo & al otro,ya que los
“no respondedores” pudieron haber tenido un curso mas
aparatoso si-no se les trata con éste método. Como se
ha sugerido, el tiempo en e! que se hace la plasmafére-
sis es importante,pero aparentemente no crocial,dado que
los no respondedores se han encontrado entre los pacien-
tes que recibieron la plasmaféresis dentro de la primera
semana de evolucidn. Un factor que puede ser critico
es la presencia de anticuerpos circulantes contra el te-
jido nervioso periférico. Los complejos antigeno-anti
cuerpo y otros factores inmunoldgicos humorales pueden
también ser de importancia en algunos pocnentes. El
punto crucial a elucidar actualmente es el porqﬁe exis-
ten dos grupos diferentes de pacientes,uno que si res-
ponde .y otro que no,al tratamiento de la plasmaféresis,
y.de que manera la respuesta se puede predecir,de tal
manera que la plasmaféresis se pueda restringir o cierta
categorfa de pacientes (72).
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Tratamiento de la Polinevropatia Inflamatoria Crénico
y Recurrente (PIC y PIRC):

El tratamiento de éstas varidedades relativa-
mente raras no se ha investigado en forma exhaustiva.
Muchos reportes describen remisiones inducidas por este-
roides,y recofdas con su-supresidn,por lo que los pacientes
se tornan esteroideo-dependientes., Schwartzman y cols.
(1977) reporta que los pacientes con cursos recurrentes
tienen mayor probabilidod de responder con esteroides que
aquellos con una neuropatfa progresiva crénica,

El hechp de que muchos autores hayan busco-
do otros tratamientos sugiere que los esfefoides,aunque
probablemente itiles,estdn lejos de resolver el problema
del tratamiento. ‘Agentes inmunosupresores como la 6-
mercaptopurina,azathioprina y ciclofosfamida han sido
reportados como Gtiles en algunos casos,pero también o-
tros agentes como las dcidos grasos poli-insaturados, y el
dcido polinosfnico~policitidflico,un inductor del inter-
fer8n han sido ensayodos con resultados no concluyentes,
Recientemente se ho reportado una mejoria dramdtica con
el uso de la plasmaféresis,

Lo naturaleza tan dispar de los agentes que
se han dicho pueden estimular una mejorfa dramética nos
sirve para recordarnos nuestra ignorancia de la causa y
del pron8stico de éstos tipos de polineuropatfa,para in-
dicarnos lo dudoso de la eficacia de éstos remedios y po-
ra indicarnos la necesidad de la creacidn de estudios mul-
ticéntricos cuidadosamente planeados,

llk.- Complicaciones y Pronédstico :

Aunque,en términos generales esta patologfa
es benigna y sdlo raras veces lfeva a la muerte,sobre to-
do cuando no se cuento con la infraestructura médica y
paramédico adecuada paro su manejo, existen una serie
de eventos que pueden ser prevenidos y que eventualmen-~
te aumenten la morbi-letalided del SGB,

Ya se ha odelantado que, debido a su caracter
paralizante de tipo progresivo,la complicecidn mds fre-
cuente y también mas temida es el involucro de los mis-
culos primarios y accesorios de la respiracidn,ya que
su inadecuado funcionamiento lleva inicialmente,cuando
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no se detectan a tiempo otras complicaciones pulmonares
como son_la. retencidn de secresiones con atelectasias,y
bronconeumonfas subsecuentes,cobre todo cuando no se
estoblece -un programa-especifico de fisioterapio respira-
toria, "~ Cuando-lo evolucidn ‘¢s tal que amerita el uso

de ventilacidn asistida por medio de cdnula endotraqueal
por cualquier vfa,las complicaciones por el uso de éstos
métodos especfficos aumentan ien formaproporgiondl all al

tiempo:de instalacidn de éstos. medidas .y, en forma:inver= u(-
so a:lo:capacidod-de' la fhstitucidn ‘de establecer los me-n-

.didas de cuidados intensivos respiratorios adecuados:
irrigaciones bronquiales,aspiraciones frecuentes,palmo-
percusiones, masajes, cambios de posiciénsdrenaje postu-
ral,conocimiento en el manejo de los ventiladores, el uso
de pruebas funcionales respiratorias y gasometrias, etc.

Cuando-el-paciente se-encuentra bajo &ste ré- -
gimen de tratamiento,las complicaciones m8s.comunes
reportadas son: decanulocidn accidental,cbstruccidn de
cédnula por posicidn & presencia de secresiones espesas,
atelectasias segmentarias & lobares,bronconeumonia,neu-
mot8rax y/o neumomediastino, Otras complicaciones re-
portadas més raras son la erosién de la arteria inominada
con songrado masivo por canulo de traqueostomfa, el em-
boltsmo pulmonar masivo y la septicemia. (66)

Cuando exliste involucro importante del SN au-
ténomo, las complicaciones a esperar son la hipertensidn
arterial severa,la hipotensidn ortostética, y particular-
mente las alteraciones del ritmo cardicco que pueden
provocar insuficlenciacordiaca aguda por taquiorritmias
paroxfsticas § por bloqueos de conduccidn de diversos
grados,

En pacientes con evolucién lenta e insi,diosu,
y con cuidados de enfermerfa deflcientes,se pveden en-
contrar escaras de declbito,anquilosis articulares 8 vi-
cios de posici8n con compresiones extrfnsecas del nervio
peroneo 8 radial que pueden llevar a lesidn irreversible
de &stos,a pesar de lo recuperacién del proceso neuro-
inflamatorio de base,

Otras complicaciones no tan mfrecuentes son
las tromboflebitis profundas,que pueden terminar en un
embolismo pulmonar masivo,aunque &sto en forma rara.

Aquellos pacientes con ulferocnones en la mi-
ccidn,8 en los pacientes pedi§tricos & adultos con ausen-
cia de control de esffnteres y que ameritan manejo con



70

catéter vesical,la infeccidn urinaria es frecuente.

Aunque aquellos nifios que sobreviven al invd-
lucro inicial en el SG8 de los misculos respiratorios &
pares craneales:tienen:muchas probabilidades de recu=-. .-
peracién completa, aiin existe'un 10 o0 25% de probabllida-
des de una recuperacidn incompleta, .. En un estudio de
47 ninos, Eberle y cols..(73) o encontraron diferencias:iu:
en sexo,raza,edad de' ihicio,presencia de-sfntomas;com=~m-
plicaciones, uso de esteroides’ en forma:temprana,traqueos: =os
tomfa,apoyo respiratorio de base 8 cualquier tipo de tra- -
tamiento entre el grupo de nifios que no obtuvo la recu-
peracion completa y el grupo que si la obtuvo; sin embar-
go sT se encontré‘diferencia significativg en el tiempo
. total de hospitalizacidn,siendo mayor pa%o el grupo de
pacientes con recuperacidn incompleta,

Algunos autores han reportado debifidad moto-
ra persistente en algumos paclentes con un intervalo pro-
longado entre el inicio de los sintomas y el inicio de
la mejorfa {(DeJong). Kaesar reportd una correlacion
fuertemente positiva entre un curso clinico Insidioso &
vna pleocitosis del LCR, y un déficit neurolégico perme-
nente, Sin embargo, Forster no pudo demostrar ninguna
correlacion con la pleocitosis y el prondstico, lo cual
" fué posteriormente confirmado por un estudio cooperati-
vo francés en 687 pacientes, Duvoisin tampoco pudo
probar relacion entre la velocidad de inicio de la enfer-
medod y lo extension de la recuperacidn,

Utilizando métodos estadfsticos, Eberle y cols.
(73) encontraron cuatro factores predictores de recupera-
cidn incompleta: .

Jausencio total dé reflejos tendinosos profundos en ex-
tremidades inferiores & superiores.

2)una debilidod distal severa en extremidades inferiores
" 8 superiores.,

3)una baja concentracidn de protefnas en el LCR duran~.
~te los primeros seis dfas del inicio; y

4)un intervalo de tiempo mayor entre la m&xima incapa-
cidad {acm&) y el inicio de la recuperacidn.

De los cuatro factores encontrados,el Gltimo

tien ia mayor relevancia como un factor predictor tem-
..prano de recuperacidn incompleta.

En un estudio de Pleasure, Lovelace y Duvoisin
(14) en 1968,que analiza a un grupo de pacientes con SGB
con un seguimiento largo de 11 ahos en promedio, 29 pa-
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cientes quedaron con algiin déficit (59%): 8 pacientes
(16%) quedaron con debilidad distal marcada y 2} (42%)
con déficits leves, Haciendo an&lisis estadisticos de
éstos casos,encontraron una relacidn significotive en- .-
tre lo presenclu -de una cuadriparesia severa y lo presen-
cia de déficit neurolégico residuval, -

Los ‘estudios electromiograficos-a Gltimas fe-:!=-
chas 'han:demostrado tener un valor prondsticoiconfiabler s
cvuando.se:realiza por;manos expertas.-: Cuando-se: uti=:ti-
lizon respuestas M y se encuentrunbuius en el perfodo- - -
temprano de la enfermedad, éstas correlacionan bien con
el desarrollo subsecuente y la frecuencia de denervocp&n
de los misculos efectados, con una recuperacién clinico
desfavorable,por lo que pueden ser unliiados como fac-
tor prondstico,

MATERIAL y METODOS :

En un analisis retrospectivo,se revisaron todos
los expedientes clfnicos del Departamento de Archive del
Hospital Infantil del Estado de Sonora, HIES {antes Hos-
pital .del Nino DIF del Noroeste), con diagndstico prin-
cipal 8 secundario de STndrome de Guillain-Barré 8 Poli
rradiculonevuritis, analizdndose las caracteristicas de su
evolucidn clfnica,laboratorio y tratamiento,

Se encontraron un total de 28 casos en un pe-
rfodo de 6 ahos comprendido del 1°%e Enero de 1979 al
31 de Diciembre de 1984,

RESULTADOS :

De los 28 casos encontrados 15 (53.7%) corres-
pondieron al sexo masculino y 13 (46.3%) al sexo feme-
nino,y una relocién de 1.1:1 o favor del sexo masculino.

El promedio de edad para el grupo en total fué de 4.6 t_

3.4 anos ( ¥D,E.) ,con un rango de |5 meses a 15 afos.
El promedio de edad en cvanto a sexos fué similar para

ambos grupos: 4.7+ 4.4 para el sexe masculino y paro el
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femenino de 4,5 % 2,1 anos. '

Todos los casos tuvieron una evolucion aguda
y s8lo un caso presenté una recafda & recurrenciao (caso
10),l0 que equivale a 3.5% de los casos. - En cvanto - -
a grupos de edad, hubo un franco predomlnio del grupo .
de los pre-escolares,y dentro de éste grupo el sexo- fe- -
menino tuvo-su mayor contingente (9 cdsos);-de ahf: le
siguld el grupo._de lbos kscolare's con 8 cdsos, . .Es de ..
lHamar.lo-atencidn el helcho que-en el grupo de lactan=:.-
tes mayores tuvimos 5 casos ‘en total y todos ellos fue- -
ron varones (tabla 1.),siendo el de menor edad de 15
meses.

.
Tublq lo
Distribucidn por grupos de edad y sexo

en 28 casos de $fndrome de Guillain-
Barrd (1979 - 1984 ).

Edo'd Masc. Fem.

(aros) No, No. Total
1 -2 5 0

2 -5 4 9 13
5-12 4 4 8
12-16 2 0 2

-Fuente: Archivo Cl-fnico; HIES,

Ej promedio de estancia fué de 20,9¢ 18,1
dfas con un rango de 1 a 91 dfas por internamiento. Es
conveniente aclarar que de &stos 28 casos hubo un total
de 29 Internamientos debido a la recaida del caso No,10;
sl contamos &ste internamiento, el promedio general de
estancia aumenta a 21.5 dias.

Con respecto a su lugar de origen,todos a
excepcidn de un caso proveniente del Edo. de Durcngo :
eran residentes del Estado de Sonora,

Entre los antecedentes familiares de importan-
cia se encontrd un 36% de positividad para dicbetes me-
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Ilitus'y un 18% para hipertensién arterial,

En 23 casos (82%) se encontrd ontecedente po-
sitivo de inmunizocion contra la poliomielitis con una
més dosis; s6lo-.en 15 de &stos pacientes-el esquema -esto-
bo completo,en 3 pacientes mdas s8lo se documentaron 2
dosis; en otros: 3 una sola dosis .y . en dos mas no se pudo -~
establecer el ndmero  de dosis recibidas,’ .-,

En cuanto a'antecedentes-potologitosi registra=ira-
dos en formia:cercana-ol:inicio’ de la-sintomatologfa nev-:u -
rol8gica,se pudo documentar una relacién més 6 menos
estrecha con un evento patoldgico previo (menos de 2 se-
manas) en 19 casos (67.8%); de &stos, 17 casos fueron
de tipo infecciosd y s8lo 2 no infecclosog (60,7 y 7.1%
respectivamente del total). Los antecedentes no Infec-
closos correspondieron a una fractura nasal, y el otro a
una mordeduro de rato; aunque éste Gltimo pudiera ca-
talogarse como probablemente infeccioso, no se documen-
té infeccidn local obvia. De los 17 pacientes con an-
tecedente infeccioso aporente, 16 pacientes (94%) tu-
vieron por lo menos un cuadro infeccioso: 11 pacientes
presentaron cuadro sugestivo de infeccion de vias res-
piratorios altas probablemente viral; 4 pacientes pre-
snetaron un cuadro gastroenteral de etiologfa infeccioso
no bien precisada y un paciente tuvo un cuadro previo
de varicela. Un sélo pacliente (6%) manifests dos focos
infecciosos aparentes antes del Infcio de su patologfa
neurolégica,infeccién de vlas respiratorias altas y gas-
“troenteritis, Es de hacerse notar que la pocientita
que presentd la Gnica recalda en las dos ocasiones pre-

_ sent8 antecedente de infeccion de vios respiratorias su-
“periores, ’

Cuatro pacientes tuvieron el antecedente de
inmunizaciones dentro de las 4 semanas previas al ini-
cio de su sintomatologfa neurolégica: el primero, que
corresponde tambié&n al Onico caso de recafda,recibid
-en las dos ocasiones inmunizocién con un extracto po-
livalente de bacterias {Pospat-F) un mes y una semona
antes respectivamente del inicio de su cuadro neurold-
gico; otro paciente recibid una dosis de toxoide teté-
nico 4 semanas antes del inicio de la sintomatologfa;y
--los otros dos pacientes recibieron una dosis oral de
la vacuna trivalente tipo Sabin, el primero con menos
de un dfa previo al inicio de la sintomatologfa ,y el
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otro con 3 semanas de intervalo, Ambos pacientes ade-
més presantaron cuadro sugestivo de infeccién de vlas
respiratorias dentro de las dos semanas previas ol inicio
de lo_sintomatologfa neurol8gica.

Se encantré. .una .asociacidn.con desnutricién ~ .
de primero y segundo grados en:el:39,2%.dé&" los ¢asos.:~-.

Todos:los casos presentaban.algdn tpo de-sin-. ..

tomatologfa.no neurolégica antes. del ingreso {sfntomas. ::
prodrémiicos’ 6.parte del evento patol8gico precedente)i: o
Esta'sintomatologla no neuroldgico se presentd en’ forma
previo al fngreso con un promedio de 5.61 4.6 dias, con
un rango de 1 a 18 dfas; el 75% de los casos lo presen-
t5 dentro de la primera semanc antes del ingreso, el 95%
antes de lag. dos semanas y el 100% antes de los I8 dias.

ntre la sintomatologla neurolégica presen-
tada antes del ingreso,se encontré que en el 100% de
los casos se presentaron sintomas motores, mientras que
s8lo en el 43% de los casos se presentaron sintomas sen-
sorfcles. Por orden de frecuencia, las paresias {debi-
lidod muscular) en extremidades ocuparon el primer lu-
gar,encontrandose en el 100% de los casos,siguiéndole
el dolor en extremidades (32%), las paresfesius en ex-
termidades (21%),y la paresia de los misculos de la res
" piracién,la somnolencia y la cefalea con un 11% cada”
una de ellas (cvadro 2,)

El tiempo transcurrido entre lo aparicidn de
‘la sintomatologla neurolégica y el ingreso fué varia-
ble,con un promedlio de 5.0%4.7 dfos y un rango de 1 a
18 dfas. En 6 casos (21%) la sintomatologia inicial
fué Infecciosa y parte integral del cuadro clfnico.

_ En 19 casos (68%) lo sintomatologfa neuro-
18gica infcio en miembros inferiores y solo en dos ca~
sos (7%) en miembros superiores. En 7 casos (25%)
se detectd al mismo tiempo en extremidodes inferiores y
superiores.,

exploracidn neuroldgica inicial mostrd
disminucidén de la fuerza muscular,reflejos y tono en
el 100% de los casos,aunque en extensién y severidad
variobles, En el 36% se encontrd afectacién de la
sensibilidad y dolor ol momento del ingreso y sélo en
el 18% se encontroron parestesias.
Seis casos (21%) se encontraron al momento
del ingreso con el involucro neurolégico maximo {acmé
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clfnico); esto es,que no hubo progresion de la sintoma-
tologfo en todo el tiempo de su internamiento. El resto
(79%) obtuvo su acmé dentro de suv evolucién intrahos-
pitalaria; en 15 casos {53.6%) éste se obtuvo dentro de
la primera semana -del .inicio de su sintomatologfa;en 10 '~
casos (35.7%) . antes de lo segunda semana y -en dos ca=:--

sos mas antes de lo tercera semana:.de evolucidn,con-un -

promedio de B,21 6,1 dfas y un rango de 1 a 24 dias. . .
Un s8lo caso presentd su.intensidad méxima después de
3 semonas de evolucién. - Cuando se tomd.en cuenta
la fecha del ingreso,el acmé clinico se obtuvo en un
promedio de 2.23 2,6 dfas y un rango de 0 a 10 dfos.

(cuadro 3.). )

Cvadro 2.
Sfntomas ¢linicos mas frecuentes en 28
casos de SGB,antes del ingreso.

. Stntomas No. . %
Paresia de extremidades 28 100
Dolor ‘en extremidades 9 32
Parestesias 6 21
Paresia de misculos resp. 3 1R
Cefalen 3 11
Somnolencia 3 n
Temblores 1 3.5
Diplopia 1 3.5
Hipoestesia 1 3.5
Contracturas musculares 1 3.5
leritabilidad i 3.5
Lumbalgia 1 3.5

Fuente : Archivo Clifnico, HIES,

En e! transcurso de su evolucidn intrahospi-
talarla total,el 100% de los pacientes sufrieroan afec-
tacién de miembros inferiores, el 89% presentd afecta-
cion de miembros superiores y el 25% afectacion de
los misculos intrinsecos y extrinsecos de la respiracion,
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Cuvadro 3.

Tiempo requerido para la instalacién
del acmé cifnico-desde el inicio-de -
la sintomatologfa. -

Tiempo (dfas) No. %
0-7 15 53.6
8- 14 10 35.7
15 -21 2 7.1
més de 21 14 3.6
Fuente : Archivo Clfnico, HIES,

Con respecto a los pares craneales, &stos se
afectaron hasta en un 32,1% de los casos,sin embargo
las alteraclones fueron varicbles en cuanto al par cra-
neal afectado,siendo los m8s frecuentemente involucra-

dos el XI,VIl,X y X!l,en ése orden de frecuencia (cua-
dro 4.)

Cuyadro 4,

Frecvencia de sitios afectados en todo
el transcurso de la evolucidn.

Sitio No, %
Extremidades inferiores 28 100
Extremidodes superiores 25 89.2
Mésculos respiratorios 7 25
Nervios craneales:

X1 9 32.V
Vil 8 28,5

X 5 17.8
X1l 5 17.8
1X 3 10,7
Vi 3 10,7
i 2 7.1
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En cuanto a exdmenes de laboratorioc,se rea-
lizaron un total de 49 biometrios hemdticas en los 28 ca-
sos con resultados variables; en solo 6 ocasiones se en-
contrd una verdadera leucocitosis {més de 16,000 leucos/
mm3) y nevtrofilia en sélo 5 casos,y en otros 5 linfoci-
tosis, Es de llamar lo atencidn que en 16 casos (57 %)
se encontrd una Hb menor de 12 gr/dl., ,

- S obtuvieron un total de 45 determinaciones
de LCR, A excepcidn de un sélo caso,todos tuvieron
por 1o menos una deteminacion en el transcurso de su e~
volucidn. El mayor nimero tomado en un caso fueron
5 determinaciones seriadas,con un rango de 0 a 5 en el
total de los casos. De ellas,26 determi‘wciones tenian
una concentracidn de proteinas mayor de 45 mg/dl,lo cual
se obtuvo de un total de 17 casos (60,7%),y en 19 deter~-
minaciones y 10 casos,la proteinorraquio se mantuvo den=
tro de Ifmites normales {menos de 45 mg/dl), De éstas
19 determinaciones con proteinorraquia normal, 16 (84%)
fueron obtenidas dentro de lo primera semano de la evo-
lucién del padecimiento, Del grupo de pacientes con
proteinas altas en el LCR sélo 12 de 26 (46%) fueron ob-
tenidas dentro de la primero semano de la evolucién del
padecimiento., De los 10 pacientes con proteinorraquia
normal inicial,4 mostraron posteriormente elevacidn po-
tologica de las proteinas; esto es,sélo 6 pacientes del
total nuncao mostraron elevacion de proteinas en el LCR
o pesor de que dos de ellos tuvieron una segunda deter-
minacion después de lo segunda semana de evolucion.,

S6lo 2 pacientes que tuvieron proteinas ele-
vadas en el LCR presentaron también pleocitosis (casos
3y 22) con células en LCR de mds de 10 por mm3, En
uno de ellos (caso 3) ésta fué transitoria, con 64 célu
las totales y predominio de polimorfonucleares. En el
caso No.22 con 3 determinaciones y células totales de
400,156 y 13 a los 5,6 y 7 dies de evolucion del pode-
cimiento respectivamente,con predominio inicial de
polimorfos,sin embargo con cuenta celvlar normal a lo
semana de evolucidn sin el uso de antibioticos y cuadro
clinico caracteristico, -

De los 17 pacientes con hiperptroteinorraquia,
todos tuci eron disociacién albiminocitoldgica (hiper-
proteinorraquia con cuenta celular normal), En 4] deter-
minaciones de 25 pacientes se encontraron cuentas ce-
lulares normales de menos de 10 celulas por mm3,
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En la grafica 1. se muestra el tipo de evolu~-
cion tan diferente que puede mostrar la elevacion de las
proteinas en el LCR en dos pacientes con el SGB con una
evolucién por lo demds tipica.

proteinas
mg/dl e ' *

6504
“ 3
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130 1 o
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$0 4., .. i,
ot

s " 5 20 L] 30 35 .
dias de evolucidn

Grafico |.~ Evolucion de la concentracion de prote-
.inas en 2 casos con SGB,

Cuando se determind la concentracion de glu-
cosa en el LCR,s6l0 se encontrd baja en relacidn con la
glicemia en 2 casos, el resto tuvo niveles normales.

‘ Los cloruros no mostraron alteraciones en nin-
guno de los casos.
~ En cvanto a la evolucién introhospitalaria,en
8 pacientes lo evolucion de cardcter progresivo y ascen=~
dente involucrd los mdsculos respiratorios de tal forma que
ameritaron ventilacion mecdnica asistide { 28.5%). Lla
pacientita del caso 10,que corresponde al Gnico caso de
recaida ameritd en dos ocasiones éste tipo de tratamiento,
_ Se mantuvo la ventilacion mecanica asistida
en todos los casos Iinicialmente por medio de intubacién
oro .6 nasotraqueal por un promedio de 13.5 dias en los 9
casos {contando la recaida del caso 10),con un rango de
5032 dfas. De éstos 9 casos,en 5 ocasiones se reali-
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z6 troqueostomia (o lo paciente del coso 10 se le recli-
26 en dos ocasiones) con un promedio de duracidn de
22,6 dias y un rango de 2 a 54 dias (ver cvadro 5.). En
total se obstuvo un promedio de veantilacion osistida de
24 dfas con un rango de 5 a 86 ,

Cuadro 5.

Duracion {dfas) de la asistencia ventila-
toria en 8 casos con SGB,

Caso No, 5 10 12 17 20 22 2% 27 total

Intubacidn 13 327 12 20 13 5 5 4 122
Traqueostomia 0 5419 - - 2 - - 8 1B

" Total | 43 862 12 20 15 5 5 22 23

Fuente: Archivo Clinico, HIES,
* Se muestran los resultados de su primer ingreso y
de su'recoida,

Tres pacientes fallecieron o pesar de éste
Hpo de tratamiento: dos de ellos relacionados directa~
mente con complicaciones propios del tratomiento ven~
tilatorio; 'y el otro por complicaciones de un edema ce~
rebral aparentemente. En ninguno de éstos casos se ob~
tuvo la autorizacién requerido legalmente para ilevar o
cabo el estudio necrépsico,por lo que los cousos de muer-
te se establecieron en bases clinicos y con apoyo de la~

- boratorio y gobinete.

Entre las complicaciones mds frecuentemente
encontrodas, el primer fugar 1o ocupan las broncopulmo-
nares: bronconeumonfu,ofelec!usiu, neumomediastino y

~ hemorragio puimonar., Otras complicaciones encon~
-trodas. fueron insuficiencio cardiaca,edema cerebral,
craneo hipertensivo,balanoprepucitis, uromfecc:on,sep-
sis y sangrado de tubo digestive alto, Aunque un poco
discutible,aqui se incluyd como complicacidn la paré-~
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lisis de los mésculos de la respiracion tanto intrinsecos
como extrinsecos,aunque podria también considerarse co-
mo parte de un curso tipico del SGB. (cuadro 6.)

Cuadro 6.
Complicaciones presentadas en 2B casos -
de SGB
Complicacion § No.de casos

Pardlisis de mosculos resp.,
Bronconeumonia
Atelectasia

Hipertension arterial
Neumomedjostino
Hemorragia pulmonar
Insuficiencia cardiaca
Edema cerebral

Crdaneo hipertensivo
Balanoprepucitis
Uroinfeccion

Sepsis

Sangrado de tubo digestivo alto

-————-,—.-—-——-—-NN&@

Fuente : Archivo Clinico,HIES,

Entre los padecimientos agregados mds frecuen-
tes,estan en primer lugar la anemia ferropénica,la desnu=-
tricién, y la infeccion de vias aéreas superiores,

' Con respecto a su evolucién,en 24 de los 28
pocientes ésta fué en general favorable en el transcurso
de su internaomiento,teniendo todos ellos una mejoria e-
vidente de su sintomatologia y de su signologfo. Hu-.
bo un total de 3 defunciones lo que equivale af 10,7%
de la serie,por las causas yo referidas. Un paciente
(coso 27) fué egresado en estado grave,semicomatoso, con
ventilacidn asistida,para ser trasladado a otro nosoco-
mio a peticion expresa de los familiares,ignordandose su
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suerte posterior,

A su egreso,se documentd que los 24 pacien-
tes egresados (incluyendo el caso 27) presentaban algin
grado de debilidad muscular,generalmente leve y de mu-
cho menor intensidad y extension que la documentada al
momento de su ingreso 6 en el transcurso de su evolucidn
“intrahospitalario; odemds con tendencia progresiva a la
desaparicion. Esta debilidad residval predomind en ex~
tremidades inferiores y en los grupos musculares distales,
Ademds, o su egreso se documentd en 22 pacientes hipo~-
rreflexia (78%) y disminucién del tono musculor. En
5 pacientes persistia algdn trastorno de la sensibilidad
y tres pacientes adn presentaban dolor al pomento de
su egreso. ' S6lo un paciente egresd sin ningin trostor~
no apreciaoble clfnicamente.

5610 un total de 18 pacientes tuvieron un con-
trol posterior de los 25 egresados en lo consulta externa
del Servicio de Neurologfa del Hospital en una 6 més
consultas; el resto no acudié a citas subsecuentes. De
#stos pacientes se pudo documentar en tiempos varfables
una mejoria total en 4 pacientes (16%), moderada en 9
(36%), y sélo ligera en 5 {20%). No fué posible docu-
mentar la evolucion extrahospitalaria en forma odecuada
~debido o la folta de seguimiento por un perfodo large,por
lo menos mayor de 6 meses; debido también al poco nu-
mero de visitas subsecuentes en el servicio de Neurolo-
gfo,

En cvonto a tratamientos recibidos, 16 pacien~
tes (57%) so6lo recibieron medidas generales de osisten~-
cia y vigilancia,como son monitores de signos vitales,
ejercicios musculares pasivos y activos,electroestimula-
cion,combios frecuentes de posicién,proteccion de pun-
tos de opoyo 6 férulas de posicidn.

En 7 pacientes (25%) se utilizaron en algin
momento de su evolucion los esteroides orales. En 3 ca-
sos su uso se vio relacionado con complicaciones agre-
gadas como son: hipertension andocreneana, traumatismo
cranecencefdlico y pirpura trombocitopénica; en los
otros cuatro pacientes su-uso fué intencionado para tra-
tar de mejorar el estado inflamatorio supuesto de la po-~
lineuropatia, Es de hacerse notor que an la pacienti-
ta del caso. 10 se utilizd por cuatro dias solamente e n
el cuadro inicial, y fué la Gnica que presentd recaida
cosi 6 meses después de haberse vtilizado; en su segundo
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cuadro nuevamente se utilizoron por espacio de 33 dfas.
En 11 pacientes se utilizaron en forma conco-
mitante antibidticos en algin momento de la evolucion,

‘Dos pacientes recibjeron transfusiones de plasma fresco

con-el fin de mejorar sus condiciones generales.,

Otros trotamientos dirigidos para patologios
agregadas 6 complicaciones incluyen diversos antipara-
sitarios,vitaminas,antihipertensivos y diuréticos,anti-
convulsivantes,antidgcidos, antipiréticos y cardioténicos.

DISCUSION Y CONCLUSIONES :

Existen algunos reportes de revision de ésta
patologia especificamente en la poblaciéon infantil, co-
mo son los trobajos de Peterman (12), Low (40),Bell (45),
Tasker (62) y Byers (63); y,cuando se comparan con la
presente serie en general no se encuentran diferencias
con lo hasta ahora reportado.

La seleccidn de casos fué hecha exclusiva-
mente en base al diagndstico final de egreso de los ca-
sos, y éste fué aopoyado exclusivamente mn bases clini-
cas y de laboratorio,interviniendo para ello en todos
los casos el juicio de un especialisto en el ramo de la
Nevrologia Infantil,

Debido a que no se cuento en el hospital con
los estudios electromiogréficos,sélo una paciente se le
realizé lo electromiografia y medicion de-la velocidad
de conduccion nerviosa. A ninguno se le realizo es-
tudio histopatoldgico ni por biopsia ni por necropsia
(en aquellos casos que fallecieron).,

Debido al cardcter de la atencion del Hospi-
tal,inicialmente planeado como Hospital Regional de
concentracidn con servicio paro 5 estados, y debido a
que nunca ha funcionado en tal forma; es dificil dar una
tasa de incidencia confiable, Cuando se analizé la
frecuencia de casos por mes del afo,se encontrd una -
freciencia ligeramente mayor en la primera tercera parte
del aho (enero a abril) y otro pico en los meses de sep~
tiembre, octubre y noviembre;sin embargo éstas frecuen-
cias no son muy diferentes o lo que sucede a lo largo de
todo el afo, /o que coincide con los reportes de Peterman
y de Haymaker (8),
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En las series que reportan casos de todas las
edades,se encuentra un pico de incidencia mayor en la
primera década de la vida (3); y en los estudios realiza
dos en }Jas edades pediatricas,se coincide en reportar
un pico de frecuencio mayor en el grupo de los pre-es-
colares como lo encontrado en el presente trabajo. (12,
40), Es de llamar ho atencidn el hecho de que el caso
més joven reportado onteriormente era de 18 meses,sin
emborgo en el presente trabajo se encontraron dos casos
de 15 meses, En cuanto al sexo,el predominio en el
sexo masculino reportado por los diferentes autores (Rovm,
Pleasure y Wiederholt) se confirma también en nuestros
casos, ) §

De los factores desencadenantes supuestos,en
la presente serie se encontrd una.relacidn significativa
entre infecciones aparentemenfe virales de las vias aé-
reos superiores con el SGB, Desgraciaodamente el Hos-
pital no cuenta con los estudios viroldgicas ni serologi-
cos necesarios para poder establecer lo etiologia en ca-
dao caso en particular,por lo que ésta especulacion no
cuenta con bases sélidas, :

El 20% reportado por Melnick (14) en frecuen-
cio para infecciones gastrointestinales es similar al 15%
enconfrado en ésta serie,

El hallazgo en el caso 10 de la presencia de
dos cuadros infecciosos,uno previo a cada ataque con
un perfodo mds corto de intervalo 6 latencia en el segun-~
do episodio; y la evidencia de un periodo 6 latencia maés
corto también entre los dos episodios de inmunizacion con
antigenos bacterianos y el inicio de la sintomotologfa neu-
rolégica, apoyoc en cierto forma la teorfa de que existe
de alguna forme uno respuesta inmunolédgica de memoria
para uno & mds factores desencadenantes,que llevan final-
mente o la lesion de los nervios periféricos por un proce-
so.inflamatorio de tipo celular basicamente,similar ol de
lo NAE reportado por Waksman y Adams.

En cuanto a tipo de evolucidn en general,sitio
inicial de involucro,grado de afectacidon y tipo de altera-
ciones neurologicas encontrados,éstas no son diferentes
de las reportadas por otroas autores (8,3,12,40,41),.

~ Con respecto o los grupos musculares inicial-
mente afectados, ésto no pudo ser precisado en base a los
expedientes clinicos,por lo que no es posible concluir
nado a éste respecto, El 36% de afectacion sensorial
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encontrado refleja sélo aquellos casos en que ésta pudo
ser documentada,pero no es un doto confiable yo que en
éste grupo de edad pedidtrica y sobre todo en el grupo
de lactantes mayores y pre-escolares la confirmacidn de
alteraciones sensorigles es muy dificil,aln en manos ex~-
pertas; lo que seguramente indica que la frecuencia real
de alteracién sensorial estd subestimada,

Al parecer,los criterios de internamiento no
son muy precisos en éste tipo de pacientes,ya que se en~-
contrd que un 21% de los casos se encontraban ya en el
acmé clinico ol momento de su ingreso, o que podria jus-
tificarse por el bajo nivel cultural de los padres,lo cval
implica que los datos aportados por ellos ¢n cuanto a e-
volucidon no sean muy precisos ni confiables,

El promedio .de estancia total en cuanto al
grupo de oproximadamente 3 semanas,sugiere por s solo
la benignidod de la mayorfo de los casos de la presente
serie,ya que el egreso sdlo se justifica si ha pasado la
fase de progresion,de estabilizacién y yo ha iniciado la
de recuperacion, de tal forma que las alteraciones resi-
duales neuroldgicas no impliquen el riesgo de complica=-
ciones al salir del hospital.,

De las alteraciones del SN auténomo que pue-
den presentarse,sélo en un sélo caso se confirmé ,al pre-
sentar uno crisis hipertensiva severa que ameritd el uso
de antihipertensivos en formo urgente; sin embargo éste
tipo de alteraciones seguromente también esté sub-estimo
do,ya que éstos pacientes no son monitorizados en forma
automatica 6 continua en cuanto a frecuencia cardiaca,
‘presion arterial, :

En cuanto a las feucocitosis observadas en
da de los casos, éstas se justificaron por la presencio
de cuadro infeccioso de vias respiratorias concurrentes,

El 21% de ausencio de hiperproteinorraquia
en lo presente serie estd acorde a lo reportado por otras
autores,quienes haon encontrado entre 0 y un 30% de LCR
normales (3,12,51);sin embargo cuando se han hecho de-
terminaciones seriadas este porcentaje disminuye a un
0o 13%. En nuestros casos, bl nimero de determinacio-
nes seriadas en la mayorfa fué minimo,y eso podria ex~

plicar,ademds de que la moyoria de los liquidos inicia~-
" les se tomaron dentro de la primera semana,el porcenta-
e relativamente alto de protefnas normales en el LCR;
sin embargo,éste hecho no descarta en ningdn momento
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el diagnostico,si las caracteristicas clinicas son compa-
tibles,y si no se detecta ninguna patolegia que pudiera
confundirse en un momento dado con éste tipo de polineu-
ropotfa. Esto se confirmd en 4 casos en que la pun-
cion inicial fué normal y posteriormente patolégice,

De los dos casos de pleocitosis, los dos casos
mostraron un cardcter transitorio; en el segundo caso, la
cuenta celular inicial de 400/mm3 descendid a sélo 13
en 2 dias,sin tratamiento antibiético y si con esteroides,
pues ademds cursd con dotos de involucro enkefalico se-
vero con hipertensién endocraneana,con un curso clini-
co de pardlisis progresivo ascendente de cardcter flac-
cido,orrefléctica y desenlace fatal en ungtérmino de 5
dias intrahospitalarios. Todo ello,ounado a fortis y cul-
tivos negativos para bacterias y células tumorales, ausen-
cia de datos epidemioldgicos de intoxicacion por meta-
les pesados,etc, sugieren como la patologia mas probable
ol SGB,con un involucro enéefalico severo.

En ésta serie no se utilizaron'parametros ga-
sométricos 6 de pruebas funcionales respiratorias como
criterios paro inicio de ventilacion asistida,sino que es-
ta se indicd en base o hallozgos clinicos solamente. En
los casos en que pudo realizarse,la via preferida para
intubacién fué la nasotraqueal. A diferencia de otros
centros,lo tendencic hacia la traqueostomia en ésta se-
rie fué menor,aunque éste punto esta lleno de controver-
. sias,principalmente debido o la imposibilidad de prede-
cir el tiempo total en que la ventilacion va a ser reque-
~rida; sin embargo en muchos casos si es posible predecir
una duracidn mayor de dos semanas en el involucro de
los misculos de la respiracion,sobre todo en aquellos
casos en que lo instalacion de la insuficiencia respira-
toria se alcanzo después de lao tercera semana de evolu-
cion del padecimiento, Adn osi éstos parametros son
algo arbitrarios y deben de tomarse en cuenta las carac-
teristicaos de cada caso en particular; sin embargo, cuan-
do la traqueostomia se realiza por manos expertas, loa mor-
bilidad de é&ste método es mucho menor que la producida
por vna canvla instalada via oro & nasotraqueal,sobre
todo en cuanto a secuelas tardias. _

De los dos casos de muerte registrades por
complicaciones propiaos de la ventilacion mecdnica: en
uno de ellos,se debid a la extraccion accidental de la
cénula de traqueostomia y o la reinsercién inodecuvada,
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lo que llevd o insuficiencia respiratorio severa, neumotérox,
neumomediastino, insuficiencia cardiaca y paro cardio-
respiratorio como evento final, El otro caso reportado
presentd una obstruccion inadvertida de la canula de tra-
quostomia y muerte por asfixia, El otro paciente, ya.co-
mentado ,presentd datos de involucro severo al SNC con
hipertensién endocraneana grave y arterial que no cedie-
rona las medidos habituales de manejo.

En generol se puede decir que la mortalidod
en la presente serie del 10.7%,comparada con la de cen-
tros especializados de 3er nivel del 4.5%, no es del to-
do inaceptable,tomando en cuenta las carencias relati-
vas que implica un centro de 2do nivel,

El tipo de complicaciones presentadas, tambi-
én vé de acuerdo a lo reportodo por otras series {8,66)
asociados principalmente al manejo ventilatorio,lo que
habla indirectamente del nivel de cuidadso intensivos
respiratorios con que se cuenta en lo unidad hospitala-
ria en cuestion,

El pobre nimero de pacientes que tuvieron
un seguimiento mayor de 6 meses,hace imposible la eva-
luacion correcta y objetiva del prondstico a largo pla-
zo en los pacientes pedidtricos con SGB en esta peque-
fio serie, .

- Conclusiones:

El presente trabajo demuestra que el Sindro-
‘me de Guillain-Borré 6 Polirradiculoneuritis ,;Jaunque po-
co frecuente,no es una entidad rara en nuetro medio,

También quede claro que en cuanto a evolu-
cion,severidad y complicaciones el SGB en nifos no es
muy diferente a lo encontrado en otros estudios de la
misma patologia,tanto en nifos como en adultos.

Debido a la frecuencio relativamente alta de
lo necesidad de asistencia ventilaotoria en éstos nifos, es
necesario que sean tratados en una unidad hospitalaria
que en un momento dodo les pueda bri ndar &ste tipo de
tratamiento,con un personal entrenado y capacitado pa-
ra manefar en su momento las complicaciones que el pa-

decimiento y el trotamiento implican,
: Es necesario ademds vn equipo especializado
multidisciplinario,que sepa reconocer los pardametros
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paro un diagndstico adecuado, los signos clinicos y de gao-
binete que indiquen un prondstico malo,y la necesidad

de intervencion de otros especialistas como son: fisiote-
rapistas,anestesiologos, terapistas intensivos,internistas,
ortopedistas,etc,

Es necesario recalcar que el diagnostico de
SGB debe realizarse mas bien con cardcter de exclusidn,
después de haber descartado en base a la historia clinica
la patologia mas frecuente del drea que pueda llevar a
una polineuropatio,en especial en ésta region,lo intoxi-
cacion por karwinskia humboldtiana, la poliomielitis,la
intoxicacidén plimbica crénica,las polineuritis por medi-
camentos y las porfirias; por ello debe de gontarse ideal~-
mente con los exdmenes pertinentes para descartar éstas
otras patologfas en un momento dado,

Dado que se ho demosteado que la medicién
de la conduccién nerviosa y la electromiografia son in~
dispensables paro apoyar 6 descartar el diagnbstico;es

_conveniente que todo éste tipo de pacientes tenga por

lo menos un estudio de éstos después de la segundo sema-
na de evolucidn del padecimiento. También,dado que
no implicao gran infraestructura ni complicaciones,la
biopsia del nervio sural puedé ser muy Gtil para apoyar
el diagndstico.

En cuanto al tratamiento,se ha demostrado que
el uso de esteroides en éstos casos no es de ninguna forma
benéfico,y sf puede aumentar la probabilidad de recafda
6 de dependencia esteroidea; s6lo se ha demostrado su
vtilidad en casos recurrentes 6 crdnicos, Lla plasmafé-
resis, aunque 0til en .algunos casos, no cuenta con los es-
tudios concluyentes que indiquen qué tipo de pacientes
si van o responder en forma odecuada,sin aumentar el
riesgo de morbilidod por el método mismo.

En resumen,el Sindrome de Guillain-Borré 6
Polirradiculoneuritis oguda no es vna potologic rara,y
amerita de una institucion hospitalaria de 2do 6 3er ni -
vel que pueda brondar un manejo especializado multidis-
ciplinario, con caopacidad para lo asistencia ventilatoria
adecuada,y que generalmente en la edod pedidtrica es
de caracter.y evolucion benignos, de etiologia -muy pro-
bablamente avtoinmune, y con un indice bajo de secue-
las a largo plazo.
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