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RESUMEN.

Titulo: Frecuencia de presentacion de subtipos electrofisiolégicos del sindrome de
Guillain-Barré en el Hospital de Especialidades del Centro Medico Nacional La Raza.
Introduccién: ElI sindrome de Guillain-Barré (SGB), es una polirradiculoneuropatia
autoinmune que se divide en subtipos desmielinizantes y axonales; en México se
desconoce la frecuencia de subtipos del SGB.

Objetivo: Determinar la frecuencia de subtipos electrofisioldgicos en mexicanos con SGB.
Material y Métodos: Estudio observacional, retrospectivo, transversal y descriptivo. Se
seleccionaron pacientes con criterios clinicos y electrofisiolégicos de SGB, en un periodo
de 3 afos, con estudio neurofisioldgico realizado entre los 7 a 28 dias de evolucion, edad
mayor de 15 afos, sin enfermedades coexistentes graves. Analisis estadistico: estadistica
descriptiva, anélisis de varianzay X2

Resultados: Se incluyeron 51 pacientes con edad media de 45.5 + 17 afios (rango 16-79);
37 (72.5%) fueron hombres y 14 (27.5%) mujeres, con relacién hombre: mujer de 2.6:1. El
37% de los casos se presentaron en invierno (p =0.56). La frecuencia de los subtipos
electrofisiologicos fue: Neuropatia Axonal Motora Aguda (NAMA) n-20 (39%),
Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria Aguda (PDIA) n-12 (23.5%), Neuropatia de
tipo Mixto (NM) n-10 (20%) y Neuropatia Axonal Sensitivo Motora Aguda (NAMSA) n-9
(17.5%).

Conclusiones: El subtipo electrofisiolégico mas frecuente en pacientes mexicanos fue
NAMA, con una alta presentacion de NM y NASMA; predominando las formas axonales

del SGB.

Palabras clave: Sindrome de Guillain-Barré, polineuropatia desmielinizante inflamatoria

aguda, neuropatia axonal motora aguda, neuropatia axonal motora sensitivo aguda.



SUMMARY.

Title: Frequency of electrophysiological subtypes of Guillain-Barré syndrome in Specialities
Hospital, National Medical Center “La Raza”.

Introduction: Guillain-Barré syndrome (GBS) is an autoimmune polyradiculoneuropathy
subdivided in demyelinating and axonal types. There is no established frequency about
these electrophysiological subtypes in México.

Objective: To determine the frequency about electrophysiological subtypes of GBS.
Material and Methods:

Is a descriptive, transversal, retrospective and observational study. During a three years
period, we selected patients with GBS older than 15 years without coexisting mayor
diseases. These patients met the clinical and electrophysiological criteria between 7 and
28 evolution days. Statistical analysis: descriptive type, analysis of variance and X? test.
Results: They included fifty one patients with an average age of 45.5 + 17 years (range 16-
79); 37 (72.5%) were men and 14 (27.5%) women, with a proportion man-women of 2.6 :1.
37% of the patients were observed in winter (p=0.56). The electrophysiological subtypes
frequency was: acute motor axonal neuropathy (AMAN) n-20 (39%), acute inflammatory
demyelinating polyneuropathy (AIDP) n-12 (23.5%), mixed neuropathy (MN) n-10 (20%),
acute motor sensory axonal neuropathy (AMSAN) n-9 (17.5%).

Conclusions: The most frequent electrophysiological subtype in Mexican patients was
AMAN. Other frequent subtypes were MN and AMSAN. The predominant types were the

axonal variants.

Key words: Guillain-Barré syndrome, acute inflammatory demyelinating polyneuropathy,
acute motor axonal neuropathy, acute motor sensory axonal neuropathy, acute sensory

neuropathy.



ANTECEDENTES CIENTIFICOS.

El sindrome de Guillain Barre (SGB) es una polirradiculoneuropatia aguda,
secundaria a un proceso autoinmunitario generalmente postinfeccioso; manifestada por
pardlisis flacida arrefléctica, trastorno sensitivo variable y disociacion albumino-citolégica
en el liquido cefalorraquideo (1,2,3).

Con la erradicacion virtual de la poliomielitis aguda, el SGB es actualmente la
principal causa de pardlisis flacida aguda en el mundo, siendo responsable del 50% de los
casos. Su incidencia anual se encuentra entre 0.6 y 4 casos por 100,000 habitantes (4, 5)
y afecta 1.5 veces mas a los hombres que las mujeres. El SGB ocurre generalmente de
forma esporadica, pero ocasionalmente se presenta de forma epidémica: como la
“enfermedad china paralitica” que ocurre en verano en el norte de ese pais (6,7,8). En
65% de los casos, hay un proceso infeccioso dentro de las 6 semanas previas al inicio de
la sintomatologia (1), tal como infecciones del tracto respiratorio superior en 45 % de los
casos, tracto gastrointestinal en 21% y enfermedades febriles inespecificas en 19%
(9,10). Los agentes biologicos responsables de estas infecciones previas son
Campilobacter jejuni en 14-32% de los casos con afeccién desmielinizante y 76% de los
casos con afeccion axonal motora (11); Micoplasma pneumoniae en 3%, Citomegalovirus
y virus de Epstein Barr en el 2-5%, y otros con menor incidencia son virus de varicela
zoster, hepatis Ay B, VIH y Hemophilus influenzae (12,13).

El SGB (forma clasica) comienza con sintomas sensitivos en regiones distales de
las extremidades (14,15). Uno o dos dias después aparece debilidad muscular en los
miembros inferiores, con relativa simetria, la cual progresa de las regiones distales a las
proximales, para después afectar las extremidades superiores e inclusive la cara, dando
una “paralisis ascendente” (3,14,15); se encuentra arreflexia en 78% de los pacientes,

hiporreflexia en 17% vy reflejos normales en 5% (15); Se afectan los musculos



respiratorios en 25-30% de los pacientes, ocasionando falla respiratoria aguda,
ameritando intubacion orotraqueal y apoyo ventilatorio mecanico (16). La afeccién de
nervios craneales ocurre en 45-70% de los pacientes (17), siendo mas frecuente el
involucro del nervio facial en 50% de los casos, la cual es comUnmente bilateral, seguido
de afeccion bulbar y de los nervios oculomotores (15,18). Pueden ocurrir alteraciones
autonOmicas en 65% de los casos (19), por incremento y decremento de la actividad
simpatica 6 parasimpatica.

Las variantes atipicas del SGB se presentan como sindrome de Miller-Fisher,
pandisautonomia aislada aguda, neuropatia craneal mdltiple, diaplejia facial aislada,
pardlisis aislada del IV nervio craneal, variedad faringocervicobraquial, paraparética,
debilidad asimétrica y sensitiva pura (15,20,21).

Por su evolucion el SGB se dividirse en tres estadios: agudo, estacionario y de
recuperacion. La fase de aguda dura 2 semanas en 75% de los casos, 3 semanas en 90-
92%, 4 semanas 94-98% y 4-8 semanas el 6% (1,14,22,23).

El estudio del liquido cefalorraquideo (LCR) muestra un aumento de proteinas
mayor de 45 miligramos por decilitro, con celularidad normal, fenémeno conocido como
disociacién albumino-citolégica, visto en el 90% de los pacientes durante el periodo de
mayor debilidad de la enfermedad; con la méxima elevacién de proteinas dentro de los 4
a 20 dias de evolucion. El 10% de los pacientes permanecen con proteinas normales
durante todo el curso de la enfermedad. Puede ocurrir pleocitosis linfocitica (>10
células/mililitro) en 5% de los pacientes, en los cuales se debe sospechar de procesos
infecciosos tales como borreliosis, infeccibn por citomegalovirus, hepatitis viral,
mononucleosis infecciosa e infeccion por HIV. En ocasiones pueden encontrarse bandas

oligoclonales de inmunoglobulinas en el LCR (15,17,18).



El estudio electrofisiologico de pacientes con SGB se basa en estudios de
conduccién de nervios periféricos y respuestas tardias. En los estudios de conduccién, se
evallan la latencia, amplitud, duracion, area y velocidad de conduccion (24,25,26). La
latencia, se define como el tiempo que transcurre entre el estimulo inicial y el comienzo
de la deflexién de los potenciales evocados y es expresada en milisegundos. La Amplitud
se mide en milivoltios, es la magnitud de la respuesta evocada y representa el nimero de
fibras nerviosas que son activadas por el estimulo inicial; cuando se obtiene una amplitud
proximal menor del 50% que la amplitud distal, se dice que hay bloqueo de conduccion.
La Duracion se mide en milisegundos y es el intervalo de tiempo que tarda un potencial
evocado. El Area representa la combinacién de la amplitud con la duracion, se mide
milivolts-milisegundo y es una medida de mayor precision que la amplitud para determinar
la cantidad de fibras nerviosas activadas. La Velocidad de Conduccién es una medicion
de la velocidad del impulso y es obtenida por la estimulacion de un nervio en dos puntos:
dividiendo la distancia que separa estos dos puntos entre el resultado de la sustraccién
de la latencia proximal y la latencia distal; su medicién es en metros/segundo (25,26).

Las respuestas tardias (Onda F y Reflejo H) valoran el dafio radicular. La Onda F
es obtenida por estimulaciones de la porcién distal de los nervios mediano, cubital,
peroneos Y tibiales posteriores. La latencia y La persistencia F son los pardmetros mas
utilizados en este estudio. El Reflejo H o de Hoffmann es el equivalente eléctrico de los
reflejos de estiramiento muscular. Los musculos mas utilizados en la practica clinica son
el Soleo y el flexor comdn de los dedos (27,28,29,30,31).

Los nervios periféricos tienen dos componentes mayores: el axén y la mielina, por
lo tanto las alteraciones del nervio solo ocasionan, degeneracion axonal vy
desmielinizacién segmentaria. Electrofisiolégicamente la desmielinizacibn segmentaria

se caracteriza por amplitudes normales o ligeramente disminuidas, dispersion temporal



anormal, bloqueo de conduccion, prolongacién de las latencias distales y marcado
enlentecimiento de las velocidades de conduccion. Por otra parte el dafio axonal se
caracteriza por disminucién marcada de la amplitud, con morfologia y duracién normal de
los potenciales evocados, minima prolongacion de la latencia distal y velocidades de
conduccién nerviosa normal o casi normal (25,26). De acuerdo al proceso fisiopatolégico
subyacente y al tipo de nervio afectado el SGB se divide en seis subtipos
electrofisioldgicos: Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria aguda (PDIA), Neuropatia
Axonal Motora Aguda (NAMA), Neuropatia Axonal Sensitivo-Motora aguda (NAMSA),
Neuropatia Sensitiva Aguda (NSA), Sindrome de Miller-Fisher (SMF) y Pandisautonomia
Aguda (PA). Las frecuencias de los diferentes subtipos electrofisiolégicos en paises

asiaticos y occidentales se muestra en el cuadro 1.

Cuadro 1. Frecuencias de los subtipos electrofisiolégicos. (1,2,14,32,33).

Frecuencia en América y

Subtipo electrofisiolégico Frecuencia en Asia * Europa**
PDIA 20% 85-90%
NAMA 65-73% 5-15%
NASMA <7% <5%
Neuropatia Sensitiva Aguda - -
Pandisautonomia Aguda - -
Sindrome de Miller-Fisher <5% 3-5%

PDIA= Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria aguda, NAMA= Neuropatia Axonal Motora Aguda,

NAMSA= Neuropatia Axonal Motora-Sensitivo Aguda

* Chinay Japén, ** Estados Unidos de América, Canada, Europa occidental y Australia.




En otras publicaciones se han mencionado a subtipos electrofisioloégicos mixtos, es
decir, con afeccion de tipo desmielinizante y axonal, los cuales ocurren entre el 2y 17%
de todos los casos y subtipos indeterminados en un bajo porcentaje (34,35). Los criterios
electrofisioldgicos para el SGB fueron establecidos por Ho (36) y modificados por
Hadden (37), los cuales se describen en el Anexo 1. El diagnostico del SGB se realiza
tomando en cuenta datos clinicos, de LCR y electrofisiolégicos, mediante criterios
diagnésticos internaciones bien establecidos (38).

Revisiones recientes mencionan a Latinoamérica, regién en donde predominan
los subtipos axonales, pero sin mencionar que subtipo especifico es el predominante;
estos comentarios estan basados de experiencias personales y de un articulo publicado
hace 37 afios (39). Aunque en Brasil se publicé en este afio un estudio clinico que
incluyo pacientes mayores de 60 afios con SBG encontrando un incidencia de afeccion
desmielinizante en 44%, axonal en 33% y el resto de los casos inclasificables, el estudio
tiene el inconveniente de tener una pobre muestra, con tan solo 18 pacientes (40). En la
poblacién pediatrica se ha encontrado que siguen la misma distribucion de los subtipos
electrofisioldgicos de los adultos, ya que en los paises occidentales predominan los
subtipos desmielinizantes y en Asia hay mayor incidencia de los subtipos axonales (41).

Se realizé una extensa revision de la literatura, sin encontrar reportes o trabajos
previos, sobre la frecuencia de los subtipos electrofisiologicos del SGB en México, por lo
tanto actualmente se desconoce cual es el subtipo mas frecuente en nuestro pais.
Nosotros presentamos este protocolo de investigacion el cual es el primero en este

campo.
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MATERIAL Y METODOS:

Objetivo: Determinar la frecuencia de subtipos electrofisiol6gicos del SGB.

El presente estudio fue realizado en el Hospital de Especialidades del Centro Médico
Nacional La Raza, perteneciente al Instituto Mexicano del Seguro Social, el cual atiende a
la poblacion derechohabiente de las delegaciones 1 y 2 del Distrito Federal, asi como los
estados de México e Hidalgo. Es de tipo observacional, retrospectivo, transversal y
descriptivo. Se revisaron los expedientes de todos los pacientes con diagnéstico de SGB,
del periodo comprendido entre abril 2003 hasta abril 2006; todos cumplieron los criterios
clinicos vigentes (37); Se registraron la edad, genero, mes en que se presentd la
enfermedad y diagnéstico electrofisioldgico. Se incluyeron los pacientes con expediente
clinico completo, estudio neurofisioldgico realizado de los 7 a 28 dias de evolucion, edad
mayor a 15 afios, sin enfermedades coexistentes graves.

Los estudios de conduccién nerviosa fueron efectuados mediante procedimientos
convencionales. La valoracion de la conduccion motora se realiz6 en nervios mediano,
cubital, tibial y peroneo; y de la conduccion sensitiva en nervio mediano, cubital y sural.
Los casos fueron clasificados de acuerdo a criterios electrofisiolégicos internacionales en:
PDIA, NAMA, NAMSA (22,24); con datos de afeccion desmielinizante y axonal en: NM; y
de acuerdo a datos clinicos, paraclinicos y electrofisioldgicos en: NSA, SMF y PA.

El presente estudio se efectudé respetando las disposiciones internacionales para
investigacion en seres humanos,

El andlisis estadistico se llevo acabo con estadistica descriptiva, analisis de varianza para
la comparacion de edades entre los subgrupos y prueba de X 2 para el andlisis de las

proporciones entre grupos.
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RESULTADOS.

En el periodo de abril 2003 a abril 2006, se hospitalizaron 57 pacientes con
diagnéstico clinico y electrofisiolégico de sindrome de Guillain-Barré, de los cuales se
eliminaron 6 pacientes por no reunir los criterios de seleccion para este estudio: 3 tuvieron
enfermedad grave coexistente como Lupus Eritematoso Sistémico, infeccién avanzada
por HIV y Leucemia linfocitica aguda; 2 pacientes por tener mas de 30 dias de evolucion
al momento del estudio electrofisioldgico; 1 paciente fue menor de 16 afios de edad.
Cincuenta y un pacientes cumplieron los criterios de seleccion para este estudio.

La media de edad de los pacientes afectados fue 45.5 + 17 afios, mediana de 49,
rango de 16 a 79 afios (Figura 1); no se encontraron diferencias significativas entre los
subtipos del SGB y la edad de presentacion (p=0.58). De todos los casos estudiados, 37
(72.5%) fueron hombres y 14 (27.5%) mujeres, se encontrd una relacion hombre-mujer

2.6:1 (Figura 2).
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Figura 1. Distribuciéon por edad y género del sindrome de Guillain-Barré del periodo abril 2003 a
abril 2006 en el HE CMNR. Mediana= linea verde.
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Figura 2: Porcentaje de hombres y mujeres afectados por el SGB en el periodo de estudio de abril
2003 a abril 2006 en el HE CMNR.

El subtipo electrofisiolégico mas frecuente fue NAMA en 20 pacientes (39%), seguida de
PDIA en 12 casos (23.5%), Neuropatia de tipo Mixta en 10 casos (20%) y NAMSA en 9
pacientes (17.5%); No hubo reportes de Neuropatia Aguda Sensitiva y Sindrome de

Miller-Fisher en este periodo de estudio (Figura 3).

NO. DE PACIENTES

i

NAMA PDIA NAMSA MIXTA NSA SMF

Figura 3. Frecuencia de los subtipos electrofisiolégicos en pacientes con sindrome de Guillain-
Barré del periodo abril 2003 a abril 2006 en el HE CMNR. PDIA= Polineuropatia Desmielinizante
Inflamatoria Aguda, NAMA= Neuropatia Axonal Motora Aguda, NAMSA= Neuropatia Axonal
Motora Sensitiva Aguda, NSA= Neuropatia Sensitiva Aguda, SMF= Sindrome de Miller-Fisher,
MIXTA=Neuropatia tipo Mixto.
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El sindrome de Guillain-Barré mostré un discreto predominio estacional en invierno, con
19 casos (37%), pero sin significancia estadistica (p=0.56), seguido de una presentacion
estacional muy uniforme en primavera, verano y otofio, con 11 (21.5%), 10 (20%) y 11

(21.5%) casos respectivamente (Figura 4).
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4 4

21.5% 21.5%
20%
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Figura 4: Distribucion estacional del Sindrome de Guillain-Barré del periodo de abril de 2003 a abril
de 2006 en el HE CMNR.

Dentro de los subtipos electrofisioldgicos, la Neuropatia de tipo Mixto y NAMA, mostraron
una mayor frecuencia de presentacién en invierno, ya que el 60% y el 40% de los casos
reportados de estos subtipos, respectivamente se presentaron en esta estacion del afio,
(p=0.56) ver Figura 5.

De los subtipos del SGB, la PDIA mostr6 una relacion hombre: mujer mas alta que el
estudio en general (11 a 1) y el subtipo NAMSA una relacion de 1: 1, aunque estas
diferencias en cuanto a el genero y subtipo de SGB no fueron estadisticamente

significativas (p= 0.22), ver figura 6.
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Figura 5: Presentacion estacional de los diversos subtipos del SGB. PDIA= Polineuropatia
Desmielinizante Inflamatoria Aguda, NAMA= Neuropatia Axonal Motora Aguda, NAMSA=
Neuropatia Axonal Motora Sensitiva Aguda, MIXTA=Neuropatia tipo Mixto.
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Figura 6: Relacién de los diferentes subtipos del SGB con el genero. A) NAMA, B) PDIA, C)
NAMSA, D) Neuropatia Mixta.
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DISCUSION.

La edad de presentacion de los pacientes atendidos fue semejante a resultados de
estudios previos en pacientes mexicanos: Monrroy Guerrero en el afio 2005 obtuvo un
promedio de edad de 44.92 £6.7 afios con rango entre 15y 76 afios (42) y Molina Carrion
en el afio 2000, un promedio de edad de 42.5 £17.5 afios con rango de 17 a 78 afios (43).
Los pacientes del sexo masculino fueron claramente mas afectados que el femenino, ya
que adquirieron la enfermedad 37 hombres (72.5%) y solo 14 mujeres (27.5%), con una
relacion hombre: mujer de 2.6:1. En los estudios de Monrroy Guerrero (42) y Molina
Carridn (43) se encontré una relacibn hombre: mujer de 2.57:1 y 2.7:1 respectivamente.
Estos resultados difieren de los reportes internacionales que mencionan un ligero
predominio de afeccion por el sexo masculino, con incidencias entre 1.5y 1.9 veces mas
que las mujeres (1,5,12,14,22).

En lo que respecta a la presentacion esporadica o predileccion estacional, encontramos
un discreto incremento de la incidencia del SGB en los meses de invierno (diciembre,
enero y febrero), al presentarse el 37% de todos los casos en esta estacion del afio,
aungue no se encontré significancia estadistica. Algunos reportes previos internacionales
refieren un predominio estacional en los meses de invierno (1,12). Los estudios previos en
pacientes mexicanos no reportaron un predominio estacional del sindrome (42-44).

En general encontramos una presentacién heterogénea de los diferentes subtipos del
SGB; El subtipo electrofisiolégico mas frecuentemente diagnosticado fue NAMA en 39%
de los pacientes. Al sumar los diferentes subtipos con dafio axonal, se obtuvieron el
76.5% de los casos, corroborando los hallazgos de Ramos Alvarez, sobre el predominio
de formas axonales en pacientes mexicanos (39). Melano Carranza en el afio 2004, refirid
el 50% de variedades axonales en un estudio en pacientes mexicanos con SGB, pero sin

mencionar la distribucion de subtipos (44).
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Los resultados encontrados, fomentan la realizacion de nuevas investigaciones de indole
prospectivo, acompafiadas de biopsia de nervio, para confirmar los hallazgos
electrofisiologicos encontrados por nosotros. Este predominio de formas axonales en
pacientes mexicanos del area estudiada podria tener impacto en el manejo del SGB: ya
que los tratamientos usados, ya sea plasmaféresis o Inmunoglobulinas 1V, tienen un alto
costo econdmico; y no esta demostrada su eficiencia terapéutica en las formas axonales.

La finalidad de este estudio es aportar la frecuencia de presentaciébn de subtipos
electrofisiol6gicos del SGB en el Hospital de Especialidades del CMN La Raza; por los
datos obtenidos, deberan realizarse estudios futuros para confirmar el predominio axonal
encontrado y si los tratamientos usados hasta ahora son eficaces en pacientes mexicanos

con subtipos axonales.
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CONCLUSIONES.

Las variedades electrofisiol6gicas con dafio axonal fueron las mas frecuentes en el area
estudiada, representando tres cuartas partes de los afectados; siendo la NAMA el subtipo
especifico mas frecuente. Los hombres son afectados casi tres veces mas que las

mujeres, con un ligero predominio estacional del SGB por los meses de invierno.
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ANEXOS
Anexo 1

Criterios para clasificacion electrofisiolégica del Sindrome de Guillain-Barre (55)

Parametro AIDP NAMA NASMA
electrofisiologico

>95% c/ amp>50%

Velocidad de <95% c/ amp >50% >95% c/ amp>50% >85% c/amp <50%
Conduccion <85% c/ amp <50% >85% c/amp <50%
Latencia Distal >110% c/ amp normal | <120 % <120 %

>120% c/amp reducida

Latencia Onda-F >120 % del LNS <120 % del LNS <120 % del LNS

Amplitud de PAMC | Radio PAMCp/PAMCd | PAMCd <80 % del PAMCd <80 % del

<0.5 LNI en al menos 2 LNI en al menos 2
PAMCd >20% LNI nervios. nervios.
Amplitud de PANC | Normal Normal Amp sensorial 0

VC <10 % del LNI

Amp = amplitud, VC = velocidad de conduccién, LNS = Limite normal superior, LNI limite
normal inferior, NAMA = Neuropatia Axonal Motora Aguda, NASMA = Neuropatia Axonal
Sensitivo Motora Aguda, PDIA = Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria Aguda.

*Neuropatia Sensitiva Aguda: disminucion de la amplitud de los PANC mas del 50% o de
las velocidades de conduccién de nervios sensitivos mas del 10%, en pacientes con
sintomatologia sensitiva aguda y disociacion albumino-citolégica, sin otras causas de
neuropatia sensitiva

*Sindrome de Miller-Fisher: disminucion de la amplitud de los PANC mas del 50% o de las
velocidades de conduccién de nervios sensitivos mas del 10%, en pacientes con
sintomatologia clinica de oftalmoparesia, ataxia y arreflexia, ademas de disociacion
albumino-citoldgica.
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Anexo 2

TABLA DE RECOLECCION DE DATOS

NO.

NOMBRE DEL

PACIENTE

AFILIACION

EDAD

SEXO

MES

DIAGNOSTICO

ELECTROFISIOLOGICO
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