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Experiencia en el manejo del Sindrome de Landry-Guillain-
Barré-Strohl con plasmaféresis en el Hospital General de
México

Historia

Desde los inicios del siglo XIX se recogieron en la literatura médica
informes sobre cuadros de entumecimiento con debilidad, que
evolucionaban por un periodo corto y que se seguian de una
recuperacion espontanea. No obstante, en aquella época era
escaso el conocimiento que se tenia del sistema nervioso periférico,
por lo que resultaba imposible una explicacion a estos sintomas. La
mejor descripcion del Sindrome de Guillain-Barré (SGB) en esa
época se atribuye al francés Jean Baptiste Octave Landry de
Tesilla, quien, en 1859, introdujo el término “paralisis aguda
ascendente”. La descripcion de Landry se basaba en 10 casos,
cinco propios y cinco provenientes de la literatura; en un caso,
Landry hace una larga descripcion de un paciente que
eventualmente fallecidé por asfixia. Sus descripciones incluyen:
debilidad muscular proximal, dificultad respiratoria, pérdida de
reflejos, taquicardia y déficit pansensorial distal.
Desafortunadamente , Landry no pudo contribuir mas a la
neurologia al fallecer seis afios después, a consecuencia del colera.
En 1876 es Westpahl quien primero utiliza el término “paralisis
ascendente” de Landry; para aquel entonces, el tratamiento de esta
afeccion solia ser la estrictnina, compuesto que con mucha
probabilidad caus6 mayor dafio que beneficios a los desafortunados
pacientes. En 1892, Ostler introdujo el término “polineuritis febril
aguda” y sefald caracteristicas similares a las del SGB en sus
casos, con la diferencia de que los mismos presentaban fiebre.

A finales del siglo XIX, Georges Charles Guillain y Jean Alexandre
Barré estudiaban medicina juntos en la Saltpetriere de Paris, y
posteriormente se especializaron en neurologia. Durante la Primera
Guerra Mundial, ambos servian como meédicos dentro de las filas
del ejército francés; alli notaron el caso de dos soldados que se
habian vuelto parcialmente paraliticos y que, posteriormente, se
recuperaron de este trastorno. De ellos llamo la atencion el caso del
soldado que, tras colocar la mochila sobre sus espaldas, cay6 al
suelo y luego no pudo incorporarse. En 1916, Guillain y Barré,
conjuntamente con Strohl — quien llevd a cabo los estudios
electrofisiolégicos-, publicaron su clasico informe sobre este
trastorno, en donde sefalaron la afectacion de los reflejos, pero
mencionaron un rasgo especial o distintivo: el aumento en la



concentracion de proteinas en el liquido cefalorraquideo (LCR) sin
elevacion en el niumero de células — la denominada disociacion
albamina-citolégica-, lo que constituyé un descubrimiento crucial
para la época al diferenciar esta condicion de dos entidades
frecuentes para aquel entonces —la sifilis y la tuberculosis-, y
también de la poliomielitis y otras neuropatias.

En 1927, el término “Sindrome de Guillain-Barré” se emplea por
primera vez en una presentaciéon efectuada por Dragonescu y
Claudian e introducida por el mismo Barré; por razones
desconocidas, el nombre de Strohl se omitié de dicha presentacion
y también de la publicacion de 1916. En 1949, Haymaker y
Kernohan propusieron una definicibn mucho mas ampliada del
sindrome, en tanto que Barré continu6 aferrado a la idea de que el
trastorno descrito por €l era benigno y diferente de las entidades
descritas por Landry y Ostler; por su posicion y la estrechez de su
definicion, sufrio humillaciones y ultrajes. La ultima publicacion de
Guillain fue en 1953. Este neurélogo sospechaba de una infeccion
de tipo desconocido como posible causa de la afeccion. Sin
embargo, desestimé las observaciones hechas 10 afios antes por
Banwarth de que la etiologia de este proceso obedecia a un
fendmeno alérgico.

En 1956, un prominente neurdlogo estaunidense, C. Millar Fisher,
publicd sus observaciones acerca de tres casos que presentaron un
cuadro de oftalmoplejia externa, ataxia y arreflexia. De este grupo,
dos pacientes no presentaron debilidad motora y los tres se
recuperaron espontdneamente. Como algunos pacientes con SGB
desarrollaban oftalmoplejia, y atendiendo a otras similitudes vistas
en sus casos, Miller Fisher concluy6 que los casos vistos por el eran
enfermos de una condicion similar o relacionada con el SGB. De
este modo se abrid un nuevo capitulo —ain no concluido- en la
historia de esta entidad, el de la descripcion de las variantes
atipicas del SGB. Sobre ello, sin duda alguna, ha sido e informe de
Feasby y cols, al documentar en 1986 cinco casos de pacientes
con diagnéstico clinico de SGB, caracterizados por presentar
inexcitabilidad motora desde el punto de vista de los estudios
neurofisiolégicos, asi como poca recuperacion clinica; hallaron
también signos de degeneracion axonal grave, con ausencia de
cambios inflamatorios, o signos de desmielinizacion, tanto de raices
como de nervios distales, en el estudio anatomopatoldgico
practicado a uno de estos enfermos, quien fallecié6 a consecuencia
de este trastorno. De este hallazgo surgio la polémica terminologia
de “SGB axonal”.



Definiciéon y Epidemiologia

La polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda es un
trastorno desmielinizante de los nervios periféricos, de tipo
monofasico y con remision espontanea. Esta definicion es unitaria e
incluye el subtipo predominante de los casos de SGB vistos en el
mundo occidental. No obstante, se sabe que el SGB constituye un
conjunto de sindromes que se manifiestan como diferentes subtipos
de trastornos, con rasgos electrofisiolégicos y anatomopatoldgicos
distintos; de este modo, es preferible definir el SGB como una
polirradiculoneuropatia autoinmune, caracterizada clinicamente por
la presencia de una pardlisis flacida con arreflexia, trastorno
sensorial variable y elevacion de las proteinas en el LCR.

De acuerdo con la informacion de varios autores, la incidencia del
SGB oscila entre 0.4 y 2.4 casos por 100,000 habitantes/afio.
Puede presentarse a cualquier edad, con un pico de mayor
incidencia entre la quinta y la octava décadas de la vida , y
ligeramente mas frecuente en el hombre que en la mujer, asi como
en sujetos de raza blanca. Hasta ahora no se le reconocen
vinculacion alguna con factores de tipo ocupacional o hereditario,
aungue si parece asociarse a ciertas vacunas, infecciones viricas o
a la enteritis por Campylobacter jejuni.

Aproximadamente dos tercios de los casos han padecido de 1 a 3
semanas antes una infeccion del tracto respiratorio o0
gastrointestinal. Los gérmenes causantes mas frecuentes son los
siguientes: Campylobacter jejuni (26-41%), Citomegalovirus (10-
22%), Virus Epstein-Barr (10%), Haemophilus influenzae (11-13%),
Varicela  Zoster, Mycoplasma  pneumoniae, Virus de
inmunodeficiencia humana. Como otros antecedentes menos
frecuentes se han mencionado la cirugia y la anestesia, el
embarazo, el embarazo —especialmente durante el primer trimestre-
, la picadura de insectos y el periodo postparto.

Una proporcion mas pequefia de casos suele presentarse en el
transcurso de ciertos trastornos sistémicos como el lupus
eritematosis sistémico, la enfermedad de Hodgkin, la sarcoidosis o
la infeccion reciente por VIH o de otras neoplasias.

Aunque el SGB suele presentarse generalmente de manera
esporadica, en algunos paises como Estados Unidos, China o Cuba
se han producido brotes epidémicos de esta afeccion; las vacunas o
la presencia de C. jejuni se han vinculado como posibles factores
desencadenantes.

La mortalidad por SGB suele oscilar entre 2 y 8%; no obstante en el
caso de pacientes que requieren ventilacion mecanica, puede
ascender hasta un 30%.



Patologia y Fisiopatologia

El principal hallazgo histopatologico en el SGB es la inflamaciéon de
los nervios periféricos, manifestado como una infiltracién perivenular
y endoneural por linfocitos, macréfagos y células plasmaticas. Las
células inflamatorias varian en numero y distribucion, pudiendo
presentarse de forma dispersa alrededor de los espacios
perivenosos 0 en gran numero diseminadas a través de todo el
nervio. La lesion primaria es una desmielinizacién segmentaria que
afecta a los nervios periféricos, pero también es caracteristico un
dafio a los axones, particularmente cuando la enfermedad es
severa. Utilizando microscopia electronica se ha observado que
procesos citoplasmaticos de macrofagos penetran la membrana
basal de las células de Schwann, particularmente en la vecindad de
los nodos de Ranvier, y se extienden entre las capas de mielina
removiéndola del axén. Finalmente, los remanentes de las capas de
mielina son digeridos por los macréfagos. Los focos de inflamacion
y la desmielinizacion se distribuyen ampliamente a través del
sistema nervioso periférico, aunque su intensidad es variable.

En varios estudios se ha encontrado que los pacientes con SGB
tienen concentraciones elevadas de ciertas citocinas en suero y
LCR. Dichas citocinas, producidas por los macréfagos en el proceso
de desmielinizacion, son: interleucina (IL)-2, IL-6 y factor de
necrosis tumoral alfa (TNF-alfa). La IL-2 induce el crecimiento de
células T y estimula el crecimiento y diferenciacion de ceélulas B. La
IL-6 promueve la activacion de células B y probablemente la
subsecuente produccion de anticuerpos antimielina. EI TNF-alfa es
una citosina proinflamatoria que podria estar implicada en la ruptura
de la barrera hermatonerviosa, en el aumento de moléculas de
adhesiéon endoteliales (un requisito para el paso de leucocitos hacia
el sistema nervioso), en la activacion de macréfagos y en el dafio a
la mielina. Por otra parte, se han encontrado niveles elevados del
factor de crecimiento transformante beta-1 (TGF-betal), una
molécula altamente inmunosupresora, en el plasma de pacientes en
recuperacion del SGB. El TGF-betal interviene en un proceso de
supresion de células T, disminuye la adhesividad de los linfocitos T
a las células endoteliales y desactiva macrofagos mediante la
supresion de produccion de superoxido y acido nitrico. Finalmente,
existe evidencia en la activacion del complemento en la forma de
C5b-9 en sueroy LCR y en la forma C3a y C5a sé6lo en LCR. Por lo
antes expuesto es evidente que en la patogénesis del SGB
intervienen ambos tipos de respuesta inmune: celular y humoral.



En el nervio normal, las células inmunitarias que forman el medio
ambiente local son los macrofagos endoneurales, los pericitos y las
células de Schawnn. Todas son células presentadoras de antigeno
profesionales y facultativas que cuando se presenta enfermedad,
pueden expresar moléculas de complejo mayor de
histocompatibilidad de la clase I ( MHC-Il), la molécula
coestimuladora T7 y la molécula de adhesion intracelular-1 (ICAM-
1).

Los macréfagos son la poblacion celular predominante en la
enfermedad y pueden ser localizados en las raices espinales, asi
como en segmentos nerviosos mas distales. Tienen un papel
principal como células presentadoras de antigeno y como celulas
efectoras destruyendo la mielina.

Los linfocitos T son otra poblacion celular importante en la
patogénesis de la desmielinizacién del sistema nervioso periférico
mediada por inmunidad. Un paso crucial para esto es la invasion de
dichas células hacia los nervios. Las células T autorreactivas
circulantes tienen que ser activadas en la periferia para que crucen
la barrera hematonerviosa e inicien una respuesta inmune
inflamatoria local. Este proceso depende de la interaccidon compleja
de  moléculas de  adhesion, quimiocinas 'y  matriz
metaloproteinaceas. Una vez que los linfocitos T antigeno
especifico alcanzan el sistema nervioso periférico, son reactivadas
localmente cuando entablan una interaccion molecular con los
macrofagos. El resultado es que los linfocitos T tienen una
expansion clonal y liberan citocinas (como el TNF-alfa) para
orquestar la subsecuente respuesta inmune. Dichas citocinas tienen
multiples efectos proinflamatorios y median el dafio a la mielina a
través de la activacion de macrofagos para aumentar la fagocitosis
y la liberacibn de moléculas nocivas como oxigeno reactivo,
metabolitos del éxido nitrico, complemento y proteasas.

En cuanto a la respuesta inmune humoral, los anticuerpos pueden
inducir dafio a la mielina por tres mecanismos: 1) Se unen al
receptor Fc de los macréfagos y los dirigen a las estructuras
autoantigénicas para inducir citotoxicidad celular dependiente de
anticuerpo, 2) llevan a cabo opsonizacion de estructuras blanco y
promueven su internalizacion por los macréfagos, 3) se unen a
epitopos antigénicos y activan la via clasica del complemento con el
subsecuente ensamblaje del complejo Terminal (C5b-9). Esto
resulta en la formacion de poros que permiten el influjo de calcio, lo
gue activa proteasas que degradan las capas de mielina.

Se considera al SGB el prototipo de enfermedad resultante de
mimetismo molecular. El mimetismo molecular es un mecanismo a



través del cual agentes infecciosos (u otras sustancias exdgenas)
pueden iniciar una respuesta inmune contra autoantigenos. Dicha
afirmacion esta apoyada en el hecho de que este padecimiento
cumple completamente con los criterios establecidos para
considerar a una enfermedad derivada de dicho mecanismo.

El primer criterio establece que debe haber una asociacion
epidemioldgica entre un agente infeccioso y la enfermedad mediada
por inmunidad. Como ya se menciond antes, la mayoria de
pacientes del SGB reportan la presencia de una enfermedad
infecciosa en las semanas precedentes a los sintomas
neurolégicos. Ademas estudios de caos control que utilizan cultivos
y técnicas sexologicas han documentado constantemente una
relacion del SGB principalmente con C. jejuniy CMV.

El segundo criterio establece que debe haber reaccién inmune
celular y humoral dirigida contra antigenos del paciente. Se han
demostrado la presencia de anticuerpos dirigidos contra
gangliésidos en muestras de suero de pacientes con el SGB en la
fase aguda de la enfermedad. Los ganglidsidos constituyen un
subgrupo de glicoesfingolipidos que contienen acido sialico y son
abundantes en el tejido nervioso. La especificidad de los
anticuerpos antigangliésidos esta muy relacionada con la naturaleza
de la infeccidn precedente a la enfermedad; es decir, se presentan
anticuerpos contra diferentes tipos de gangliésidos segun si la
infeccion fue con C. jejuni o CMV. Contrario a lo que se observa en
una respuesta con anticuerpo dirigida contra carbohidratos, el
isotipo de los anticuerpos antigangliésidos encontrados en los
pacientes con SGB no solamente es IgM, sino tambien IgA e IgG.
Dichos anticuerpos se unen a la superficie de las células de
Schawnn, nodos de Ranvier y axones de los nervios periféricos, en
donde llevan a cabo la opsonizacién, en la cual se desencadena
una respuesta inmune mediada por complemento e intervienen la
citotoxicidad celular dependiente de anticuerpo. Por ultimo se han
identificado células T activas en nervios afectados y en muestras de
sangre de la fase aguda de pacientes con SGB. Estas células
activas son del tipo CD4+, CD8+, y tienen receptor de antigenos de
células T (TCR) del tipo alfa-beta o alfa-gama-delta.

El tercer criterio establece que se debe identificar el antigeno que
provoca el mimetismo molecular. Esto comprende la demostracion
de reactividad cruzada de células T o anticuerpos con un antigeno
microbiano, el cual proviene de un organismo que ha sido
epidemiolégicamente ligado a la enfermedad. Dicho antigeno debe
ser purificado y quimicamente caracterizado. Estudios sexoldgicos y
bioquimicos han demostrado que lipooligosacaridos de la pared



celular de C. jejuni contienen estructuras que mimetizan
gangliésidos. De hecho se han encontrado anticuerpos
antigangliésido del tipo 1gG, IgM e IgA en pacientes con SGB que
reconocen lipooligosacaridos de C. jejuni.

Cuadro clinico

Las formas de presentacién del SGB pueden ser muy variadas,
tanto en lo referente al componente semioldgico como al grado de
gravedad de la afeccion o la evolucion del trastorno. Mientras que
algunos pacientes pueden conservar la capacidad de deambular en
el transcurso de la enfermedad, otros, en cambio, manifiestan una
evolucidon progresiva en el curso de pocos dias, con instauracion
rapida de una cuadriplejia flacida y una dificultad respiratoria que
requiere soporte ventilatorio. Se han establecido escalas
funcionales que estatifican el grado de afeccion en la debilidad
muscular, o que puede evidenciar un pronostico desde el inicio de
su evolucion y que han servido ademas como pauta para ofrecer
las alternativas de tratamiento inmunomodulador.

Escala funcional de Winer-|Escala funcional de Van der

Hughes

Meché-Van Doorn

0.Saludable o
completa
|.Signos o0 sintomas menores
gue no limitan la actividad fisica
l.Capaz de caminar 5 mts sin
asistencia, andadera o baston,
pero incapaz para trabajo
manual, compras o trabajo de
casa

lll.Capaz de caminar 5 mts con
asistencia, andadera o baston
IVV.Confinado a silla o cama

V. Requerimiento de ventilacion
asisitida

VI.muerte

recuperacion

0.Sano

1.Signos y sintomas leves, pero
gue le permiten desempeniar las
actividades de andar, correr con
dificultad, actividades de vestido,
comida y aseo

2.Puede caminar mas de 10mts
sin ayuda ni apoyo, pero no

saltar, correr o] realizar
actividades para su cuidado
personal

3.Puede caminar mas de 10mts
pero con ayuda o apoyo

4 Esta confinado en cama

5.Con ventilacion asistida

La presentacion clasica de este trastorno suele ser , habitualmente,
la de wuna polineuropatia motora ascendente, precedida de



sintomatologia sensitiva subjetiva —del tipo de las parestesias
distales-, que a su vez se acompafia de arreflexia y de dolor en los
miembros, espalda, o flancos, y en la que hay ausencia o presencia
minima de signos sensitivos objetivos, asi como preservacion de las
funciones esfinterianas de modo general. En determinados casos,
algunos de estos rasgos puede faltar, ser minimos o0 asociarse a
otros rasgos atipicos del sindrome —variantes del sindrome-. El
deéficit motor suele ser simétrico, usualmente comienza por las
extremidades inferiores y se extiende con posterioridad hacia los
brazos y las estructuras inervadas por los nervios craneales en un
periodo de una a tres semanas. El término “paralisis ascendente”
denota una debilidad que comienza por las piernas- por lo general
préximalmente, y no por los pies- y progresa hacia los brazos y las
otras estructuras. En un tercio de los casos puede haber debilidad
de la musculatura facial, con la particularidad de que generalmente
la funcion de los musculos masticatorios suele conservarse. Los
trastornos autdbnomicos no son infrecuentes; suelen ser
fundamentalmente del tipo de hipertension arterial, labilidad
cardiaca e hipotension ortostatica, aunque pueden existir muchos
otros. Una disfunciéon esfinteriana transitoria puede verse hasta en
un 15% de los casos; la retencion urinaria ocurre en alrededor de un
tercio de los pacientes al principio de la enfermedad-aunque por
pocos dias-, y su presencia puede causar confusion con un cuadro
medular compresivo. Formas de presentacion descendente se han
descrito también ocasionalmente; no obstante habra que realizar
diagnostico diferencial con otra entidad como el botulismo.

En un intento por facilitar el diagnostico de esta entidad han surgido
algunos criterios como los de Asbury y Cornblath, los cuales son de
ayudaron fines de investigacion y orientacion diagnostica, no
obstante, adolecen del defecto de haberse concebido sdlo para la
forma tipica del SGB.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA EL SGB TIPICO (Asbury,
1990)

Criterios requeridos para el diagnostico
Debilidad progresiva en mas de una extremidad
Arreflexia




Rasgos que apoyan fuertemente el diagnostico

Progresion de la debilidad hasta un maximo de 4 semanas
Relativa simetria de los sintomas

Sintomas o signos sensitivos leves

Afeccién de nervios craneales (Diplejia facial)

Comienzo de recuperacion tras 2-4 semanas después de cesar la
progresion

Disfuncién autonémica

Ausencia de fiebre al comienzo

Elevacion de proteinas en LCR con <10cels/mm3

Estudios neurofisiologicos con disminucion de la velocidad de
conduccion o bloqueo

Rasgos dudosos para el diagngstico
Presencia de un nivel sensitivo

Asimetria marcada o persistente de la afeccion
Disfuncion esfinteriana persistente y grave
Mas de 50 células/mm3 en el LCR

Rasqos que descartan el diagnostico
Sindrome sensitivo aislado
Corroborar diagndésticos diferenciales

Variantes del Sindrome de Guillain-Barré

Se han descrito varias variantes de la presentacion tipica. Su
conexion al SGB esta sustentada por episodios infecciosos previos,
disminucion de los reflejos, aumento de los niveles de proteinas del
LCR vy etiologias inmunomediadas.

El sindrome de Miller Fisher (SMF), que representa el 5% de los
casos, se caracteriza por oftalmoplejia, ataxia y arreflexia. Los
pacientes se presentan con diplopia seguida de ataxia en la marcha
y de las extremidades. Los signos oculares varian desde una
oftalmoplejia completa, incluyendo pupilas no reactivas, hasta
oftalmoparesia externa con o sin ptosis. Pueden estar afectados
otros nervios craneales —diplejia facial-. Caracteristicamente se
conserva la fuerza motora, aunque puede ocurrir una superposicion
con el SGB tipico cuando algunos pacientes presentan
cuadriparesia. La ataxia se atribuye a la superposicion de la
informacion aferente propioceptiva de los husos musculares con la
informacion cinestésica de los receptores articulares. Los estudios
de electrodiagnostico demuestran un proceso axonal que afecta
predominantemente a las fibras sensitivas con solo leves



anormalidades de la conduccion motora, las latencias de las ondas
F generalmente son normales. La mayoria presentan durante la
fase aguda anticuerpos IgG séricos antigangliosido GQ1b. Tiene un
pronéstico benigno, con la recuperacion en una media de 10
semanas.

La pandisautonomia aguda se caracteriza por una alteracion
combinada del sistema nervioso simpatico y parasimpatico, de
comienzo rapido, sin compromiso somatico sensitivo ni motor,
aunque generalmente durante el curso de la enfermedad los
pacientes presentan arreflexia. Desarrollan una grave hipotension
ortostatica, anhidrosis, boca y ojos secos, pupilas fijas, frecuencia
cardiaca variable y alteraciones de la funcion intestinal y vesical.
Cerca de la mitad de los pacientes tienen autoanticuerpos contra
los receptores gangliénicos de acetilcolina que probablemente
juegan un papel importante en la patogenia por bloqueo colinérgico
en la transmision en los ganglios autbnomicos.

La neuropatia axonal sensitivo-motora aguda descrita por Feasby y
colaboradores es una variante de SGB fulminante con mala
recuperacion. Los pacientes presentan una progresion con un curso
hiperagudo con el pico de déficit en menos de 7 dias, desarrollando
una cuadriparesia profunda y requieren apoyo ventilatorio mecéanico
prolongado. La persistente inexcitabilidad de los nervios motores y
una pobre recuperacion sugieren una axonopatia primaria como la
causa subyacente de la enfermedad. Una extensa degeneracion
Walleriana de los axones sin inflamacion significativa o
desmielinizacion se describe en patologia de ganglios ventrales,
dorsales y nervios periféricos.

La neuropatia motora axonal aguda es una variante motora pura
gue se presenta con paralisis flacida aguda sin compromiso clinico
o electrofisiologico de los nervios sensitivos. Difiere del SGB clasico
por los resultados de los estudios electrofisioldgicos que
demuestran una reduccidn en la amplitud de los potenciales
musculares pero con latencias motoras distales y velocidades de
conduccion normales. Los reportes patolégicos muestran
degeneracion no inflamatoria semejante a la Walleriana de las
raices ventrales y los axones motores en los nervios mixtos. La
mayoria de pacientes se recupera tan rapidamente como los
pacientes con SGB clasico. En paises como China es muy elevada
su relaciéon con infecciones por C. jejuni.

El SGB sensitivo con afeccion exclusiva a fibras nerviosas
sensitivas ha sido muchas veces sugerida pero raramente
confirmada. Tales pacientes se presentan con pérdida sensitiva



aguda, arreflexia, aumento de las proteinas en el LCR vy
caracteristicas de desmielinizacion de la conducciéon nerviosa.

Estudios paraclinicos

El examen del LCR y los estudios electrofisiolégicos son
fundamentales para confirmar el diagnostico de SGB. En el LCR se
observa la tipica disociacion albumina-citologica, pero la
concentracion de proteinas a menudo es normal durante los
primeros 5 a 10 dias de este trastorno. El conteo celular es de
<10células/mm3, sin embargo en el 5% de los pacientes el recuento
celular puede ser > o = a 10cel/mm3 y esto no descarta el
diagnostico. La presencia de pleocitosis sugiere la asociacion de
infeccion por VIH. En aproximadamente un 10% de los casos las
proteinas del LCR permanecen normales a los largo de la
enfermedad.

Otros estudios de laboratorio son de valor limitado. La
eritrosedimentacion puede hallarse elevada en hasta el 30% de los
pacientes y las transaminasas estdn aumentadas en hasta el 40%
de los casos. La hiponatremia se vé mas frecuentemente en
pacientes ventilados debido a la secrecion inadecuada de hormona
antidiurética.

El valor de las pruebas sexolégicas en el diagnostico del SGB es
limitado. EI aumento sérico de los anticuerpos para Mycoplasma,
CMV o C. jejuni puede demostrar la infeccion previa, sin embargo
las pruebas serologicas para la infeccion por C. jejuni son dificiles
tanto de realizar como de interpretar, su asociacion con SGB varia
desde 17 a 76% en diferentes partes del mundo. La deteccion de
anticuerpos anti-GQ1b se encuentra constantemente en la variante
Miller-Fisher. Se han detectado anticuerpos antigalactocerebrésido
en pacientes con infeccidn previa por Mycoplasma. La mayoria de
pacientes con SGB presentan durante la fase aguda anticuerpos
antimielina de los nervios periféricos por fijaciébn de complemento.
Los estudios de conduccién no son muy sensibles en los primeros
dias de la enfermedad, debiendo cumplir con los criterios
electrofisioloégicos de desmielinizacion propuestos por Cornblath con
los cuales solo el 22% los cumplen en la 12 semana, alcanzando
hasta un 90% con los criterios de Delanoe y colaboradores. Las
anormalidades electrofisiologicas mas comunes incluyen
prolongacion de la latencia de las ondas F motoras distales,
ausencia o falta de persistencia de ondas F, blogueo de
conduccion, reduccion de las amplitudes del potencial de accion



muscular compuesto distales con o sin dispersion temporal, y
enlentecimiento de las velocidades de conduccion motora.

Criterios de desmielinizacion (Delanoe et al)
Presencia de al menos cuatro de los siguientes criterios en tres
nervios ( al menos dos motores y uno sensitivo):
Reduccion de la velocidad de conduccién motora:

Menor del 80% del limite bajo de la normalidad (LBN) si la
amplitud es mayor del

80% del LBN

Menor del 70% del LBN si la amplitud es <80% del LBN
Blogueo parcial de la conduccion: menos del 15% de cambio en la
duracion del potencial evocado motor (potencial de accion
compuesto) entre la estimulacion proximal y distal , y mas del 20%
de disminucién en la amplitud de pico a pico ( o del area negativa)
entre el estimulo proximal y distal.
Dispersion temporal: mas del 15% de cambio en la duracién del
potencial entre la estimulacion proximal y distal.
Latencias distales prolongadas:

Latencia mayor que el 125% del limite alto de la normalidad (LAN)
si la amplitud es

Mayor del 80% del LBN

Latencia mayor del 150% del LAN si la amplitud es menor del 80%
del LBN
Ausencia de ondas F o aumento de las latencias minimas de las
ondas F (latencia mayor que el 120% del LAN si la amplitud del
potencial evocado motor es superior al 80% del LBN)
Velocidad de conduccion sensitiva: la misma definicion que la
referida para los nervios motores.
Disminucién de la amplitud del potencial evocado motor (potencial
de accion muscular compuesto) o del potencial sensitivo, que debe
ser menor del 80% del LBN
El estudio se realiza con estimulacion nerviosa mediante electrodos
cutaneos, a intensidad supramaxima, y también con electrodos de
superficie.

Diagnostico diferencial

Debe distinguirse cuidadosamente el SGB de otras patologias
productoras de debilidad motora subaguda. Entre las neuropatias
de comienzo agudo deben considerarse la porfiria aguda, difteria, y
ocasionalmente neuropatias toxicas. La debilidad flacida general y
el fallo para lograr el destete de la ventilacibn mecanica son



caracteristicas comunes de la neuropatia por enfermedad critica
que desarrollan los pacientes con sepsis y fallo multiorganico.
También deben considerarse como diagndéstico diferencial las
alteraciones metabdlicas, miopatias, alteraciones de la transmision
neuromuscular, la paralisis por picadura de garrapatas y el
botulismo.

Diagnostico diferencial del SGB

Neuropatias agudas

-Porfiria aguda

-Difteria

-Toxicas (arseénico,talio, organofosforados)

-Pescados neurotoxicos y venenos de mariscos (saxitoxina)
-Neuropatias del enfermo critico

-Paralisis por garrapatas

-Enfermedad de Lyme

Enfermedades de la unibn neuromuscular
-Botulismo, miastenia gravis

Miopatias

-Hipopotasemia, hipofosfatemia
-Rabdomidlisis

-Polimiositis

-miopatia asociada a terapia intensiva
Alteraciones del SNC

-Poliomielitis

-Poliomielitis por el virus de Nilo del oeste
-Rabia

-Mielitis Transversa

-Trombosis de la arteria basilar

Tratamiento

La atencidon meticulosa de todos los aspectos del cuidado médico
diario de estos pacientes, es tan importante como el tratamiento
médico inmunomodulador. Debera prestarse especial interés en
evitar aquellas posiciones del paciente que puedan originar paralisis
nerviosa compresiva; se recomiendan los cambios de posicion
frecuentes con vistas a evitar las Ulceras de decubito. La terapia de
rehabilitacion debe instaurarse tan pronto como sea posible, no solo
para ayudar en la recuperacion motora, sino también para mantener
la movilidad de las articulaciones y prevenir las trombosis venosas
en los miembros inferiores. La administracion subcutanea de bajas
dosis de heparina (5000Ul cada 12 h) o el empleo de vendas o
medias elasticas en las piernas podria disminuir el riesgo de



trombosis venosas Yy embolismo pulmonar. La fisioterapia
respiratoria se aplicard como usualmente se emplea en los
pacientes encamados para evitar la retencion de secreciones
bronquiales y las atelectasias. Se recomienda también el uso de
dispositivos ortopédicos o zapatos deportivos para evitar el
acortamiento del tenddén de Aquiles. En los casos que presenten
paresia facial, el cuidado de los o0jos es obligatorio para evitar la
ulceracién corneal.

Durante la fase de progresion deben monitorizarse la funcién
respiratoria y bulbar, el manejo de secreciones , el rendimiento
cardiaco y la tension arterial. Los signos de inminente fallo
respiratorio incluyen el deterioro de la capacidad vital forzada
(CVF), declinacion maxima de las presiones respiratorias y la
hipoxemia causada por las atelectasias. Inicialmente, puede ser
necesario monitorizar la CVF y la presion inspiratoria negativa cada
4-6 horas. Los pacientes deben ser monitorizados con
pulsioximetria. Cuando la CVF desciende desciende por debajo de
12-15ml/Kg, una presion inspiratoria maxima <30cmH20 o cuando
los valores de PO2 descienden debajo de 70mmHg con aire
ambiente inspirado, los pacientes deberian ser intubados de
manera electiva para ser sometidos a asistencia ventilatoria. Se han
identificado otros parametros clinicos que permiten predecir la
necesidad de ventilacion mecanica:

incapacidad para contar hasta 20 luego de una inspiracion,
taquipnea, uso de musculos respiratorios accesorios, taquicardia no
explicable por otras causas, agitacion, ansiedad y respiracion
paradgjica.

Entre las intervenciones terapéuticas especificas que apuntan a
disminuir los efectos dafiinos de los autoanticuerpos, tanto la
plasmaféresis como las dosis altas de inmunoglobulinas por via
intravenosa (lglV) han demostrado en diferentes estudios ser
igualmente efectivas y la utilizacion de ambos tratamientos de
manera simultdnea no ha mostrado ser superior, también se ha
demostrado que los corticoesteroides no demuestran ningun
beneficio administrados como monoterapia y en combinacion con
IglV o plasmaféresis.

La plasmaféresis esta recomendada para pacientes con debilidad
moderada a grave (definida como la necesidad de utilizar medidas
de apoyo y/u otras para caminar. Los beneficios son evidentes si se
inicia dentro de las 2 semanas del comienzo de la enfermedad. La
agenda recomendad de utilizacion de plasmaféresis incluye una
serie de cinco recambios de 40-50ml/kg, con una maquina de flujo
continuo en dias alternos utilizando solucion salina y albamina como



liquidos de reemplazo. L efecto de la plasmaféresis en pacientes
levemente afectados y el nimero Optimo de recambios fueron
estudiados por el Freench Cooperative Group on Plasma Exchange
(1997). Los pacientes ambulantes se beneficiaron con 2 sesiones,
con incapacidad para caminar el beneficio fué con 4 sesiones y con
apoyo ventilatorio mecanico vario en un numero de 4 a 6 sesiones.
Las recaidas relacionadas con el tratamiento ocurren dentro de las
3 semanas después del tratamiento en aproximadamente el 10% de
los pacientes. Las complicaciones estan ligadas a problemas del
acceso venoso como la formacion de hematomas, neumotérax y
septicemia, asi como las inherentes al mismo procedimiento como
son la hipotension arterial y la trombocitopenia.

La IglV ha mostrado beneficio con una dosis de infusion de
0.4g/k/dia durante 5 dias administradas dentro de las 2 primeras
semanas de la enfermedad. Los anticuerpos antiidiotipo de la IglV
con capacidad para unirse y neutralizar los anticuerpos patogénicos
son el mecanismo propuesto de accion. Efectos adversos menores
tales como cefaleas, mialgias y artralgias, sintomas gripales, fiebre
y reacciones vasomotoras pueden aparecer cuando la
inmunoglobulina se administra en forma rapida. Las complicaciones
mas serias como anafilaxia en individuos con déficit de IgA,
meningitis aséptica, insuficiencia cardiaca congestiva,
complicaciones tromboéticas y fallo renal transitorio han sido
raramente comunicados.

Curso y Pronéstico

Por definicion, los pacientes alcanzan su déficit maximo dentro de
las 4 semanas de comienzo; si la enfermedad progresa durante
mas tiempo se clasifica como subaguda o como
polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria crénica. Hasta
el 30% de los pacientes desarrollan insuficiencia respiratoria
requiriendo asistencia ventilatoria, y entre el 2 y 5% muere por
complicaciones. Después de que la progresion se detiene, los
pacientes entran en una fase de meseta de 2-4 semanas 0 mas
antes de empezar la fase de recuperacion . Aunque la mayoria de
los pacientes se recuperan, hasta un 20% de los casos persisten
con debilidad motora tras 1 afio. Aproximadamente el 70% de los
pacientes completa su recuperacion en 12 meses y el 84% en 24
meses. Hasta un 3% de los pacientes pueden sufrir una recurrencia
durante su recuperacion. El Grupo de Estudio de Sindrome de
Guillain-Barré de Norte América describié que los factores de mal



pronostico que se asociaban con menos de un 20% de probabilidad
de caminar de forma independiente a los 6 meses fueron:
* Edad mayor de 60 afios
* Evolucion rapida de la debilidad (pico maximo de debilidad en
primeros 7 dias)
* Requerimiento de asistencia ventilatoria
* Amplitud del potencial motor compuesto promedio <20% del
limite inferior normal
* Antecedente diarrea por Campylobacter jejuni
% No haber recibido tratamiento con plasmaféresis o
gammaglobulina



Justificacion
El Sindrome de Landry-Guillain-Barré-Strohl es un padecimiento
neurolégico de presentacion aguda frecuente en nuestro medio
que requiere la atencion especializada de un equipo
multidisciplinario con el objetivo de ser identificado
tempranamente, advertir probables complicaciones, proporcionar
el tratamiento oportuno y disminuir la tasa de mortalidad.
Son pocas las instituciones médicas en el pais que cuentan con
el equipo médico y técnico para su atencién. El Hospital General
de México cuenta con la infraestructura necesaria para ofrecer el
tratamiento integral ante esta preocupante enfermedad, incluidas
las especialidades de Neurologia, Rehabilitacion Fisica, Terapia
Intensiva, Hematologia y Nutricibn ademas de equipo técnico
como lo es electrofisiologia, laboratorio, radiologia y cuenta con
una de las alternativas de primera eleccion en el manejo
inmunomodulador como lo es la plasmaféresis.
Esto ha condicionado que el Hospital General de México sea
centro de referencia de un numero importante de pacientes con
esta enfermedad de los Estados vecinos.
No se cuenta hasta el momento en nuestra institucién con un
estudio que evalle los resultados del manejo empleado en los
pacientes con Sindrome de Guillain-Barré, en especial con la
plasmaféresis y que los comparé con los reportados por otras
instituciones a nivel nacional e internacional.



Objetivos

Objetivos Generales

- Determinar la prevalencia de pacientes hospitalizados con
diagnoéstico de Sindrome de Guillain-Barré en el servicio de
Neurologia del Hospital General de México del afio 2002 al
2005.

- Conocer las caracteristicas clinicas, del liquido
cefalorraquideo, electrofisiolégicas, respuesta al tratamiento
con y sin plasmaféresis, complicaciones y recuperacion de los
pacientes con Sindrome de Guillain-Barré hospitalizados en el
servicio de Neurologia del Hospital General de México.

- Evaluar y comparar los resultados obtenidos en esta
poblacion con los reportados en la literatura nacional e
internacional.

Objetivos especificos:

- Determinar el numero de pacientes por afo, género, edad y
lugar de procedencia con diagnostico de Sindrome de
Guillain-Barré del afio 2002 al 2005 atendidos en el servicio
de Neurologia del Hospital General de México.

- Conocer la forma de presentacion clinica del padecimiento y
determinar si se trata de un Sindrome de Guillain-Barré
clasico o una variante en esta misma poblacion.

- Determinar la prevalencia de procesos infecciosos previos al
inicio del cuadro clinico del Sindrome de Guillain-Barré de
estos pacientes.

- Conocer el nivel de Escala funcional de Hughes al ingreso, al
egreso y a los 6 meses de seguimiento en esta poblacion.

- Analizar el valor de proteinas, glucosa y leucocitos del liquido
cefalorraquideo de acuerdo al tiempo de su toma.

- ldentificar los hallazgos electrofisiologicos reportados en las
velocidades de neuroconduccion.

- Establecer si la Escala de Hughes al ingreso determiné el
niamero de plasmaféresis a realizar y reportar las
complicaciones secundarias a la misma.

- Comparar la evolucion clinica de pacientes a los que se les
ofrecio plasmaféresis con los que no se realizé plasmaferesis,
con base a la Escala funcional de Hughes a 6 meses
posteriores de tratamiento.

- Establecer el tipo de secuelas encontradas a los 6 meses de
su evolucion.




Identificar factores de riesgo que condicionen una evolucion
menos favorable en el grupo de pacientes estudiados.
Comparar los resultados con los reportados en literatura
nacional e internacional.



Hipotesis

- Si los pacientes con diagndstico de Sindrome de Guillain-
Barré son tratados con plasmaféresis en el transcurso de los
primeros 15 dias de evolucion, entonces tienen menor nimero
y severidad de secuelas y una recuperacion funcional mas
temprana.

- Identificar factores que determinan un pronostico menos

favorable a los 6 meses de evolucion en la poblacién estudiada.



Material y métodos

Se realizé un estudio retrospectivo, longitudinal, descriptivo y
observacional en el que se revisaron 36 expedientes de
pacientes diagnosticados y hospitalizados con Sindrome de
Guillain-Barré entre enero del afio 2002 a diciembre del afio 2005
en el servicio de Neurologia Clinica del Hospital General de
México O.D., que cumplieron con los criterios de inclusion. Se
realizé una revision de la Historia clinica, Nota de ingreso , notas
de evolucion y estudios paraclinicos. Se utilizo la Escala de
Hughes para determinar el grado de discapacidad funcional al
ingreso, egreso y a los 6 meses de su evolucion y de la misma
fuente se obtienen los datos requeridos con respecto al manejo
con plasmaféresis.



Criterios de inclusion y exclusiéon

Criterios de inclusion

- Pacientes que se hospitalizarén con el diagndstico clinico de
Sindrome de Guillain-Barré que cumplieron con los criterios
de Asbury, en el Hospital General de México O.D. durante el
periodo comprendido de enero del 2002 a diciembre del 2005,
gue contaran con el expediente clinico completo.

- Pacientes con diagnéstico de Sindrome de Guillain-Barré que
hayan sido tratados con o sin plasmaféresis.

Criterios de exclusion

- Pacientes que no reunieran criterios de Asbury para
diagnostico de Sindrome de Guillain-Barré.

- Pacientes documentados que no cuenten con expediente
clinico completo.




Variables del estudio

1. Lugar de procedencia
- Referido por Estados de la Republica Mexicana
2. Afno de diagnéstico
- afio calendarizado al ingreso
3. Mes de diagndstico
- mes calendarizado al ingreso
4. Edad al diagndstico
- edad en afios referida a su ingreso
5. Género
- masculino o femenino
6. Métodos diagnosticos empleados
- clinico, liquido cefalorraquideo, neurofisiolégico y otros
(biopsia nervio)
7. Escala de Hughes

Escala funcional de Winer-
Hughes

0.Saludable o recuperacion
completa

|.Sighos o sintomas menores
gue no limitan la actividad fisica
l.Capaz de caminar 5 mts sin
asistencia, andadera o baston,
pero incapaz para trabajo
manual, compras o0 trabajo de
casa

lll.Capaz de caminar 5 mts con
asistencia, andadera o baston
IV.Confinado a silla o cama

V. Requerimiento de ventilacion | Referencia 16
asisitida
VI.muerte




8. Forma de presentacion del Sindrome de Guillain-Barré
SGB clasico

Sindrome de Miller-Fisher
Neuropatia axonal sensitivo-
motora aguda

Neuropatia motora axonal aguda
Pandisautonomia aguda

SGB sensitivo puro

Referencia 11

9. Presencia de infeccion previa
- referida como si 0 no

10. Tipo de infeccidn previa

Vias respiratorias

Gastrontestinal

Urinario

Otros

11. Caracteristicas del liquido cefalorraquideo
- Glucosa, proteinas y numero de células. Cada una
determinado por: aumentado, normal, disminuido o no
determinado
12. Caracteristicas de las velocidades de neuroconduccion:
Patron de desmielinizacion segun los criterios Delanoi
- desmielinizacion, degeneracion axonal o0 mixto

13. Tipo de tratamiento inmunomodulador utilizado
- Inmunoglobulina, plasmaféresis, esteroides o ninguno
14. Numero de plasmaféresis realizadas
- determinadas en numero de 0 en adelante
15. Periodo de inicio de manejo con plasmaféresis (tiempo
de evolucion en dias en el que se inicidé el manejo)
<7 dias
7-14 dias
15-21 dias
21-30 dias




16. Complicaciones encontradas con uso de plasmaféresis
Neumotoérax al colocar cateter
Infeccion en sitio de entrada de
cateter

Hipotension arterial
Trombocitopenia

Presencia de petequias

Otras

17. Factores de riesgo para evolucién desfavorable
- Definiendo evolucion desfavorable la de aquellos pacientes
gue no caminaron de forma independiente a los 6 meses.

Factores de riesgo

Edad > 60 afios

Evolucion rapida de la debilidad
(los 7 dias)

Requerimiento de asistencia
ventilatoria

No haber recibido tratamiento
con plasmaféresis

Antecedente de infeccion previa

Variante de SGB

Tratamiento con plasmaféresis
posterior a 15 dias de evolucion

Otros

Referencia 11



Resultados y andlisis

Se analizaron 36 pacientes que ingresaron al servicio de Neurologia
del Hospital General de Meéxico del afio 2002 al 2005 con
diagnoéstico de Sindrome de Guillain-Barré, calculando una media
anual de 9 pacientes por afno.

Grafico 1. Pacientes con diagndéstico de
Sindrome de Guillain-Barré por afio

12-
10;

No.
PACIENTES

@ 36 pacientes

oN DO

2002 2004

ANO

Existio un claro predominio a padecerlo por el genero masculino con
un 75% calculando relacion global hombre:mujer de 3:1.

Grafico 2. Pacientes con Sindrome de Guillain-Barré
por género durante afios 2002-2005
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El rango de edad de presentacion fue amplio, sin embargo

el

80.55 % de los pacientes se encuentran en el rango de edad de 31
a 70 afos, y dentro de este grupo de pacientes las edades mas
frecuentes en que se presento el sindrome fue de 51 a 60 afios con
un 25% y de 61 a 70 afos con un 22%.

Grafico 3. Grupo de edad de pacientes con
Sindrome de Guillain-Barré durante afios
2002-2005

Se observo un mayor niamero de casos durante el inicio de la
Primavera con 14 pacientes (38.88%).
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De los 36 pacientes hospitalizados, 22 (61.11%) eran residentes
del Distrito Federal y Estado de México, en tanto que el resto fué
referido de unidades hospitalarias de entidades federativas vecinas
como Hidalgo, Morelos, Puebla, Guerrero, Veracruz, Querétaro y
Oaxaca.

Tabla 1. Lugar de procedencia de pacientes con Sindrome de
Guillain-Barré

Estado de la Republica Numero de pacientes

Distrito Federal
Estado de México
Hidalgo
Guerrero
Morelos
Puebla
Veracruz
Oaxaca
Querétaro
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Total 36

El diagnostico de Sindrome de Guillain-Barré se realizé de manera
integral en 31 pacientes (86.11%) cumpliendo con criterios de
Asbury, es decir, se complement6 el mismo con el examen clinico,
el hallazgo de disociacion albumina-citolégica en el liquido
cefalorraquideo y datos compatibles con desmielinizacion o
degeneracion axonal en los estudios neurofisiolégicos. En estos
altimos se obtuvo un patron de desmilienizacion puro en 21
pacientes (63.63%), un tipo mixto en 11 pacientes (33.33%), es
decir, existia tanto datos de desmielinizacidbn segmentaria como de
degeneracion axonal y se reportd un solo caso con degeneracion
axonal puro. En 5 pacientes no se obtuvieron los datos del liquido
cefalorraquideo y en 3 pacientes no existia reporte de estudios
neurofisiolégicos en el expediente clinico.

Al calcularse la Escala de Hughes al ingreso, 23 pacientes (63.88%)
se estatificaron en el grado IV de dicha escala, es decir, que
llegaron confinados a cama; 8 mas (22.22%) se ingresan en grado
V por requerimiento de ventilacion asistida y el resto llego al hospital
con grados menores. Es importante mencionar que con esta Escala
solo se evaluaron a 34 pacientes, ya que 2 pacientes se
diagnostican con la variante Miller-Fisher, para la cual la escala de
Hughes no puede ser aplicable de manera confiable.



Grafico 5. Escala de Hughes al ingreso.

25-

20+

15+

No.
PACIENTES

10+

5_

O_
o i1V VvV

GRADO

La forma de presentacion del Sindrome de Guillain-Barré mas
frecuente fue la clasica o Polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda con 33 casos (91.66%), solo se reportaron 2
casos con la variante Miller-Fisher y un caso mas con la variante
Neuropatia axonal sensitivo-motora aguda.

En 22 pacientes (61.11%) se documentd un proceso infeccioso en
dias previos al inicio de los sintomas propios del Sindrome de
Guillain-Barré, con predominio en localizacion de las vias
respiratorias superiores en un 63.63%, siguiendo el localizado a
nivel gastrointestinal con un 31.81% y un solo caso con antecedente
de infeccion de vias urinarias.

El tratamiento especifico para el Sindrome de Guillain-Barré con
plasmaféresis inicié6 en el Hospital General de México en el afo
2002. De los 36 pacientes gue se ingresaron a Neurologia, a 24 de
ellos (66.66%) se les manej0 con plasmaféeresis, 10 pacientes
(27.77%) fueron tratados con esteroide via parenteral y oral y a los
2 restantes solo se ofrecieron medidas generales. El registro de
pacientes manejados con esteroides se llevé a cabo durante el afio
2002 y 2003, intercalados entre pacientes que se habian manejado
con plasmaféresis .



Grafica 6. Tratamiento inmunomodulador de
pacientes con Sindrome de Guillain-Barré del afio
2002 al 2005
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El ndmero de sesiones de plasmaféresis realizadas por paciente fue
variable, predomind la realizacién de 5 sesiones con un total de 13
pacientes (54.16%), 6 sesiones en 5 pacientes y el resto con un
minimo de 3 sesiones.

Grafico 7. Numero de sesiones de plasmaféresis realizada
por paciente con Sindrome de guillain-Barré durante afios
2002 a 2005
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El periodo de inicio de manejo con plasmaféresis, tomando en
cuenta el dia en que el paciente refirid6 que empezaron los sintomas
propios del Sindrome de Guillain-Barré, fue en su gran mayoria
dentro de los 7 a 14 dias con 18 pacientes; no se registrd ningun
paciente que se haya manejado con plasmaféresis después de los
21 dias de evolucion del padecimiento.

Las complicaciones reportadas fueron en su mayoria inherentes al
propio procedimiento, siendo la trombocitopenia la mas comun con
un total de 14 pacientes (58.33%), otras complicaciones
reportadas fueron la hipotension arterial (12.5%), neumotoérax al
colocar el catéter Mahurkar (4.16%), infeccion en sitio de entrada de
catéter (4.16%), hematoma en sitio de colocacion de catéter , la
presencia de rash y edema palpebral posterior a la administracion
de plasma (4.16% cada una).

Tabla 2. Complicaciones reportadas durante manejo con
plasmaféresis

Complicaciones Numero de Porcentaje
pacientes

Neumotérax al 1 4.16%

colocar cateter

Infeccidn en sitio de 1 4.16%

entrada de cateter

Hipotension arterial 3 12.5%

Trombocitopenia 14 58.33%

Presencia de 1 4.16%

petequias

Otras 3 12.5%

Los pacientes tuvieron un promedio de estancia intrahospitalaria de
20 a 30 dias, siendo mayor en los casos que requirieron apoyo
ventilatorio mecéanico.

Al aplicarse la Escala de Hughes a su egreso, se observé un
avance funcional evidente en los pacientes que habian ingresado
con grado V, que en total fueron 8 pacientes (incluidos los
manejados con y sin plasmaféresis), pues 7 de ellos progresaron
hacia un grado IV, y uno fallecio con reporte de infarto agudo al
miocardio. Se egresan a 19 pacientes confinados a cama o silla
(grado IV), 2 egresaron en grado I; 5 pacientes egresan en grado
Il, y 6 egresan en grado lll.



Tabla 3. Escala de Hughes al Ingreso y Egreso

Grado Pacientes al Ingreso  Pacientes al Egreso
0 0 0
I 0 2
Il 1 5
1 2 6
\Y, 23 19
Vv 8 1
VI 0 1
Total 34 34

Grafico 8. Escala de Hughes al egreso de pacientes con
Sindrome de Guillain-Barré del afio 2002 al 2005
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Se registr0 una cifra variable en el namero de plasmaféresis
realizadas por paciente de acuerdo a la Escala de Hughes al
ingreso, variando de 3 a 6 sesiones de plasmaféresis con pacientes
gue tenian en global un grado IV de Hughes y de 4 a 6 sesiones de
plasmaféresis en pacientes con grado V de Hughes.



Tabla 4. Numero de plasmaféresis realizadas de acuerdo a Escala
de Hughes al Ingreso

NUumero de Grad Grad Grad Grad Grad Grad Grad

plasmaféresi 00 ol oll o lll olV oV o VI
)
2 0 0 0 0 0 0 0
3 0 0 0 0 2 0 0
4 0 0 0 0 3 1 0
5 0 0 1 0 8 4 0
6 0 0 0 0 3 2 0
Total 0 0 1 0 16 7 0

Al evaluar seguimiento a los 6 meses posteriores a su egreso, se
obtuvo registro de 25 pacientes (69.44%), de los cuales 20 habian
sido manejados con plasmaféresis y 5 sin este manejo. Se
encontro importante mejoria de acuerdo a la Escala de Hughes para
este periodo de tiempo. De los 20 pacientes tratados con
plasmaferesis en la visita de seguimiento a los 6 meses del egreso
, 8 pacientes(40%) tenian grado 0, 7 pacientes (35%) se
estatificaron en grado I, 1 paciente (5%) en grado Il y solo 2
pacientes presentaban aun el grado 11l y IV (10% respectivamente),
el resto se estadificé en los grados Il y Ill. Los 5 pacientes que no
habian sido sometidos a tratamiento con plasmaféresis se
repartieron equitativamente del grado 0 al IV (un paciente para cada
grado).

Gréafica 7. Escala de Hughes a los 6 meses de
evolucién en pacientes tratados con
plasmaféresis del afio 2002 al 2005
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De los 3 pacientes que aun persistian confinados a cama o silla a
los 6 meses, se identificaron como factores de riesgo para evolucion
desfavorables: la edad mayor de 60 afios y requerimiento de apoyo
ventilatorio en el 100%; evolucion rapida de la debilidad (<7 dias) y
antecedente de infeccion previa en 66.66% y no haber recibido
tratamiento con plasmaféresis o haberlo recibido después de los 15
dias de evolucion en un 33.33%. En un paciente con esta evolucion
se identific6 ademas otra patologia asociada como es el caso de la
polineuropatia diabética.



Discusion

Si bien, desconocemos la incidencia real de este sindrome en
México, sabemos que la reportada en la literatura es de 1.2 a 3/100
mil habitantes por afio (6) , y afecta a ambos géneros por igual. El
namero de casos registrados en nuestro estudio para 4 afios es
equiparable a los reportados en estudios de otros paises y mayor
con respecto a otras publicaciones similares de Hospitales de
concentracion en México(1,2,3); esta diferencia puede ser explicada
por la atencion a poblacion abierta (no asegurada) que ofrece
nuestra institucion y el hecho de ser considerado hospital de
referencia para servicios médicos de primero y segundo nivel de
atencion de entidades federativas cercanas al Distrito Federal, lo
que permite deducir al menos que la epidemiologia de esta
enfermedad es similar a la registrada a nivel internacional. Aunque
es una enfermedad que compromete a ambos géneros, son los
varones los mas frecuentemente afectados, obteniendo una relacion
de 3:1, desconociendo hasta el momento la causa de tal
predominio. El rango para la edad de presentacion es muy amplio,
pero destaca ser una enfermedad que compromete al adulto; una
labilidad y desequilibrio en el sistema inmunoldgico en estos grupos
etarios que se acompafia de factores causales ambientales,
microorganismos  oportunistas o0  francos  estados de
inmunosupresion secundaria (Ej. SIDA) que comprometen de
manera especifica a la mielina del nervio periférico pueden ser la
explicacion para que predomine en estos grupos de edad (9). El
sindrome de Guillain-Barré se puede presentar en cualquier época
del afio, tal y como se observo en este seguimiento, pues no existié
un mes sin que se registrara al menos un caso de este
padecimiento, sin embargo es notorio que existe un incremento en
los meses de primavera y otofio, sobre todo en dias que inician los
cambios estacionales. Cambios climatoldégicos con el subsecuente
aumento de infecciones de vias respiratorias altas vy
gastrointestinales pudieran estar relacionados. Este ultimo hecho es
congruente con factores precedentes que informan los pacientes al
inicio clasico del Guillain-Barré, comentando sintomas propios de
infecciones de vias respiratorias altas con fiebre, rinorrea, malestar
general, odinofagia y tos, y cuadros diarreicos. El 61.1% de los
pacientes de este estudio presentaron antecedentes infecciosos
en su cuadro clinico , con predominio de infecciones de las vias
respiratorias, sin embargo no se pudo identificar el agente
etiologico; en el caso de las infecciones del tubo digestivo esto



cobra relevancia por su conocida asociacion con el antigeno de
Campylobacter jejuni, que resulta en presentaciones menos
favorables de Guillain-Barré y sobre todo con la variante clinica
neuropatia motora axonal aguda(4).

El Sindrome de Guillain-Barré, como se sefalé anteriormente, es
un padecimiento de instalacion aguda, la sospecha diagnostica es
fundamentalmente clinica con la presencia de debilidad simétrica
ascendente acompafado de arreflexia y en la mayoria de casos de
disestesias, existen variantes con sintomas muy particulares como
es la variante tipo Miller-Fisher que consta de arreflexia, ataxia y
oftalmoplejia (11). Su confirmacién se basa en hallazgos de liquido
cefalorraquideo con disociacion albuminocitologica y de estudios
neurofisiolégicos con disminucion en las velocidades de conduccion
nerviosa y bloqueo. En nuestra serie de 36 pacientes se confirma el
predominio de la variante Polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda con 91.66% de los pacientes estudiados , con
base a los criterios de Asbury; se confirmaron sélo dos casos con
la variante Miller-Fisher y un caso con Neuropatia axonal sensitivo-
motora aguda. No se obtuvieron datos de LCR y neurofisiologia
para confirmar el diagnéstico en el 100% de pacientes estudiados,
al revisar el expediente clinico, so6lo 31 pacientes (86.11%)
contaron con los criterios antes comentados. Solo se registraron 2
pacientes a los que se les realizé la puncion lumbar antes de
cumplir diez dias de evolucidon del padecimiento, en uno de ellos la
cifra de proteinas fue normal conjuntamente con reporte acelular. Al
realizar las velocidades de conduccion nerviosa se cumplieron
criterios para desmielinizacion unica de Delaoi (9), en el 64.70% de
los pacientes , un soOlo paciente se encontr0 con degeneracion
axonal y el resto presentd un patrén mixto, con predominio de la
desmielinizacion. Esto es importante porque permite determinar el
prondéstico de recuperacion funcional, sin embargo se observo que
algunos pacientes con patron mixto tuvieron a los 6 meses la misma
respuesta que los pacientes con solo desmielinizacion, no fué asi
con el caso de degeneracion axonal.

La Escala de Hughes permite evaluar el grado de dafio e
incapacidad funcional que compromete a cada paciente afectado
con Sindrome de Guillain-Barré, ademas de que nos permite de
alguna manera estadificar en temporalidad el progreso en grados de
mejoria posterior a tratamiento(2). Esta escala consta de 7 grados
gue van desde el estado de recuperacion completa hasta la muerte.
La evolucion clinica que presentaron los pacientes en el estudio
indica que el Sindrome de Guillain-Barré tiene una progresion con
elevada discapacidad funcional, como lo demuestran los resultados



al aplicar la escala a su ingreso, pues un 63.88% de los pacientes ,
fue calificado con Grado IV, es decir, que clinicamente cursan con
cuadriparesia o cuadriplejia que condicionaba postracion en cama,
un 22.22% de pacientes evolucionaron aun peor, al calificarse con
Grado V, a su ingreso, que indica el requerimiento de ventilacion
asistida y por tanto su manejo fue realizado en la unidad de Terapia
Intensiva. Si bien la Escala de Hughes es muy Uutil con fines de
estadificacion de incapacidad funcional y de nivel de mejoria
postratamiento, tiene una limitante; esta escala evalla pacientes
gue presentan la variante clinica clasica de Guillain-Barré, pero no
esta disefiada para otras variantes en donde el dafio motor deja de
ser la principal manifestacion, como es el caso de las variantes
Miller-Fisher y la Pandisautonomia aguda(l1l), por este motivo,
evaluamos Unicamente a 34 pacientes con esta escala, no
integrando a los dos pacientes que presentaron la variante Miller-
Fisher. Solo 3 pacientes se ingresaron con grados de Hughes
menor a IV.

El tratamiento especifico contra los efectos dafinos de los
autoanticuerpos que ofrece nuestra institucion es la plasmaféresis,
la cual se utilizo a partir del afio 2002. La institucion no cuenta hasta
el momento con el apoyo de inmunoglobulina. Se demuestra en
diferentes estudios que los resultados con estas dos alternativas
terapéuticas son equiparables(10), incluso en costos, por lo cual no
deberia existir preferencia para la eleccion de una u otra, sin
embargo la realizacion de plasmaféresis es un proceso invasivo que
conlleva a complicaciones inherentes al mismo procedimiento, lo
qgue inclina el mayor uso de inmunoglobulina en instituciones con
mayores presupuesto. De los 36 pacientes que ingresaron con el
diagnostico, a 24 se les manejo con plasmaféresis, se registraron
10 pacientes que se manejaron con esteroides, aunque sabemos
gue este manejo no es efectivo para el Guillain-Barré, tampoco se
documentdé en todos el porqué la eleccion de este manejo, su
estancia previa en otro hospital, estar fuera de rango en la ventana
terapéutica y el manejo inicial por otra especialidad fueron solo
algunas razones comentadas. En 1997 el Freench Cooperative
Group on Plasma Exchange recomenddé que el numero de
plasmaféresis a realizar a cada paciente era determinado por su
nivel de discapacidad funcional (11), tomando en cuenta la Escala
de Hughes. De esta manera sugirio que pacientes ambulantes se
beneficiaban con 2 sesiones, con incapacidad para caminar el
beneficio fue con 4 sesiones y con apoyo ventilatorio mecanico
vario en numero de 4 a 6 sesiones. El niumero de sesiones de
plasmaféresis realizadas a los pacientes en nuestro estudio



dependi6 de la respuesta clinica inicial y de las complicaciones que
presentaron durante y posterior a las mismas. En 2 pacientes se
realizaron solo 3 sesiones en uno de ellos por mejoria espectacular
y en otro por trombocitopenia severa. En el resto de pacientes el
namero promedio de sesiones fue de 5 en 13 pacientes y de 6
sesiones en 5 pacientes. El hecho de planear 5 sesiones como
minimo al ingreso del paciente depende de dos situaciones: la
primera de ellas es el predominio de casos con grados IV o V en la
Escala de Hughes, como se evidencio en los resultados y segundo,
es el considerar que continie progresando el dafo funcional
durante los primeros dias de hospitalizacion y adn antes de que
finalice la segunda sesion de plasmaferesis.

Ya comentamos que la plasmaféresis es un procedimiento invasivo
, la colocacion de un catéter Mahurkar por via venosa subclavia o
yugular puede condicionar complicaciones graves. De los 24
pacientes a los que se coloco este catéter, uno se complico por un
neumotorax, otro formé un hematoma en el sitio de entrada y uno
mas se infecté en el sitio de entrada en dias posteriores a su
colocacion, en ninguno de estos existi6 causa para suspender
definitivamente el manejo con plasmaféresis. La trombocitopenia y
la hipotensién arterial fueron complicaciones frecuentes inherentes
al tipo de manejo, ambas fueron resueltas y no impidieron
continuar el manejo. Solo un paciente llegd a presentar 33mil
plaquetas al finalizar la tercera sesion por lo que se decidio
suspender la plasmaferesis . Lo anterior nos permite concluir que la
plasmaféresis es un procedimiento seguro, siempre y cuando sea
realizado por un equipo experto y que identifigue tempranamente
las complicaciones esperadas e inesperadas para su correccion.

La estancia hospitalaria promedio para cada paciente fue de 20 a
30 dias, los pacientes que requirieron apoyo ventilatorio fueron los
gue duraron mas tiempo hospitalizados. Al evaluarse la escala de
Hughes al egreso se observaron cambios significativos hacia
grados menores de discapacidad. Solo una paciente se egreso aun
en grado V, siendo el motivo la solicitud de alta voluntaria por
familiares, y una paciente mas progres6 hacia la muerte
documentandose infarto agudo al miocardio como causa de la
misma.

La mejoria clinica funcional definitiva de todo paciente con
Sindrome de Guillain-Barré se alcanza desde los 6 meses al afio de
evolucién, esta se ha documentado aln en pacientes con evolucion
espontanea, es decir, pacientes a los que no se les ha ofrecido
algun tipo de manejo especifico, mas que rehabilitacion fisica. La
plasmaféresis y la inmunoglobulina aceleran este proceso. Fue



posible evidenciar esta evolucion en el seguimiento a 6 meses de
25 pacientes , en el resto de nuestra muestra de pacientes no fue
posible obtener esta informacion del expediente clinico, en su gran
mayoria eran pacientes registrados como foraneos. Solo 3 (12%) de
los pacientes permanecieron en grado IV a los 6 meses de
evolucién de los 25 estudiados a 6 meses, el 36% (9 pacientes) se
encontraba con recuperacion completa y el restante 52% , se
repartieron entre los grados | (32%),1l (8%) y Il (12%) de Hughes.
Lo esperado es que para el afio de evolucidon se continle esta
recuperacion en forma total en la mayoria de pacientes.

Fue posible identificar factores de riesgo comunes que determinan
el mal prondstico funcional que tuvieron los 3 pacientes que
permanecian en el grado IV. La edad mayor a 60 afios,
requerimiento de apoyo ventilatorio, el antecedente de infeccion
previa y la evolucion rapida de los sintomas (<7 dias), fueron
factores comunes que explican la falta de recuperacion. La
asociacion con otras patologias asociadas debe tomarse en cuenta
en pacientes adultos mayores, la presencia de polineuropatia
diabética fue documentada en uno de nuestros pacientes.



Conclusiones

El Sindrome de Guillain-Barré es un padecimiento neurolégico
agudo que debe ser identificado desde el primer contacto para
ofrecer un manejo inmediato y mejorar el pronostico. ElI Hospital
General de México, seguira siendo un hospital de eleccion para la
referencia de este tipo de pacientes no asegurados pues cuenta
con el equipo técnico necesario para ofrecer tratamiento con
plasmaferesis y el equipo multidisciplinario que permite manejar de
manera integral a pacientes con este sindrome, Hematologia con el
departamento de Banco de Sangre, Rehabilitacion fisica, Nutricion y
Terapia intensiva son parte importante en su manejo. La
plasmaféresis tiene eficacia equiparable a la del uso de
inmunoglobulina cuando se utiliza dentro de ventana terapéutica. Se
deben planear los recursos necesarios para ofrecer 50 sesiones de
plasmaféresis para pacientes con Sindrome de Guillain-Barré por
afio, tomando en cuenta el ingreso planeado de 10 pacientes en
este periodo de tiempo. Los resultados epidemiolégicos, clinicos y
terapeuticos de pacientes con Sindrome de Guillain-Barré obtenidos
en este estudio son similares a los que se reportan en la literatura.



ANEXOS

1. Pacientes con diagnostico de Sindrome de Guillain-Barré por afio

ARo Numero de pacientes
2002 4
2003 11
2004 10
2005 11
Total 36

2. Pacientes con diagnéstico de Sindrome de Guillain-Barré por

mes
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3. Grupo de edad de pacientes con Sindrome de Guillain-Barré por

ano

ANo 10- 21- 31- 41- 51- 61- 71- > 8la
20a 30a 40a 502 60a 70a 80a

2002 2 2

2003 3 1 1 1 4 1

2004 2 1 5 2

2005 1 1 4 3 2

Total 3 3 6 6 9 8 1




4. Pacientes con Sindrome de Gullain-Barré distribuidos por género

ANo Masculino Femenino Total
2002 4 4
2003 7 4 11
2004 9 1 10
2005 7 4 11
Total 27 9

5. Lugar de procedencia de pacientes con Sindrome de Gullain-
Barré en periodo 2000-2005

Lugar de procedencia Numero de pacientes

Distrito Federal
Estado de México
Hidalgo
Guerrero
Morelos
Puebla
Veracruz
Oaxaca
Queretaro
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Total

6. Metodologia diagndstica del Sindrome de Guillain-Barré

Método diagndstico Numero de Total
pacientes

Clinico 36 36

Liquido cefalorraquideo 31 31

Estudios 34 34

neurofisiolégicos

Otros 0 0




7. Escala de Hughes al ingreso

Grado NuUmero de pacientes
0
I
1 1
1l 3
\ 23
\Y 8
VI
Total 34*

* Faltan 2 pacientes con variante Miller-Fisher (escala no util)

8. Forma de presentacion del Sindrome de Guillain-Barré

Forma de presentacion NuUmero de pacientes
SGB clasico 33
Sindrome de Miller-Fisher 2
Neuropatia axonal sensitivo- 1

motora aguda

Neuropatia motora axonal aguda

Pandisautonomia aguda

SGB sensitivo puro

W
Ylololo

Total

9. Documentacion de proceso infeccioso previo en pacientes con
Sindrome de Guillain-Barré

Localizacion proceso | NiUmero de
infeccioso pacientes

Vias respiratorias 14
Gastrontestinal 7

Urinario 1

Otros 0

Total 22




10. Caracteristicas de Liquido cefalorraquideo en pacientes con

Sindrome de Guillain-Barré

Componentes | Normal | Disminuido |Aumentado | No

del LCR determinado
Glucosa 28 1 1 1
Proteinas 2 0 28 1
Células (<5) 29 0 1 1

11. Caracteristicas de los estudios neurofisiolégicos en pacientes
con Sindrome de Guillain-Barré

Tipo de lesion Numero de
pacientes
Desmielinizacion 22
Degeneracion axonal 1
Mixto 11
Total 34

12. Tratamiento inmunomodulador de pacientes con Sindrome de
Guillain-Barré por afo

Afo | Plasmaféresi | Inmunoglobulin | Esteroide | Ninguno | Total
S a S

2002 2 0 2 0 4

2003 5 0 6 0 11

2004 6 0 2 2 10

2005 11 0 0 0 11

Total 24 0 10 2 36




13. Numero de sesiones de plasmaféresis realizada por paciente
con Sindrome de GB

Numero de sesiones Numero de
plasmaféresis pacientes

SIGIENIAIT NI
[
I ENIN =l

14. Periodo de inicio de manejo con plasmaféresis

Tiempo de inicio de Numero de pacientes
padecimiento
<7 dias 3
7-14 dias 18
15-21 dias 3
21-30 dias 0

15. Complicaciones reportadas durante manejo con plasmaféresis

Complicaciones Numero de pacientes
Neumotoérax al colocar cateter 1
Infeccion en sitio de entrada de 1
cateter

Hipotension arterial 3
Trombocitopenia 14
Presencia de petequias 1
Otras 3




16. Escala de Hughes al egreso en pacientes sin manejo con

plasmaféresis

Grado Numero de pacientes
0 0
I 1
1 3
1l 1
\Y 5
\Y 1
VI 0
Total 11*

* Un caso con variante Miller-Fisher con escala no valorable

17. Escala de Hughes al egreso en pacientes con manejo con

plasmaféresis

Grado Numero de pacientes
0 0
I 1
1 2
1l 5
\Y 14
V 0
VI 1
Total 23*

*Un caso con variante Miller-Fisher con escala no valorable

18. Escala de Hughes al egreso de acuerdo al numero de

plasmaféresis realizadas

Numero de Grad |Grad |Grad |Grad |Grad |Grad |Grad
plasmaféresi |00 ol oll o lll olV |oV o VI
S
2 0 0 0 0 0 0 0
3 0 0 1 0 0 0 0
4 0 0 0 2 3 0 0
5 0 1 1 1 9 0 1
6 0 0 0 2 3 0 0




19. Numero de plasmaféresis realizadas de acuerdo a escala de

Hughes al ingreso

Numero de Grad
plasmaféresi |00
S

Grad
ol

Grad
oll

Grad | Grad | Grad
olll olVv oV

Grad
o VI

OO WIN
o000 |0|o

eolleolololle)

ol Jlellelle)

eolleolololle)
W0 W|N O
N~ R, OO

eolleolololle)

20. Escala de Hughes a los seis meses de evolucion en pacientes
tratados con plasmaféresis

Grado

Numero de pacientes

0

A\

V

Vi

Total

2*

O|IOCIOININ|F (N |00

* Los 4 faltantes no acudieron a citas de control por registrarse

foraneos

21. Escala de Hughes a los seis meses de evolucion en pacientes
sin tratamiento con plasmaféresis

Grado

Numero de pacientes

0

A\

V

VI

Total

Jo|o|r|rkkrF

* 6 restantes no se tiene registro a los 6 meses




22. Factores de riesgo identificados en pacientes con evolucion
desfavorable

Factores de riesgo Numero de pacientes
Edad mayor de 60 afos 3
Evolucioén rapida de la debilidad 2
(<7dias)

Requerimiento de asistencia 3
ventilatoria

No haber recibido tratamiento 1
con plasmaféresis

Antecedente de infeccion previa 2
Tratamiento con plasmaféresis 1
posterior a 15 dias de evolucion

Otra patologia asociada 1*

* El paciente ya cursaba con polineuropatia diabética previa
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