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INTRODUCCION

El Sindrome de Guillain Barré es una polirradiculoneuropatia desmielinizante aguda
inflamatoria y representa una emergencia neurolégica por la rapida progresion del
cuadro lo cual compromete frecuentemente la funcion respiratoria y amenaza la vida
del paciente. Debido a que este sindrome tiene una gran variedad de manifestaciones
clinicas es de vital importancia saber identificarlas para lograr realizar un abordaje
diagnostico y terapéutico adecuado y limitar el dafio en los pacientes.

Actualmente con la préactica erradicacion de la poliomielitis en varias regiones del
mundo, el sindrome de Guillain Barré ha pasado a ser la causa mas frecuente de
paralisis aguda generalizada. Se trata de un trastorno que es invalidante, puede ser

autolimitado, puede ser progresivo y ocasionalmente puede ser fatal. [1]

HISTORIA.

Desde inicios del siglo XIX se realizaron reportes de cuadros de entumecimiento con
debilidad progresiva por un periodo corto de tiempo y con posterior recuperacion
espontanea. La descripcidon de Jean Baptiste Octave Landry esla primera que ha
sido reconocida como polirradiculoneuropatia motora aguda. En 1859 Octavio
Landry describié6 una condicibn patologica la cual Illam6 “pardlisis aguda
ascendente” describiendo a un paciente con una enfermedad febril en primavera,
seguida de sintomas sensoriales, después de un mes el paciente desarrollé6 una
discapacidad subaguda progresiva para caminar, debilidad de las extremidades,
dificultad respiratoria y muerte. Landry enfatizo la ausencia de sintomas y signos
previos, la presencia de calambres musculares, las ocasionales recaidas y la

tendencia al prondstico favorable. La descripcion que realizé Landry se basé en diez
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casos, cinco propios y cinco tomados de la literatura. [1,2]

En 1916 George Charles Guillain y Jean Alexandre Barré conjuntamente con Strohl -
quien llevo a cabo los estudios neurofisiologicos- publicaron su informe sobre la
enfermedad. Sefalaron la afeccién de los reflejos de estiramiento muscular, pero
hicieron énfasis en la elevacion de la concentracién de proteinas en el liquido
cefalorraquideo sin elevacion de la celularidad; esto constituyé un descubrimiento
fundamental en el diagnéstico de la enfermedad y en su distincion de otras
enfermedades como sifilis, tuberculosis, poliomielitis y otras neuropatias. [1]

A pesar de que las observaciones clinicas son atribuidas a Guillain y Barré, André
Strohl fue probablemente responsable de los aspectos neurofisiologicos. En 1956
Miller Fisher describi6 la triada que lleva su nombre como una variante del

Sindrome de Guillain Barré que incluia arreflexia, ataxia y oftalmoplejia. [1]

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA

La polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda es un trastorno
desmielinizante de los nervios periféricos, de tipo monofasico y con remision
espontanea. La incidencia anual estimada en el Sindrome de Guillain Barré es
aproximadamente de 0.4-1.7 casos por 100,000 habitantes. [2] No hay
predominio de edad, aunque se ha observado la presentacion de una distribucion
bimodal en 2 picos de edad, uno visto en jovenes (15 a 35 afios) y otro en
pacientes de mayor edad (50 a 75 afios), sin embargo las tasas de ataque mas
elevado son en adultos mayores, al parecer los hombres se ven afectados mas
frecuentemente que las mujeres en una relacion 1.4-1.7 a 1. En cuanto a la
distribucion geografica no se han observado variaciones significativas, aunque se

han presentado brotes epidémicos en Estados Unidos, Cuba y China relacionados a

10



Campylobacter jejuni. [2]

Se ha relacionado ademas con infecciones por virus de Epstein Barr, Citomegalovirus,
mycoplasma pneumoniae asi como a otros procesos CoOmMo vacunacion contra
sarampién, rubéola, parotiditis, infeccion por VIH, cirugias, anestesia, embarazo,

transplante de organos soélidos y médula oOsea. [1, 2, 3,4]

PATOGENIA

El sindrome de Guillain Barré constituye un proceso autoinmune en el cual ocurre un
mecanismo de mimetismo molecular por medio del cual se forman anticuerpos contra
los componentes de la vaina de mielina del nervios periférico. En la fisiopatogénesis
de la enfermedad intervienen factores tanto humorales como celulares, el proceso
fisiopatologico fundamental es la desmielinizacion primaria mientras que la
degeneracion axonal es variable. Los anticuerpos que con mayor frecuencia se
encuentran en el suero de pacientes con Guillain Barré suele dirigirse contra
moléculas glucolipidicas denominadas gangliésidos. En primera instancia se produce
un ataque a la mielina o a la célula de Schwann por medio de anticuerpos o por medio
de las células T. Este proceso desemboca en la activacion del complemento y de los
macréfagos los que conduce a la destruccién de la mielina. El bloqueo de la
conduccién nerviosa produce la debilidad, en cambio los dolores y las parestesias se
atribuyen a descargas espontaneas originadas en fibras sensitivas desmielinizadas.

[3.4]

DIAGNOSTICO
El diagnostico del Sindrome de Guillain Barré esta basado en caracteristicas

clinicas, estudios de electrodiagnostico y estudios de laboratorio.
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Las caracteristicas clinicas principales son la arreflexia y la paresia de las
extremidades., la cual inicia 1-2 semanas posteriores al proceso infeccioso,
implicando de forma habitual primero las extremidades inferiores y posteriormente
en pocos dias las superiores con relativa simetria predominantemente distal.
Aproximadamente el 40% de los pacientes presentan alteraciones sensitivas
previas tales como calambres, parestesias, de tipo doloroso, alteracion del sentido
de la posicion y la vibracion. [2,3] Otras caracteristicas incluyen la afeccion de
nervios craneales, en el 50% de los casos se encuentra implicado el séptimo par
craneal de forma bilateral y en menor proporcion se encuentran afectados los
nervios  oculomotores (10-20%), y bulbares en menor grado. [1,3]
Aproximadamente la mitad de los pacientes presentan disautonomias incluyendo
fluctuaciones de la presion arterial, frecuencia cardiaca, arritmias, ileo y retencion
urinaria, la cual puede originar confusion con una lesion medular, pero hasta el 15%
de los pacientes con sindrome de Guillain Barré pueden presentar disfuncion

esfinteriana transitoria. [5]

El sindrome de Guillain-Barré tiene 3 etapas de acuerdo a su evolucion clinica. La
primera es una fase de progresion la cual dura algunos dias a semanas, la mitad de
los pacientes tienen su déficit maximo a la primera semana, 70% a las 2
semanas, y 80% a las 3 semanas, en esta fase es donde ocurren la mayoria de
las complicaciones y por definicibn no debe durar mas de 6 semanas. La segunda
fase es la llamada fase de meseta, donde la progresion ha cesado. Sin embargo
aun no inicia la recuperacion, esta fase suele durar de 2-4 semanas. La tercera y

dltima fase es la de recuperacion la cual puede durar de semanas a meses. [1,3]
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Para el diagndstico del Sindrome de Guillain Barré se utilizan los criterios de Asbury

(Anexo 1).

Uno de los parametros diagnosticos de esta enfermedad es el analisis de liquido
cerebroespinal, donde son caracteristicas una elevada concentracion de proteinas
con celularidad normal; esta disociacion esta presente en el 50% de los pacientes
en la primera semana, y el 85% de los pacientes a los 10 dias, se pueden encontrar
valores normales en el 10-15 % de los pacientes. Los valores habituales de las
proteinas son entre 80-200mg/dl, habitualmente no debe exceder 10 cels/ mm 3,
un incremento de mas de 50 células /mm3 sugiere un diagnoéstico alternativo como
infeccion por VIH , enfermedad de Lyme o sarcoidosis. [1,3]

La concentracién elevada de las proteinas se atribuye a multiples factores, entre
ellos ala ruptura de la barrera hematoencefalica, asi como al proceso inflamatorio
de la vaina nerviosa y sus raices. En los pacientes con Sindrome de Guillain Barré
se considera que la ruptura de la barrera hematoencefalica ocurre a nivel de las
raices nerviosas donde hay evidencia de un edema abundante en proteinas. Se
ha especulado que el trastorno puede radicar en una disfuncion en el ambito de los
plexos coroides que puede iniciar por depésito de complejos inmunes. Esta
alteracion inmunolégica puede ser iniciada por complejos que contienen

anticuerpos circulantes contra el nervio periférico de esta enfermedad. [1, 3,4]

NEUROFISIOLOGIA

El sindrome de Guillain Barré es actualmente clasificado en categorias ya sea axonal
o desmielinizante, de acuerdo a criterios clinicos, serologicos, neurofisiologicos y

patolégicos. [1] El subtipo axonal (AMAN) esta caracterizado por un dafio axonal
13



primario. Los pacientes con AMAN tienen invariablemente potenciales de accion
muscular compuesto (CMAP) bajos distales, lo cual de acuerdo a estudios previos
usualmente indican un pobre prondstico y una lenta recuperacion. Algunos pacientes
con AMAN actualmente presentan un pronostico pobre, pero un numero considerable
se recuperan rapidamente y algunos de ellos presentan una recuperacion mas
rapida que los pacientes con variedad desmielinizante. [6,7] Una recuperacion
clinica rapida se ha definido en otros articulos como una mejoria de 2 o mas grados
de Hughes en 2 semanas del pico de la enfermedad. Una recuperacion lenta se
define como la incapacidad para caminar de forma independiente después de 6
meses del inicio. Los cambios neurofisiologicos compatibles con dafio axonal
afectan adversamente el tiempo de recuperacion, sin embargo hallazgos iniciales de
nervios inexcitables y potenciales de accion muscular compuesto se han reportado

también como factores de mal prondstico. [3,6]

El Sindrome de Guillain-Barré consiste en diversos subtipos basados en hallazgos
patologicos y electrofisioldgicos. Los dos subtipos mas representativos son tipo
AMAN ( neuropatia axonal motora aguda) Yy es relacionada con anticuerpos anti
GM1, ambos son asociados a mal prondstico debido a la degeneracion axonal. El
otro tipo representativo es el AIDP (polirradiculopatia desmielinizante aguda
inflamatoria). Cuando mediante estudios neurofisiologicos el patron AMAN presenta
una reduccion de la amplitud menor del 50% de los limites normales de los
potenciales de accién sensorial los pacientes fueron catalogados como

neuropatia axonal sensitiva y motora (AMSAN). [6]

Existen marcadores bioquimicos utiles como predictores pronésticos. Los niveles

elevados de enolasa especifica neuronal y proteina s-100b en el liquido
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cerebroespinal son asociados a una enfermedad prolongada. Un incremento tardio
de IgM anti IGM 1 predicen una lenta recuperacion. Altos titulos de AC a BM1 y

los anticuerpos QB16 son implicados en el Sindrome de Miller Fisher. [3,6]

La asistencia mecéanica ventilatoria es necesaria en el 10-35% de los pacientes. La
muerte resultante por Sindrome de Guillain Barré actualmente no es habitual
dado los avances en la ventilacion mecanica y otros aspectos de cuidado clinico.
En la época actual la muerte por esta enfermedad resulta de neumonia, disfuncion
autonomica, embolismo y sepsis. La mortalidad en el Sindrome de Guillain Barré
varia del 2-12 % y es mas frecuente en el grupo de pacientes de mayor edad el 25 %
de los fallecimientos ocurren durante la primera semana y cerca del 50% en el

primer mes. [8]
TRATAMIENTO

En la actualidad el tratamiento indicado para la enfermedad son principalmente dos
modalidades: la plasmaféresis y el uso de inmunoglobulina humana intravenosa. [9,

10,11]

La plasmaféresis e recomienda para pacientes que no deambulan con un inicio de los
sintomas de 4 semanas (Nivel Ay clase Il de evidencia)] . 11]
En pacientes que pueden deambular con dos semanas de evolucion (Nivel B, clase I

de evidencia). El efecto de la plasmaféresis y la Inmunoglobulina es equivalente. [11]

La inmunoglobulina se recomienda para pacientes que requieren ayuda para caminar
dentro de dos semanas (nivel de recomendacion A) o 4 semanas del inicio de los
sintomas (nivel de recomendacion B)] . 11]

No se recomienda el tratamiento con plasmaféresis seguido del uso de IglV (nivel de

15



recomendacion A, clase 1) o inmunoabsorcién seguido de IglV (nivel U, clase IV).

Los corticoesteroides no se recomiendan (nivel A, clase 1)] . 11]

PRONOSTICO

El prondstico de los pacientes con sindrome de Guillain Barré depende de diversos
factores, generalmente a un afio del inicio de la enfermedad dos terceras partes de
los pacientes han presentado una recuperacién completa. Esta vision optimista de
la enfermedad ha cambiado desde que se han realizado diversos reportes del curso
severo de la enfermedad con dafio axonal.

A un afio el 18% de los pacientes son incapaces de correr, 9% son incapaces de
caminar sin ayuda, y 4% son confinados a cama o0 son dependientes de un
ventilador. En un estudio prospectivo el 36% de los pacientes empezaron a mejorar
durante las primeras semanas y 85% mostraron mejoria en las 4 semanas
siguientes. [12]

El pronéstico es influenciado por diversos factores tales como la etiologia,
caracteristicas clinicas electrofisiologicas y quimicas.

El antecedente de gastroenteritis causada por Campylobacter jejuni también se
ha asociado a degeneracion axonal y mal pronostico funcional. Paralisis de los
musculos de la respiracion, amplitud del potencial de accidbn muscular compuesto
evocado distalmente (CMAPSs), presencia de anticuerpos anti GM1. [3,6]

Las arritmias cardiacas ocurren en el 50% de los pacientes detectados por ECG.
Estos hallazgos pueden ser la manifestacion de un patron disautonomico causado
por el proceso inmune directamente contra tejidos y 6rganos ademas del sistema

nervioso.
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La insuficiencia cardiaca ocurre en el 20-30% de los pacientes como parte de

una disautonomia y es la causa mas comun de fallecimientos. [5,8]

Existen factores de mal prondstico ya bien definidos (Anexo 2) [13] y predictores de

falla respiratoria (Anexo 3) [14].

VARIANTES REGIONALES

Existen variantes regionales del Sindrome de Guillain Barré los cuales fueron
descritos por Ropper en 1986 y entre las cuales se encuentran:
Faringo-cérvico-braquial: se caracteriza por marcada debilidad de la musculatura oro-
faringea, de hombros y cuello, insuficiencia respiratoria, arreflexia solamente en las
extremidades superiores y la sensibilidad se encuentra conservada.

Polineuritis craneana: descrita por Asbury, compromete a los nervios craneanos
bulbares (IX, X, XlI, XIl). Un 50% evoluciona a una AIDP y un bajo porcentaje se

superpone con el sindrome de Miller Fisher.

Paraparesia. Paraparesia flacida, reflejos disminuidos o ausentes y fuerza y reflejos

normales en extremidades superiores, sin afeccion de nervios craneales.

Ptosis sin oftalmoparesia: ptosis palpebral con escasa o nula oftalmoparesia, paresia
facial leve desde el inicio. Evolucionan hacia un AIDP o hacia una variante faringo-

cérvico-braquial.

Diplejia facial y parestesias con reflejos disminuidos: Debutan con parestesias
17



distales sin  déficit sensitivo, paralisis facial bilateral. Su principal diagnostico
diferencial en pacientes no diabéticos es la enfermedad de Lyme y la sarcoidosis.

Otras variantes regionales menos frecuentes: Badedf| nervio con parestesias y reflejos
disminuidos, polirradiculopatia lumbar bilaterataxia pura, y SMF asociado a paresia

faringo-cérvico-braquial. Todas descritas por Rwp[l5]
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JUSTIFICACION

Debido a que a polirradiculoneuropatia motora aguda es una entidad que requiere un
diagnédstico y tratamiento preciso es necesario saber identificar las formas de

presentacion atipicas de la enfermedad.

De este modo se puede realizar un abordaje diagnostico y terapéutico adecuado.

Existen en la literatura reportes de casos con dichas presentaciones atipicas pero no
existen series grandes que aborden las caracteristicas clinicas ni neurofisiolégicas, de
ahi la importancia de describir la experiencia de nuestro hospital en el diagnéstico y

manejo de las presentaciones atipicas del Sindrome.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Cual es la experiencia en el diagnoéstico y tratamiento de las presentaciones atipicas

no descritas como variantes regionales del Sindrome de Guillain Barré en el Hospital

de especialidades del centro Médico Nacional Siglo XXI?
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OBJETIVOS

Conocer la prevalencia de las presentaciones atipicas del sindrome de Guillain Barré

en el Hospital de Especialidades del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

Conocer la distribucién por sexo, edad y patrén neurofisiolégico mas frecuente.
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MATERIAL, PACIENTES Y METODOS

1. Disefio del estudio: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo.

2. Universo de trabajo: pacientes con diagnostico de sindrome de Guillain Barré
hospitalizados de Marzo del 2006 a Febrero del 2008 en el Hospital de Especialidades

del Centro Médico Nacional Siglo XXI.

3. Descripcion de las variables:

1. Sindrome de Guillain Barré.
Definicion conceptual: es una polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda de curso progresivo en la cual predominan las
manifestaciones motoras como paresia y arreflexia, con manifestaciones
sensitivas leves, afeccion de nervios craneales en la mitad de los casos y
compromiso de musculos respiratorios. Para su diagndéstico debe de cumplir
con los criterios de Asbury.
Definicion operacional: cuando en el expediente clinico se encuentre anotado
el diagnostico de Sindrome de Guillain Barré.
Tipo de variable: dicotomica
Denominacioén: si 0 no (presencia o0 ausencia).

2. Presentacion atipica del Sindrome de Guillain Barré.
Definicion conceptual: forma de presentacion clinica del sindrome no clasica y
no descrita dentro de las variables regionales y no explicables por otro proceso

patologico.
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Definicion operacional: forma de presentacion clinica atipica asentada en el
expediente y corroborada por estudios de gabinete.

Tipo de variable. Nominal

4. Seleccion de la muestra:

a) Tamafo de la muestra: pacientes con presentaciones atipicas del sindrome de

Guillain Barré en el periodo de Marzo del 2006 a Febrero del 2008.

b) Criterios de seleccion:

I.  Criterios de inclusion: Pacientes que cumplen con criterios de Asbury para el

diagnéstico de Sindrome de Guillain Barré.

[l. Criterios de no inclusion: Pacientes con cuadro clinico clasico de sindrome de

Guillain Barré o con variantes regionales previamente descritas.

[ll. Criterios de exclusion: Pacientes con cuadro clinico explicable por otra patologia o

lesiones a otro nivel de sistema nervioso.

5. Procedimientos:

Se analizaron de manera retrospectiva las bitacoras del servicio y los expedientes clinicos de los
pacientes hospitalizados en el Hospital de Especialidades del Centro médico nacional siglo XXI en
el periodo de Marzo del 2006 a Febrero del 2008 y que cuenten con el diagnéstico de Sindrome de

Guillain Barré. Para el diagnéstico de Sindrome de Guillain Barré los pacientes deben cumplir con
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los criterios de Asbury. Una vez que se hayan captado estos expedientes se seleccionaran aquellos
que tengan una forma de presentacion atipica y no presenten otra patologia o lesion que explique

el cuadro clinico.
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RESULTADOS

En el periodo comprendido entre Marzo del 2006 a Febrero del 2008 se presentaron
35 pacientes con diagnostico de sindrome de Guillain Barré en el Hospital de
especialidades del Centro médico nacional siglo XXI. De éstos, un total de 8 pacientes
tuvieron una forma de presentacion atipica no descrita como variante regional, lo cual
representa un 22% de los casos; se clasificaron las formas de presentacion en cuatro
grupos:

1. Sindrome de Guillain Barré que simula muerte cerebral (2 casos, 5%).

2. Sindrome de Guillain Barré que se presenta como Sindrome de

enclaustramiento (2 casos, 5%).
3. Mielorradiculoneuritis (3 casos, 8.5%)

4. Polirradiculoneuritis asociado a neuritis optica (1 caso, 2.5%)

El sindrome de Guillain Barré que simula muerte cerebral se presenta por
desaferentacion y deseferentacion de los nervios craneales y periféricos que provoca
abolicion de los reflejos de tallo cerebral y cuadriparesia flacida arrefléctica; y en los
cuales se descart6 lesion central por estudio de resonancia magnética y potenciales
evocados auditivos de tallo cerebral. Se presentaron dos casos, una mujer y un
hombre, uno de ellos fallecid; en cuanto al patron neurofisioldgico uno de los casos
fue neuropatia axonal motora aguda (AMAN) y otro neuropatia motora sensitiva
axonal aguda (AMSAN).

El sindrome de Guillain Barré que simula sindrome de enclaustramiento se caracteriza
por preservacion de los movimientos oculares en el plano vertical, asi como abolicion

de los reflejos de tallo cerebral y cuadriparesia flacida arrefléctica. Se presentaron dos
25



casos, dos mujeres, ambas sobrevivieron y el patron neurofisiolégico fue en un caso
AMAN y en otro AMSAN.

La mielorradiculoneuritis se presenta como una polirradiculoneuropatia aguda
asociado a lesibn medular corroborada por exploracion clinica o estudio
neurofisiolégico, pero sin alteracion estructural que explique el compromiso. Se
presentaron tres casos, dos mujeres y un hombre, uno de los pacientes fallecié por
enfermedad diverticular complicada. El patron neurofisiolégico en los tres casos fue
AMAN.

La polirradiculoneuritis asociada a neuritis éptica se presentdé en un solo caso. Un
hombre de 40 afios de edad el cual se presentd con evidencia clinica y
neurofisiologica de neuritis Optica bulbar y polirradiculoneuropatia desmielinizante
(AIDP).

De los ocho pacientes dos se presentaron como muerte cerebral clinica, dos como
sindrome de enclaustramiento, tres como mielorradiculoneuritis y uno como
polirradiculoneuritis asociado a neuritis Optica. Grafica 1.

De los ocho casos incluidos cinco fueron mujeres tres hombres. Grafica 2.

El rango de edad estuvo entre 23y 77 afios.

De estos ocho pacientes fallecieron dos. Grafica 3.

De los ocho pacientes incluidos cinco presentaron patron neurofisiologico compatible

con AMAN, tres con AMSAN y solo uno con AIDP. Gréfica 4.
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DISCUSION

Existen reportes neuropatologicos en los cuales se presentan casos del Sindrome de
Guillain Barré que se acompafian de lesion en sistema nervioso central, aunque en un
principio fueron raros y se basaban en reportes de pocos casos. Muchos de estos
reportes comunicaron cromatolisis de las neuronas de las astas anteriores y de los
cordones posteriores de la médula espinal; lo anterior reportado por Dehaene y
Feasby en 1986 y por Kanda en 1989 y Honavar en 1991. Solamente algunos
estudios previos reportaron hallazgos patolégicos no caracteristicos en sistema
nervioso central incluyendo linfocitos perivasculares en la sustancia blanca y el
parénquima subependimario del encéfalo, proliferacion de células meningeas o
infiltrado inflamatorio meningeo. [16] De esta forma se lograron explicar

manifestaciones inusuales del Sindrome.

Sin embargo en la literatura existen reportes de casos en los cuales el sindrome
simula una lesion del sistema nervioso central y en los cuales no se ha corroborado
dicha lesion por estudio neurofisioldgico o por estudio de Resonancia magnética.

Existen casos en los que se presenta una severa degeneracion axonal lo cual lleva a
una inexcitabilidad de los nervios periféricos, incluyendo los nervios craneales lo cual
da como resultado un cuadro clinico que simula la muerte cerebral. [18] Los estudios
gue se han utilizado en estos casos en los que existe la duda de una lesion central
son la imagen por resonancia magnética, los potenciales evocados auditivos de tallo
cerebral, el electroencefalograma y en algunos casos el Doppler transcraneal. [17-21]
En algunos articulos se hace énfasis en la importancia del diagnéstico diferencial y en

la importancia de llegar a un diagndstico correcto ya que el tratamiento y el pronostico
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de estos pacientes es diametralmente opuesto al de una lesion de sistema nervioso

central. [17, 19, 20]

Desde 1979 se han reportado casos en los cuales la forma de presentacion simula
muerte cerebral, de ahi la importancia de los estudios de electroencefalograma,
electromiografia, potenciales evocados tanto visuales como auditivos de tallo cerebral
y resonancia magnética. A esta forma de presentacion asi como a la presentacion

como sindrome de enclaustramiento se le ha llamado forma fulminante. [18]

Asi mismo se han reportado casos en los cuales la enfermedad se presenta como un
sindrome de enclaustramiento en el cual el paciente se encuentra conciente y
conservan los movimientos oculares verticales, pero el resto de los reflejos de tallo
estan abolidos, asi mismo hay cuadriparesia. En el caso de estos pacientes toma una
mayor importancia la realizacibn de resonancia magnética de encéfalo a fin de

descartar lesiones vasculares en tallo cerebral. [23]

Al igual que en la forma de presentacion que simula muerte cerebral se ha
relacionado con dafio axonal severo e inexcitabilidad de los nervios sensitivos y
motores, siendo los patrones reportados tanto AMAN como AMSAN, lo cual conlleva

un mal prondstico y un mayor riesgo de secuelas. [22]

Las mielorradiculoneuritis o mielorradiculitis son sindromes que se presentan como
una ploirradiculoneuropatia asociados a dafio medular. Generalmente se les ha
asociado con una buena cantidad de infecciones concomitantes, desde infecciones

virales (incluyendo al virus de inmunodeficiencia adquirida), bacterianas y parasitarias.
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[24,25]

De entre las infecciones parasitarias se le ha relacionado con la esquistosomiasis la
cual es una enfermedad comun en areas tropicales. Las manifestaciones espinales
son mas frecuentemente causadas por S. mansoni la cual produce ademas de mielitis
dafio a leptomeninges y raices nerviosas, manifestandose clinicamente como
mielorradiculitis. [25]

Entre las infecciones virales reportadas se encuentran el virus varicela zoster, Epstein
Barr, Citomegalovirus y el virus de imnunodeficiencia adquirida. [26,27,28] Asi mismo
se le ha descrito acompafiada de otros sindromes neurol6gicos como encefalitis,
encefalomielorradiculitis, meningomielorradiculitis principalmente asociados a virus
Epstein Barr [24,27] En los casos que reportamos no se evidencié infeccion viral,

bacteriana o parasitaria responsable.

El sindrome de Guillain Barré asociado al virus de inmunodeficiencia adquirida se ha
reportado desde 1985. Las polirradiculoneuropatias que se presentan asociadas a VIH
se presentan en forma temprana, incluso en la seroconversion antes de que se
desarrolle el sindrome de inmunodeficiencia adquirida. [29]

La polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria asociada a VIH puede
presentarse en forma aguda o cronica. La forma aguda suele aparecer entre las 2y 3
semanas de la infeccion primaria por el VIH o seroconversion. Tanto en la forma
aguda como la crénica las fibras nerviosas presentan las lesiones caracteristicas de
desmielinizacion segmentaria y de remielinizacion. El infiltrado celular es escaso,
predominantemente de mononucleares y se localiza principalmente en regiones
perivenosas. En el liquido cefalorraquideo se encuentra pleocitosis con predominio

linfocitario (10-50 células/mm3), lo cual orienta hacia el diagnéstico de
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polirradiculopatia asociada a VIH. [30,31]

La neuritis 6ptica es una manifestacion inusual de la infeccion por VIH y es aun menos
frecuente que se presente asociada a polirradiculoneuropatia. La neuritis se presenta
tanto por afeccion directa del virus o bien por infecciones oportunistas, siendo la mas
frecuente la infeccion por citomegalovirus. Existen dos formas de afectacion de la
papila por el citomegalovirus: Tipo | o retinitis peripapilar: retinitis de inicio contiguo al
borde papilar, que produce una perineuritis y puede progresar a invasion del tejido
neural. Es la forma mas frecuente (60-70%). La agudeza visual estd total o
parcialmente respetada, y la campimetria muestra escotomas arciformes y defectos
altitudinales. Tipo Il o verdadera papilitis por citomegalovirus: se afecta la papila
primariamente, produciéndose la necrosis del nervio Optico, con un deterioro rapido y
severo de la vision, y presencia de un defecto pupilar aferente. Representa el 30-

40% del total de los casos. [32]
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CONCLUSION

Las presentaciones atipicas no descritas previamente como variantes regionales son
mas frecuentes de lo que se piensa. En este estudio se encontraron un total de 8

casos en el periodo mencionado, de un total de 35 casos, lo cual representa un 22%.

La edad de los pacientes reportados oscila entre los 23 y los 77 afios de edad lo cual
sugiere que la edad no representa un factor determinante en estas formas atipicas de

presentacion.

El patron neurofisiolégico mas frecuente fue AMAN (5 casos), le sigue el patron
AMSAN (2 casos) y por ultimo el AIDP que se presenté en el paciente con neuritis
Optica y polirradiculoneuropatia. Lo anterior sugiere que las formas clinicas mas
graves como las que simulan muerte cerebral o sindrome de enclaustramiento
presentan dafio axonal ya sea puramente motor o sensitivo. Las mielorradiculitis

también se presentaron con un patron axonal.

No existen estudios sobre estas formas de presentacion en la literatura, solo existen

reportes de casos, por lo que este estudio abre la posibilidad de que se realicen

estudios mas amplios al respecto.
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ANEXOS Y TABLAS

ANEXO 1

1. CRITERIOS DE ASBURY

A. Criterios Necesarios para el diagnéstico del Sin ~ drome de Guillain Barre:

1. Debilidad Motora progresiva de mas de un miembro. Arreflexia o

hiporreflexia
B. Caracteristicas que avalan firmemente el diagnés tico:
1. Progresion a lo largo de dias o semanas
2. Relativa simetria
3. Pérdida leve de la sensibilidad
4. Comienzo con dolor o malestar de una extremidad
5. Compromiso de nervios craneanos

6. Comienzo de la recuperacion a las 2-4 semanas luego de detenerse la
progresion
7. Trastorno funcional autonémico

8. Ausencia de fiebre al comienzo de la evolucion

9. Aumento en el nivel de las proteinas del LCR una semana después de la

aparicion de los sintomas

10. Electrodiagnéstico con conduccién mas lenta u ondas F
C. Criterios que hacen dudar el diagnostico
1. Nivel sensitivo
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2. Asimetria marcada y persistente

3. Disfuncion vesical o intestinal persistente
4. Mas de 50 células/mm3 en el LCR

5. Presencia de PMN en LCR

6. Niveles sensitivos agudos.

D. Criterios que excluyen el diagnostico:

1.

2.

Diagnéstico de botulismo, miastenia, poliomielitis 0 neuropatia toxica
Metabolismo anormal de las porfirinas
Difteria reciente

Sindrome sensitivo puro sin debilidad.
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ANEXO 2

FACTORES DE MAL PRONOSTICO

Caracteristicas clinicas:

» Edad mayor de 60 afos

» Rapida progresion de los sintomas

* Necesidad de ventilacion mecéanica antes de 7 dias
» Compromiso de extremidades superiores

* Intervalo largo para iniciar deambulacién

Factores epidemiolégicos:

» Antecedente de proceso infeccioso gastrointestinal
* Infeccion por Campylobacter jejuni

* Infeccion por Citomegalovirus

Hallazgos electrofisioldgicos:

* Ausencia o disminucion del CMAP (<20% del limite normal)
* Nervios inexcitables

» Compromiso axonal predominantemente
Marcadores bioquimicas:

* Anticuerpos anti-Gm1

* Niveles altos de enolasa especifica neuronal

35



ANEXO 3

PREDICTORES DE FALLA RESPIRATORIA

indice de amplitud proximal/distal del CMAP menor de 0.556

Capacidad vital menor de 80%
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ANEXO 4

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES:

ENE |[FEB MA |AB [MA |JU |JUL
08 |08 |RO8R |Y |N |08
08 |08 |08

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA XX | XX
RECOPILACION DE INFORMACION BIBLIOGRAFICA XX | XX
DESARROLLO DE LA INVESTIGACION XX
RECOPILACION DE DATOS XX
CONCENTRADO XX
ANALISIS DE RESULTADOS XX
CONCLUSIONES XX
PRESENTACION DEL TRABAJO XX
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