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l. INTRODUCCION

1.1. Antecedentes.-

El Sindrome de Guillain Barré (SGB) se define clasicamente como una
polirradiculoneuropatia aguda monofasica sensitivo motora adquirida, post
infecciosa, mediada inmunolégicamente, por lo general de naturaleza

desmielinizante. !

Ha sido dificil encontrar las primeras descripciones de la enfermedad. Los
primeros argumentos verdaderamente sélidos y cientificos fueron aportados por
Guillain, Barré y Strohl en soldados del ejército francés en campafa entre 1916 y
1918, donde describieron la polineuritis y la disociacién albumino-citolégica del
LCR. Inicialmente fue descrita como una enfermedad "benigna y pasajera".

William Osler en 1892 también definié una paralisis febril aguda.

La historia del SGB se puede dividir en tres etapas:

e De 1843 a 1926 se establece la hip6tesis de que la afeccion del nervio
periférico puede ser causa de la pardlisis flacida aguda. ** Los primeros
casos fueron descritos en 1859 por Landry, quien destacé que la
enfermedad podia producir compromiso motor y sensitivo, que
comprometia la porcién distal de las extremidades y que en algunos casos
progresaba en direccion caudocefalica o ascendente con compromiso

generalizado. *?



e Del periodo de 1916 a 1969 se debaten los limites y barreras del
diagnéstico. En 1916, Guillain y Barré sefialaron la importancia de la
disociacion albtimina citolégica para el diagnéstico clinico. 2

e De 1970 a la fecha se inician los intentos para identificar la patologia de una
enfermedad la cual en diferentes consensos se ha considerado de caracter

autoinmune. 3

El sindrome de Guillain Barré (SGB) es una polineuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda de origen idiopatico, caracterizada por debilidad muscular y
arreflexia. Constituye una de las formas mas frecuentes de neuropatia, siendo la

de evolucién més rapida y potencialmente fatal. **

Aunque la paralisis ascendente aguda ha sido reconocida por siglos, una
descripcion aceptada fue ofrecida por Osler en 1882. En 1916, Guillain, Barré y
Strohl publicaron en Paris los elementos clinicos y los hallazgos del liquido

cefalorraquideo tal y como se conocen actualmente. *

En 1949, Haymaker y Kernohen estudiaron material anatomico de soldados en la
Segunda Guerra Mundial y consideraron el trastorno como una desmielinizacién.
En 1969, Asbury y otros reportaron los signos clinicos y los resultados de las
autopsias de 19 pacientes fallecidos del sindrome, que fueron estudiados en vida
y a los cuales se les realiz6 una extensa diseccion nerviosa, ya para 1978

propusieron criterios diagnésticos que son aceptados actualmente.*



En la década de los 80, los trabajos de Osteman demostraron los efectos
beneficiosos de la plasmaféresis, los que constituyeron junto al uso de las

inmunoglobulinas, los dos grandes avances en el tratamiento de la enfermedad. °

Epidemiologia.-

El SGB es un trastorno relativamente infrecuente, con una incidencia que oscila
entre 0.5 a 1.5 hasta 4 casos por 100.000 individuos en la poblacién de 0 a 17
afos. Es una enfermedad bien reconocida en todos los paises del mundo, y es la
causa mas frecuente de paralisis flacida aguda en los paises en los cuales la
vacunacion sistematica contra la poliomielitis ha permitido erradicarla. EI SGB
afecta a pacientes de todas las edades, desde la época de lactante hasta la vejez,
pero es menos frecuente en la edad pediatrica. Afecta a ambos sexos en una

proporcién hombre:mujer de 1.5:1. °7

Es la causa mas frecuente de pardlisis neuromuscular aguda, con incidencia de
1.3 a 2 por 100.000, y su mortalidad alcanza el 5-15%. Un 25% quedan con
secuelas, que en general son leves, en forma de debilidad distal de miembros

inferiores, y temblor postural de las manos. ’

Infecciones precedentes: dos tercios de los casos han padecido una infeccion del

tracto respiratorio o gastrointestinal 1-3 semanas antes. ’



Los gérmenes causantes mas frecuentes, que hay que investigar, son:

1. Campylobacter jejuni (26-41% de los casos). Esta asociado especialmente
a formas axonales y al sindrome de Miller-Fisher. Se puede aislar en las
heces hasta varias semanas tras la terminacion de la diarrea.

2. Citomegalovirus (10-22 % ), particularmente frecuente en nifas.

3. Virus de Epstein-Barr (10%).

4. Haemophylus influenzae (2-13%),

5. Virus varicela-zoster.

6. Mycoplasma pneumoniae. '

Aunque se han publicado casos aislados de SGB tras vacunacion reciente de
sarampion, rubéola y parotiditis, estudios recientes a gran escala realizados en el
Reino Unido, en Latinoamérica y en Finlandia no han encontrado asociacion
causal de la vacunacion con el SGB. La relacion del SGB con las vacunaciones de
poliovirus oral, difteria y tétanos, asi como con la vacuna antigripal, no esta bien

probada. ®

Patogenia.-

En el 60 % de los pacientes con SGB se recoge el antecedente de una infeccion
respiratoria 0 gastrointestinal, bacteriana o viral, varias semanas antes del
comienzo de los sintomas neurolégicos. Jacobs estudi6 el espectro de
antecedentes infecciosos en este sindrome y encontr6 una mayor frecuencia de
infeccion por Campylobacter jejuni, Cytomegalovirus y virus de Epstein Barr,
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aunque también detectd infecciones por Mycoplasma pneumoniae, virus de la

hepatitis, herpes simple y mononucleosis infecciosa.

El SGB también se ha asociado con vacunacion (influenza, antirrdbica, etc.),
enfermedades sistémicas (enfermedad de Hodgkin, lupus eritematoso sistémico,
sarcoidosis) y cirugia. Cambylobacter jejuni, una causa mayor de gastroenteritis
bacteriana, es el antecedente patdgeno mas frecuente encontrado y el mas
estudiado en los Gltimos afios.” Rees en un estudio que incluyé 103 pacientes
con la enfermedad, encontrdé que el 26 % de los afectados tenian evidencias de
infeccion reciente por C. jejuni y de ellos el 70 % reportdé una enfermedad diarreica
hasta 12 semanas antes del inicio de los sintomas neuroldgicos. No se conoce
con exactitud la patogenia del sindrome, se piensa que el organismo infeccioso
induce una respuesta inmunoldgica, tanto de origen humoral como celular, que
debido a la forma homdloga de sus antigenos con los del tejido neuronal a nivel
molecular, produce una reaccion cruzada con componente ganglidsido de la

superficie de los nervios periféricos. ®

La reaccion inmune contra el antigeno “blanco” en la superficie de la membrana de
la célula de Schwann o mielina, resulta en neuropatia desmielinizante inflamatoria

5,8

aguda (85 % de los casos) 0 si reacciona contra los nédulos de Ranvier del

nervio motor (forma axonal). °

En apoyo a esta teoria estan los trabajos de Aspinal y Jacobs que han demostrado
titulos muy elevados de anticuerpos antigangliésidos GM1b y GQ1b, los cuales

estan presentes en los nervios periféricos y nervios craneales de pacientes con



SGB asociados a C. jejuni y en el sindrome de Fisher (forma clinica del SGB que
afecta a los nervios craneales también asociado con infecciones por C. jejuni),

respectivamente. °

Los anticuerpos séricos de antigangliésidos son encontrados en el 60% de los
pacientes con SGB. Anticuerpos GM1 o GalNAc-GDla podrian ser asociados a

SGB motor puro. °

Cuadro Clinico.-

Los sintomas iniciales consisten en sensacion de “adormecimiento” y “alfilerazos”
en los dedos de los pies y en las manos, y en ocasiones por dolor en la regiéon
lumbar baja o en las piernas, seguido de debilidad muscular que suele iniciarse en
los miembros inferiores para después afectar otros territorios. Esta debilidad es a
veces progresiva y puede afectar sucesivamente piernas, brazos, musculos
respiratorios y pares craneales, todo lo cual configura el cuadro clinico de paralisis

ascendente de Landry.

La afectacion de pares craneales ocurre en el 25 % de los casos, siendo la
paresia facial bilateral la mas caracteristica, aunque también pueden ocurrir

debilidad en los musculos de la deglucién, fonacién y masticacion. >*°

Los signos de disfuncion autonémica estan presentes en el 30 al 50 %, entre ellos

se encuentran:



- Arritmias (bradicardia, taquicardia paroxistica asi como asistolia).
- Hipotensién ortostatica.

- Hipertension arterial transitoria o permanente.

- lleo paralitico y disfuncién vesical.

- Anormalidades de la sudacion.
Las manifestaciones clinicas de debilidad de la musculatura respiratoria incluyen:

- Taquipnea mayor de 35 por minutos.

- Reduccion del volumen tidal en menos de 4mL/kg.

- Movimiento paradgjico abdominal

- Alternancia respiratoria (alternativa entre movimientos predominantemente

abdominales y los de la caja toracica durante la inspiracion) °
Criterios diagnosticos (Asbury et al, 1978-1990)

1. Pilar clinico.
2. Estudio del LCR.

3. Estudio electrofiosioldgico.

1. Hallazgos clinicos

e Debilidad muscular progresiva de mas de una extremidad. La debilidad
muscular se desarrolla rapidamente (gravedad maxima a las cuatro
semanas).

e Ausencia de reflejos de estiramiento.



e Simetria relativa.

e Signos y sintomas sensitivos relativamente leves.

e Pares craneanos: VIl par afectado en 50% (< 5% puede iniciarse por pares
craneanos.)

e La recuperacion comienza 2 a 4 semanas después de haber alcanzado la
gravedad maxima.

e Alteraciones autondémicas.

e Sin fiebre al comienzo de los sintomas neurolégicos.
2. Hallazgos en el LCR

- Disociacion albamino-citoldgica.
- Proteinas elevadas después de la primera semana.

- Células: no méas de 10 leucocitos por mma3. °

En el 90% de los casos el LCR presenta hiperproteinorraquia con menos de 10

células en el momento de mayor debilidad. *?

3. Hallazgos neurofisioldgicos

Velocidad de conduccion disminuida en 60% (no uniforme por caracteristica
segmentaria del proceso).

e Blogueo de conduccion en 80%.

e Aumento de latencias distales.

« Latencia de onda F aumentada o ausente. °



Los criterios diagnoésticos adaptados de Asbury y Cornblath, 1990

I. Criterios requeridos para el diagnostico

a. Debilidad progresiva. El grado de afectacion es muy variable, desde minima

debilidad en las piernas, con o sin ataxia, a paralisis total de las 4

extremidades, de tronco y bulbar, paralisis facial y oftalmoplejia.

b. Arreflexia osteotendinosa universal. Puede aceptarse una arreflexia distal e

hiporreflexia bicipital y patelar si se cumplen el resto de los criterios.

Il. Rasgos que apoyan fuertemente el diagndstico

a. Rasgos clinicos (por orden de importancia):

1)

2)

3)

4)

5)

6)

7

Progresion de la debilidad. 50% alcanzan la méxima debilidad en 2
semanas, 80% en tres y 90% en 4 semanas.

Afectacion relativamente simétrica. Puede haber alguna diferencia entre
ambos lados.

Sintomas y signos sensitivos leves.

Afectacion de nervios craneales. Debilidad facial en el 50% de los casos.
Los nervios Xll y I1X, asi como los oculomotores, pueden afectarse.
Recuperacion. Comienza tras 2-4 semanas. La mayoria se recupera en
meses.

Disfuncién autonOmica (taquicardia, hipotension postural, hipertension
arterial, signos vasomotores). Es de presencia y severidad variable.

Ausencia de fiebre al comienzo



b. Rasgos clinicos variantes (no van en orden de importancia):

1)

2)

3)

4)

5)

6)

Fiebre al comienzo.

Pérdida sensorial severa, con dolor. En los nifios el dolor es un sintoma
comun (47%).

Progresion mas alla de 4 semanas.

Cese de la progresion sin recuperacion o0 con secuelas permanentes
importantes.

Afectacion de esfinteres. Generalmente no se afectan pero puede haber
una paresia vesical transitoria.

Afectacion del Sistema Nervioso Central. Aunque ocasionalmente puede
haberla en el sindrome de Guillain-Barré, conviene descartar que se trate

de otro diagnéstico. "*°

El diagndstico diferencial sera descrito en los siguientes tres contenidos: causa de

pardlisis flacida aguda, formas clinicas de SGB y sindromes relacionados con el

SGB.

La poliomielitis anterior aguda ha sido histéricamente la enfermedad de

mayor peso en el diagnastico diferencial.

Aungque en México se ha erradicado la poliomielitis, gracias a los programas de

vacunacion, sin embargo, solo es valido para la polio producida por enterovirus de

la poliomielitis (Picornavirus). En la actualidad el sindrome de poliomielitis puede

ser causado por virus Echo 70, Coxsackie, y muy recientemente por el virus del

oeste del Nilo. Los casos iniciales de este ultimo grupo fueron diagnosticados

inicialmente como formas axonales de SGB. *

10



Clasificacion de gravedad del SGB.

En funcién de la clinica; Hughes los clasifica en escalas funcionales: °

Cuadro I: Escala funcional

Estadio Manifestaciones clinicas

1. Sintomas y signos leves, pero que le permiten desempefar
actividades de andar, correr con dificultad, vestirse, comer y aseo.

2. Puede caminar mas de 5 metros sin ayuda, pero no saltar, correr o
realizar actividades de cuidado personal.

3. Puede caminar mas de 5 metros pero con ayuda.

4. Esta en cama.

5. Necesita ventilacion asistida.

6. Muerte.

Como en otras neuropatias, o que marca la debilidad clinica definitiva es el grado

de lesion axonal, no la intensidad de desmielinizacion. Por ello las formas con

degeneracion axonal tienen peor prondéstico que la forma clasica desmielinizante;

tardan mas en recuperar la debilidad y pueden hacerlo de forma incompleta.

11,13

En el sindrome de Guillain Barre se identifican 4 variantes clinicas:

1. Polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda (PIDA)

2. Sindrome de Miller Fisher (SMF)

3. Neuropatia axonal motora aguda (NAMA)

4. Polineuropatia axonal sensitivo-motora aguda (PASMA) &

11




Cuadro Il. Variantes Clinicas del Sindrome de Guillan Barre.

PIDA SMF NAMA PASMA
: GQ1b (90%) GDla
0,

Anticuerpos Ig GM1 (30%) GML GM1(50%) GM1
_Cgm_pylobacter N N +65% +
jejuni
Ercoéemas en Altas /2sem Altas /1sem Altas /1sem Altas /1sem
Arreflexia + + + +
Paralisis

+ - + +
ascendente
Déficit sensitivo Leve No No Marcado
Insufuciencia +20% Raro +30% +50%
respiratoria
Ataxia Leve Grave Leve Leve
Oftalmoplejia Rara Presente Rara Rara
Afec_c 'on a otros VI 1(50%) Raro Raro Raro
nervios craneales

Rapid L.
Curso apido Rapido Prolongado Prolongado
fulminante

Gravedad Leve/moderada Leve/moderada Moderada/grave Grave
Recuperacién Réapida (80%) Variable Rapida (80%) Lenta

PIDA: Polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda

SMF: Sindrome de Miller Fisher

NAMA: Neuropatia axonal motora aguda

PASMA: Polineuropatia axonal sensitivo-motora aguda

El mas reconocido es el sindrome de Miller Fisher (SMF), caracterizado por ataxia,

arreflexia y oftalmoplejia externa, descrito por Collier en 1932 y por Miller Fisher

en 1956. 12
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Con el empleo de los criterios diagndsticos sugeridos por Asbury, se consideraron
variantes inusuales de SGB a aquellos casos que, aunque no cumplieron
estrictamente dichos criterios, presentaron polineuropatia monofasica aguda,
seguida por mejoria 0 remisibn de los sintomas, asociada a disociacion
albuminocitolégica y caracteristicas electrofisiolégicas compatibles con SGB; se

descartaron otras causas de neuropatia aguda.

Ropper presentd un grupo de pacientes adultos que no cumplian con los criterios
descritos por Asbury et al , a los que denominé variantes inusuales o regionales y
que incluian paralisis faringocervicobraquial (PFCB), paraparesia, ptosis palpebral
grave sin oftalmoplejia, paresia del VI par con parestesias y la combinacion de

SMFy PFCB. 112

En una revision de historias clinicas de 179 pacientes internados durante 12 afios
(de enero de 1993 a diciembre de 2004) en un hospital de Buenos Aires Argentina,
donde se incluyeron 20 pacientes, se presentaron las siguientes variantes

clinicas: *?

Polineuropatia craneal mdltiple: con el caso representativo de una paciente
adolescente, quien a la exploracion neurologico presento diplejia facial, paralisis
bilateral del VI par, voz nasal, hipomotilidad de la lengua y velo del paladar,
dificultad para la deglucion, con reflujo nasal de liquidos. LCR al séptimo dia de
evolucion: proteinas 260 mg/100 ml células 0/mm3. Velocidad de conduccién

motora (VCM) con Patron axonal.

13



Requiri6 asistencia respiratoria mecanica durante 22 dias. Tratamiento:
plasmaféresis, 6 ciclos a partir del cuarto dia del ingreso. A los 50 dias, el ultimo

control presentaba todavia debilidad facial leve.

Sindrome de Miller Fisher : Nifio de 21 meses con antecedente de catarro de vias
aéreas superiores, que consultdé por ptosis palpebral y diplopia. Examen
neuroldgico: oftalmoparesia externa bilateral, ataxia y arreflexia en miembros
inferiores (Msls), paresia del VIl par izquierdo. LCR normal. VCM con Patrén
desmielinizante primario. Tratamiento: gammaglobulina intravenosa (al sexto dia
de evolucion). Al alta presentaba todavia oftalmoparesia bilateral con ptosis
palpebral izquierda, fuerza normal en Msls, aunque persistia la arreflexia. A los 20

meses, el examen neurolégico era normal

Pardlisis faringocervicobraquial: Nifio de 8 afios con antecedentes de angina viral
gue comenzd con debilidad en regién proximal de miembros superiores (MsSs); a
las 24 horas se agrego diplopia con ptosis palpebral, y a los 2 dias disfagia, voz
nasal y debilidad en musculos cervicales. Examen fisico: ptosis palpebral bilateral,
debilidad facial y de los musculos masticatorios, afectacion de los pares IX, X y de
los flexores y extensores del cuello, con disminucion de la fuerza y arreflexia de
MsSs. LCR: proteinas 225mg/100mL, células 5/mm3. VCM Patrén desmielinizante

primario en nervio facial bilateral. Tratamiento: gammaglobulina endovenosa (al

14



décimo dia del inicio). Al mes presentaba menor debilidad en masculos cervicales

y deltoides, y a los 2 meses el examen neurologico era normal.

Combinacién de sindrome de Miller Fisher y paralisis faringocervicobraquial : Nifia
de 13 aflos que comenz6 con dolor en MMII; a las 48 horas, cefalea, marcha
ataxica, disfagia y disfonia. Examen fisico: ptosis palpebral izquierda, paresia del
VI 'y VIl par bilateral, debilidad de los musculos flexores del cuello, paresia del velo
del paladar y arreflexia rotuliana. LCR: proteinas de 46 mg/100 mL, células
3/mm3. EMG : Patrén desmielinizante primario. Se administr6 gammaglobulina
endovenosa y plasmaféresis. En el control a los 30 dias s6lo presentaba arreflexia

rotuliana, con resolucién del resto de los sintomas.

Paraparesia: Nifio de 6 afios, sin antecedentes de infeccion previa, comenzo con
dolor en miembros inferiores (Msls); dos dias mas tarde se agreg6 debilidad, que
progresé hasta impedir la marcha independiente. Examen fisico: disminucion de la
fuerza en Msls, tanto proximal como distal, con arreflexia rotuliana y aquilea; resto
del examen, normal. LCR: proteinas 89 mg/100 mL, células 2/mm3. VCM: Patrén
desmielinizante primario. Tratamiento: gammaglobulina endovenosa (a los 16 dias
del inicio). A los 21 dias se le dio el alta, con mejoria en la debilidad de Msls.

Ultimo control a los 5 meses de inicio: examen neuroldgico normal.

Ptosis palpebral grave sin oftalmoplejia: Nifia de 9 afilos con antecedente de
faringitis que comenz6 con dolor fulgurante en ambos pies; horas después se
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agrego ptosis palpebral izquierda. Al dia siguiente la ptosis palpebral era bilateral y
presentaba ligera dificultad en la marcha. Examen fisico: ptosis palpebral bilateral
con movimientos oculares normales, reflejo fotomotor presente, fuerza muscular
en region proximal de Msls disminuida (4/5) con arreflexia en miembros inferiores.
Cinco dias después se agregé inestabilidad emocional, disminucion del reflejo
nauseoso Yy debilidad de MsSs. LCR: proteinas 87 mg/100 mL, células 7/mma3.
VCM Patron desmielinizante primario. Sélo recibi6é tratamiento de sostén. A los 7

dias del ingreso presentaba examen neurologico normal.

Oftalmoplejia sin ataxia: Nifilo de 12 afios de edad sin antecedentes de
importancia, que comenzo con cefalea intensa, vomitos y a las 24 horas diplopia y
ausencia de movimientos oculares. Examen fisico: oftalmoplejia externa y ptosis
palpebral bilateral; resto de pares craneales y fondo de ojo normal, hipoarreflexia
generalizada con fuerza muscular conservada y sin ataxia. LCR (a 13 dias del
inicio) proteinas 85 mg/100 mL, células 0/mm3. VCM patron axonal. Recibid
gammaglobulina endovenosa. Al mes de inicio de los sintomas, el examen fisico

era normal.

Paresia del VI par con parestesias: Nifio de 4 afios con antecedente de catarro de
vias aéreas superiores, consultd por dolor en MMII y dificultad en la marcha, a lo
que se agreg0O posteriormente paralisis bilateral del VI par y arreflexia de MMII.

LCR (a 13 dias del inicio): proteinas 332 mg/100 mL, células 4/mm3. VCM Patron
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desmielinizante primario. Se realiz6 tratamiento con gammaglobulina endovenosa.

Recibio el alta a los 17 dias con marcha independiente y sin oftalmoparesia.

Saltatoria: Nifio de 13 afios con antecedente de faringitis, presentd debilidad de
Msls con dificultad para la marcha, a lo que se agregé posteriormente disfagia, voz
nasal y debilidad de musculos cervicales. Examen fisico: disminucion de la fuerza
en Msls y arreflexia, MsSs normales, afectacion de pares IX, X, Xl y Xll derecho.
LCR (a 10 dias del inicio): proteinas 280 mg/100 mL, células 8/mm3. VCM: Patrén
desmielinizante primario. A los 30 dias del comienzo del cuadro, la marcha y el

examen de los pares craneales era normal. *?

Diagnostico Neurofisioldgico.-

Aunque el diagnéstico del sindrome de Guillain- Barré es esencialmente clinico, es

obligado que cumpla los criterios neurofisioldgicos. ’

En los primeros dias, probablemente los parametros mas alterados sean la
ausencia de la respuesta F y del reflejo H, asi como la disminucion de la amplitud

del potencial motor. *3

Sin embargo, desafortunadamente, los estudios neurofisiologicos no son muy
sensibles en los primeros dias de la enfermedad, momento en el que hay que

tomar la decision del tratamiento. Una vez instaurado el cuadro, debe cumplir los
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criterios electrofisiologicos de desmielinizacion mas universalmente admitidos, los

de Cornblath, 1990. En la primera semana solo el 22% de los casos los cumplen.

La sensibilidad en la primera semana aumenta a un 60% si se emplean los
criterios del Dutch Guillain-Barré Study Group, 1995, y al 90% con los criterios de
Delanoe y cols (que como los anteriores, son variantes de los primeros); por lo
tanto, son estos ultimos los criterios que se proponen. Todos tienen en cuenta no

sélo la desmielinizacion sino también la afectacion axonal. "*

Criterios de Desmielinzacion (Delanoe y cols).

Presencia de al menos 4 de los siguientes criterios en 3 nervios (deben ser al

menos 2 nervios motores y uno sensitivo): ’
1. Reduccién de la velocidad de conduccion motora:

a. Menor del 80% del limite bajo de lo normal (LBN) si la amplitud es mayor
del 80% del LBN.

b. Menor del 70% del LBN si la amplitud es menor del 80% del LBN.

2. Blogueo parcial de la conduccion: Menos del 15% de cambio en la duracion del
potencial evocado motor (PEM), entre la estimulacién proximal y distal y mas del
20% de disminucion en la amplitud de pico a pico (o del area negativa) entre el

estimulo proximal y distal.

3. Dispersion temporal: Mas del 15% de cambio en la duracion del potencial entre
la estimulacion proximal y distal.
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4. Latencias distales motoras prolongadas:

a. Latencia mayor que el 125% del limite alto de la normalidad (LAN) si la
amplitud del PEM es mayor del 80% del LBN.
b. Latencia mayor del 150% del LAN si la amplitud del PEM es menor del 80%

del LBN.

5. Ondas F Ausencia 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).

6. Velocidad de conduccion sensitiva:  La misma definicion que la referida para

los nervios motores.

7. Disminucion de la amplitud del potencial evocado motor (PEM) o del potencial

sensitivo, debiendo ser menor del 80% del LBN. ’

Tratamiento.-

Todo paciente debe ser ingresado a una unidad hospitalaria, como manejo de
soporte se debe dar un adecuado monitoreo respiratorio, hemodinamico,

nutricional, metabdlico, y de la debilidad motora. ’
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Que Pacientes Tratar.

Aungue la evolucién es en general un poco mejor en nifios que en adultos, la
patogenia de la enfermedad y el resultado de las IgG y de la plasmaféresis es la
misma, por lo tanto las pautas de tratamiento no tienen por qué diferir de las del
adulto. Debe establecerse el diagndstico y tomar la decisién de tratar lo antes

posible. Se pueden considerar tres tipos de evolucion precoz de la enfermedad:

1. Empeoramiento en la situacion funcional: si ya estd en el estadio tres
conviene tratarla (IgG IV o plasmaféresis), lo antes posible tras diagnosticar
el SGB.

2. Curso estable, tras el empeoramiento inicial: ante la previsible evolucion
benigna y una vez estabilizado el cuadro, la actitud sera de vigilancia. Sdlo
se tratara en caso de retroceso funcional.

3. Mejora progresiva: en estos casos no es preciso tratar con Ig G o

plasmaféresis. *?

Tras comenzar el tratamiento todavia de una cuarta a una tercera parte de los
casos pueden mostrar deterioro durante unos dias. No es, por tanto, apropiado
cambiar de uno a otro tratamiento. Mientras no dispongamos de otra informacion,

conviene completar el tratamiento iniciado, sin cambiar a otro. *4*3
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Criterios de ingreso a unidad de cuidado intensivo pediatrico (UCIP). *
Se recomienda en:

- Compromiso del ritmo: bloqueo o bradicardia.

- Rapida progresion de debilidad

- Infeccion (sepsis, neumonia)

- Taquiarritmias

- Indicacion de monitoreo continuo

- Complicaciones: trombosis venosa profunda, tromboembolismo pulmonar,
infarto agudo del miocardio)

- Aérea (insuficiencia respiratoria)

- Labilidad hemodinamica

- Otras indicaciones incluyen:
- Sindrome de Miller Fisher.

- Variantes clinicas con compromiso de nervios craneales.

Del 20-30% de los pacientes se ingresan a UCIP. "®

Manejo especifico: Inmunoterapia.

Las inmunoglobulinas intravenosas y la plasmaféresis son Utiles, en etapas

tempranas, teniendo como indicaciones:

- Empeoramiento en la situacion funcional o Estadio inicial 3.

- Compromiso bulbar.
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En las formas leves, capaces de caminar, no hay consenso si deben o no ser
tratadas con inmunoterapia, hay autores que sugieren que seria innecesario si en
la segunda semana no pierden la deambulacion. Entre ambas terapias
(inmunoglobulinas, plasmaféresis) los ultimos ensayos clinicos, realizados en
Europa y Norteamérica, no muestran diferencias significativas, no estando

indicado su empleo combinado.

Contraindicaciones absolutas de la inmunoterapia:

- Deficiencia selectiva de IgA.

- Anafilaxia luego de iniciar la infusion de IgG intravenosa.

Contraindicaciones relativas:

- Falla renal.

- Insuficiencia cardiaca congestiva.

Dosis: inmunoglobulinas por via intravenosa: 400 mg/Kg/dia durante cinco dias, o
2 g/kg en un dia (a elegir). En nifios se prefiere el uso de inmunoglobulinas por su
tolerancia, en planes de 2 g/kg en dos dias. Las recaidas en nifios son raras, y en

estos casos se recomienda repetir el mismo tratamiento *#

El analisis de ensayos ramdomizados muestra que la plasmaféresis y las
inmunoglobulinas intravenosas (IgG 1IV) mejoran y aceleran la recuperacion

respecto al tratamiento conservador en nifios y adultos, aunque no disminuyen la
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mortalidad. El empleo de ambas combinadas en un mismo paciente no

proporciona, sin embargo mejores resultados. ’

Puesto que ambas son igualmente caras y efectivas, la eleccion de una u otra se
haré por la experiencia o facilidad de disposicion de plasmaféresis. No hay hasta
el momento ensayos ramdomizados con plasmaféresis en nifilos menores de 12
afios. Un estudio comparativo de IgG IV y plasmaféresis en nifios mostro mas

rapida mejoria con 1gG IV. ’

El nUmero minimo de plasmaféresis eficaz es de dos recambios. En los casos
leves (estadio funcional de 2 o 3), basta con dos sesiones, y la evolucion con ellas
es mejor y mas rapida que sin ellas. Los casos moderados (estadio 4) evolucionan
mejor con cuatro recambios que con dos. Los casos graves (estadio 5) requieren
cuatro recambios y su evolucion no mejora al aumentar a seis. Los recambios son

de unos 40 cm3/kg cada uno y se administran en dfas alternos. ****

Sin embargo se reporta también que la plasmaféresis tiene un riesgo de
complicaciones algo mayor, y es mas molesta, por lo que, en general, es
recomendable comenzar con las inmunoglobulinas y dejar a la plasmaféresis

como una alternativa en caso de fracaso o de recaida. ’
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Corticosteroides.-

Actualmente no estan indicados, si bien fueron controvertidos, y en los ultimos
afnos el grupo holandés de Van Koningsveld postul6 que existe un efecto positivo
sinérgico con la inmunoglobulina intravenosa, aunque los resultados no mostraron

diferencias significativas. °

En una revision sistématica de Cochrane de estudios sobre tratamiento con
corticosteroide y hormona adrenocorticotropica en pacientes con SGB, se
incluyeron 6 estudios ramdomizados que incluian 195 pacientes tratados con

esteroide y 187 pacientes el grupo control.

No hubo diferencias significativas entre los pacientes con esteroide y el placebo en
la primera ni en la segunda medicion, tampoco en el tiempo de recuperacion para
caminar sin ayuda, retiro de la ventilacion, discapacidad después de 1 afio,

mortalidad ni complicaciones. **

La pulsoterapia de metilprednisolona (500 mg/dia durante cinco dias) no ha
mostrado mejoria respecto al placebo en un gran ensayo doble ciego. Tampoco

han dado buen resultado los corticosteroides orales.
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Pronéstico.-

Aunque la debilidad no sea clinicamente apreciable, puede persistir,
permanentemente o por muchos afios, cierta disminucion de la velocidad de
conduccion nerviosa y de la amplitud del potencial motor distal. Como en otras
neuropatias, lo que marca la debilidad clinica definitiva es el grado de lesién
axonal, no la intensidad de la desmielinizacién. Por ello las formas con
degeneracion axonal tienen peor prondéstico que la forma clasica desmielinizante;
tardan mas en recuperar la debilidad y pueden hacerlo de forma incompleta. En
general se han descrito como de peor evolucion los casos con serologia positiva a
C. jejuni, que corresponden a formas axonales, aunque no en todas las

publicaciones. **°
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1.2. Planteamiento del Problema.-

Se establecieron las siguientes Preguntas de Investigacion:

¢, Cual es la frecuencia de presentacién de los pacientes del Hospital Pediatrico
Legaria de Marzo del 2006 a Marzo del 2011 con diagnéstico de Sindrome de

Guillain Barre?

¢, Cuales son las manifestaciones clinicas de los pacientes ingresados al Hospital
Pediatrico Legaria de Marzo del 2006 a Marzo del 2011 con diagndstico de

Sindrome de Guillain Barre?

¢ Qué tratamiento fue utilizado en los pacientes ingresados al Hospital Pediatrico
Legaria de Marzo del 2006 a Marzo del 2011 con diagnéstico de Sindrome de

Guillain Barre?

26



1.3. Justificacion.-

El Sindrome de Guillan Barre es una polirradiculoneuropatia postinfecciosa
inflamatoria aguda de baja incidencia global, siendo el Hospital Pediatrico Legaria
el unico de la Secretaria de Salud del Distrito Federal de referencia Neurologica,
por lo que la demanda de pacientes con dicho diagnostico es mayor que en otras

unidades pediatricas de la red.

Tomando en cuenta esto, serd relevante identificar la frecuencia, los factores
asociados y comparar dicha recopilacion de datos en los ultimos 5 afios con lo
referido en la literatura, incluyendo el periodo de primavera del aiilo en curso ya

gque en esta época se reporta como de mayor incidencia a nivel mundial.
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1.4. Objetivos

1.4.1. General

Conocer la frecuencia y los factores asociados al sindrome de Guillain Barre en

pacientes del Hospital Pediatrico Legaria durante los ultimos 5 afios.

1.4.2.

Especificos:

Conocer la frecuencia de presentacion clinica de Sindrome de Guillan Barre
en pacientes del Hospital Pediatrico Legaria en 5 afios

Describir los factores asociados al Sindrome de Guillan Barre en pacientes
del Hospital Pediatrico Legaria

Describir la frecuencia de asociacion Sindrome de Guillain Barre con
antecedente de cuadro infeccioso.

Conocer las principales zonas geograficas de procedencia de pacientes con
Sindrome de Guillan Barre.

Conocer con que tipo de tratamiento se ofreci6 a los pacientes con

Sindrome de Guillan Barre en pacientes del Hospital Pediatrico Legaria.
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2.1.

2.2.

MATERIAL Y METODOS

Disefo del estudio.-

Se realizé un estudio del area clinica, de tipo observacional, transversal,

descriptivo y retrospectivo.

Universo y muestra.-
Se consideré un censo de todos los expedientes clinicos con los

siguientes criterios:

Criterios de Inclusién: Todos los expedientes de pacientes con
diagnostico de Sindrome de Guillan Barre de ambos géneros en edad

pediatrica durante el periodo del 01-03-06 al 31-03-11

Criterios de Exclusion: Expedientes de pacientes con paralisis flacida

debida a otras patologias

Criterios de Eliminacion: Expedientes incompletos, Expedientes de

pacientes con sospecha de Sindrome de Guillan Barre y que durante su

estancia se descarto el diagnostico.
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2.3.

Variables.-

Se consideraron las siguientes variables de estudio:

VARIABLE TIPO DEFINICION OPERACIONAL ESCALA DE MEDICION CALIFICACION ANALISIS /
(indice / indicador) CONTROL
Sexo Caracteristicas genotipicas del individuo Cualitativa nominal Masculino Porcentaje
Femenino estratificacion
Edad Tiempo transcurrido desde el nacimiento Cuantitativo discontinua Numero de afios Media, DS
hasta el momento del diagnostico.
Estado de procedencia Ubicacién geografica de origen Cualitativa nominal Estado de procedencia Porcentaje
Hospital de referencia Unidad hospitalaria donde fue atendido | Cualitativa nominal Unidad de referencia Porcentaje
como primer contacto y ante la sospecha
diagnostica fue trasladado a HPLegaria
Antecedente de infeccién Describir la presencia de cuadro infeccioso | Cualitativa nominal Si Porcentaje
° a cualquier nivel No
Antecedentes personales é_ Patologia previa al inicio del Sindrome de | Cualitativa nominal Si Porcentaje
patoldgico % Guillain Barre No
Manifestaciones clasicas 2 Alteraciones neuroldgicas que se presentan | Cualitativa nominal Fuerza, Porcentaje
E en los pacientes con sindrome de Guillain Trofismo
§ Barre Reflejos
3 Tono muscular
Afectacion de nervios craneales § Alteracion en la funcion sensitivo o motora | Cualitativa nominal Si Porcentaje
% de los 12 nervios craneales No
Esquema de vacunacion S Aplicacién de vacunas completa para la | Cualitativa nominal Si Porcentaje
completo con cartilla 1—83 edad con cartilla presentada No
Realizacion de Puncién lumbar £ Procedimiento de puncién lumbar realizada | Cualitativa nominal Si Porcentaje
E durante su hospitalizacién No
Puncién lumbar con disociacién :§ Resultado de puncién lumbar con respecto | Cualitativa nominal Si Porcentaje
albumino/citoldgica % al nimero de células y proteinas No
Estudio de neurofisiologia S Realizacion de estudio de velocidad de | Cualitativa nominal Si Porcentaje
g conduccién nerviosa No
Resultado de estudio de q% Reporte del estudio de velocidad de | Cualitativa nominal Dafio axonal Porcentaje
neurofisiologia é conduccién nerviosa y onda F Desmielinizante
Tratamiento Manejo intrahospitalario especifico | Cualitativa nominal Sintomatico Porcentaje
farmacolégico durante su estancia Esteroide
Gamaglobulina
Plasmaferesis
Dias de estancia intrahospitalaria Nimero de dias que permanecié | Cuantitativa discontinua Numero de dias Media, DS
hospitalizado
Estancia en sala de terapia Numero de dias que permaneci6 en unidad | Cuantitativa discontinua Numero de dias Media, DS
intensiva de cuidados intensivos
ventilacion mecénica asistida Uso de ventilacion mecénica asistida Cualitativa nominal Si Porcentaje
No
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2.4 Instrumento de medicidén.-

Se elaboré una Cédula de recoleccion de datos del expediente clinico

2.5 Plan de Tabulacién y analisis estadistico.-

Porcentaje, razén, media, mediana, moda, desviacion estandar y varianza.

Se elabor6 una base de datos en paquete Excel

NUMERO DE
EXPEDIENTE

Edad

Sexo

Lugar de
nacimiento

y
residencia

Antecedente
de infeccion

Esquema
de
vacunacion
completo

Resultado
de
puncion
lumbar

Resultado
de
velocidad
de
conduccién
nerviosa

Tratamiento

Dias de
estancia
intra-
hospitalaria

2.6 Riesgo del estudio

Sin riesgo. Conforme a la Ley General de Salud
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. RESULTADOS

Se revisaron 48 expedientes clinicos de pacientes con diagnéstico de Sindrome
de Guillain Barre de ambos géneros en edad pediatrica durante el periodo del 01-
03-06 al 31-03-11. Se excluyeron expedientes de pacientes con paralisis flacida
debida a otras patologias y 20 expedientes que no se encontraban en archivo
clinico. Se eliminaron expedientes incompletos y de pacientes con sospecha de

Sindrome de Guillan Barre y que durante su estancia se descarto el diagndstico.

Se presentaron entre 5 y 10 casos por afo, con una aparente tendencia al

incremento en el niumero de casos. (Figura 1)

Con relacién a la distribucién por género, predominaron los hombres con 29 casos
(Figura 2), La media de edad fue de 7.9 afios, mediana de 8.1, desviacién

estandar de 1.5 y varianza de 2.3.

El Estado de procedencia fue principalmente el Estado de Meéxico,
especificamente municipio de Naucalpan, y del Distrito Federal la delegacion de

Iztapalapa y Gustavo A. Madero (Figura 3)

El 75% de los pacientes fueron referidos de otra unidad, el resto atendidos en el
servicio de urgencias del hospital en estudio. Asimismo, los hospitales de donde

se refirid la mayor parte de pacientes fueron en orden descendente: Hospital
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Pediatrico Moctezuma, Hospital Pediatrico Villa, Hospital General del Estado de

México y Hospital Pediatrico Iztapalapa. (Figura 4)

El 69% de los pacientes presentaron cuadro infeccioso, principalmente infeccion

respiratoria aguda o gastroenteritis probablemente infecciosa (Figura 5).

Como antecedentes de importancia, se reportaron 11 casos de varicela, siendo

éste el principal factor asociado al Sindrome de Guillain Barre (Figura 6)

La presentacion clinica fue alteracion en la fuerza, los reflejos osteotendinosos, el
tono muscular, seguido de la sensibilidad. En todos los pacientes se reporto
disminucién en fuerza y reflejos de grado variable. (Figura 7). La alteracion de

pares craneales, solo en 4 casos se manifesto, del lll al XII par craneal.

Con respecto al esquema de vacunacién, cada vez se reportan mas casos con
cartila completa para la edad reportada en el expediente; sin embargo en los
altimos dos afios, no en todos los expedientes se hizo referencia a este dato.

(Figura 8)

Al 50% de los pacientes se les realiz6 puncion lumbar, en cuyos resultados, la
media de proteinas fue 87.7, mediana de 83, desviacion estandar de 24.1 y
varianza de 579.5; la media de células fue 2.6, mediana 1.9, desviacion estandar

1.8 y varianza 3.3. (Cuadro III),
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En 43 pacientes se realiz6 estudio de neurofisiologia, velocidad de conduccion
nerviosa, de los cuales 4 fueron reportados como degeneracion axonal, 15 de tipo
desmielinizante, 4 de tipo mixto, 5 resultados anormales no concluyente de
predominio axonal o desmielinizante, 3 sin cambios periféricos que apoyen
polirradiculoneuropatia. En 4 reportes se document6 la variedad Sindrome de
Miller Fisher (SMF), 6 resultados de polineuropatia inflamatoria desmielinizante
aguda (PIDA) y 2 casos con neuropatia axonal motora aguda (NAMA), dentro de

las variantes clinicas del sindrome. (Figura 9)

De las modalidades de tratamiento se emplearon: esteroide a 19 pacientes (40%),
inmunoglobulina a 15 pacientes (31%), inmunoglobulina mas esteroide 5 pacientes

(10%), sintomatico 9 pacientes (19%). No se realiz6 plasmaféresis. (Figura 10)

De todos los pacientes hospitalizados se encontré un minimo de 3 dias y maximo
de 56 dias, con media de 10.2 dias, con mediana de 7.7, desviacion estandar de

5.6 y varianza de 31.4.

Solo 10 pacientes (20%) necesitaron manejo en la Unidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos (UCIP) y de estos 8 ameritaron ventilacion mecanica asistida.

(Figura 11)

De los 48 pacientes 2 fallecieron y 19 continuaron seguimiento en rehabilitacion.

(Figura 12)
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V. DISCUSION

En los mas de 100 afios desde la primera descripcion del Sindrome de Guillain
Barre, se han obtenido muchos progresos en relacién al estudio de su etiologia y

tratamiento.

En el presente trabajo de investigacion se reportaron durante un periodo de 5
afios, 48 pacientes con Sindrome de Guillain Barre, con 8 casos en promedio
anuales, sin embargo cabe destacar que durante el afio 2011 de los meses enero

a marzo se reportaron 10 casos, con una aparente tendencia.

Del total 60% fueron hombres y 40% mujeres, lo que coincide con lo reportado en

la literatura como una mayor frecuencia en sexo masculino.

El 69% de los pacientes presentd un cuadro infeccioso en su mayoria de origen
respiratorio, con un porcentaje mayor a lo referido en estudios previos. No se

contaban con medios de cultivo especiales para aislar el germen especifico.

Se reportd antecedente de varicela en el 23% de los expedientes revisados. No
en todos se refirid la cartilla de vacunacion para encontrar como factor asociado

alguna inmunizacion.

La presentacion de signos y sintomas coincidié con el pilar clinico de los criterios
diagnosticos estandarizados, cabe mencionar que en mdultiples expedientes los

datos clinicos no se detallaban desde el ingreso sino en notas subsecuentes.
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Dentro de los métodos diagnésticos utilizados y sus respectivos resultados
concordaron con lo ya referido en estudios previos, en los 24 pacientes que se
realizé puncion lumbar el reporte no difirié de la literatura, encontrando disociacién
albumino citoloégica, con un maximo de 6 células. El reporte de neurofisiologia
demostré en su mayoria tipo desmielinizante motor que apoya lo ya investigado,

asi como 12 casos con variantes clinicas del SGB.

En el tratamiento especifico de los casos se menciona el uso de esteroide, el cual
no esta indicado; sin embargo, se observo su prescripcidon casi exclusiva, de forma
intrahospitalaria y ambulatoria en pulsoterapia, a partir de 2 afios y anteriores. No

se realizaron recambios de plasmaféresis por no contar con el recurso.

Como se ha mencionado puede haber afeccién de algunos nervios craneales y
mas aun de la inervacion de los musculos de la respiracion, por ello su importancia
de hospitalizacion para vigilancia. La media de dias de estancia de nuestros

pacientes ingresados fue de 10.2dias.

El 20% ingreso a UCIP, mismo porcentaje referido en las revisiones bibliograficas,
el 16% (8 pacientes) estando en esta sala, ameritaron ventilacion mecéanica

asistida, con 2 casos de neumonia asociada a ventilador.

De estos pacientes criticos, 2 fallecieron, con una mortalidad de 4%

discretamente menor a la referida.
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V. CONCLUSIONES

Dentro de nuestra investigacién se encontraron datos clinicos y paraclinicos que

no difieren a lo referido en la literatura nacional e internacional.

Especificamente en la unidad hospitalaria donde se realiz6é la investigacion, se
cuenta con una incidencia elevada de casos comparada con otras unidades de la

Secretaria de Salud del Distrito Federal.

Como Unico factor asociado se encontré antecedente de varicela.

Se observo una mayor relacion con cuadros infecciosos de lo consultado.

Los métodos de apoyo diagndstico utilizados (puncién lumbar, velocidad de

conduccion) tampoco difirieron de las revisiones cientificas.

Los signos constantes en todos los pacientes fueron alteracion en fuerza y reflejos

de estiramiento ademas de las especificas para las variantes clinicas.

Con respecto al tratamiento se observo evidente disminucién del uso de esteroide
en los dltimos 2 afios, con utilizacion Unicamente de inmunoglobulina o

sintomatico, sin recambios de plasmaféresis.

Existieron limitantes para complemento diagndéstico y terapéutico en dicha unidad,
sin que esto empeorara la evolucion o impidiera un adecuado manejo de los
pacientes, por lo que seria util contar con recursos tales como medios de cultivo
especiales, determinacion de anticuerpos antigangliésidos y/o equipar Yy

acondicionar un &rea para plasmaféresis.
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ANEXOS
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Figura 3. Estado de Procedencia de los pacientes
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Figura 4. Hospitales de referencia
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Figura 5. Presencia de cuadro infeccioso
precedente
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Figura 7. Presentacion de
manifestaciones clinicas
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Cuadro lll. Analisis estadistico del resultado de puncion lumbar.

Punciéon Lumbar Proteinas Células
Media 87.6 2.6
Mediana 83.0 1.9
Moda NA NA
Desviacion estandar 24.1 1.8
Varianza 579.5 3.3

Figura 9. Resultado de neurofisiologia
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Figura 10. Modalidad de tratamiento
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Figura 11. Pacientes en Unidad deTerapia
Intensiva

Total hospitlizados Ingresados a UTIP

44



Figura 12. Pacientes que ameritaron
ventilaciéon mecanica
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