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NEUROFISIOLOGICAS DEL SiNDROME DE GUILLAIN BARRE EN ADULTOS”
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ENRIQUE AMAYA SANCHEZ INVESTIGADOR ASOCIADO 1 (2), RAUL
CARRERA PINEDA INVESTIGADOR ASOCIADO 2 (3).

(1) RESIDENTE DE NEUROLOGIA. HOSPITAL DE ESPECIALIDADES DEL
CENTRO MEDICO NACIONAL SIGLO XXI (HE CMN SXXI)

(2) MEDICO ADSCRITO AL SERVICIO DE NEUROLOGIA HE CMN SXXI

(3) JEFE DEL SERVICIO DE NEUROLOGIA HE CMN SXXI

1.- RESUMEN: El sindrome de Guillain-Barré (GBS) es una causa importante de
paralisis neuromuscular aguda.(!. En México se han realizado estudios
relacionados con epidemiologia, variantes clinicas, pero pocos las han relacionado
con el pronostico).

OBJETIVO: Describir el pronéstico funcional a 30 dias de las variantes
neurofisiolégicas de los pacientes con diagndstico de Sindrome de Guillain Barré
en el Hospital de Especialidades del Centro Médico Nacional Siglo XXI.
MATERIAL, PACIENTES Y METODOS: Se realizo un estudio observacional,
descriptivo, de cohorte retrolectiva, en pacientes con diagnéstico de SGB en
Hospital de tercer nivel, de marzo del 2012 a abril de 2016.

RESULTADOS: EI patron axonal predominé en nuestra poblacion. Los pacientes
con patrén axonal que desarrollaron discapacidad fue 14 dias (IC 95% 11.8-16.7).
A diferencia de los pacientes con patron desmielinizante, quienes se mantuvieron
sin discapacidad en menor numero y dias (mediana 20.4 con IC 95% 13.4-18.2
dias) con p=0.023.

ANALISIS Y CONCLUSIONES: en nuestra poblaciéon estudiada tuvo mayor
prevalencia la variante axonal, asociandose a presentacidn clinica mas grave con
peor prondstico y mayor puntuacion en las escalas de discapacidad para SGB a
30 dias de seguimiento.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Guillain Barré, caracteristicas

neurofisiolégicas, prondstico.
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INTRODUCCION

2.- ANTECEDENTES

A. DEFINICION

El Sindrome de Guillain-Barré (GBS) es una neuropatia periférica aguda mediada
inmunologicamente, post-infecciosa caracterizada por debilidad rapidamente
progresiva y pérdida sensorial, generalmente seguida de una recuperacion clinica
lenta. El GBS es heterogéneo en la severidad de la discapacidad neurolégica y el

pronostico. ()

El mimetismo molecular y la respuesta inmunologica de reaccion cruzada
desempefian un papel crucial en su patogénesis, al menos en aquellos casos con
precedente de infeccion por Campylobacter jejuni con presencia de anticuerpos
contra gangliésidos. ()

B. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia del Sindrome de Guillain-Barré (GBS) en paises occidentales oscila
entre 0,89 a 1,89 casos (mediana: 1.11) por cada 100, 000 personas-afo, a pesar
de un aumento del 20% por cada 10 anos después de la primera década de la
vida. La proporcion de hombres y mujeres del sindrome es 1.78 (intervalo de
confianza del 95%, 1,36 a la 2.33). @

Dos tercios de los casos son precedidos por sintomas relacionados con un
proceso infeccioso del tracto respiratorio alto o gastrointestinal. El agente
infeccioso mas frecuentemente identificado, asociado con el desarrollo posterior
del sindrome de Guillain-Barré es Campylobacter jejuni hasta en un 30% de los
casos, mientras que, citomegalovirus se ha identificado hasta en el 10% de los
casos. @



La incidencia del Sindrome de Guillain-Barré se estima en 0,25 a 0,65 por 1.000
casos de infeccion por C. jejuni, y 0.6 a 2.2 por 1.000 casos de infeccion por
Citomegalovirus primario. Otros agentes infecciosos con una relacioén bien definida
para el Sindrome de Guillain-Barré son el virus de Epstein-Barr, el virus de la

varicela-zoster, Mycoplasma pneumoniae, entre otros. )

1. Factores de riesgo ambientales: El medio ambiente juega un rol en la
determinacion del riesgo para el desarrollo del GBS. Se describen los

siguientes factores con evidencia mas sélida de participacion:

"1 Campylobacter jejuni: EI GBS es una enfermedad post-infecciosa, y
aproximadamente dos tercios de los pacientes refieren como precedente
la presencia de sintomas sugerentes de enfermedades infecciosas. El
GBS consiste en varios fenotipos que estan asociados con tipos
especificos de procesos infecciosos precedentes. La enteritis por
Campylobacter jejuni es la infeccibn bacteriana predominante
identificada previa al desarrollo del Sindrome de Guillain-Barré. @)

Las infecciones por C. jejuni se asocian con la variante axonal motora
pura de SGB, la cual es grave y tiene un mal prondstico. La infeccién
por C. jejuni induce la produccion de anticuerpos de reaccion cruzada
con los gangliésidos nerviosos que estan relacionados con el dafio en
los nervios). @)

Teniendo en cuenta el papel crucial de las infecciones por C. jejuni en la
fisiopatologia del SGB, la hipotesis planteada consiste en que esta
enfermedad puede ser mas frecuente en los paises con una alta
incidencia de diarrea y una mala infraestructura higiénica. )

En un estudio realizado en Bangladesh los resultados de los estudios
electrofisioldgicos mostraron que el 67% de los pacientes tenian una
variante axonal del GBS, de los cuales, el 14% de los pacientes
fallecieron, y el 29% permanecieron con discapacidad grave durante el
periodo de seguimiento. )

La serologia positiva para C. jejuni fue encontrada en una alta
frecuencia (57%). La infeccion por C. jejuni se asocid significativamente
con la presencia de anticuerpos séricos contra los gangliésidos GM1 y



GD1a, con la neuropatia axonal, y con una mayor discapacidad. )

Citomegalovirus. La infeccion por Citomegalovirus (CMV) es la
infeccion por el virus mas comun asociada con el SGB, siendo
identificado en el 10 a 15% de los pacientes por la presencia de
anticuerpos IgM especificos de CMV. ¢4

La presencia de anticuerpos especificos IgM de CMV, puede no ser
indicativa de infeccién primaria, ya que también se produce durante la
reactivacion o reinfeccion. Los mecanismos de patogénesis y
consecuencias inmunoldgicas son significativamente diferentes en estos
dos casos. 4

Después de la infeccién primaria, los anticuerpos especificos IgG de
CMV aumentan rapidamente a titulos altos. EI mimetismo molecular,
que fue propuesto para ser un mecanismo importante en la patogénesis
del Sindrome de Guillain Barre y la reactividad cruzada de anticuerpos
especificos de CMV con estructuras neuronales se cree que son mas
probables en la infeccién primaria por CMV, que en el curso de la
reactivacion del virus debido a la menor afinidad anticuerpo-
especificidad temprana después de la infeccion. )

Durante los episodios de reactivacion del virus, el CMV se elimina
rapidamente de la sangre por los mecanismos de respuesta inmune
especifica del virus. Los periodos de viremia por CMV son
excepcionalmente raros en individuos inmunocompetentes, mientras
que son comunes en los receptores inmunosuprimidos de trasplantes de
organos. )

Sorprendentemente, se ha demostrado la presencia de ADN-CMV
especifica en el suero de un tercio de CMV-seropositivos (es decir,
anticuerpos especificos detectables de IgM, IgG o ambos de CMV) de
los pacientes con SGB sin inmunodeficiencia conocida. )

Virus de Epstein Barr: La mayoria de las infecciones por el virus
Epstein-Barr (VEB) se producen principalmente durante la nifiez o
adolescencia y suelen ser asintomaticas o bien, enfermedades no
especificas. Mas del 95% de los adultos tienen seroprevalencia del virus
de Epstein Barr. ©



La primoinfeccion en adolescentes o adultos jovenes puede resultar en
mononucleosis infecciosa. ©®)

Sin  embargo, un 0.37-7.3% de los pacientes pueden tener
complicaciones neuroldgicas, tales como meningoencefalitis y
meningitis. EI Sindrome de Guillain-Barré (GBS) es una complicacion
neurolégica poco comun que puede ocurrir en pacientes con
mononucleosis infecciosa. ©®)

Soélo ha habido algunos reportes de casos de SGB asociado a
mononucleosis infecciosa, donde se han producido manifestaciones
clinicas graves, complicaciones o resultados pobres, tales como
aumento de la mortalidad o secuelas. ©

Virus de la Influenza: Se llevaron a cabo entre 1978 y 2009 varios
estudios obteniéndose resultados contradictorios. Aunque los
mecanismos bioldgicos responsables de la asociacion entre la
vacunacion contra influenza y el GBS siguen sin resolverse. ©)

Durante la pandemia de la gripe en el 2009, la posible relacion entre la
vacunacion contra la influenza y el GBS destacé en forma especial
debido al rapido desarrollo y aplicacion de las vacunas contra el virus de
la pandemia de gripe A/[H1N1 (parcialmente de origen porcino como en
1976). ©

En el 2010 un estudio prospectivo de casos y controles se puso en
marcha en lItalia para analizar la relacion entre la exposicion a la
vacunacion de la gripe estacional y la posterior aparicion de SGB. El
estudio incluyé 176 casos de SGB de varios centros neurolégicos, de
edades comprendidas entre los 18 y 86 afios. La vacunacion antigripal
se asocio con el desarrollo de SGB, con un riesgo relativo de 2.1 (IC del
95%: 1.1-3.9). De acuerdo con estos resultados, el riesgo atribuible en
los adultos varia de dos a cinco casos de SGB por 1, 000, 000 vacunas
con incidencia que van desde 0.81 a 1.89 casos por 100.000 personas-
ano. ©



C. FISIOPATOLOGIA E INMUNOPATOLOGIA

Hasta hace 20 afios el Sindrome de Guillain-Barré fue considerado como un
trastorno homogéneo, el resultado variaba segun la gravedad. Sin embargo, el
reconocimiento de fenotipos clinico-patologicos distintos cambid la vision de la
enfermedad. Hasta el momento, los principales fenotipos se denominan
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda y neuropatia axonal motora
aguda.(”

Las variantes clinicas tales como el sindrome de Miller Fisher se clasificaran en la
familia de trastornos del Sindrome Guillain-Barré. ()

Como se muestra en términos descriptivos, la lesidon inmunoldgica se lleva a cabo
especificamente en la vaina de mielina y en los componentes de las células de
Schwann relacionados con la polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda,
mientras que en neuropatia axonal motora aguda, en las membranas del axén del
nervio (axolemma) en si son el objetivo principal de lesion de la reaccién
inmunologica. "

La clasificacidon en la neuropatia axonal motora aguda o la polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda se basé primero en estudios electrofisioldgicos
y patolégicos, y fue apoyada posteriormente por la identificacion de biomarcadores
de anticuerpos especificos para la neuropatia axonal motora aguda, dirigidos
contra los gangliésidos de la membrana neuronal (especialmente GM1 y GD1a). ®

Esta polarizacion ha sido la piedra angular sobre la que se basan muchos estudios
clinicos y basicos detallados, muchos de los cuales se realizaron en las cohortes
de Asia, donde la neuropatia axonal motora aguda parece ser mas frecuente que
en Europa occidental, debido en parte a los diferentes patrones geograficos de
infeccién por C. jejuni. ™

Sin embargo, esto no puede dar toda la explicacién de que en Reino Unidoy en lo
Paises Bajos, al menos, el 25% de los casos de Sindrome de Guillain-Barré son
precedidos por una infeccién por C. jejuni, sin embargo, los casos de neuropatia
axonal son proporcionalmente menos de los de polineuropatia desmielinizante, un
hallazgo que no se puede explicar por las diferencias en ensayos serologicos
como lo han demostrado los estudios comparativos. ()

En paralelo, y en parte debido a la dicotomizacion del sindrome de Guillain-Barré
en neuropatia axonal motora aguda y polineuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda, la evidencia existente ha podido comprobar que principalmente el trastorno



es mediado por la inmunidad de tipo humoral, en lugar de un trastorno mediado
por células T, al menos en la fase progresiva de lesion del nervio. ()

La medida en que las células T podrian estar involucradas en la fase de induccién
de la enfermedad, durante la cual se genera la respuesta inmune, sigue siendo
incierta, y continua para ser explorada en nuevos modelos. Pocos estudios utilizan
ahora el modelo experimental de la mielina como proteina especifica mediadora
de respuesta de las células T en el sindrome de Guillain-Barré, que dominé el
campo preclinico durante 20 afios, en comparacion con los modelos mas nuevos
mediados por anticuerpos en conejos y ratones. (")

Debido a estos datos de los nuevos modelos, la neuropatia axonal motora aguda
esta pensada como un ataque mediado por anticuerpos en la membrana neural
(axolemma) impulsado por el mimetismo molecular entre las moléculas
microbianas y las de la superficie axolemmal. Los moléculas miméticas son
glicanos (es decir, azucares) que se expresaron en los lipooligosacaridos (LOS) de
de los microorganismos infecciosos precedentes, en particular C. jejuni, que son
capaces de inducir respuestas de anticuerpos contra estos antigenos de hidratos
de carbono. 7

Se cree que las respuestas de anticuerpos anti-carbohidrato son, en gran medida
independientes de células T. Los anticuerpos anti-LOS, se pueden unir a los
glicanos estructuralmente idénticos presentes en los gangliésidos nerviosos. Los
anticuerpos anti-gangliosidos en la neuropatia axonal motora aguda fijan el
complemento del IgG1 y subclase IgG3, y se unen principalmente a los
gangliosidos GM1 y GD1a. )

En los modelos animales, inducen lesién axonal mediante la fijacion del
complemento, reclutamiento de macrofagos, y complejo de ataque a la membrana.
Esta cascada inmunolégica altera la integridad anatémica y fisiologica de las
membranas nerviosas expuestas en las terminales nerviosas y los nodos de
Ranvier, causando un bloqueo en la conduccion nerviosa que ya sea reversible o
no, en los casos graves, resultan en degeneracion axonal severa y extendida con
mala recuperacion. ()

Se propone un modelo similar para el sindrome de Miller Fisher asociado con
anticuerpos anti-GQ1b, en el que el gangliésido GQ1b es la diana antigénica, y se
enriquece de manera desproporcionada en los nervios motores que inervan los
musculos extraoculares. (7



En vista de la elevada incidencia de infecciones por C. jejuni en la poblacién
general, uno podria preguntarse por qué tan pocas personas desarrollan
neuropatia axonal motora aguda después de la infeccion por C. jejuni. Dos
posibles razones podrian explicar el bajo numero de personas que desarrollan
neuropatia axonal motora aguda. (")

En primer lugar, sélo una pequefia proporcion de cepas de C. jejuni imita en sus
LOS a los gangliésidos, la mayoria de las cepas soportan otros glicanos. ()

En segundo lugar, la mayoria de los individuos que han estado expuestos a C.
jejuni mantienen la tolerancia inmunoldgica a los auto-glicanos en LOS, y en lugar
de montar una respuesta inmune contra otros componentes de la superficie
bacteriana.

Por el contrario, la cascada inmunolégica implicada en la polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda es menos conocida por varias razones. En
primer lugar, una gama mas amplia de estimulantes inmunolégicos causan
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda en comparacién con la
neuropatia axonal motora aguda, que incluye las infecciones bacterianas, virales,
y las vacunas. ()

En segundo lugar, los biomarcadores de los anticuerpos especificos aun no se
han caracterizado, a pesar de los esfuerzos de cribado a gran escala para
identificar los antigenos nerviosos. En la actualidad, una gama mas amplia de
autoanticuerpos anti-nerviosos dirigidos tanto a proteinas y glicolipidos podrian ser
responsables de la polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda, que es el
caso de inmunopatologia para la neuropatia axonal motora aguda o sindrome de
Miller Fisher. )

Alternativamente, las células T especificas dirigidas contra antigenos nerviosos,
aun desconocidos podrian desempefar un papel mas importante en la
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda que el que se conoce en la
actualidad. Histéricamente, pocos estudios han demostrado que las respuestas de
las células T y B contra las proteinas de mielina compactas, incluyendo PO, P2,y
PMP22 sean las responsables, aunque estas respuestas se han encontrado en un
pequefio nimero de casos. (")

Se han identificado anticuerpos contra las proteinas en los dominios
especializados en el nodo de Ranvier, incluyendo gliomedina, contagtina, TAG-1,
moesina y neurofascina. ()



Por ejemplo, una alta proporcién de anticuerpos contra moesina, un componente
del complejo citoplasmico ERM (ezrin-radixina-moesina) en las microvellosidades
de las células de Schwann que rodean el axolemma nodal, se han reportado en
los casos de polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda desencadenada
por la infeccion por CMV, aunque estos resultados no ha sido replicados. (")

Los glicolipidos nerviosos expresados en las membranas gliales, incluyendo la
mielina, son los principales candidatos como antigenos importantes en la
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda. (")

Los anticuerpos contra el glicolipido LM1, paraglobosido sulfoglucuronosil,
galactocerebrésido y sulfatida se encuentran en una pequefa proporcion de
pacientes con polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda.

Ademas de estar presente en las membranas axonales, algunos gangliésidos
(incluyendo GM1 y GQ1b) se expresan en las membranas gliales en el nodo de
Ranvier, en los que podrian mediar la desmielinizacion paranodal que causa las
caracteristicas fisiopatoldgicas de la polineuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda.

Una nueva area de exploracion intrigante que surgié originalmente de estudios
japoneses del Sindrome de Guillain-Barré ha puesto de relieve la idea de que los
dominios de glicolipidos, compuestos por multiples componentes de glicolipidos y
lipidos, pueden asociarse para formar neoantigenos que no estan presentes en
cualquier molécula individual. )

Estos anticuerpos llamados anti-complejos solamente se unen a lipidos complejos
heteroméricos o multiméricas y son dificiles de detectar. Ademas de ser
encontrados en algunos casos de neuropatia axonal motora aguda, podrian estar
ampliamente presentes, pero hasta el momento, sin descubrirse en la
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda. Los estudios que investigan
estos anticuerpos han concluido, pero implican el desarrollo de ambas plataformas
técnicas y de disefio del estudio. (7)

Aunque la distincion entre la neuropatia axonal motora aguda y la polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda esta conceptualmente clara, los margenes
pueden ser mas borrosos de lo que se pensaba originalmente. Por lo tanto, los
métodos electrofisioldgicos son el pilar de la investigacion clinica. (7)

Una proporcién importante de pacientes con el diagndstico de Sindrome de
Guillain-Barré agudo, no se pueden clasificar en una categoria, entre las razones
mas comunes se incluyen: que el dafo grave de la polineuropatia impide la



generacion de potenciales de accion en los nervios estudiados o bien, que hay
registros ambiguos durante el curso de la enfermedad. (")

A pesar de que estas consideraciones tienen relevancia clinica, la prediccién de
como podrian afectar los resultados en casos individuales es dificil y no hay
implicaciones terapéuticas especificas en la actualidad. ()

D. MANIFESTACIONES CLINICAS
Las manifestaciones clinicas y el curso clinico del Sindrome de Guillain Barre son
variadas y se caracteriza por una evolucién de progresion aguda y gravedad

variable. ("

El Sindrome de Guillain-Barré tipico se caracteriza por debilidad bilateral
rapidamente progresiva, siendo el sintoma clave en la mayoria de los pacientes.
La debilidad se describe clasicamente como ascendente, y por lo general
comienza en las extremidades inferiores en los grupos musculares distales, pero
puede empezar mas proximal en las piernas o brazos. (7)

Un pequefio numero de pacientes se presentan con paraparesia, que puede
permanecer durante el curso de la enfermedad. Otros podrian presentarse con
afectacion de nervios craneales; facial, oculomotor, o debilidad bulbar, como en el
sindrome de Miller Fisher, que podria entonces extenderse hasta afectar las
extremidades. (")

Ademas de la debilidad, los pacientes pueden tener inicialmente sefales
sensitivas, ataxia y caracteristicas de disfuncion autonémica.

El dolor muscular o el dolor radicular, a menudo, pero no siempre se localiza en la
region de la columna vertebral, es otro sintoma inicial frecuente, lo que puede
complicar el diagndstico ya que el dolor puede preceder a la debilidad en
alrededor de un tercio de los pacientes. Los precedentes de infeccidon podrian ser
demasiado vagos para anadirse a la presentacion clinica, pero podrian ser mas
informativos, especialmente en el caso de la gastroenteritis. (7)

La mayoria de los pacientes tienen o desarrollan, reflejos de estiramiento muscular
profundos reducidos en las extremidades afectadas. Los reflejos inicialmente
pueden ser normales, especialmente en las formas motoras y axonales puras de
la enfermedad o, en algunos casos, incluso cursan con hiperreflexia. De acuerdo



con diversos criterios de diagnostico para el Sindrome de Guillain-Barré, los
pacientes pueden tener progresion de la debilidad dentro de 4 semanas. La
mayoria de los pacientes, sin embargo, alcanzan el punto mas bajo dentro de 2
semanas. (")

La progresién puede durar hasta 6 semanas después de la aparicién (subaguda
Sindrome de Guillain-Barré) en algunos casos raros. Durante la fase progresiva, el
20-30% de los pacientes desarrollan insuficiencia respiratoria y | necesidad de
ventilacién en una unidad de cuidados intensivos (UCI). (")

Eventualmente, sin embargo, todos los pacientes comienzan a mejorar, aunque la
recuperacion podria seguir un curso prolongado y causar discapacidad grave y
permanente. Durante la fase aguda, la fase estable, o incluso durante la
recuperacion, los pacientes pueden tener signos o sintomas de disfuncién
autonomica, tales como arritmias cardiacas, que en ocasiones requieren la
colocacion de un marcapasos, sudoracidn excesiva, inestabilidad de presion
arterial o ileo. ¥

El sindrome de Guillain-Barré es un diagnéstico clinico, pero las investigaciones
adicionales puede ser utiles o incluso necesarias para la confirmacion diagnéstica.
El examen del liquido cefalorraquideo (LCR) es importante especialmente para
excluir otras causas de la debilidad asociada con un aumento en el recuento de
células en LCR. El trastorno es clasicamente conocido por su disociacion
albumino-citolégica, que es la combinacion de un recuento normal de células y un
aumento del nivel de proteinas. ()

Sin embargo, el nivel normal de proteinas (especialmente cuando se determina en
la primera semana después de la aparicion de la enfermedad) hace el diagndstico
probable o incluso excluye el Sindrome de Guillain-Barré. Ademas, el 15% de los
pacientes con la enfermedad tiene un leve aumento en el recuento de células en
LCR (5-50 células por microlitro). (7)

1. CURSO CLINICO DEL SINDROME DE GUILLAIN BARRE

"1 Descripcioén de los fenotipos

Ademas de la presentacion clasica del SGB, las variantes clinicas se basan en los
tipos de fibras nerviosas implicadas (motor, sensorial, motora y sensitiva, craneal o
autonomica); el modo predominante de lesiones de la fibra (desmielinizante vs
axonal); y la presencia o no de alteracion de la conciencia. ©®



La primera variante de SGB es el sindrome de Miller Fisher (SMF) y consta de
oftalmoplejia, ataxia y arreflexia con ausencia de debilidad. ®)

La mayoria de los pacientes con SMF se presenta con al menos dos
caracteristicas y tienen como apoyo diagnostico proteinas elevadas en el LCR y
los auto-anticuerpos caracteristicos. Aunque el SMF representa el 5-10% de los
casos de GBS en los paises occidentales, es mas comun en el Este de Asia,
representando hasta un 25% de los casos en japoneses. Algunos casos pueden
progresar a SMF, otra manera clasica GBS. Ademas, el 5% de los casos tipicos
de GBS pueden cursar con oftalmoplejia. @

Encefalitis de Bickerstaff (BBE) es una variante de SMF caracterizada por la
alteracion de la conciencia, hiperreflexia paraddjica, ataxia y oftalmoparesia. &:13)

Los casos BBE representan una variante de SMF con antecedente de infeccion
(92%); elevacion de proteinas liquido cefalorraquideo (LCR) (59%); y anticuerpos
anti-GQ1b (66%). Las anomalias cerebrales estan presentes en el 30% de los
casos BBE en las imagenes de resonancia (MRI) y la frecuencia de la variante
BBE es del 10% de SMF. ®

La variante faringeo-cérvico-braquial se manifiesta hasta en un 3% de los casos
con ptosis y debilidad muscular facial, faringea, y de los musculos flexores del
cuello que se extiende a los brazos, se mantiene la fuerza de las piernas, la
sensibilidad y los reflejos, imitando al botulismo. @)

La variante parética motora, menos comun, afecta a las piernas de forma
selectiva con arreflexia imitando una lesion medular aguda y esta asociada con el
dolor de espalda. ®

Otras variantes raras incluyen ptosis sin oftalmoplejia, y diplejia facial o paralisis
de los nervios sextos con parestesias. Las variantes ataxica, pandisautonémica y
sensitiva pura también se informan con menos frecuencia sin debilidad
predominante. )

Después de la primera descripcion detallada de una variante axonal de SGB, una
variante motora axonal del GBS denomina "neuropatia axonal motora aguda"
(AMAN) se informé en 1993 desde el norte de China. @

Poco después de eso, se publicaron informes de un neuropatia axonal motora y
sensitiva aguda (AMSAN). ®

Desde entonces, estas variantes axonales también se han descrito en otros
paises.



AMAN y AMSAN estan asociadas con la infeccion por C. jejuni, que es por si sola
un factor de mal pronéstico. @

Como grupo, los pacientes con AMAN tienen una progresion mas rapida de
debilidad a un nadir antes que en la polineuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda (AIDP) que resulta en una paralisis prolongada e insuficiencia respiratoria
en unos pocos dias. @

AMAN puede presentarse con bloqueo transitorio de la de conduccién sin pérdida
axonal, y esto condujo a la expresion " neuropatia motora aguda con bloqueo de la
conduccion".®)

En esta variante de AMAN, los pacientes presentan debilidad simétrica proximal y
distal sin alteraciones sensitivas después de un cuadro de enteritis por C. jejuni y
pueden tener reflejos de estiramiento muscular profundos normales o levemente
afectados. @

Los dos primeros casos descritos habian elevado titulos de anticuerpos IgG contra
GD1a y GM1 y los estudios de conduccion nerviosa de serie (NCS) han
demostrado bloqueo de la conduccidn parcial transitoria en los segmentos
intermedio y distal del nervio que se disipan dentro de 2 a 5 semanas. @

Polineuropatia Inflamatoria Desmielinizante Aguda (AIDP): es una variante
Sensitivo-motora del GBS, a menudo en combinacién con la disfunciéon de nervios
craneales, afeccion autondémica frecuente y presencia de dolor. ©

Polineuritis craneal (PNC) o polineuropatia craneal son términos utilizados para
describir un unico proceso de la enfermedad que afecta a varios nervios craneales
(CN) a la vez. (10

El término PNC ha sido usado para describir algunos pacientes que desarrollan
multiples neuropatias craneales y exhiben caracteristicas clinicas compatibles con
el Sindrome de Guillain-Barré (SGB), pero que no cumplan los criterios de
diagnostico para el sindrome de Miller Fisher (SMF) u otros subtipos de SGB con
destacada participacion de los nervios del craneo. (10

SUBTIPOS DESMIELINIZANTES Y AXONALES

Las caracteristicas histologicas del Sindrome de Guillain-Barré apoyan una
clasificacion que incluye patrones desmielinizantes y sus subtipos: polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda y neuropatia axonal motora aguda. La
clasificacion se basa en los estudios de conduccién nerviosa, y hay una diferencia
notable en la distribucion geografica de los subtipos del sindrome. 28



En Europa y América del Norte, la variedad desmielinizante se presenta hasta en
el 90% de los casos, en donde, como en China, Japon, Bangladesh y México, la
frecuencia del Sindrome de Guillain-Barré axonal oscila entre el 30 y 65% vy la
frecuencia de la variantes desmielinizantes va desde el 22-46%. (%8

En general se cree que los resultados de las pruebas obtenidas de forma
temprana en el curso de la enfermedad puede conducir a errores de clasificacion
del subtipo y que los estudios de conduccion nerviosa de serie son por lo tanto
importantes para la clasificacion exacta de los subtipos. 28

En la neuropatia axonal sensitivo-motora aguda, hay una clara implicacion de las
fibras sensoriales, pero los estudios detallados han sugerido que los cambios
leves se producen en los nervios sensoriales de algunos pacientes con neuropatia
axonal motora aguda. La neuropatia motora con bloqueo de la conduccion es una
forma leve de la neuropatia motora axonal aguda, pero no avanza a la
degeneracion axonal. 28

Hay formas localizadas del Sindrome de Guillain-Barré que se distinguen por la
participacion de ciertos grupos de musculos o nervios. La diplejia facial con
parestesias es una forma localizada de la variedad desmielinizante, mientras que
la debilidad faringo-cérvico-braquial, que se caracteriza por debilidad aguda de la
orofaringe, cuello y de los musculos del hombro, representa una forma localizada
de la variante axonal del Sindrome de Guillain-Barré. (28)

Sindrome de Miller Fisher

El sindrome de Miller Fisher parece ser el mas comun entre los pacientes con el
Sindrome de Guillain-Barré que viven en el este de Asia que entre los que viven
en otras partes del mundo, ocurre hasta en el 20% de los pacientes en Taiwan y
en el 25% de los pacientes en Japdn. La mayoria de los pacientes con el sindrome
de Miller Fisher tienen evidencia de infeccion por C. jejuni de 1 a 3 semanas antes
del desarrollo de oftalmoplejia o ataxia. En un estudio, el 20% de los pacientes

tenian infeccidén por C. jejuni y el 8% tenia infeccion por Haemophilus influenzae.
(2.,8)

La presencia de parestesias distales se asocia con el sindrome de Miller Fisher.
Una cuidadosa valoracién clinica e investigaciones focalizadas tales como
imagenes del cerebro y examenes electrofisiolégicos pueden descartar otras
condiciones, tales como apoplejia del tronco cerebral, encefalopatia de Wernicke,
miastenia gravis y botulismo. ?8)

Los picos de la enfermedad son de una mediana de 1 mes y la mejoria a menudo
comienza con una mediana de 2 semanas. La recuperacion de la ataxia y la
oftalmoplejia toma una media de 1 a 3 meses, respectivamente. A los 6 meses



después de la aparicion de los sintomas neuroldgicos, la mayoria de los pacientes
se han recuperado de la ataxia y oftalmoplejia. %8

E. DIAGNOSTICO DEL SINDROME DE GUILLAIN BARRE

El Sindrome de Guillain-Barré es una polirradiculoneuropatia aguda con una
presentacion clinica variable. Los criterios diagndsticos precisos son esenciales
para el diagndstico y tratamiento. Se han propuesto varios criterios diagnésticos
del Sindrome de Guillain-Barré, incluyendo el establecido por Brighton y
colaboradores. (')

En el cual se manejan cuatro niveles de certeza diagnostica siendo el nivel uno el
nivel mas alto de certeza diagnostica, se toman diferentes parametros para su
valoracion, tales como la debilidad de las extremidades, hiporreflexia o arreflexia,
curso monofasico y el tiempo del inicio al nadir de 12 horas a 28 dias, las
caracteristicas de liquido cefalorraquideo con una cuenta celular menor de 50
células y proteinas normales, el estudio de neuroconduccidon compatible con
alguno de los subtipos del Sindrome de Guillain Barre y ausencia de algun
diagnodstico diferencial de Sindrome de Guillain Barré como se observa en la

siguiente tabla: (")

TABLA 1: Criterios diagnésticos y definicion de casos de Brighton para el Sindrome de

Guillain Barré

Nivel de certeza diagnostica

Criterios diagnésticos 1 2 3 4
Debilidad bilateral y flacida de las extremidades T T + +/-
Disminucién o ausencia de los reflejos tendinosos en TF TF + +/-

las extremidades débiles

Curso monofasico y tiempo entre el inicio y el nadir de + 4 + +/-
12 hrs — 28 dias



LCR con conteo celular >50/mm3 + + - +/-

LCR con concentracion de proteinas mayor al valor A +/- - +/-
normal
Hallazgos en los estudios neurofisiolégicos + +/- - +/-

compatibles con uno de los subtipos de SGB

Ausencia de otro diagnéstico alternativo para la A A + F
debilidad

Asi mismo, para el diagnéstico del Sindrome de Guillain Barré se toman los
criterios diagnosticos de Asbury, como se muestran a continuacion: (12)

|. Caracteristicas clinicas necesarias para el diagnéstico: (12
A. Debilidad motora progresiva de mas de una extremidad.

El grado oscila entre un minimo de debilidad de las piernas, con o sin ataxia
leve, a paralisis total de los musculos de las cuatro extremidades y del
tronco, debilidad bulbar, paralisis facial y oftalmoplejia externa.

B. Arreflexia (pérdida de reflejos tendinosos). La arreflexia total es la regla,
aunque la arreflexia distal con hiporreflexia de biceps y rodillas sera
suficiente si otras caracteristicas son consistentes.

Il. Caracteristicas que apoyan firmemente el diagnéstico: (12)
A. Caracteristicas clinicas (puesto en orden de importancia):

1. Progresion: los sintomas y signos de debilidad motora se desarrollan
rapidamente, pero dejan de avanzar a las cuatro semanas de iniciada la
enfermedad. Aproximadamente el 50% alcanzara el nadir a las dos semanas, el
80% en tres semanas, y mas del 90% en cuatro semanas.

2. Simetria relativa. La simetria es rara vez absoluta, pero por lo general, si se ve
afectada una extremidad, lo opuesta lo esta también.

3. Sintomas o signos sensitivos leves.

4. Participacién de los nervios craneales. La debilidad facial se produce en
aproximadamente el 50% de los casos y con frecuencia es bilateral. Otros nervios
craneales pueden estar implicados, en particular los que inervan la lengua vy los



musculos de la deglucidén, y a veces los nervios motores extraoculares. En
ocasiones (menos de 5%), la neuropatia puede comenzar en los nervios de los
musculos extraoculares u otros nervios craneales.

5. Recuperacion. Por lo general comienza dentro dos a cuatro semanas después
de que se detiene el progreso. La recuperacidén puede retrasarse incluso durante
meses. La mayoria de los pacientes se recuperan funcionalmente.

6. Disfuncion autondmica. Comprenden: taquicardia y otras arritmias, hipotension
postural, hipertension, y sintomas vasomotores, cuando estan presentes, apoyan
el diagnodstico. Estos hallazgos pueden fluctuar. Se debe tener cuidado para
excluir otros origenes de estos sintomas, como la embolia pulmonar.

7. La ausencia de fiebre en el inicio de los sintomas neuriticos.
Variantes (no clasificado):

1. Fiebre en el inicio de los sintomas neuriticos.

2. Pérdida sensorial severa con dolor.

3. Progresion mas alla de cuatro semanas. De vez en cuando, la enfermedad de
un paciente continuara progresando durante muchas semanas (mas de cuatro) o
el paciente tendra una recaida menor.

4. Cese de la progresion o sin recuperacion con mayor déficit residual permanente
restante.

5. Funcién de esfinter. Por lo general, los esfinteres no se ven afectados, pero la
paralisis transitoria de la vejiga puede ocurrir durante la evolucién de los sintomas.

6. Compromiso del Sistema Nervioso Central. Por lo general, el sindrome de
Guillain-Barré es considerado como una enfermedad del sistema nervioso
periférico. La evidencia de la implicacion del sistema nervioso central es motivo de
controversia. En algunos pacientes, estos hallazgos tan graves ataxia cerebelosa
interpretables en su origen, como disartria, respuestas plantares extensoras y los
niveles sensoriales mal definidos son demostrables, y estos no deben excluir el
diagndstico si otras caracteristicas son tipicas.

B. Caracteristicas del liquido cefalorraquideo que apoyan firmemente el
diagndstico:



1. Proteinas en el LCR. Después de la primera semana del inicio de los sintomas
las proteinas en el LCR se elevan o se ha demostrado que aumentan en
punciones lumbares en serie.

2. Células en el LCR. Las cuentas celulares son de 10 o menos leucocitos
mononucleares/mm? en el LCR.

Variantes

1. Aumento de proteinas en el LCR en el periodo de uno a diez semanas después
de la aparicion de los sintomas (raros).

2. Cuenta de 11 a 50 leucocitos mononucleares / mm3 en el LCR.
C. El electrodiagndstico es un fuerte apoyo en el diagnéstico.

Aproximadamente el 80% de los casos tendra evidencia de desaceleracion de la
conduccion nerviosa o bloqueo en algun momento durante la enfermedad. La
velocidad de conduccion es por lo general menor al 60% de lo normal, pero el
proceso es irregular y no todos los nervios se ven afectados. Las latencias distales
podran incrementarse tanto como tres veces lo normal. El uso de las respuestas
de la onda F a menudo da una buena indicacion de la desaceleracion sobre las
porciones proximales de los troncos nerviosos y raices. Hasta un 20% de los
pacientes tendran estudios de conduccidon normales. Los estudios de conduccion
podran convertirse en anormales hasta varias semanas después de la
enfermedad.

[Il. Caracteristicas que ponen en duda el diagndstico: (12
1. Debilidad asimétrica marcada y persistente.

2. Disfuncion vesical o intestinal persistente.

3. Disfuncion de vesical o intestinal al inicio.

4. Mas de 50 leucocitos mononucleares/mm? en el LCR.

5. Presencia de leucocitos polimorfonucleares en el LCR.
6. Nivel sensitivo.

IV. Caracteristicas que descartan el diagndstico: (12



1. Historial actual de abuso de hexacarbon (disolventes volatiles; n-hexano y metil
cetona n-butilo). Esto incluye inhalaciones de pintura de laca o inhalacion de
pegamento adictivo.

2. Metabolismo anormal de las porfirinas que indican un diagnostico de porfiria
aguda intermitente. Esto se manifestaria como aumento de la excrecion de
porfobilindgeno y acido 6-aminolevulinico en orina.

3. Historia o hallazgo de infeccion por difteria reciente, ya sea facial o una herida,
con o sin miocarditis.

4. Caracteristicas clinicamente compatibles con neuropatia por plomo (debilidad
de las extremidades superiores con destacada caida de la mufeca; pueden ser
asimétricas) y las pruebas de la intoxicacién por plomo positivas.

5. Aparicion de un sindrome puramente sensitivo.

6. Diagnostico definitivo de una enfermedad como poliomielitis, botulismo,
paralisis histérica, o neuropatia toxica (por ejemplo, por nitrofurantoina, dapsona, o
compuestos organofosforados), que en ocasiones pueden confundirse con el
Sindrome de Guillain-Barré.

Los criterios neurofisioldgicos para el sindrome de Guillain Barré son: (13)

TABLA 2: Criterios electrodiagndsticos para AIDP y AMAN

Alberts et al Cornblath (1990) Ho et al Hadden et al

(1985) (1995) (1998)
Criterios Debe haber Debe haber tres Debe haber Debe haber
para AIDP uno de los de los siguientes uno de los uno de los
siguientes en 2 en 2 nervios siguientes en  siguientes en
nervios 2 nervios 2 nervios

Velocidad <95% LNI, < <80% LNI, < <90% LNI, < <90% LNI, <
de 85% sila 70% si la 85% si la 85% si la
conduccion | amplitud distal amplitud distal c- amplitud distal amplitud

c-AMP <50%  AMP <80% del c-AMP <50% distal c-AMP

del LNI LNI del LNI < 50% del
LNI
Latencia >110% del >125% del LNS >110% del >110% del
distal LNS >120% si >150% si la LNS >120% si  LNS >120%

la amplitud amplitud distal c- la amplitud si la amplitud




Dispersion
temporal

Bloqueo de
conduccion

Latencia de
onda F

Criterios
para AMAN

distal c-AMP <
LNI
Inequivoco

Rango de
amplitud
proximal-distal
<0.7

>120% del
LNS

AMP < 80%LNI

>20% del area
pico negativa
proximal-distal
disminucién de la
amplitud pico-
pico; >15% del
incremento de la
duracion
proximal-distal
>20% del area
pico negativa
proximal-distal o
disminucién de la
amplitud pico-
pico; >15% del
incremento de la
duracién
proximal-distal
>120% del LNS,
>150% si la
amplitud distal c-
AMP, <80% LNI

distal c-AMP  distal c-AMP
< LNI < LNI
Inequivoco No
considerado
No Rango de
considerado amplitud
proximal-
distal <0. 5
>20% del
LNI si la
amplitud
distal c-AMP
>120% del >120% del
LNS LNS

Sin evidencia Ninguno de

de los de arriba
desmielinizaci excepto en
on uno de los
Amplitud nervios si la
distal c-AMP amplitud
<80% en 2 distal C-MAP
nervios <10% del
LNI
Amplitud
distal c-AMP
<80% en 2

nervios




F. TRATAMIENTO DEL SINDROME DE GUILLAIN BARRE

Segun los analisis de la evidencia del sindrome de Guillain-Barré. Se ha
encontrado mejoria significativa en los pacientes tratados con plasmaferesis. ('4)

Cinco sesiones de intercambio de plasma (cada intercambio de 2-3 litros de
plasma de acuerdo con el peso corporal) es el régimen beneficioso, cuando se
inicia dentro de las primeras 4 semanas desde el inicio en pacientes con el
Sindrome de Guillain-Barré que son incapaces de caminar sin ayuda (en la
puntuacion de discapacidad > 2 en el Sindrome de Guillain-Barré). (714

Los pacientes con el Sindrome de Guillain-Barré que todavia son capaces de
caminar podrian mejorar mas rapidamente después de dos sesiones de
intercambio de plasma que sin dicho tratamiento. (:14)

La Inmunoglobulina G Intravenosa (IglV) se utiliza para tratar una serie de
enfermedades neuroldgicas autoinmunes. La (FDA) aprobd la IglV para su uso en
el Sindrome de Guillain-Barré (SGB). (14-15)

La inmunoglobulina IV (IglV) es un tratamiento alternativo utilizado en pacientes
con Sindrome de Guillain-Barré. No hay pruebas suficientes para demostrar la
superioridad de un tratamiento sobre el otro. (14

La dosificacion optima de IglV para el tratamiento del SGB es de 0.4 g/kg/dia
durante 3 o 6 dias). (")

La combinacion de plasmaféresis e inmunoglobulina intravenosa probablemente
no es mejor que cualquiera de los tratamientos por si solo). (13

No hay pruebas suficientes para apoyar o refutar la eficacia de la IglV en nifios
con SGB (nivel U). La IglV debe ofrecerse para tratar este sindrome en adultos
(Nivel A). (14

El esteroides como tratamiento adyuvante en pacientes con SGB tratados con IglV
no han demostrado diferencia significativa (nivel U). (14

G. PRONOSTICO

El Sindrome de Guillain Barré (SGB) tiene un curso clinico y resultados muy
diversos, sin embargo, los pacientes son tratados con terapia estandar. (1)



Los pacientes con mal prondstico pueden beneficiarse de un tratamiento adicional,
siempre que puedan ser identificados de forma  temprana, cuando la
degeneracion del nervio es potencialmente reversible y el tratamiento es mas
eficaz. (16

Se ha desarrollado la escala de Erasmus modificada de prondstico clinico para la
prediccion temprana de los resultados en el SGB, aplicable para la practica clinica
y los ensayos terapeéuticos. Un modelo de prediccidn clinica aplicable al principio
del curso de la enfermedad predice con precision el primer resultado a los 6
meses en el SGB. (10)

Los principales predictores de esta escala que determinan el prondstico de no
poder caminar de forma independiente a las 4 semanas, 3 meses y 6 meses
fueron la escala MRC, la edad, y el precedente de un cuadro diarreico. (1)

La escala es aplicable al ingreso al hospital, asi como en el dia 7 posterior al
ingreso al hospital y, por tanto, es adecuado para estudiar los tratamientos que
deben iniciarse de inmediato, asi como después del tratamiento estandar en
pacientes con mal pronéstico. El modelo puede proporcionar un primer paso hacia
el tratamiento individualizado en el SGB. (16)



Puntuacion Factores Puntuacion
prondsticos

Edad al inicio (afios)

0 <40 0
1 41-60 1
2 >60 2

Diarrea precedente
0 Ausente 0
1 Presente 1

Sumatoria del MRC
(a los 7 dias ingreso
hospitalario)

0 51-60 0
2 41-50 3
4 31-40 6
6 0-30 9
0-9 Puntaje en la Escala 0-12
de ERASMUS
modificada

Tabla que muestra los valores de la escala de Erasmus a su ingreso y a los 7 dias.

FIGURA 1: En la siguiente figura muestra el porcentaje de no poder caminar a su
ingreso figura A, y a los 7 dias de su admision hospitalaria figura B.



Figure 1 Predicted fraction of patients unable to walk independently according to modified Erasmus GBS Outcome Score (mEGOS)

Predicted probability unable to walk
(percent)
8 8
1

0 1 2 3 4 5 6 7 8 9
mEGOS

Predicted fraction of patients unable to walk independently at 4 weeks (black lines), 3 months (red lines), and 6 months (green lines) on the basis of t
mEGOS at hospital admission (A) and at day 7 of admission (B). The gray areas around the colored lines represent 90% confidence intervals

Prediccién de insuficiencia respiratoria en Sindrome de Guillain-Barré

La insuficiencia respiratoria es una complicacion frecuente y grave del Sindrome
de Guillain-Barré (SGB). (1)

El modelo es simple pero predice el riesgo de insuficiencia respiratoria en la fase
aguda de la enfermedad sobre la base de las caracteristicas clinicas disponibles al
ingreso al hospital. (17

Los parametros tomados en cuenta para este modelo son los siguientes: se toman
en cuenta los dias desde el inicio hasta su ingreso hospitalario, la presencia de
debilidad facial o bulbar a su ingreso, y la escala de Medical Research Counsel
(MRC), su puntuacién va de 0-7 dependiendo de las caracteristicas clinicas de
cada paciente.('”)



Tabla 4: En la tabla siguiente se muestra la escala de EGRIS que predice la posibilidad de insuficiencia respiratoria a su

ingreso de hospitalario.

Respiratoria en el SGB

Dias entre el
debilidad y el
hospitalario

ingreso

< 3 dias

Presente

TABLA 4: Puntuacion de ERASMUS de Insuficiencia

inicio de la| >7 dias “

FIGURA 2: En la siguiente figura se observa que el porcentaje de insuficiencia
respiratoria en el eje de las ordenadas, esta directamente relacionado con la
puntuacién de la escala EGRIS (ubicado en el eje de las abscisas). (1)
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En la siguiente tabla se clasifica la escala EGRIS en tres categorias de riesgo
para dificultad respiratoria, tomando en cuenta tres categorias (bajo riesgo, riesgo
intermedio y alto riesgo), como se observa a continuacion: (")

TABLE 3: Risk Categories for Respiratory Insufficiency According to EGRIS

Category Derivation Set Validation Set Combined Sets

Low risk (EGRIS 0-2) 5/152 (3%) 5116 (4%) 10/268 (4% 95% CI, 1-6%)
Intermediate risk (EGRIS 3—4) 42/168 (25%) 13/60 (22%) 55/228 (24%; 95% CI, 19-30%)
H|t_"h risk (EGRIS 5-7) 36757 (63%) 9412 (75%) 43169 (65%; 95% CI, 34-76%)
Total B3/377 (22%) 271188 (14%) 1100365 (19%; 95% CI, 16-23%)

Probability of respiratory insufficiency in the first weck of hospital admission in the derivanion, validation, and combined sets
stratified for EGRIS and expressed as number of mechanically ventilated patients/total number of patients (%). EGRIS =
Erasmus GBS Respiratory Insufhciency Score; Cl = confidence interval for combined sets.

Este modelo predice con exactitud el desarrollo de insuficiencia respiratoria dentro
de 1 semana en pacientes con SGB con caracteristicas clinicas disponibles en el
momento de la admision. El modelo puede ayudar en la toma de decisiones

clinicas, por ejemplo, el traslado del paciente a una unidad de cuidados intensivos.
(17

Escalas clinicas para el SGB: (18
Escala de discapacidad SGB: (18
0 Buen estado de salud
1 Sintomas menores y es capaz de correr
2 Capaz de caminar 10 metros 0 mas sin ayuda, pero no puede correr.
3 Capaz de caminar 10 metros a través de un espacio abierto con ayuda.
4 Postrado en cama o silla de ruedas.
5 Requieren ventilacion asistida durante al menos parte del dia.
6 Muerto.

Consejo de Investigacion Médica (Medical Research Council) (MRC) suma de
puntuaciones: (18)

La suma de las puntuaciones MRC de seis grupos de musculos, incluyendo:
abductores del hombro, flexores del codo, extensores de la mufieca, flexores de la
cadera, extensores de la rodilla y flexores dorsales del pie en ambos lados, que
van desde 60 (normal) a O (tetrapléjico). La puntuacion MRC de un grupo de
musculos individuales varia de 0 a 5:

0 Sin contraccion visible.



a ~~ O DN

Contraccion visible sin movimiento de la extremidad.

Movimiento activo de la extremidad, pero no contra gravedad.
Movimiento activo contra gravedad sobre (casi) toda la autonomia.
Movimiento activo contra gravedad y resistencia.

Fuerza normal.



3.- JUSTIFICACION

El Sindrome de Guillain Barré es una enfermedad aguda, grave con potencial
de generar secuelas discapacitantes en personas jovenes. Representa la principal

causa de neuropatia aguda en el mundo.

En México se han realizado pocos estudios para caracterizar la poblacion
que tiene el diagnéstico de Sindrome de Guillain Barré. Los datos descritos
generalmente destacan sobre la prevalencia de la enfermedad, pero no hay
estudios sobre prondstico funcional y las variantes neurofisiolégicas en nuestra

poblacion.

Por lo tanto este estudio tiene como propdsito determinar el estado funcional
del Sindrome de Guillain Barré de los pacientes atendidos en un hospital de
referencia a nivel nacional, con la finalidad de implementar estrategias
diagnésticas y terapéuticas para mejorar el prondstico y calidad de vida de la

poblacién afectada.



4.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Estudios previos han demostrado que la prevalencia de las variantes
neurofisiolégicas del Sindrome de Guillain Barré depende de la poblacidon
estudiada, asi por ejemplo, en poblacién anglosajona es mas frecuente la variante
desmielinizante y en otras poblaciones, la variante axonal. En los mexicanos,
existen pocos estudios sobre el SGB en adultos, se ha demostrado que la variante
axonal predomina en algunos estudios con antecedente de infeccion intestinal en
el 40% de los afectados. ('3 Sin embargo, no existen estudios de seguimiento en
pacientes con SGB en México, para conocer el desenlace final de las diferentes
variantes neurofisoldgicas. Por lo tanto, se generd la siguiente pregunta de

investigacion:

PREGUNTA DE INVESTIGACION

1. ¢(Cual es el prondstico funcional a 30 dias de la variantes neurofisioldgicas
axonal y desmielinizante del sindrome de Guillain Barre en adultos en un hospital

de referencia a nivel nacional?

5.- HIPOTESIS

Hipotesis nula: El prondstico funcional a 30 dias de las diferentes variantes
neurofisiolégicas del Sindrome de Guillain-Barré (desmielinizante y axonal) es

igual.


Margarita
Texto escrito a máquina
4.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA  


Hipotesis alterna: El prondstico funcional a 30 dias de las diferentes variantes
neurofisiolégicas del sindrome de Guillain-Barré (desmielinizante y axonal) es

diferente.

6.- OBJETIVO

OBJETIVO GENERAL

Se determino el prondstico funcional a 30 dias de las diferentes variantes
neurofisiolégicas del sindrome de Guillain Barre de pacientes del Hospital de
Especialidades del Centro Médico Nacional Siglo XXI.



OBJETIVOS ESPECIFICOS

a) Se describio las variables demograficas de los pacientes con Sindrome de
Guillain Barré.

b) Se establecié la edad del diagnéstico de sindrome de Guillain Barré en la
poblacién de pacientes del Hospital de Especialidades del Centro Médico
Nacional Siglo XXI.

c) Se determino el mes de aparicion, cual es el que mas prevalece en los
pacientes con el diagndstico de la enfermedad.

d) Se destaco cual es el fenotipo neurofisiolégico en el que se clasifican los
pacientes con Sindrome de Guillain Barré.

7.- MATERIAL, PACIENTES Y METODOS

1) Disefo del estudio

a. Estudio observacional, descriptivo, de cohorte retrolectiva.

CARACTERISTICAS DEL ESTUDIO (EJES DE LA INVESTIGACION)

Por el control de la maniobra del investigador Observacional
Por la medicion en el tiempo Cohorte
Por el tipo de muestreo No aleatorio
Por la recoleccién de la informacion Retrolectivo



Margarita
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OBJETIVOS ESPECIFICOS 


Por la asignacion de la maniobra

No aleatorizado

Por el numero de grupos

Comparativo

2) Universo de trabajo

a. Pacientes que cumplieron con el diagnéstico de Sindrome de Guillain

Barré del Hospital de Especialidades de CMNSXXI que se hospitalizaron

en el servicio de Neurologia durante el periodo de marzo de 2012 a abril

de 2016.

b. Periodo de realizacion del estudio comprendi6: marzo de 2012 a abril de

2016.

3) Selecciéon de la muestra:

a) Tipo de muestreo por conveniencia.

b) Tamafio de la muestra: Dado que es un estudio exploratorio no se

estableciéo un tamafio de muestra y se incluyo todos los pacientes que

cumplieron con los criterios de inclusion en el periodo sefalado.

c) Criterios de Seleccidn:

Criterios de Inclusion:
Pacientes femeninos y masculinos.

Edad mayor de 18 afos

w NS

Asbury.

Diagnéstico de Sindrome de Guillain Barré acorde a los criterios de

4. Pacientes con expediente completo de acuerdo a la Norma Oficial

Mexicana NOM-004-SSA3-2012.



5. Pacientes hospitalizados

en el servicio de Neurologia del Centro

Médico Nacional Siglo XXI durante los meses de abril de 2012 a abril
de 2016.

b. Criterios de No Inclusion:

Pacientes con expedientes incompletos de acuerdo a la NOM-004-
SSA3-2012.

2. Pacientes con diagndstico Sindrome de Guillain Barré like u otra

neuropatia que no cumpla criterios para sindrome de Guillain Barré.

c. Criterios de Exclusion o de eliminacion:

1. Pacientes que a pesar de tener expediente completo dentro de la

informacion contenida no se obtenga la informacion requerida para el

estudio.

4) Descripcion de las variables:

DEFINICION EscaLa | UNIDADES DE
DEFINICION MEDICION O
VARIABLE OPERACIONAL TIPO DE MEDI- CATEGO-
CONCEPTUAL CION
RIAS
Edad Numero de afios Numero de afios DES- CUAN- AfRos
que tiene el reportado por el CRIPTIVA TITATIVA
paciente desde paciente CON-TINUA
que nace al corroborado por
momento de informacion en
ingresar al expediente

estudio




Género Estado bioldgico Definido por el DES- CUALI- Hombre (H)
que incluye fenotipo clinico del | CRIPTIVA TATIVA
caracteres individuo Muijer (M)
primarios y NOMINAL
secundarios que
definen al
género entre
hombre y mujer
Mes de Mes del afio en | Definido por el mes DES- CUALI- Enero Febrero
presentacion | que presenta la del afio que CRIPTIVA TATIVA Marzo  Abril
enfermedad el corresponde a la Mayo
individuo enfermedad del NOMINAL | Junio  Julio
individuo de acuerdo Agosto
al expediente clinico Septiembre
Octubre
Noviembre
Diciembre
Comorbilida Numero de Padecimientos Descriptiva | Cualitativa Diabetes
des enfermedades cronicos y nominal mellitus
asociadas del paciente al comorbilidades del
momento del individuo al Hipertension
diagnéstico momento del arterial
diagndstico de sisteémica
acuerdo al
Enfermedad

expediente clinico

cardiovascular

Enfermedad
pulmonar

Enfermedad
hepatica

Tabaquismo

Alcoholismo




Factores Factores Definida segun el | DESCRIPTI | CUALITATI Infecciosa
precipitantes | precipitantes del precedente a la VA VA
SGB presentacion clinica Post vacunal
del SGB NOMINAL
Traumatica
Quirurgica
Indeterminada
Edad del Numero de afios Numero de afios DES- CUANTI- ARos
diagnostico que tiene el reportado por el CRIPTIVA TATIVA
paciente desde paciente
que nace hasta | corroborado por acta CONTI-NUA
el momento de de nacimiento
realizar el
diagnostico de
SGB
Sindrome de | Polineuropatia Definida segun el DESCRIP- CUALI- AIDP
Guillain periférica aguda | curso clinico de la TIVA TATIVA
Barre mediada enfermedad, AMAN
inmunoldégicame | teniendo en cuenta NOMINAL
nte, post- los criterios de AMSAN
infecciosa Asbrury, disociacion ,
caracterizada | albumino-citologica Sindrome de
por debilidad y estudio de Miller Fisher
:)arglgraergsgt; neuroconduccion Encefalitis de
. Bickerstaff
pérdida
sensorial, Variante
generalmente cervico-faringo-
seguida de.L’ma braquial
recuperacion
clinica lenta. Polineuritis
craneal

Pandisautonom
ica aguda

Neuropatia
sensitiva aguda




Fenotipo Caracteristicas | Definida de acuerdo DES- CUALI- Desmielinizant
neurofisiol6 del estudio de a los criterios TATIVA e
gico de SGB | neuroconduccion | neurofisioldgicos CRIPTIVA
para SGB NOMINAL Axonal
Pronéstico | Gravedad de la Definida mediante | Descriptiva CUALI- ERASMUS:
funcional enfermedad escalas pronosticas
medida a su como: ERASMUS TATIVA 0-9
ingreso y a los (pronostica el
30 dias de porcentaje de ORDINAL EGRIS: 0-7
evolucion pacientes que
mediante podrian caminar a (EC?RI_S 0-2)
escalas las 4 semanas, 3y 6 Bajo riesgo
pronosticas meses), EGRIS (EGRIS 3-4)
(pronostica el riesgo Riesao
de insuficiencia . 90
: . intermedio
respiratoria a su
ingreso, MRC escala (EGRIS) Alto
de graduacion de riesgo
fuerza muscular), y
HUGHES (escala MRC: 0-60
que gradua el nivel
de funcionalidad de Mayor a 30
los pacientes).
Menor o igual a
30
HUGHES: 0-6

Mayor o igual a
4

Menor o igual a
3

5) Procedimientos:

a) Captacion de pacientes: Una vez establecido el protocolo se tomaron los

datos de los pacientes hospitalizados que cumplian con los criterios de

inclusion.

b) Obtencién de la informacién: Se analizaron los expedientes clinicos de

los pacientes para la recoleccion de la informacion requerida:




"1 Respecto a las caracteristicas demograficas se documentaron: edad
al momento del diagndstico, mes de presentacion, geénero,

comorbilidades y factores precipitantes.

1 Respecto a los datos clinicos se documentaron: fenotipo clinico que

se diagnostico.

1 Respecto a los datos neurofisiolégicos se recabaron las

caracteristicas de la neuroconduccion.

La informacién recolectada se anoto en la hoja de recoleccién de datos y
posteriormente se cre6 una base de datos para el analisis de la

informacion.

ANALISIS ESTADISTICO

Para el analisis estadistico se utilizo la estadistica descriptiva para representar los

resultados obtenidos en las escalas y gréaficas. Para las variables cuantitativas, se



definié el tipo de distribucién de los datos y si fue normal se resumieron en medias
y desviacion estandar, en caso contrario en medianas y rangos. Para las variables
cualitativas se calcularon las frecuencias relativas y porcentajes. EI momento cero
de la poblacion, es el momento en el cual se establece el diagndstico clinico del
Sindrome de Guillain-Barré. Se recabo la informacion clinica en todos los
pacientes, u se calculo las siguientes escalas en el momento cero: EGRIS,
ERASMUS y MRC (por sus siglas en inglés Medical Research Council).
Posteriormente, se dividié a la poblacién en dos grupos: 1) Variante axonal y 2)
Variante desmielinizante de acuerdo a los resultados del estudio neurofisiolégico
realizado al momento de su ingreso al hospital. Finalmente, se dio seguimiento a
los treinta dias y se obtuvo la informacion clinica necesaria para calcular la escala
MRC y Hughes a los 30 dias que nos permiti6 conocer el desenlace estudiado
(prondstico funcional). Para fines del analisis, consideramos mal prondstico
funcional en aquéllos pacientes con puntaje MRC menor o igual a 30 y Hughes
igual o mayor a 4. Esto se realizo mediante analisis de Kaplan-Meier y
posteriormente se comparo el desenlace en ambos grupos mediante la prueba de

log-rank, estableciendo significancia estadistica p<0.05.

8.- IMPLICACIONES ETICAS

Riesgo de la Investigacion. Esta investigacion se considero sin riesgo de
acuerdo a la Ley General de Salud contenida en la Constitucion Politica de los

Estados Unidos Mexicanos en materia de Investigacion para la salud en seres



humanos, titulo segundo, capitulo I, articulo 17, publicada en el Diario Oficial de la

Federacion el dia 6 de enero de 1987.

Apego a normativas y tratados. El presente proyecto se ajusto a los preceptos
enunciados en la declaracion de Helsinki y sus revisiones asi como a lo estipulado
en la Ley General de Salud en cuanto a la investigacibn médica en sujetos

humanos.

Nuestro estudio estuvo basado en los principios éticos para las investigaciones
meédicas en seres humanos adoptados por la 18a. Asamblea Médica Mundial
Helsinki Finlandia junio 1964 y enmendado por la 29a Asamblea Médica Mundial
Tokio, Japon Octubre 1975, 35a Asamblea Médica Mundial Venecia ltalia, octubre
1983, 41a Asamblea médica Mundial Hong Kong, septiembre 1989, 48a Asamblea
General Somerset West, Sudafrica Octubre 1996 y la 52a Asamblea general
Edimburgo Escocia, Octubre 2000 y con la Ley Gral. De Salud de la Republica
Mexicana, articulos 96, 97 y 99.

Potenciales beneficios. Los pacientes no obtuvieron beneficios directos de esta
investigacién, sin embargo los datos obtenidos del trabajo de investigacion
contribuiran de manera importante para la toma de decisiones para el abordaje
diagndstico, con la finalidad de un mejor control de la enfermedad y bienestar del

paciente.

Potenciales riesgos. No se expuso a los pacientes a mayor riesgo ya que solo se

analizo la informacién obtenida de los expedientes clinicos.

Confidencialidad de la informacién. Se le asigno a cada paciente un numero, el
cual se utilizara para la identificacion del sujeto en todo el desarrollo del estudio,
los datos personales se mantuvieron en una base de datos a la que solo tuvo
acceso los investigadores principales, con lo cual se garantizara |la

confidencialidad de la informacion.



Seleccidn de los potenciales participantes. Los pacientes fueron seleccionados
del area de Hospitalizacion del Servicio de Neurologia del Centro Médico

Nacional Siglo XXI de acuerdo a los criterios de seleccién ya comentados.

9.- Resultados

Se revisaron 154 expedientes de pacientes que fueron Hospitalizados en el
Hospital de Especialidades CMNSXXI en el periodo de marzo del 2012 a abril del



2016, mayores de 18 afios y que cumplieron con diagndstico de Sindrome de

Guillain Barre tanto clinico como neurofisioldgico.

Se incluyeron 94 pacientes que cumplieron con los criterios de inclusion, de los
cuales el 60.6% (n=57) correspondio al sexo masculino. La mediana de edad fue
56.5 anos (Intervalo intercuartilar 38.7-67). Las comorbilidades de los pacientes se
describen a continuacién: pacientes con Diabetes Mellitus 2 se presentd en el
23.4% (n=22) de los pacientes, hipertension arterial sistémica en el 31.9% (n=30)

de los pacientes, cardiopatia se observo en el 2.1% (n=2) de los pacientes.

El mes de presentaciéon mas frecuente fue abril, el 75% de los casos ocurrieron
entre marzo y agosto. El 80% (n=76) refiri6 antecedente de infeccién previa, de
los cuales, el 42.6% (n=40) fue gastrointestinal, el 30.9% (n=29) fue respiratoria y
unicamente el 2.1% (n=2) tuvo exposicion a vacunas. La mediana de dias que
precedieron el inicio de los sintomas neurolégicos fue 7 (lIC 3-15). En el 43.5%
(n=40) de los pacientes, el sintoma inicial fue sensitivo, en 38.3% (n=38) fue
motor. En cuanto a la afeccién de los nervios de craneo, los nervios oculomotores
se presentd en el 27.7% (n=26), nervio trigémino parte motora en el 6.4% (n=6),
nervio facial se presento6 en el 29.8% (n=28), nervios bulbares en el 16% (n=15) de
los pacientes, nervio espinal en el 14% (n=14) de los pacientes, las disautonomias

se presentaron en el 33% (n=31) de pacientes.

En las variantes clinicas del SGB la variedad AIDP se presenté en el 35.1%,
(n=33), AMAN 22.3% (n=21), AMSAN 22.3% (n=23), siendo el mayor porcentaje
de las formas clasicas del SGB, mientras que las formas atipicas fue en menor
proporcion, de las que destacan Sindrome de Miller Fisher 6.4% (n=6), encefalitis
de Bickerstaff 1.1% (n=1), faringo-cervico-barquial 2% (n=2), polineuritis craneal

5.3% (n=5), pandisautonomica 3% (n=3), sensitiva pura 1.1% (n=1).

Se realizaron velocidades de conduccion en 93 pacientes, en los cuales la

variedad axonal fue la mas frecuente en un 68.1% (n=64), vs 29% (n=29)



desmielinizante. De las cuales los subtipos se distribuyeron de la siguiente
manera: AMAN 41.5% (n=39), AMSAN 25% (n=25), AIDP 29% (n=29). El 89.4%
(n=84) recibieron tratamiento con inmunoglobulina. El 30% (n=38) de los pacientes
presentaron un EGRIS a su ingreso mayor de 5 que se asocia a un riesgo
elevado de requerir apoyo mecanico ventilatorio. Y el 39% (n=49) ERASMUS
modificado de 5 o mayor que traduce incapacidad para caminar del 65% a las 4
semanas 30% a los 3 meses y del 20% a los 6 meses. Dentro de la escala clinica
funcional a su ingreso de los pacientes con SGB el 61% presenta puntuacion
mayor de 6 que traducen incapacidad para caminar. Pacientes con Hughes igual o
mayor a 4 en la variedad axonal se presentd en 43 de 64 pacientes vs 9 de 29 en

variedad desmielinizante con diferencia significativa p= 0.001.

Tabla 14 Tratamiento

Cumulative
Frequency | Percent Valid Percent | Percent
Valid no 9 9.6 9.7 9.7
si 84 89.4 90.3 100.0
Total 93 98.9 100.0
Missing  System 1 1.1
Total 94 100.0
Tabla 15 EGRIS
Cumulative
Frequency | Percent Valid Percent | Percent
Valid 0 8 8.5 8.6 8.6
1 9 9.6 9.7 18.3
2 16 17.0 17.2 35.5




3 17 18.1 18.3 53.8
4 15 16.0 16.1 69.9
5 11 11.7 11.8 81.7
6 12 12.8 12.9 94.6
7 5 5.3 5.4 100.0
Total 93 98.9 100.0

Missing  System 1 1.1

Total 94 100.0

Tabla 16 ERASMUS MODIFICADO

Cumulative
Frequency | Percent Valid Percent | Percent

Valid 0 8 8.5 8.5 8.5

1 5 5.3 5.3 13.8

2 3 3.2 3.2 17.0

3 13 13.8 13.8 30.9

4 16 17.0 17.0 47.9

5 6 6.4 6.4 54.3

6 9 9.6 9.6 63.8

7 12 12.8 12.8 76.6

8 12 12.8 12.8 89.4

9 10 10.6 10.6 100.0

Total 94 100.0 100.0

Dividimos a la poblacién en dos grupos de acuerdo al patron neurofisiolégico
reportado: 1) Pacientes con variante axonal y 2) Pacientes con variante
desmielinizante. Posteriormente, comparamos el numero de dias que cada grupo
tard6é en desarrollar el nadir de sintomas neuroldgicos y definimos a un paciente
con mal prondstico funcional como aquél que tuviera puntaje total en la escala
MRC menor o igual a 30 durante el tiempo de seguimiento de nuestro estudio (30
dias). La comparacion entre ambos grupos, fue realizada mediante el analisis de
sobrevida de Kaplan-Meier y la prueba de Log-Rank. Obtuvimos lo siguiente: El
patron axonal predominé en nuestra poblacion (n=63), de los cuales, 28 pacientes
desarrollaron un puntaje MRC menor o igual a 30, a diferencia de solo 5 pacientes



de los 29 que tuvieron patron desmielinizante. La mediana de los pacientes con
patrén axonal que desarrollaron discapacidad fue 14 dias (IC 95% 11.8-16.7). A
diferencia de los pacientes con patrén desmielinizante, quienes se mantuvieron sin
discapacidad en menor numero y dias (mediana 20.4 con IC 95% 13.4-18.2 dias)
con p=0.023. (Grafica 1)

Grafica 1: Prondstico funcional a 30 dias por escala MRC
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De igual manera, encontramos que los pacientes con patrén axonal, desarrollaron
disautonomia con mayor frecuencia (40.6% Vs 13.8%) con p=0.005, tal como se

muestra en la grafica 2.

Grafica 2. Disautonomia en los grupos de estudio
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Finalmente, comparamos el puntaje de Hughes al mes entre ambos grupos
y de igual manera encontramos que de los pacientes con patrén axonal, 43
tuvieron mal prondstico a los 30 dias definido como puntaje igual o mayor a 4 al
término del seguimiento. Por otro lado, de los pacientes con patron
desmielinizante, unicamente nueve tuvieron dicho puntaje. Esta diferencia fue

estadisticamente significativa (p=0.002).

10.- Analisis

Nuestro estudio muestra la epidemiologia actual del Sindrome de Guillain-Barré en
un centro de referencia a nivel nacional. A diferencia de otros estudios, nuestra
poblacion tuvo una mediana de edad que corresponde a la sexta década de la



vida, con predileccion por el género masculino. Es importante destacar que la
diabetes mellitus no fue frecuente en nuestros pacientes, ya que solo el 23% de

los pacientes la padecian.

Al igual que en otros estudios, en nuestro centro encontramos predominio
estacional, pero en primavera y verano, lo cual consideramos que puede estar
relacionado con la mayor frecuencia de infeccidbn gastrointestinal como
“disparador” inmunolégico. Desafortunadamente, no tenemos aislamiento de
Campylobacter jejuni o anticuerpos, pero podemos suponer que nuestros casos se
relacionan con este patdgeno. Estudios previos en otros paises han reportado
predominio de infecciones respiratorias, lo cual también puede reflejar las

condiciones de vida de cada pais.

Respecto al modo de presentacion, no hubo variacion en cuanto a lo referido en la
literatura, los sintomas iniciales fueron sensitivos, seguidos de paresia y/o paralisis
con afeccion predominante de nervios del craneo motores. Las variantes clinicas

tipicas fueron las mas frecuentes, al igual que en estudios previos.

A la mayoria de nuestros pacientes se les realizaron estudios neurofisiologicos
que documentaron la variante axonal como la predominante en nuestra poblacion
(68.1% Vs 29%). Esto contrasta llamativamente con lo descrito en poblaciones
europeas o de América del Norte, en donde la variedad desmielinizante representa

el 90% de los casos.

El 89.4% (n=84) recibieron tratamiento con inmunoglobulina. El cual se apego a
las guias de tratamiento médico para SGB.(141%)

El 30% de los pacientes presentaron un puntaje en la escala EGRIS a su ingreso
mayor de 5 que se asocia a un riesgo elevado de requerir apoyo mecanico
ventilatorio. Y el 39% obtuvo ERASMUS modificado de 5 o mayor que traduce
incapacidad para caminar del 65% a las 4 semanas 30% a los 3 meses y del 20%
a los 6 meses. ("® Dentro de la escala clinica funcional a su ingreso de los



pacientes con SGB el 61% presenta puntuacion mayor de 6 que traducen
incapacidad para caminar.('”) Estos hallazgos, posiblemente reflejan el tiempo que
tarda la referencia a un centro de tercer nivel. Durante el seguimiento a treinta dias
que realizamos, encontramos que los pacientes con variante axonal tuvieron mal
pronéstico funcional de acuerdo a nuestra definicion (puntaje menor o igual a 30
en la escala MRC) con mayor frecuencia que los pacientes con variante
desmielinizante. De igual manera, encontramos que los pacientes con patron
axonal desarrollaron disautonomia en mayor proporcidn, por lo que pueden
presentar mayor numero de complicaciones cardiovasculares. Sabemos que
nuestro estudio tiene algunas limitaciones por el corto tiempo de seguimiento y por
ser un estudio retrolectivo principalmente, pero consideramos que estudiar a
nuestra poblacion es imprescindible porque como ya se describid, existen
caracteristicas demograficas y epidemioloégicas que sugieren heterogeneidad entre
poblaciones que padecen Sindrome de Guillain-Barré.

11.- Conclusiones

En esta poblacion mexicana estudiada se observaron diferencias respecto a lo
informado en paises occidentales y semejante a estudios realizados en nuestro
pais donde lo mas prevalente es la variante axonal que puede tener relacion a
enfermedades gastrointestinales, con implicacion de diferentes agentes infeccioso,



reportando en las variedades axonales hasta el 67% serologia de C. jejuni,
teniendo asociacion directa a gangliosidos como GM1/GD1a directamente
relacionados con el mimetismo molecular y reaccion cruzada con los

lipooligosacaridos (LOS) implicados en la fisopatogenia de esta enfermedad.

Que puede explicar la mayor prevalencia de la variante axonal asi como su
asociacion a presentacion clinica mas grave, dando como resultado peor
pronéstico en la escala de discapacidad para SGB en nuestro estudio realizado,
teniendo muchas implicaciones en desenlace clinico del SGB, dando como
resultado estancia intrahospitalaria prolongada con mayor numero de
complicaciones, gastos en los sistemas de salud y complicaciones a corto y largo

plazo en nuestros pacientes comparados con la variante desmielinizante.
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13.- ANEXOS TABLAS

Anexo 1. TABLA 1.

Criterios diagndsticos y definicion de casos de Brighton para el Sindrome de Guillain Barré



Nivel de certeza diagnostica

Criterios diagnésticos 1 2 3 4
Debilidad bilateral y flacida de las extremidades + A + +/-
Disminucion o ausencia de los reflejos tendinosos en T T + +/-
las extremidades débiles
Curso monofasico y tiempo entre el inicio y el nadir de + + + +/-
12 hrs — 28 dias
LCR con conteo celular >50/mm?3 4 4 - +/-
LCR con concentracion de proteinas mayor al valor 4 +/- - +/-
normal
Hallazgos en los estudios neurofisiolégicos T +/- - +/-
compatibles con uno de los subtipos de SGB
Ausencia de otro diagnéstico alternativo para la A A + +
debilidad
Criterios electrodiagndsticos para AIDP y AMAN
Alberts et al Cornblath Ho et al Hadden et al
(1985) (1990) (1995) (1998)
Criterios para Debe haber  Debe haber Debe haberuno Debe haber
AIDP uno de los tres de los de los uno de los
siguientes en siguientes en siguientes en 2  siguientes en
2 nervios 2 nervios nervios 2 nervios
Velocidad de <95% LNI, < <80%LNI, < <90% LNI, < <90% LNI, <
conduccioén 85% sila 70% si la 85% si la 85% si la
amplitud amplitud amplitud distal amplitud
distal c-AMP  distal ccAMP  c-AMP <50%  distal c-AMP
< 50% del < 80% del del LNI < 50% del
LNI LNI LNI




Latencia distal

Dispersion
temporal

Bloqueo
conduccion

Latencia
onda F

de

de

>110% del
LNS >120%

<LNI
Inequivoco

Rango de
amplitud
proximal-

distal <0. 7

>120% del
LNS

>125% del
LNS >150%

si la amplitud si la amplitud
distal c-AMP  distal c-AMP

< 80%LNI
>20% del
area pico
negativa
proximal-
distal
disminucion
dela
amplitud
pico-pico;
>15% del
incremento
dela
duracion
proximal-
distal
>20% del
area pico
negativa
proximal-
distal o

disminucioén

de la
amplitud
pico-pico;
>15% del

incremento

de la
duracién
proximal-

distal

>120% del
LNS, >150%
si la amplitud
distal c-AMP,

>110% del LNS
>120% si la

amplitud distal
c-AMP < LNI

Inequivoco

No considerado

>120% del LNS

>110% del
LNS >120%
si la amplitud
distal c-AMP
< LNI
No
considerado

Rango de
amplitud
proximal-
distal <0. 5
>20% del
LNI si la
amplitud
distal c-AMP

>120% del
LNS




<80% LNI
Criterios  para Sin  evidencia Ninguno de
AMAN de los de arriba
desmielinizacion excepto en
Amplitud distal uno de los
c-AMP <80% en nervios si la
2 nervios amplitud
distal C-MAP
<10% del
LNI
Amplitud
distal c-AMP
<80% en 2
nervios

Puntuacion Factores Puntuacion
prondsticos

Edad al inicio (afos)

0 <40 0
1 41-60 1
2 >60 2

Diarrea precedente
0 Ausente 0
1 Presente 1

Sumatoria del MRC
(a los 7 dias ingreso
hospitalario)

0 51-60 0
2 41-50 3

4 31-40 6




6 0-30 9
0-9 Puntaje en la Escala 0-12
de ERASMUS
modificada
l Figure 1 Predicted fraction of patients unable to walk according ified Erasmus GBS Outcome Score (nEGOS)
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TABLE 3: Risk Categories for Respiratory Insufficiency According to EGRIS

Caregory Derivation Set Validation Set Combined Sets

Low risk (EGRIS 0-2) 51152 (3%) 516 (4%) 10/268 (49%:; 95% CI, 1-6%)
Intermediate risk (EGRIS 3—4) 42/168 (25%) 13/60 (22%) 55/228 (24%: 95% CI, 19=30%)
High risk (EGRIS 5-7) 36/57 (63%) 912 (75%) 45169 (65%:; 95% CI, 54=76%)
Total 83/377 (22%) 277188 (14%) 1104565 (19%; 95% CI, 16-23%)

Probability of respiratory insufficiency in the first week of hospial admission in the derivation, validadon, and combined sets
stratified for EGRIS and expressed as number of mechanically ventlated padenis/toal number of patients (%). EGRIS =
Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score; Cl = confidence interval for combined sets.

Terel: Clinical scores for GBS
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14.- ANEXOS HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
PROTOCOLO: “PRONOSTICO FUNCIONAL A 30 DIAS LAS DIFERENTES VARIANTES
NEUROFISIOLOGICAS DEL SINDROME DE GUILLAIN BARRE EN ADULTOS”




AUTORES: SEBASTIAN GUTIERREZ CASILLAS, RAUL CARRERA PINEDA, LUIS ENRIQUE
AMAYA SANCHEZ.

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

CARACTERISTICAS CLINICAS Y DEMOGRAFICAS DE LOS PACIENTES CON
SINDROME DE GUILLAIN BARRE DEL HOSPITAL DE ESPECIALIDADES DE CENTRO
MEDICO NACIONAL SIGLO XXI.

DATOS DEMOGRAFICOS

1.- # Paciente:

2.- Nombre:

3.- Numero de seguridad social:
4.- EDAD:

5.- Ocupacion:

6.- GENERO:
Hombre: 0 Mujer: 1

7.- Escolaridad:
0.- Ninguna 1.- Primaria 2.- Secundaria 3.- Bachillerato

4.- Licenciatura 5.- Posgrado

8.- Mes de presentacion:
1.- Enero 2.-Febrero 3.-Marzo 4.- Abrii 5.-Mayo 6.-Junio 7.- Julio 8.- Agosto

9.- Septiembre 10.- Octubre 11.- Noviembre 12.- Diciembre

9.- Comorbilidades:

1.- Diabetes mellitus
0.-NO 1.- Sl

2.- Hipertensién arterial sistémica
0.-NO 1.-8SlI

3.- Enfermedad cardiovascular
0.-NO 1.-8lI

4.- Enfermedad pulmonar
0.-NO 1.-8SlI

5.- Enfermedad hepatica
0.-NO 1.-8lI

6.- Tabaquismo
0.-NO 1.- Sl

7 .- Alcoholismo
0.-NO 1.- Sl

10.- Antecedentes de infeccion:
0.- Respiratoria 1.- Gastrointestinal 2.- Ambos 3.- Vacunas 4.- Otros

11.- Antecedente de Sindrome de Guillain Barré:



0: NO 1: Sl

12.-Dias a su ingreso:
0.-Mas de 7 1.-4-7 2.- 3 0 menos

13.- Variante clinica:
0. AIDP 1. AMAN 2. AMSAN 3.- Sindrome de Miller Fisher

4. Encefalitis de Bickerstaff 5. Variante cervico-faringo-braquial 6. Polineuritis craneal

7. Pandisautonomica aguda 8. Neuropatia sensitiva aguda

14.- Variante neuro-fisiolégica:
0.- Desmielinizante  1.- Axonal

15.- ERASMUS en escala de 0-9
0.- A su ingreso: 1.- Alos 7 dias:

16.- EGRIS a su ingreso escala del 0-7
0.- Bajo riesgo: 0-2 1.- Riesgo intermedio 3-4 2.- Alto riesgo 5-7

17.- MRC
1.- MRC a su ingreso
0.51-60:0 1.41-50:2 2.31-40:4 3.0-30: 6

2.- MRC a los 30 dias
0.51-60: 0 1.41-50: 2 2.31-40:4 3.0-30: 6

18.- CLINICAL GRADING (FUNCTIONAL ASSESSMENTS) escala del 1-10
1.- A su ingreso 2.- Allos 30 dias

19.- Criterios de Brighton nivel de certeza diagndstica:
1 2 3 4

20.- Escala funcional de Hughes:

0o 1 2 3 4 5 6

21.- Estudio de liquido cefalorraquideo

1.- proteinas 2.- células  3.- glucosa 4.- diferencial
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