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Resumen.
Objetivo. Describir la severidad clinica y complicaciones asociadas en paci entes
pediatricos de 1 a1 8 afios de edad con S indrome de Guillain Barré (SGB) del
Hospital Pe diatrico L egaria en el peri odo comprendido E nero 2015 - Diciembre
2017.

Material y métodos. El estudio reali zado es de tipo cli nico, observ acional,
descriptivo, retrospect ivo y transversal. Se recaba ron da tos d e ex pedientes
clinicos de pacie ntes que ingresan al Hospital Pediatrico Legaria con SGB, en un
periodod e 3 af os. Se analizaron variables c omo: eda d, sexo, f actores
precedentes, tiempo transcurrido desde evento o patologia previa y el inicio de la
sintomatologia, manifestaciones clinicas, estudios de laboratorio, apoyo mecanico
ventilatorio y tiempo de duracion de la misma, tiempo de estancia intrahospitalaria,

grado de severidad al ingreso y egreso, y tratamiento médico establecido.

Resultados. M ediante tablas de co ntingencia se determind la asociacion en tre
grado de severidad clinica al ingreso y al egreso del SGB respecto al tratamiento
con inmunoglobulina intravenosa (IglV) (1grkgdia por 2 dias). Existiendo 3.6 veces
mayor riesgo de sev eridad clinica en aquellos pacientes pediatricos con SGB que
no reciben el tratamiento ideal como lo establecen las guias inte rnacionales del
abordaje diagnéstico y terapéutico del SGB. Donde el 41.7% de los pacientes con
SGB g ue recibieron t ratamiento oport uno a base de IglV pres entaron m ejoria
clinica, respecto a los pacientes sin tratamiento adecuado, los cuales cursaron con
evolucion clinica torpida e incrementandose el riesgo de secuelas subsecuentes.
Conclusiones. Aunque el SGB esuna patol ogia con cuadro auto limitado,
algunos p acientes p oseen el ri esgo de req uerir asistencia meca nica v entilatoria,
como se establece en este trabajo, donde el 16.7% de los pacientes requirieron de
apoyo v entilatorio co n un a est ancia hospitalaria de 29 di as, incremento e n
infecciones hos pitalarias y lim itacion de las actividades de la v ida diariaa su
egreso.

Palabras claves: Si ndrome d e Guil lain Barre. In munoglobulina intrav enosa.

Severidad clinica. Ventilacion mecanica. Complicaciones.



l. Introduccion.

El prese nte est udio tien e co mo finalidad describir las everidad cli nicay

complicaciones asociadas en pacientes pediatricos de 1 afilo a 18 afios de edad
con Sindrome de Guillain Barré en el area de hos pitalizacion en un Hospital de
Segundo nivel de atencién en la Ciudad de México (Hospital Pediatrico Legaria)

durante un periodo de 3 afios (Enero 2015-Diciembre 2017).

Como lo esp ecifican estudios a niv el mun dial, la incidenciad el si ndrome d e
Guillain Barr é es aproximadoal 0,89y 1,89 c asos por 10 0000 pacientes
pediatricos por afo, pero en M éxico, se desconocen o no existen es tadisticas
nacionales recientes que nos permitan conocer datos especificos de incidencia del
Sindrome de Guillain Barré y/o la frecuencia de sus variantes clinicas, por lo cual,
es necesario conocer las caracteri sticas de los pacient es que ingresan, entender
de forma integral el proceso de la enfermedad, la evolucidn clinica intrahospitalaria
relacionado al tratam iento médico otorgado a cada u no de los pa cientes (uso de
esteroides, in munoglobulina y /o plas maféresis), y posteri ormente con ocerl| a
gravedad de las complicaciones y secuelas subsecuentes debido a la patologia de

base.

La imp ortancia sobre el abordaje int egral y tratamiento oportuno del pacie nte
pediatrico co n si ndrome de Guil lain Barr € nos per mitira obtener in formacion y
datos especificos de los casos existentes en el Hospital Pediatrico Legaria, siendo
de suma importancia para nosotros, ya que constituy e un pr oblema de salud a
nivel nacional e in ternacional, por lo cu al, se tratara de establecer las m edidas
medicas oportunas para una mejor ate ncion hospit alariad el paciente y

rehabilitacion subsecuente posterior.



I.I. Antecedentes.

EISi ndrome de GuillainBarr é (SG B)esuna poliradiculoneuropatia
desmielinizante ag uda,d eori genau toinmune,co nv ariantescli nicas
heterogéneas.1 En la mayoria de los casos, existe un cuadro de infeccién previo a
iniciarse las mani festaciones cli nicas caracteristicas del S GB, presentan do
paralisis ag uda, pa restesia, en tumecimientoy debil idad progresiva de
extremidades inferiores con incapacidad posterior para la deambulacion. 2

Los primeros casos d e SGB fueron descritos en 18 57 por Landry, especificando
que los pacientes con SGB cursan con paralisis ascendente de predominio motor,
insuficiencia res piratoriay m uerte.®* E stas caract eristicas cli nicas f ueron
delimitadas en 1916 por Guillain - Barré Strol*, demostrando la presencia de déficit
motory arr eflexia, peroco nmi nimao nulaa feccions ensitiva. Adema s,
establecieron g ue la disociacion alb uminocitolégica forma p arte del diagnostic o
integral del SGB.*

En 1990, después de la rev ision de los cr iterios diagndsticos de SGB, Asbury y
Comblath, propusiero n los criterios elec trodiagnosticos, sie ndo su  principal
caracteristica el re traso e nla v elocidad de co nduccién de dos 0 mas n ervios
motores.’ El SGB es una patologia que presenta una evolucion clinica tipica, que
nos per mite con ocer f acilmente cad aun ode susco mponentesy /o f ases

constituyentes (Figura 1).°

Existen dif erentes v ariantes cli nicas en el SGB las cuales est an precisam ente
definidas, existiendo cambios entrela s prop orcionesde lasv ariantes
desmielinizantes y axonicas, d ependiendo de las caracteri sticas de cad a una de

las regiones geograficas afectadas.®

Enla e volucidon naturald el aenfermedad, el S GB s ueleir a sociado de una

infeccion previa (gastrointestinal y/o respiratoria) o estimulo inmune (vacunacion)



que inducen una respuesta autoinmune aberrante contra los nervios periféricos y

sus raices espinales.’

Estudios recientes han postulado teorias que explique la fisiopatologia del SGB ,
como es el caso del mimetismo molecular entre antigenos microbianos y células
nerviosas asociado a infeccion es por Campylobacter jejuni. Pero aun, no existe
unat eoria q ue ex plique la interaccion e xistente entre microorganismos y la
respuesta inmune d el SGB 8 nila asociacion e ntre factores d e tipo g enético o

ambiental, que incremente la susceptibilidad de un individuo a desarrollar SGB.®

Las manifestaciones clinicas del paciente con SGB clasico inician 2 a 4 s emanas
después del cua dro infeccioso, cursa ndo con debilidad aguda de predominio en
extremidades in feriores, post erior di seminacion ca udocefalicay enalg unas

ocasiones compromiso en nervios bulbares o craneales.™



El diagndstico del SGB es clinico. Aunque existen biomarcadores especificos pero

muchos de estos no resultan positivos en algunas variantes del SGB (Figura 2).

El establec erun tratamiento inicial adec = uadocona  dministracion de
inmunoglobulina intra venosa (Ig 1V) o pla smaféresis esreco mendado p ara

pacientes con debilidad rapidamente progresiva.'’

La ev olucién clinica del SG B su ele s er limitada. La sin tomatologia alcanza s u
maxima expresion en las primeras 4 s emanas posterior a un cuadro infeccioso y
un periodo de recu peracion p osterior de meses o af os (s ecundario al a
disminucién de la respuesta inmune y el periodo durante el cual el nervio periférico

realiza una reparaciéon endégena con limitacién del cuadro).™

Solo el 25% de los p acientes requeriran d e apoy os esp eciales en Unidades de

Cuidados I ntensivos debido a la necesidad de ap oyo con v entilacion artificial o

secundaria a disautonomias. >3



Aproximadamente el 20% de los pacientes con SGB no podran caminar sin apoyo
después d e 6 meses de h aber inicia do el cuadro cli nico.”® Porlo cual, e's
importante establecer medidas de prediccion clinica, con la finalidad de mejorar la

atencion y establecer un tratamiento oportuno en pacientes con SGB.
l.Il. Epidemiologia.

El Sindrome de Guillain Barré es la causa mas frecuente de p aralisis flacida en
niRos previamente sanos.™ A nivel mundial, la incide ncia anual es de 0.6 a 2.4
casos por 100,000 habitantes, en cualquier grupo etario, afecta a ambos géneros

con una relacion H/M 1.5:1."°

La mayor incidencia del SGB se reporta en personas de la tercera edad. En nifios,
la incidencia es menor reportandose de 0.38 a 0.91 casos por 100,000, siendo aun

mas rara en nifios menores de 2 afios.'®"’

Estudios realizados en Europa y América del Norte, esti man tasas de incide ncia
similar de 0.8-1.9 (media 1.1) casos por 100 000 personas por afio.”® La tasa de
incidencia anual del SGB incrementa de acuerdo a la e dad del p aciente, siendo
0.6 casos por 100 0 00 habitantes al afi o en nifios y 2.7 cas os por 10 0 000
habitantes al afio en mayores de 80 anos, presentandose mas frecuentemente en

hombres. '

Desde hace afios a nivel mundial, a ca usa de la intro duccion de esquemas de
vacunacion se notd una considerable disminucion de la frecuencia de casos de
poliomielitis, lograndose erradicar esta patologia en algunos paises. En México, el
ultimo caso reportado de poliomielitis fue el 18 de octubre de 1990, en Jalisco. En
abril de 1995 , en M éxico se otorg 0 el ce rtificado de err adicacién del poli ovirus
salvaje.?’ Por lo cual, desp ués d e la dis minucion de casos d e poliomielitis, la
enfermedad del Sindrome de Guillain Barré se c onvirtié en | a principal causa de

paralisis flacida aguda (PFA) a nivel mundial en todas las edades.?’



Durante 1988y 19 96, en Méx ico, e n e | marco de la err adicacién mundial de
poliomielitis y a través de la participacidon del Sistema de Vigilancia Epidemiologica
de la PFA, sereali z6 unestu dio don de se anali zaron 3,73 0 casos de PFA
concretando que 63% de los casos t uvo diagnéstico final de SGB, constituyendo

desde entonces la principal causa de paralisis en pacientes menores de 15 afios.?

La epidemiologia del SGB a nivel nacional es desconocida, debido a q ue existe
poca informacion disponible. Dependiendo del autor consultado, la prevalencia de
SGB es div ersa. En un estudio realizado en el Instit uto Naci onal de Pe diatria
(INP), durante e nero de 1988 y diciembre de 1996, el SGB representd 77.9% de
todas las p aralisis flacidas agudas analizadas por el Se rvicio de E pidemiologia.?
El riesgo de presentar SGB durante el transcurso de la vida de cualquier paciente

es menor a 1:1000.%

El SGB es una patologia con ev olucidn monofasica ra pidamente prog resiva, su
sintomatologia se pre senta durante el 1 er mes (2 -4 se manas) despuésde un

cuadro de infeccién previa.?*

El principal agente infeccioso reportado en brotes de SGB es C. jejuni.?® A su vez,
C jejuni, se asocia a un mayor porcentaje de casos de SGB variante motor axonal
puro, presentando mayor severidad clinica y respues ta seroldgica de anticuerpos

dirigida contra gangliésidos GM1 y GD1a.?%’

Otras infecciones asociadas al SGB, son: citomegalovirus (CMV), Virus Eps tein-

Barr, Virus Influenza A, Mycoplasma pneumoniae, y Haemophilus influenzae.?®

Anteriormente, se pensaba que existia asociacién entre vacunacion por influenza y
SGB, pero se ha comprobado en varios estudios como en el estudio realizado en
la cam panadev acunacibnen 1976c ontraelv irusdein fluenza H1N1,
determinando que 1 de cada 100 000 personas pres entaba SG B posterior a la

vacunacion.?® Por lo tanto, la vacunacion contra influenza reduce la posibilidad de



desarrollar SGB p or infeccion de v irus influenza.® Finalmente, se establece q ue
no existe ri esgo ni  contraindicacion p aralav acunacion con tra in fluenzay
predisposicion a SGB, ex cepto, en aquellos casos e n que s e demuestrey /o

sospeche su asociacion con SGB.
l.IIl. Anatomia patolégica.

Los estudios de anatomia patoldgica en casos de SGB son rar os debido a que
pocos pacie ntes mu eren por complicaciones de esta pat ologia. Desde hac e
mucho tie mpo se ¢ onsideraba al SGB co mo u n trastorn o ho mogéneo, el cual

depende del grado de lesién axonal con desmielinizacién adyacente.*!

Después del dafio axonal se lleva a cabo un proceso de re mielinizacion nerviosa
efectiva (proceso de reparacion), mientras que la regeneracion axonal es lenta. La
postulacion de esta teoria permitid una mejor comprension de la fisiopatologia en
los distintos  fenotipos cli nicos del SG B, div idiéndose en poli neuropatia

desmielinizante inflamatoria aguda y neuropatia motora axonal aguda (Figura 3).%

Mas tarde, inv estigaciones re alizadas p or A sbury identificaron en pacie ntes con
SGB el des arrollo d e ede ma e n n ervios peri féricos co n in filtrado in flamatorio
escaso”’, en fatizando la im portancia de la in filtracidn peri vascular de li nfocitos
como base fisiopatolégica de es ta enfermedad, siendo este un hallazgo similar a
los g ue se prese ntaban en modelos a nimales experimentales con ne uritis
alérgica®®, postulan do una bas e inmunol dgica relacionada e ntre la respuest a

linfocitaria y el proceso de desmielinizacion en SGB.

Se havistoen ensayos de microscopia electronica d e bi opsiad e nervioen
pacientes con SGB destacados procesos de desmielinizacion asociada a la accion
de macroéfagos, inv adiendo a las células de Schwanny fagocitando res tos de

mielina.>**



Figura 3. Principales subtipos de sindrome de Guillain Barre en los que las vias
efectoras son mediadas por anticuerpos, incluida la activacién del complemento,
causando lesion de la membrana glial o axonal con la consecuente falla de

conduccion nerviosa.

Modificado de: Hugh JW, Bart CJ, Pieter AD. Guillain-Barré syndrome. Lancet
2016; 388: 717-27

La anatomia patologica depende de la variante clinica del SGB:

a) En la variante de tipo desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA) se observa
compromiso de las raices motoras>?, notable desmielinizacion segmentaria,
infiltracion de mononucleares predominantemente linfocitos T y macréfagos
en el sistema nervioso periférico, cadenas de ganglios simpaticos y nervios
craneales.®” Ade mas de proliferacion de ¢ élulas de Schw ann como p arte

del mecanismo reparador.



b) En la variante de tipo Sindrome de Miller Fisher los hallazgos encontrados

son muy similares a los presentes en la PDIA.*®

c) En la variante de tipo Axonal, no se aprecian cambios inflamatorios, solo se
encuentra una discr eta lesion primaria a nivel de los nodos de Ranv ier

explicando la degeneracion axonal.®®

Aclarando q ue sin i mportar las v ariantes del SGB, los ax ones son el o bjetivo

principal para la lesion autoinmune.®
[.IV. Inmunologia

Muchos autores han estudiado la relacion existente en la respu esta inmunologica
que se present e posterior a la inf eccion previa y la manifestaciéon de SGB . Entre
los primeros reportes fue el de Melnick en 1960%°, quién publicé informacién de la
participacion d e anticuerpos que fijan el c omplemento durante la fase aguda del
SGB.

Otros ensay os e fectuaron la inmuniz acion de conej os con g alactocerebroésido,
induciendo neuropatia desmi elinizante, lo ¢ ual nos s ugiere que los anticu erpos

producidos contra los antigenos de mielina son capaces de originar neuropatia.*'

Estos trabajos planteaban que las bases fisiopatoldgicas del SGB en humanos era
similar al m odelo experimental de neuritis alérgica, producie ndo inmunizacion en
especies susceptibles, causando afeccioén al nervio periférico al usarse proteinas
individuales de mielina (PO y P2), activando las lineas celulares T contra proteina

P2 desencadenando la enfermedad.***



Aunque se re alizaron estudios similares de anticuerpos contra las proteinas PO y
P2 u otros antigenos proteicos relacionados al GBS, en su mayoria los resultados

fueron negativos.**

En 1980 se logré la id entificacién de anticuerpos que reconocen lipidos, gracias a
este av ance se p udo recon ocer ma s su bgrupos de SGB.* | dentificando en
pacientes con Sindrome de Miller Fisher anticuerpos contra gangliosidos GQ1b en

95% de los casos.*547

Concluyendo q ue los pacie ntes in munizados co n g angliésidos*® des arrollaban
neuropatias y estableciendo que en el S GB estan involucrados anticuerpos de

fijacion del complemento contra ganglidsidos especificos en el ser humano.®

Los antic uerpos co ntra g anglidsidos especi ficamente el su btipo 1gG1 o0 lg G3,
activan la participacion de células T en sangre periférica de pacientes con GBS*°,
produciendo ¢ ambios en células T reguladoras *° e incre mento de ¢ itosinas
liberadas de c élulas T °', posteriormente in filtracién d e cél ulas nerv iosas y

finalmente lesion nerviosa caracteristica del SGB.*°

Actualmente se ha estudiado la distribucion de g angliosidos correspondientes a
cada unalas v ariantes cli nicas del SGB (Tabla I), enco ntrando los siguientes

hallazgos:

1. Enlav ariante des mielizante inf lamatoria ag uda, ex iste una reaccién
cruzada anticuerpo contra  gangliésido GM1,  encontrando epi topos
axonales simil ares a los g angliésidos presentes e n Ca mpylobacter jejunii
(serotipos 019 y 041), cuyos polisacaridos son similares a los g angliésidos
localizados en el ner vio, lo cual ex plicaria el dafio ax onal directoy la

desmielinizacion.®?
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2. Enlav ariante Sindrome de Miller Fisher el res ponsable es el g angliésido
GQ1b*, localizado en la mielina d e n ervios cran eales, co nstituyendo e |
principal g anglidsido | esionado por a nticuerpos esp ecificos de reaccio n
cruzada por in fecciones de Ca mpylobacter jejuni. ElI g angliésido GQ1b se
considera un marcador de o ftalmoplejia en el SGB. *** E| anticuerpo anti-
GT1 también es un marcador de compromiso y traduce lesién de nervios

craneales bulbares en el SGB.%®

3. Enla v ariante Motor axonal el anticuerpo anti-GD1a es es pecifico.”*® Los
anticuerpos gangliésidos N acetilgalactosaminilo GD1a (GalNAc-GD 1a) se
encuentran e nlas formas cli nicas de S GB si na feccidbn d e nerv ios

craneales’®

Tabla I. Variantes clinicas de Sindrome de Guillain Barré y

antigeno relacionado con anticuerpos en variantes de SGB.

PDIA Desconocido
NASMA GM1, GM1b, GD1a
NAMA GM1, GM1b, GD1a, GalNAc-GD1a
SMF GQ1b, GT1a
Neuropatia GD1b
sensitiva
aguda
Variante GT1a
orofacial
Similar GQ1b, GM1, GM1b, GD1a, Gal, Nac-GD1a
SGB / SMF

Modificado de: Lancet 2005; 366: 1653-1666.
El mecanismo de accion en SGB ocasionados por infecciones virales es similar al

descrito por Campylobacter jejuni, existiendo cambios similares a los presentes en

la variante clasica desmielinizante inflamatoria aguda (PDAI).”
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El ag ente p atégeno C. jejuni ha sido el m ejor estudiado en relacional a
predisposicién de S GB. Se h a corroborado que el C. jejuni pose e unaca pade
lipopolisacarido con  estructuras simil ares a g angliésidos g ue ex plicarian la

fisiopatologia del SG  B.°” Eje mplos si milares se prese ntane nelcaso d e
mimetismo molecular causado por infecciones debido a Haemophilus influenza®® y

Citomegalovirus®, organismos también causantes de SGB.

Después d e div ersos ensay os se esta blecio la hipdtesis de q ue tod os est os
agentes infecciosos g eneran anticu erpos que reacci onan d e forma cruzada con
gangliésidos y otros g licolipidos, g enerando destrucci 6n d e miel ina de bido a la
activacién del complemento o por la accion de anticuerpos dirigidos a macrofagos

a través del receptor Fc.

El riesgo de padecer SGB secundario a una infeccion por C. jeju ni, es menor a 1
en 1 000 casos , lo ¢ ual po dria estar rela cionado a factores in munolégicos o
genéticos, pero que la asociacion del HLA con la predisposicién de padecer SGB

es aun débil.%°

I.V. Manifestaciones clinicas.

En la mayoria de los casos la sintomatologia del SGB es muy homogénea, siendo
similarala presente enla v ariante clas ica del SGB, pero sin olv idar q ue el
espectro cli nico es div erso Il egando a enc ontrarse prese ntaciones ati picas

(persistencia de reflejos tendinosos profundos o hiperreflexia).

En pacientes con SGB con examen neurolégico anormal (reflejo extensor plantar o
Babinsky y papil edema)’ estamos obli gados en descart ar otras patologias
subyacentes ®'. Debido a que el reflejo de babinsky es indicativo de sospecha de

encefalomielitis.
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Como ya se habia mencionado previamente, la variante mas comun del SGB es la
poliradiculoneuropatia desmieliniz ante in flamatoria ag uda (PDIA), represent ando
el 85-90% de casos reportados en América del Norte, Europa y la mayoria de los

paises desarrollados.*®

La evolucion clinica de los nifios q ue presentan S GB inicia entre 2 a 4 seman as
después de hab er cursado con una infeccion (respiratoria o gastrointestinal). El
espectro clinico inicial se caracteriz a por parestesias en dedos de manos y pies,
seguida de debilidad simétrica distal de ex tremidades inferiores con diseminacién
progresiva caudoce falica, a fectando e n p ocas h oras 0 di as a ex tremidades
superiores. E n casos sev eros del SGB pued e ex istir af eccion de musc ulos

respiratorios y/o bulbares.?®

Alrededor del 40% de los casos de SGB tiene afeccion a nervios craneales.®° La
paralisis facial bilateral (afeccidén del VIl par) constituye la neuropatia craneal mas
frecuente en el SGB  .*®°® El si ntoma pri ncipal caracteri stico del SGB es la

debilidad simé trica en extrem idades in feriores'® y reflejos tendin osos pro fundos
disminuidos o aus entes (arreflexia). Otro sinto ma especifico del SGB es el dolor
localizado en extremidades inferiores o lumbalgia, el c ual se ha comprobado en

79% de los ensayos reportados.®?
En 50% de los casos podemos encontrar otras manifestaciones como; disrritmias
cardiacas, hip otension ortost atica, tran sitoria o hipert ensién p ersistente, i leo

paralitico, disfuncién de la vejiga y alteracion de la sudoracién.®?

Es de s uma i mportancia recordar q ue el curso clinico de la enfermedad esde

menor duracion en nifios respecto a la evolucion clinica presente en los adultos.

A con tinuacion descri biremos alg unas p articularidades d e las o tras v ariantes
clinicas menos frecuentes del SGB:
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1. Neuropatia axonal sensitivo motora aguda.

Es un trastorno grave que causa degeneracion axonal motora y desmielinizacion.

8 esp ecificando q ue los pacientes c on esta

Fue d escrito p or Fe asby et al.
variedad cli nica presenta ban nervios pe riféricos inex itables y ausencia de
mielinizacion en el es tudio a natomopatolégico.64 La recup eracion clinica es de

mayor duracié n c on respectoal av ariante clasica del S GBy las sec uelas

sensoriales y motoras son frecuentes.*®

2. Neuropa tia axonal motora aguda.

Constituye el 10-20% de | oscas osd e SGB . Es asociado ain feccién por
Campylobacter jejuni. El cuadro cli nico no es sev eroy depende delg radode
extension de lesion axonal. A diferencia de la variante clasica de SGB, en esta se
encuentran cons ervados losre flejos tendinosos einclus o pued ete ner
hiperreflexia. Ade mas si ex iste af ectacion distal la recup eracion es rapid ay

completa.®®

3. Sindrome de Miller-Fisher (MFS)

Esta variante clinica de SGB fue descrito por Fisher en 1956 % y constituye poco
menos del 5% de los casos de GBS en paises occidentales.®’ Su triada clasic a
es: ataxia, arreflexia y oftalmoplejia. Practicamente en el 50% de los casos se ha
reportado c omo primer sig no cli nico diplo pia y /o paresia facial. En el caso de
oftalmoplejia ex terna el pri mer musculo a fectado es el m usculo recto su perior,
seguido de paralisis del m usculo recto lateral y finalmente se afecta el musculo
recto inferior. Es c aracteristico en los pacientes con SMF apreciar el fen 6meno
clinico de Bell.?®

Suele aco mpafarse | a o ftalmoplejia ex terna tot al d e p tosis p alpebral, lo q ue

permite diferenciar al SMF de otras patologias como la Encefalitis de Bickerstaff o

la encefalomielitis aguda diseminada.
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En el SMF existe leve paresia de extremidades, siendo raro casos de insuficiencia
respiratoria. Su recuperacion clinica completa es en un periodo breve de meses.

La oftalmoplejia externa es el signo con recuperacién clinica mas lenta.®
4. Neuropatia craneal multiple.

Es una p aralisis aguda de distint os nervios craneales (e xcepto el nervio 6ptico)
asociados con compromiso se nsible®® y generalmente es precedido por infeccion

de virus como el CMV."®
En 1994, Ropper’® describio casi todas las variantes conocidas de SGB:

a) Debilidad faringo cervical-braquial (DFCB)
b) Parap aresia

c) Ptosis del parpado sin oftalmoparesia

d) Parestesias de diplejia facial

e) Combinacion de MFS y DFCB

5. Polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica.

Es u na entidad simil ara | av ariante clas ica del SGB (poli radiculoneuropatia
desmielinizante in flamatoria ag uda), si nem bargo la duracién de la S
manifestaciones cli nicas tienen un periodo m ayor de 28 dias, s eguido de una

rapida progresion o progresion repetida.
Las m anifestaciones clinicas se pres entan 2 m eses d espués de lain feccion
desencadenante y cursa con una m ayor debil idad d e tip o asi métrica, lo cu al

permite diferenciarla de la variante clasica.”’

Contrario a la v ariante clasica del SGB su eficacia es m ejor en el tratam iento

basado con corticosteroides.””
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[.VI. Diagndstico.

El diagnostico de SGB puede resultar complejo en la poblacion especialmente en
nifos preesc olares d ebido a u na pres entacion cli nica ati picayele xamen

neuroldgico debera de ser minucioso.’?

El diag nostico de SGB es cli nicoy se basa enla ulti  ma act ualizacion de los

criterios diagndsticos establecidos por Asbury y Cornblath en 1990.” (Tabla I1).

Tabla Il. Criterios diagnosticos de Sindrome de Guillain Barré

1. Signos indispensables para el diagnostico
Debilidad motora progresiva que implica mas de una extremidad
Hiporreflexia y/o arreflexia marcada
Ausencia de alguna otra causa de neuropatia

2. Signos que apoyan el diagnostico
Ausencia inicial de fiebre
Progresion en dias y menor de 4 semanas
Recuperacion en 2 a 4 semanas después de iniciarse la progresion
Debilidad simétrica de extremidades
Signos y sintomas sensoriales leves
Afectacion de nervios craneales
Elevacion de proteinas en liquido cefalorraquideo
Liquido cefalorraquideo con cuenta de células menor a 10mm?
Lenta conduccién nerviosa o extensién de onda F
Disfuncion autonémica

Modificado de: Ann Neurol 1978: 3: 565-6.

En la ev aluacién n euroldgica pode mos encontrar de bilidad sim étrica prog resiva

asociada con hipo o arr eflexia. Pero, estos cr iterios diag ndsticosnos on
especificos para todas las variantes clinicas del SGB."
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Dentro de los ca mbios ti picos q ue vamos encontrar en la boratorio, son las
alteraciones en proteinas en el LCR, -1gr/dl, sin células en el 90% de los
casos. Sin embargo, enun 10-15% de los pacientes con SGB poseenunleve

aumento en el recuento de las células en liquido cefalorraquideo (5-50 células por
10,72,74
pL).

La disociacio n albu minocitologica constit uye un pil arf undamental paral a
confirmacion diagndéstica del SGB. Duran te la primera semana después de haber
iniciado la enfermedad se pueden encontrar niveles normales de proteina por lo
cual, es poco probable determinar o excluir que el paciente presenta SGB.” Pero
en la segunda semana es notable la disociacion albuminocitoldgica en la variante
clasica del SGB’® y en la tercera semana de evolucién en los casos de SMF.” De
igual f orma menos del3a 5%del oscas ospo demos encontrar ba ndas

oligoclonales en LCR (Tabla ).

Tabla lll. Valores de Referencia del Liquido Cefalorraquideo

Parametro Nifio (<1 mes de Adulto Sindrome de
edad) Guillain Barré
Glucosa 32 a 121 50-80060 - 50-80 060 —
80% 80%
Relacion glucosa 0.44 a1.28 0.44 a1.28 0.44 a1.28
sangre /glucosa
liguido
cefalorraquideo
Proteinas (mg/dl) 20a170 5a45 > 50
Leucocitos Menor o igual a Menor o igual a 5 <50
(células/ml) 30
Polimorfonucleares 2a3% 1a3% <5%
(%)

Modificado de: Oski FA. Principles and Practice of Pediatrics, 2nd edn.
Philadelphia: JB Lippincott; 1994
Dentro del resto de estudios paraclinicos e n sangre es posible encontrar
elevacién de velocidad de sedimentacién globular en un 30%.
El uso de est udios de c onduccidn nerv iosa 0 ne uroconduccion n os p ermiten
apoyar el diagnéstico, discriminar entre cada unade las variantesdel SGBy

determinar un prondstico.
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Las anomalias d el estudio de neuroconduccién p oseen mayor valor diag nostico
durante la segunda semana de evolucion clinica del SGB (inicio de la debilidad).”’
Los cambios q ue s e aprecian en los estudios de ne uroconduccionen el SGB

seran cada uno de los siguientes:

» Latencias distales prolongadas con ondas F.

» Bloqueos de conduccién en los n ervios motores (75% de los casosenla
semana 2).

= Desmielinizacion en las velocidades de conducciéon (Durante la semana 3).

» Losp otenciales de accion del nervio suralest anc onservados a
comparacién co n aq uellos d el n ervio medianoo wulnarl os c uales s e

encuentran disminuidos o ausentes.

Para el diagnostico p recoz del SGB debera de enc ontrarse en el est udio de
neuroconduccion: bloqueo de conduccion nerviosa, aumento de la latencia distal o
abolicion de la onda F, siendo positivos en la primera semana de haber iniciado la
enfermedad.” (Tabla IV).

Para a umentar el re ndimiento diag néstico del SG B d eberemos al m enos de
evaluar cuatro nervios motores, tres nervios sensoriales y examinar las ondas F y

reflejo H.™®

Tabla IV. Diagndéstico neurofisiolégico de Sindrome de Guillain Barré

Bloqueo parcial o total en conduccion motora
Disminucion de NCV
Dispersion temporal anormal
Prolongacion de latencia distal
Prolongacién de onda F
Ausencia de reflejo H
Modificado de: J Autoimmun Res 3(2): 1012 (2016).
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Lal magen de Res onancia M agnética c on g adolinio nos permite apreciar

ampliacién de las raices o plexos nerviosos que traducen proceso inflamatorio.”

[.VIIl. Diagnostico diferencial

El diagnéstico diferencial de SGB incluye todas las enfermedades o trastornos que

pueden causar paralisis flacida aguda (Tabla V).

Tabla V. Diagnésticos diferenciales de Sindrome de Guillain Barré

en relacion a nivel de lesion anatdémico del sistema nervioso

Cerebro
Meningoencefalitis
Encefalitis de Bickerstaff
Encefalomielitis diseminada aguda
Ataxia cerebelosa postinfecciosa
Medula espinal
Compresion de medula espinal
Mielitis transversa
Infarto de arteria espinal anterior
Encefalomielitis diseminada aguda
Neuromielitis optica (Devic)
Neurona motora de cuerno anterior
Poliomielitis
Infeccidon por enterovirus
Infeccion Virus del Nilo
Nervios periféricos
Paralisis
Paralisis secundaria a drogas y/o toxinas
Difteria
Enfermedad mitocondrial
Polineuropatia critica
Unién Neuromuscular
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Botulismo
Miastenia gravis
Musculo
Infeccion (miositis aguda)
Miositis autoinmune
Miopatias metabdlicas (glucogénesis, deficiencia de carnitil
palmitiltransferasa)
Neuropatia y miopatia critica

Miopatias congénitas

La s ospecha diagno sticad el SG B es p rimordial p ara s olicitar est udios de
laboratorio y/o gabinete especificos para su confirmacioén, sin olvidar que existen
otras pruebas diagndsticas que nos permitiran descartar otras causas que originen

paralisis flacida (Tabla VI).

Tabla VI. Pruebas diagndsticas en pacientes con PFA (similar a SGB)

Principal
Electrolitos séricos
Creatinina fosfocinasa
Citometria hematica
Radiografia de térax
Electrocardiograma
Ultrasonido abdominal
Liquido cefalorraquideo (Citoquimico y panel viral)
Estudio de neuroconduccion
IRM cerebral y/o medula espinal
Cultivo (Campylobacter jejuni)
Serologia viral (CMV, EB, M. pneumoniae)
Anticuerpos antigangliosido
Otros

Deteccion de toxinas, metales pesados o drogas
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Deteccion de toxina botulinica (sérico)
Deteccion de poliovirus o enterovirus 71 (defecacion)

Test de neostigmina o edrofonio

La IRM cerebral y espinal es util para desc artar polineuropatia debido a mielitis o
encefalomielitis, y a q ue so n patologias que co mparten u na evolucion cli nica
similar al SGB.

Otras patologias que cursan con evolucion similar al SGB es la miositis in fantil
aguda in fecciosa be nigna, pero la di ferencia ese ncial e n estos p acientes existe
afeccidon en ex tremidades in feriores, pero no existe arr eflexia ni paresias, s olo
inmovilidad secundaria al d olor muscular la cual p uede corroborarse con niveles

elevados de CPK (confirmatorias del diagnéstico).®°

Debemos de t ener e n cuenta, que en cas os muy raros puede n ser debidos a
enfermedades h ereditarias neuromusculares com o: miopatia co ngénita, distro fia
muscular cong énita o atrofia muscular es pinal, ya que muchas de ellas pueden

manifestarse como paralisis flacida aguda e infecciones intercurrentes.®’
[.VIIl. Tratamiento.

ElI SGB es un a enfermedad que normalmente pres enta una ev olucién li mitada
pero q ue pue de lleg ar a ser potencialment e mortal. P or lo cual, se deberad e
brindar una atenciéon medica integral, profilaxis para reducir el riesgo de trombosis
venosa pro funda, m anejo de ¢ omplicaciones com o dis funcién de v ejiga y/o
intestino e iniciot emprano d e fisioterapiay rehabilitacion asi com o ap oyo

psicosocial para disminuir complicaciones subsecuentes.?%® (Figura 4).

El tratamiento se fundamenta en establecer medidas de soporte general, basadas
en el monitoreo de la funcié n res piratoria y cardiov ascular (vigilar presencia de

disautonomias) y ap orte n utricional adecuado (Tabla VII), si nolv idaru na
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transferencia oportuna al servicio de Cuidad os Intensivos Pediatricos cuando sea
necesario.

Figura 4. Tratamiento integral del Sindrome de Guillain Barré.

Modificado de: Van den Berg B. Nat Rev Neurol2014; 10:469-82.
UCI = unidad de cuidados intensivos. EGRIS = Puntaje de Insuficiencia
Respiratoria Erasmus GBS. IglV = inmunoglobulina intravenosa. TRF = fluctuacion

relacionada con el tratamiento.

Para determinar la po sibilidad g ue un pacie nte nec esite de v entilacion artificial,
Walgaard y su g rupo de inv estigacion, des arrollaron un m odelo p ara predecir el
riesgo de insu ficiencia respir atoria e n la e tapa agudadel SGB basadoenlas
caracteristicas clinicas disponibles en el momento de la admision en el hospital.*
La VM en la primera semana de admision se usé como indicador de ins uficiencia

respiratoria en la etapa aguda del SGB en adultos.
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Los predictores de V M en la pri mera semana de ad misién en el hospit al fueron:
dias entre la a paricion de la debilidad y la admisién en el hos pital (variable 1),
compromiso bulbar y/o del nervio facial en la admision (variable 2), y puntu acion
total dela fuerza musculare nla e scalade fuerza musculardel a M edical
Research Council (MRC) en la a dmision (variable 3). EI modelo se llamoé EGRIS
(Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score) se const ruyé a p artir de estar 3

variables clinicas.

Cada v ariable se divi de en cat egorias, ¢ ada cat egoria tiene una p untuacion
asociada. La primera variable tiene las categorias: >7 dias con una puntuacion de
0, 4-7 dias conun apuntuacionde 1y <3 dias conunapu ntuacionde 2 . La
segunda variable cuenta con las siguientes categorias y puntuaciones: ausencia 0
y presencia 1. La ultima variable consta de las categorias: 60-51 (0 puntos), 50-41
(1 punto), 40-31 (2 puntos), 30-21 (3 puntos) y < o igual a 20 (4 puntos).

Este modelo calcula una puntuacioén final (EGRIS) que varia entre 0 y 7, indicando
el riesgo (0 = riesgo nulo, 7 = riesgo mas alto) que tiene un paciente con SGB en

la etapa aguda de presentar insuficiencia respiratoria.®®

Ensayos controlados aleatorios han estudiado el efecto de la inmunoterapia en el
SGB des de h ace v arios afios, es tableciendo q ue el usod e In munoglobulina

intravenosa y el intercambio de plasma (plasmaféresis) son efectivos.®

El uso de Inmunoglobulina intravenosa o plasmaféresis debera realizarse lo antes

posible, idealmente iniciarse antes de que exista lesion irreversible del nervio.

La piedra a ngular del tratami ento es ba sadoe nelusode| nmunoglobulina
intravenosa (Ig IV). La s pautas del trata miento se div iden seg un la dosis; 1er a
pauta (actualmente la terapéutica mas efectiva): dosis de inmunoglobulina (2gr/kg
de peso corporal) administradas en dos dias (1gr/kg por dia) y la 2da pauta: dosis

de in munoglobulina ( 0.4gr/kg d e peso ¢ orporal) admi nistrada en5di as.>®
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Recomendando | a pau ta de i nmunoglobulina i ntravenosae n5d ias, ya que

disminuye el riesgo de casos de efectos secundarios.®®

Las indicacio nes esp ecificas del uso de inm unoglobulina intrav enosa, son la s
siguientes; progresion rapida d e de bilidad m uscular, insuficiencia respiratoria o
apoyo mec anico v entilatorio, afeccion de n ervio bulbar o cr aneal e incapacid ad

para la deambulacién.?

En caso de uso terapéutico con Plas maféresis, se req uerirdan de cinco sesiones,
cada intercambio comprendera de 2-3 litros de plasma segun el peso corporal del
paciente co n un a du racion del tra tamiento de 2 se manas, ¢ orroborandose € |
beneficio terapéutico cuando se inicia el tratamiento en las primeras 4 se manas

(preferiblemente en las 2 primeras semanas) desde el inicio del SGB.%

La plasma féresis ha dem ostrado la mism a ef icacia q ue inmun oglobulina pero
constituye u n trat amiento m as inv asivo, siend o reserv ado s olo para cas os de
intolerancia o poc  arespuest aalaadmi nistracion d e inm unoglobulina

intravenosa.®?

La terapéutica que anteriormente era utilizada basado en dosis de corticosteroides
no muestra efectividad en SGB.%%8°

Generales

Preservacion de capacidad ventilatoria
Monitorizacion cardiovascular
Tratamiento de desordenes disautondmicos (arritmia, hipertension arterial)
Tratamiento y/o prevencion temprana de infecciones
Nutricion e hidratacion adecuadas
Prevencion de escaras
Especificos

Inmunoglobulina intravenosa 2 gramos por kilo
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(dosis total) en 2 a 5 dias
Plasmaféresis ( 4 tratamientos)
Neurorehabilitacion (estabilizacion motora, ortesis)
Modificado de: J Autoimmun Res 3(2): 1012 (2016).

Investigadores internacionales han estudiado el tratamiento de pacientes con SGB
con m al pron 6stico determinado p or la e scala de Eras mus G BS modi ficada
(mEGOS), estipulando que la administracion de un segundo curso terapéutico con
Inmunoglobulina intra venosa en u n interv alo corto d e tiem po existente entre el

primer curso terapéutico tendran una mejoria clinica mas evidente.%

Otros investigadores se enfocan en nuevas terapéuticas usadas en SGB, una de
ellas es basad a en el uso de Eculi zumab (anticu erpo m onoclonal huma nizado)
enfocandose en el factor C5 d el complemento y tratando de inhibir la division en
C5ay la si ntesis del complejo catalitico pro in flamatorio C5b-9.°' Sin em bargo,
hasta la act ualidad s olo esta n com probados cienti ficamente elusodelg IVy

plasmaféresis en el tratamiento del SGB.
[.IX. Prondstico.

El prondstico del SGB en nifos generalmente es bueno. Mas del 90% de los casos
de la v ariante PDAl y todos los ¢ asos de SFM se recupera n totalmente.* Los
casos d e e mergencias es cua ndo ex iste retraso e n el di agndéstico del S GB

especialmente en nifios pequefios.”

La gravedad del cuadro clinico es importante como factor pronostico en SGB. El
40% de los nifos afectados poseen incapacidad para la deambulacién durante la
fase aguda y entre el 15-30% de los casos van a requerir de ventilacion mecanica

en UC|.%610
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En casos severos de SGB existe un retraso en la deambulacion recuperandose en
un tiempo aproximado de 6 meses a 1 afo. Solo 5-10% de los niflos presentan
leves secuelas motoras o s ensoriales de predominio e n extremidades inferiores
segun lo establecido en la escala de discapacidad segun la escala internacional de
discapacidad para SGB*® (Tabla VIII). La mortalidad secundaria a complicaciones

por SGB es menor del 5% de los casos.®

Existen escalas q ue permite n co nocer e | g rado de des enlace oli mitacion
subsecuente a Sindrome de Guillain B arré pero s olo aplicadas en a dultos. L a
escala Erasmus (EGOS; Erasmus GBS Outcom e Scor e) (Tabla IX), fue
realizada como un modelo pron ostico, la cual se basa en la edad de I
paciente, si hubo presencia de diarrea y un puntaje de discapacidad a las dos
semanas pos teriores a la admisi on hospitalaria, la cu al predice la

probabilidad ca minar de f ormaindependiente a los 6 mese s de ev olucién
clinica. Laf inalidad de esta escalaes que debe de reali zarse en eta pas
tempranas d el diagné stico de SGB p ara asii iniciar tratam iento lo antes p osible

demostrando eficacia del tratamiento.%*%°

Tabla VIII. Clasificacion de discapacidad del SGB (Escala de Hughes)

0. Sano

1. Leves signos y/o sintomas, realiza actividades diarias

2. Camina mas de 5 metros sin ayuda ni apoyo o realizar actividades
diarias

Camina mas de 5 metros con ayuda

Confinado a cama o sofa

o > o

Apoyo de ventilacién mecanica parcial o total

6. M uerte
Modificado de Rev Neurol 2002; 35: 269-76 (ref. 41) y Phys Med Rehabil Clin N
Am 2001; 12: 473-90 (ref. 72).
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La forma de calcular EGOS® se da un punto dependiendo en qué grado se
ubica el paciente en la escala de discapacidad del SGB (1-5 puntos), ademas
de afadirse puntuaciones diferentes si reunen algunos requisitos: 1 punto para
pacientes mayores de 60 afos, 0.5 puntos por pacientes de 41-60 afios y
ningun punto a pacientes igual o menor a los 40 anos; De igual forma se afade
otro p unto si cu enta c on elan tecedente d e diarr ea (Tabla X). Sie ndo
importante conocer estas escalas, su aplicacion y resultado post erior, las cuales
son e mpleadas e n p acientes adult os con SGB pero las cu ales son de su ma
importancia conocerlas y seria de sum a importancia que se pudieran adaptarlas

en casos de SGB de pacientes pediatricos (estratificar las limitaciones o secuelas).

Tabla IX. Score ERASMUS para desenlace en Sindrome de Guillain Barré

Edad al inicio ( en afos) <60 anos 1 punto
41 — 60 anos 0.5 puntos

<40 afos 0 puntos

Diarrea (<4 semanas) Ausente 0 puntos

Presente 1 punto

Escala de discapacidad para SGB Oat1 1 punto

(a las 2 semanas del ingreso) 2 2 puntos

3 3 puntos

4 4 puntos

5 5 puntos

SCORE 1-7

Modificado de: Koningsveld R, Steyerberg E, Hughes R, V Swan A, van Doorn P,
Jacobs B. A clinical prognostic scoring system for Guillain-Barré syndrome. Lancet
Neurol 2007; 6: 589-594.
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Tabla X. Escala de EGOS

Puntaje Probabilidad de que requiera apoyo

para caminar a los 6 meses

3 puntos Menos del 5 %
4 puntos Menos del 7%
5 puntos Menos del 25%
7 puntos Menos del 85%

Siel EGOSesd e3pun tos, latabla sugiere q ue ex iste menordel 5% de
probabilidad q ue el paciente requiera de apoyo parala d eambulacion a los 6
meses. Si el EGOS es de 4 puntos, la probabilidad es de menos del 7%; EGOS 5
puntos la probabilidad es del 25% y si es de 7 puntos la probabilidad es menor del
85%.

I.X. Rehabilitacion.

La rehabilitacion es la piedra angular en el tratamiento coadyuvante de pacientes
con SG B. P ermite re ducir los casos de tromboflebitis (mov ilizaciony usod e
vendajes elasticos) y el dafio subs ecuente de articulaciones (usand o ortesis y
férulas). La estimulacion muscular es esencial para prevenir o reducir el g rado de

atrofia muscular en los pacientes con SGB.

El apoyo establecido por parte de fisioterapia respiratoria y motora te ndra como
finalidad dismi nuir la sev eridad de la atr ofia muscular debido a la par Alisis
prolongada presente en el SGB, teniendo como objetivo final tener una pronta
restauracion de la funcién motora con reintegracion del paciente a su autonomia y

mejorar su calidad de vida.?*%
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Il. Planteamiento del problema.

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) c onsiste en una polineuropatia autoinmune,
con variantes clinicas heterogéneas, con una evolucién clinica favorable al recibir

un tratamiento oportuno.

En cuanto ala epidemiologia, el Sindrome de Guillain Barré es la causa mas
frecuente de la p aralisis f lacida en nifios p reviamente san os', r eportandose a
nivel mundial una incidencia anual de 0.6 a 2.4 casos por 100,000 habitantes, en
cualquier g rupo etario, afectando a ambos génerosy con un arelacion H/M d e
1.5:1."° El pico mas alto de incidencia es en pacientes de |a tercera edad de la
vida y el menor pico d e incidencia es e n pacientes pediatricos (0.38 a 0.91 casos

por 100,000), siendo una patologia muy rara en nifios menores de 2 afios.'®"’

Debido a la introduccion del esquema de vacunacion a nivel mundial la frecuencia
de la poliomielitis ha disminuido asi como en otros paises se ha erradicado esta
patologia. En México, el ultimo caso de poliomielitis se informé el 18 de octubre de
1990, Jali sco. En ab ril de 1995, se otorg 0 el certif icado de e rradicacién de |
poliovirus salv aje.? Present andou na disminucién dras tica decas osd e
poliomielitis debido a lo anterior, ev idenciando que el Sindrome de Guillain-Barré
(SGB), se ha convertido en la causa principal de paralisis flacida aguda (PFA), en

todas las edades.?’

Por tal motivo, el pre sente trabajo tiene el prop ésito de describir la sev eridad
clinicay compli caciones asociada en pacientes pe diatricos ¢c on Si ndrome d e

Guillain Barré que ingresan al Hospital Pediatrico Legaria.

Ademas de crear una base de datos de las diferentes variantes del Sindrome de
Guillain Barré del Hos pital Pe diatrico L egaria, tratando de que en un futuro esta
informacion puedas erutii p arala reali zaciony conti nuaciond e futuras

investigaciones.
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I". Justificacion.

La realiz acion del proy ecto, se fundamenta en la descri pcion d e la sev eridad
clinica y complicaciones asociadas en pacientes pediatricos con SGB, entre 1 a 18
afos de edad, ingresados en el Hospital Pediatrico Legaria durante un periodo de
3 afnos (Enero 2015-Diciembre 2017), a fin de evaluar la li mitacion secundaria y
evolucion clinica intrahospitalaria subsecuente del sindrome de Guillain Barré de
acuerdoacad auno delostrata mientos médicos es tablecidos, conocere |
pronostico post erior a la terapé uticaem pleada (uso deest eroides,
inmunoglobulina y/o plasmaféresis), reducir las secuelas y lograr la reintegracion a

la comunidad, asi como mejorar el estilo de vida de los pacientes.

En M éxico,entre 1 988y 199 6, en el m arco de err adicacion mu ndial del a
poliomielitis, a trav és del Siste ma d e Vigilancia E pidemiologica de la Paralisis

Flacida Aguda (PFA), se estudiar on 3,730 casos de este problema, de los cuale s
63% t uvo como diag noéstico final al Sindrome de Guillain B arré, siendo esta

patologia la causa mas frecuente de paralisis en menores de 15 afios.??

En el Instituto Nacional de Pediatria (INP), al igual que en resto del pais, durante
el periodo de e nero de 1988 y diciembre de 1996, el Sindrome de Guillain Barré
represento al 77.9% de todas las PFA in formadas y estudiadas por el Servicio de

Epidemiologia.?®

La Academia A mericana de Neurol ogiaen 2003 establece losp arametros
practicos e n la inmun oterapia de pacientes que presentan Sindrome de Guillain
Barré, en la cual se identifican la existencia de estudios limitados para pacientes
pediatricos con esta patologia, concluyendo que la inmunoglobulina intravenosa y
el recambio plas matico (plasma féresis) son opci ones para pacientesc on
Sindrome d e G uillain Barr € grave. Determinando que el tratamientod e
inmunoterapia no esta recomendado en el caso de Sindrome de Guillain Barré

leve."
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El inicio del tratamiento médico a base de Inmunoglobulina y recambio plasmatico
(plasmaféresis) en pacientes pediatricos con diagnéstico de Sindrome de Guillain
Barré, es ¢ uando se presenta alg uno d e | os sig uientes: de bilidad rapi damente
progresiva, deterioro v entilatorio, nec esidad de v entilacion meca nica, de bilidad

bulbar significativa y/o incapacidad para caminar sin ayuda.2

Todo paciente co n manifestaciones cli nicas con Sindrome d e Guillain Barr é
rapidamente prog resiva posteri or ala es tabilizacion de los sintom asenlas
primeras 2 s emanas, de ben serv aloradosp oreln eurdlogo pe diatra. La
Inmunoglobulina intra venosa se pre fiere sobre el reca mbio plasmaticoe n
pacientes pediatricos porla seg uridady facil a dministracion, au nque e nl a

actualidad no ha demostrado tener mejores resultados.

La elevada mortalidad en pacie ntes pe diatricos con Sindrome de Guillain B arré
llegaaserd e a proximadamente 1 5%, ademas de presentar discapacid ad
persistente en el 20 % de los cas os, el cual es d eterminado p or secuelas de
complicaciones respir atorias, s ecundarias a disa utonomias o asoci adas a

complicaciones subsecuentes de la inmovilizacién, fatiga y dolor.'"

El establecer un trat amiento médico adecuado permite que 2/3 de los paci entes

que padec en est a p atologia present en u na recup eracion fisica satis factoria y

posteriormente ser referidos para recibir rehabilitacion. '
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V. Hipotesis.

Por las caracteristicas del presente trabajo de investigacion, no se requiere

hipotesis de trabajo, debido a que es un trabajo de tipo descriptivo.

V. Objetivos.

V.l. General

Identificar la sev eridad cli nica y complicaciones asocia das e n
pacientes pediatricos de 1 a 1 8 anos de edad con Sindrome de
Guillain Barr ¢ del H ospital P ediatrico Legariaenelp eriodo

comprendido Enero 2015 - Diciembre 2017.

V.II. Especificos

Identificar la frecuenciay el promedi o de acuerdo al sex o de

Sindrome de Guillain Barré en el Hospital Pediatrico Legaria.

Describir la f recuenciay el prom edio de acuerdo ae dad del

Sindrome de Guillain Barré en el Hospital Pediatrico Legaria.

Reconocer la frecuenciay el promedio de | as variantes clinicas
del Sindrome d e Guillain Barré segun la cl asificacion clinica de

Asbury, en pacientes pediatricos del Hospital Pediatrico Legaria

Describirlaf recuenciay prom ediod e factores prev ios
(infecciones g astrointestinales y /o res piratorias prev ias, cirugia,

téxicos, vacunacion) relacionados a Sindrome de Guillain Barré.

Conocer el tiempo transcurrido desde el antecedente de infeccién
previa y el inicio de | as m anifestaciones cl inicas en pacientes
pediatricos con si ndrome de G uillain B arré enelH ospital

Pediatrico Legaria.
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Describir caracteristicas de los estudios de laboratorio, estudio de
liquido ce falorraquideo y estu dio de ne uroconduccion d e los
pacientes pediatricos con si ndrome de GuillainB arrée ne |

Hospital Pediatrico Legaria.

Conocer la frecuencia y promedio de los pacientes con Sindrome
de Guillain Barre del Hospital P ediatrico Le garia que requirieron

apoyo mecanico ventilatorio.

Reconocer el ri esgo de req uerir ap oyo meca nico v entilatorio

relacionado a la presencia de disautonomia.

Identificar el pr omedio de estancia intrahospitalaria, el g rado de
severidad clinica al ingreso y egreso de cada una de las variantes
clinicas del Si ndrome de Guillain Barré en pacientes pediatricos

del Hospital Pediatrico Legaria.

Reconoc er la eficacia del tratamiento mé dico establ ecido y la

limitaciond elas  everidad cli nica (Inm unoglobulinay /o
plasmaféresis) en pacientes pediatricos con sindrome de Guillain

Barré del Hospital Pediatrico Legaria.

Conocer las complicaciones asociadas presentes en el Sindrome

de Guillain Barre.

Describir la discapacidad funcional de paci entes pediatricos con
Sindrome de Guillain Barré del Hospital Pediatrico Legaria segun
la clasif icacidén de discapacid ad est ablecida por de  Winery

Hughes.
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VI. Material y métodos.

El estudio reali zado es de tipo cli nico, observacional, descriptivo, retrospectivo y

transversal.

Se recab aron d atos de los ex pedientes cl inicos de pacient es que ing resan al
Hospital Pediatrico Legaria con diagndstico de Sindrome de Guillain Barré, en un
periodo de 3 afios (Enero del 2015 a Diciembre del 2017).

Considerandose co mo criterios d e inclusio n: Ex pedientes cli nicos com pletos d e
pacientes pediatricos del sexo masculino y femenino, con una edad comprendida
entre 1a1 8 a hos de e dad. Paci entes pediatricos prev iamente san os, ¢ on
infeccion g astrointestinal y /o respiratoria previa (2 sem anas a 1 mes previos) al
inicio de si ntomatologia ne urolégica (de acu erdo a los criterios clinicos del SGB
establecido por Asbury). Pacientes pediatricos con criterios clinicos caracteristicos
del sindrome de Guillain Barré (criterios clinicos del SGB establecido por Asbury y
valoracion integ ral por parte d el servicio d e Neur ologia Pedia trica). Paci entes
pediatricos quien posee abordaje integral del Sindrome de Guillain Barré (estudios
de labor atorio y /o gabine te). Consid erandose co mo cr iterios de ex clusién;
Expedientes clinicos completos de pacientes pediatricos con neuropatia previa o
lesidon de ne urona motora inferior, no compatible con sindrome de Guillain-Barré.
Pacientes pediatricos q uienes no cue nten con ab ordaje int egral adec uado del
Sindrome de Guillain Barré (expediente clinico incompleto, estudios de laboratorio
y/o gabinete incom pleto). Final mente los cr iterios de eli minacion fueron;
Expedientes cli nicos compl etos d e pacientes que se trasladaro n a otra uni dad

hospitalaria durante su hospitalizacién.

Los pacientes pediatricos que cumplian con los criterios de inclusién, a su ingreso
al servicio de urg encias fueron valorados p or un p ediatra neurélogo, v erificando
que cu mpliera ¢ on los criterios ¢ linicos de Asb uryy Corn blath para se r

diagnosticados con Sindrome de Guillain Barré.
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A tod os los pacie ntes pedi atricos se so licitaronasuing resoalauni dad
hospitalaria, como parte del protocolo diagndstico integral los sig uientes estudios
de laboratorio; biometria hematica completa, electrolitos séricos (Na, K, CI, Ca,
Mg, P), niveles de CK'y CK-MB, pruebas de funcionamiento hepatico (ASL, AST
y DHL), examen general de orina y estudio de liquido cefalorraquideo durante su

estancia intrahospitalaria.

También se solicitaron estudios co mplementarios electrofisiolégicos (estudios de
neuroconduccion), para clasificar cada una de las variantes clinicas presentes del
SGB: desmielinizante inflamatoria aguda, axonal motor, axonal motor y sensitivo o

desmielinizante, mas algun patrén axonal.

Durante el estu dio se analizaron cada una de las sig uientes variables: edad ,
sexo, f actores precede ntes (i nfecciones g astrointestinales y /o respiratori as
previas, cir ugia, toéx icos, v acunacion), tie mpo transc urrido d esde ev ento o
patologia previa y el inicio de la sintomatologia, manifestaciones clinicas, analisis
de estudios de laboratorio, estudio de liquido cefalorraquideo, apoyo mecanico
ventilatorio y tiem po de duracion de lam isma, tie mpo de estanc ia
intrahospitalaria, grado de severidad al ingreso y a su egreso, v ariante clinica de
la en fermedad, evolucién cli nica intra hospitalaria y trata miento médico

establecido (esteroides, inmunoglobulina, plasmaféresis, etc).

Posteriormente c ada uno de |l os p acientes pe diatricos fueron examinadosy
clasificados de acuerdo con la escala de discapacidad funcional para S GB
de Winer y Hughes (0: n ormal; 1: signos o si ntomas menores, capazde
correr; 2: pue de ca minar cinco m etros s in ay uda, inde pendientemente; 3 :
puede caminar cinco metros con un anda dor o soporte similar; 4: no p uede
caminar, per manece en ca mao silla d e ruedas ; 5: req uiere asistenci a
mecanica ventilatoria; 6: muerte). Se efectud analisis del LCR, con determinacion
de células , g lucosa, proteinas totalesy presencia d e disociaci 6n prot einico-

citologica.
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VI.l. Tamano del muestreo:

Tamano de la muestra: Censo.

VI.1I. Criterios de inclusion:

e Pacientes pedi atricos del sex o masculi noyf emenino, conu naeda d
comprendida entre 1 a 18 afios de edad.

o Expedientes clinicos completos de pacientes pediatricos del sexo masculino
y femenino, con una edad comprendida entre 1 afio a 18 afios de edad.

e Pacientes pediatricos previamente sanos, con infeccion gastrointestinal y/o
respiratoria previa (2 sem anas — 1 mes previo) al inicio de sinto matologia
neuroldgica (d e ac uerdo a los criteri os clinicos del SGB establecido p or
Asbury).

o Pacientes pediatricos con criterios clinicos caracteristicos del sindrome de
Guillain-Barré (cr iterios cli nicos del SGB establ ecidop or Asbury vy
valoracion integral por parte del servicio de Neurologia Pediatrica).

e Pacientes pe diatricos q uien posee abordaje integ ral del Si ndrome d e

Guillain Barré (estudios de laboratorio y/o gabinete).

VI.III. Criterios de exclusion:

e Pacientes pe diatricos con ne uropatia previa o lesion d e ne urona motora
inferior, no compatible con sindrome de Guillain-Barré.

e Pacientes pediatricos quienes no cuenten con abordaje integral adecuado
del Sindrome de Guillain Barré (expediente clinico incompleto, estudios de

laboratorio y/o gabinete incompleto).
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VI.IV. Criterios de eliminacioén:

e Pacientes q ue se trasladaro n a ot

hospitalizacion.

VI.V. Disefio y tipo de muestreo:

e Censo.

VI.VI. Definicién de variables (Tabla XI):

VARIABLE /
CATEGORIA
(indice-indicador/
criterio -
constructo)
Edad

TIPO

Control

Sexo Control

Factores Control

precedentes

DEFINICION
OPERACIONAL

Tiempo trasc urrido a
partir del nacimiento a la
fecha de estudio.
Categoria d eun
individuo b asada en los
cromosomas s exuales y
caracteristicas
fenotipicas en cuanto a
su papel reproductivo.
Infeccién: invasién de un
anfitrion por un
microorganismo
patdgeno; b acterias,
hongos, virus, protozoos
O priones.

Cirugia: pr actica que
implica la m anipulacién
mecanica d ela S
estructuras anat 6micas
con un fin médico.
Toxico: ca pacidadd e
alguna sustanci a
quimica de producir
efectos perj udiciales
sobre un ser vivo.
Vacunas: preparacion

Tabla XI. Definicién de variables.
ESCALA DE

MEDICION

Cuantitativa
continua

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

ra u nidad hos pitalaria d urante su

CALIFICACION

Afos

Masculino
Femenino

1.-inf  ecciones
gastrointestinales
ylo respi ratorias
previas

2.- cirugias

3.- toxicos

4.- vacunacion
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Tiempo de Control
evolucion
(transcurrido desde
evento previa 'y
presentacion de
sintomatologia)
Manifestaciones Control
clinicas
1. Debilidad
muscular
simétrica
2. Arreflexia
3. Paralisis
muscular
4. Afectacion
bulbar
Estudios de Control
laboratorio:
1. Biometria
hematica
2. Quimica
sanguinea
3. Electrolito
sérico
4. Pruebas
de
funcionami
ento
hepatico
5. Examen
general de

biolégica que

proporcionai nmunidad
adquirida act ivaa nte
una d eterminada
enfermedad.

Magnitud f isicaco nl a
que m edimos la
duracion o sep aracion
de acontecimientos.

Debilidad m uscular
simétrica: sin toma
principal de una gran
variedad de
enfermedades
musculoesqueléticas.
Arreflexia: Ause ncia de
reflejos om ovimientos
inconscientes q ue se
realizan a |reci birun
estimulo externo.
Paralisis m uscular:
pérdida de las funciones
musculares en parte de
Su cuerpo.

Afectacion bulbar: lesién
de la parte posterior del
bulbor aquideo que
provoca una paralisis de
los diversos nervios.

Biometria h ematica:
elemento de diagndstico
basico, expres an
cantidad, pro porciéon y
variaciones de | os
elementos sanguineos.

Quimica s anguinea:
medicion y re porte de
los com ponentes

quimicos disueltos en la
sangre.

Electrolitos séricos:
minerales pres entes en
las angre yot ros

Cuantitativa
continua

Cualitativa
nominal

Cuantitativa
continua

Numero arabigo.

Numero arabigo

1.- Escala de fuerza
muscular del MRC.
2.- Escala de Seidel

3.- Escala de

Oxford, E scala de
Ashwort m odificada

oE scala de
Daniels.

Numero arabigo
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orina

Estudio de Liquido Control
Cefalorraquideo

Estudio Control
neurofisioldgico
(neuroconduccion)

liquidos corporales.

Pruebas de
funcionamiento
hepatico: son analisis de
sangre q ue determinan
el f uncionamientod el
higado (protei nas 'y
enzimas.

Examen genera |de
orina: constituye uno de
los mé  todos mas
comunes de diagnéstico
meédico.

Es unli quido inc oloro,
que prote ge al encéfalo
ym édulae spinal.
Circula por e | espacio
subaracnoideo, lo S
ventriculos c erebrales y
el canal ependimario.

Implica la activacion de

los ne rvios
eléctricamentey  mide
las respu estas

obtenidas. Pr oporciona
informacién s obre el
estadode s alud
del nervio, m usculo o
uniéon neuromuscular.

VI.VIl. Obtencion de datos.

a. Recoleccion de datos.

Cuantitativa
continua

Cuantitativa
continua

Numero arabigo

Numero arabigo

Se recolec taron del ex pediente cli nico datos antr opométricos, estu dios de

laboratorio y/o gabinete tomados desde el ingreso de los pacientes pediatricos con

SGB en los s ervicios de urgencias, terapia intensiva y/o neurologia pediatrica del

Hospital Pediatrico Legaria.

b. Recuento y validacién de la informacion.

La informacidn se vacié en cédula de recoleccion de datos por el observador.
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c. Presentacién de los resultados.

Se procesaran los resultados en paqueteria Excel con realizacion de tabulacién y
graficos descriptivos, en caso de requerirlo se apoyara con paqueteria estadistica
SSPS.

VI.VIII. Descripcion del estudio.

e Anali sis Estadistico

Se llevé a cabo el analisis estadi stico descriptivo, donde s e utiliza mediay DS
para las v ariables cuantit ativas (di as de estancia); y paralas cuali tativas

(Ventilacion Mecanica Asistida) se utilizan frecuencias y porcentajes.

En el analisis estadistico inferencial se determiné la Chi cuadrada para establecer
si existe asociacion e ntre el grado de severidad clinica del SGB y el apoy ode
ventilacidn mecanica asistida. Se determiné el porcentaje de pacientes de acuerdo
a la asociacié n e ntre e | g rado de sev eridad cli nicay el apoy o de v entilaciéon

mecanica asistida.

Se aplico la prueba T de Student para la comparacion de medias de las variables
cuantitativas continuas de distribucién normal y de terminar la r elacién existente
entre el g rado de se veridad cli nica del SGB al ing reso respecto al grado de

severidad clinica del SGB al egreso.

En cuanto a las v ariables cuantitativas continuas se descri biran como media
aritméticay desv iacién estandar, asi co mo el ra ngo si corr espondiaa una

distribucidn normal o a una no paramétrica, respectivamente.

Se realizaron tablas de contingencia para determinar la asociacion entre grado de
severidad clinica del SGB al ingreso y al egreso respecto al trat amiento m édico

ideal (inmunoglobulina intravenosa 1gr/kg/dia por 2 dias).
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Todos los v alores de p para comp araciones fueron calc ulados a dos colas y
considerados co mo sig nificativos cu ando p < 0. 05. Fue utilizado ent odos los

calculos el paquete estadistico SPSS v 20.0
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VIl. Resultados.

Analisis Estadistico Descriptivo.

Durante un p eriodo de 3 afn os (Enero 20 15 a Di ciembre 2017) en el Hospit al
Pediatrico Legaria de la Ciudad de México, Hospital de Referencia de patologias
neurologicas, se atendieron 35 casos de pacientes pediatricos con Sindrome de
Guillain Barr é, de | os cuales s olo 2 4 p acientes cu mplian co n | os criterios de
inclusion establecidos para este trabajo de investigacion (criterios basados en las
guias y/o protocolos internacionales para el abordaje diagndstico y terapéutico del

Sindrome de Guillain Barré en pediatria).

De los 2 4 casos que cumplieron con los criterios d e inclusion, la frecuencia de
acuerdo a sexo fue de 18 casos del género masculino y 6 del género femenino. El
porcentaje de acuerdo a sex o fue del 75% del sexo masculinoy 25% del sexo

femenino (Ver Tabla XIlI).

Tabla Xll. Frecuenciay porcentaje de pacientes de acuerdo al sexo.

Frecuencia Porcentaje
Sexo
FEMENINO 6 25.0
MASCULINO 18 75.0
Total 24 100. 0

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

La media de edad fue de 7.33 afios. El rango de edad fue de 15 anos, el paciente

mas joven tenia 1 afo de edad y el mas grande tenia 16 anos de edad.

El g rupo d e paci entes mas a fectados con SGB de acuerdo a edad fue el de
preescolares (5 — 11 afos) con u na frecuencia de 11 p acientes y promedio de |
45.8% (Ver Figura 5).
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Figura 5. Porcentaje de pacientes afectados con SGB de acuerdo a la edad.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Delos 2 4 casos, 15 (62.5%) t uvieron an tecedente de in feccion respiratori a; 5
(20.8%) tuvieron infeccion gastrointestinal, 4 (16.7%) no tuvieron antecedente de
infeccion previa y 0 (0 %) recibieron vacunacion previa (inmunizacién) (Ver Figura
6).

Figura 6. Porcentaje de pacientes de acuerdo a factor precedente al SGB.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México
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El prom edio del tie mpo tran scurrido e ntre los f actores prece dentes (i nfeccion
respiratoria, g astrointestinal, no in feccion previa o vacunacion) y el inicio de los
sintomas clinicos del Sindrome de Guillain Barré fue de 8.71 dias (rango de 27

dias, siendo el minimo 1 dia y el maximo 28 dias).

En los pacie ntes que tuvieron como antecedente infeccion respiratoria, el periodo
de tiempo transcurrido al inicio de los sintomas de sindrome de Guillain Barré fue
10.13 dias (rango 27 dias, minimo 1 dia y maximo 28 dias).

Los pacientes con antecedente de infeccion gastrointestinal, durante el periodo de
tiempo tra nscurrido al inicio d e los si ntomas de si ndrome d e G uillain Barré fue

9.60 dias (rango 7 dias, minimo 7 dias y maximo 14 dias).

En el ca so de los p acientes sin antecedente de infeccién previa, el peri odo de
tiempo tra nscurrido al inicio d e los si ntomas de si ndrome d e G uillain Barré fue

2.25 dias (rango 5 dias, minimo 1 dia y maximo 6 dias).

Los principales sintomas que se presentaron en los pacientes a suingreso a la
unidad hos pitalaria fu eron: d ebilidad en extremidades in feriores 22/24 (91.66%),
lumbalgia 5/24 (20.83 %) y parestesias en miembros inferiores 4/24 (16.66%) (Ver
Tabla XIlI).

Tabla Xlll. Porcentaje de pacientes afectados de acuerdo a los sintomas
presentes al inicio del SGB.

Sintoma inicial de SGB Numero de pacientes afectados (porcentaje)
Debilidad en extremidades superiores 3 (12.5%)
Debilidad en extremidades inferiores 22 (91.66%)
Lumbalgia 5 (20.83%)
Disfagia 3 (12.5%)
Cefalea 1(4.16%)
Otalgia 1(4.16%)
Artralgia 2 (8.32%)
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Parestesias en miembros inferiores. 4 (16.66%)
Disnea 3 (12.5%)
Afonia 3 (12.5%)
Total de pacientes = 24 (100%)

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Los principales signos clinicos que se presentaron en los pacientes a su ingreso a
la unidad hospitalaria fueron: debilidad en extremidades inferiores 22/24 (91.66%)
y REM disminuidos en extremidades inferiores 22/24 (91.66%) (Ver Tabla XIV).

Tabla XIV. Porcentaje de pacientes de acuerdo a los principales signos
clinicos presentes al inicio del SGB.

Signos clinicos de SGB Numero de pacientes afectados (porcentaje)
Debilidad en extremidades superiores 3 (12.25%)
Debilidad en extremidades inferiores 22 (91.66%)
Debilidad en las 4 extremidades 3 (12.25%)
REM disminuido en extremidades superiores 3 (12.25%)
REM disminuido en extremidades inferiores 22 (91.66%)
REM disminuido en las 4 extremidades 3 (12.25%)
Diplopia 2 (8.32%)
Disartria 4 (16.6%)
Ataxia 1(4.16%)
Oftalmoplejia 1(4.16%)
Ptosis palpebral 1(4.16%)
Paralisis facial 1(4.16%)
Afeccién de musculos respiratorios 3 (12.25%)
Afeccion de musculos bulbares 3 (12.25%)

Total de pacientes = 24 (100%)

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

45



El tiempo transcurrido entre el inicio de los sintomas de Sindrome de G uillain
Barré y el diagnostico clinico de SGB fue en promedio de 1.88 dias (rango 5 dias,

minimo 1 dia y maximo 6 dias).

La variante clinica mas frecuente de Sindrome de Guillain Barré, en nuestro grupo
de pacientes fue la D PAIl con 15 casos (62.5%), la v ariante de Sindrome M otor
axonal con 7 casos (29.2%) y finalmente el Sindrome de Miller Fisher con 2 casos
(8.3%) (Ver Figura 7).

Figura 7. Porcentaje de pacientes de acuerdo a la variante clinica del SGB.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Los pares craneales que sufrieron mayor afeccion fueron el lll, IV y VI par craneal,
presentandose en hasta 2 pacientes (8.32% de los casos). El resto de porcent aje
de afeccion d e los re stantes p ares cran eales se muestran a c ontinuacion: (Ver
Tabla XV)
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Tabla XV. Porcentaje de pacientes de acuerdo al par craneal afectado en el
Sindrome de Guillain Barré.

Par craneal afectado Numero de pacientes
afectados (porcentaje).
I 0 (0%)
Il 0 (0%)
1] 2 (8.32%)
v 2 (8.32%)
Y, 1(4.16%)
VI 2 (8.32%)
Vil 1(4.16%)
VI 1(4.16%)
IX 1(4.16%)
X 1(4.16%)
Xl 1(4.16%)
Xl 1(4.16%)
Total de pacientes = 24
(100%)

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México
Dentro d e la ev olucion clinica intrahospitalaria 4 paci entes (16.7%) present aron
disautonomias c aracterizada por presentar taquicardia o bradicardia (Ver Tabla
XVI).

Tabla XVI. Frecuencia y porcentaje de pacientes de acuerdo a la presencia de
disautonomias durante su estancia intrahospitalaria.

Evolucion clinica intrahospitalaria de la enfermedad (0= No

disautonomias), (1 = disautonomias)

Disautonomias Frecuencia Porcentaje
0 20 83.3
1 4 16.7
Total 24 100.0

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

El prome dio de dias de est ancia intra hospitalaria fue 16 di as, (rango 50 di as,

minimo 4 dias y maximo 54 dias).
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A todos los p acientes se les efectuaron estudios de |aboratorio como p arte del

abordaje y protocolo integral.

Los est udios re alizados fueron; biometria hema tica, g uimica sang uinea,
electrolitos séricos, pruebas de funcionamiento hepatico, enzimas de escape CK'y

CK-MB, examen general de orina y reactantes de fase aguda.

En el 100% de los estudios de laboratorio se reportaron resultados normales.

En el 50% de los pacientes se r ealizé puncién lumbar, | os cu ales pres entaban
disociacion alb uminocitolégica (hipe rproteinorraquia o proteinas > 50 mg/dly /o

células <10mm?).

El tiem po d e dias promedio entre el inicio del SGB y la realiz acion de puncion
lumbar fue con una mediade 3.13 dias, conunrangode 13 dias, la pu ncion
lumbar realizada mas temprano fue el 1er dia de hospitalizacién y la mas tardia a

los 14 dias de hospitalizacion.

En cuanto al estudio de neuroconduccion (estudio de apoya para la co nfirmacion
de la variante clinica del Sindrome de Guillain Barré), el promedio entre el tiempo
de las manifestaciones cli nicas iniciales del Si ndrome de G uillain Barréy la
realizacion del estudio de neuroconduccion fue en promedio de 9.46 dias (rango

56 dias, minimo 1 dia y maximo 57 dias).

De acuerdo al estu dio de ne uroconduccion la v ariante clinica mas frecuente del
Sindrome de Guillain Barré fue la tipo Desmielinizante Inflamatoria Aguda con una
frecuencia de 15 (62.5%), seguida de la variante Motor Axonal con una frecuencia
de 7 (29.2%) y finalmente la variante Miller Fisher con una frecuencia de 2 (8.3%)
(Ver Figura 8).
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Figura 8. Porcentaje de pacientes de acuerdo al tipo de variante clinica
determinado en el estudio de neuroconduccion.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

El grado de s everidad clinica mas frecuente en los pacientes asuingresoala
unidad hospitalaria fue el Grado IV (c onfinado a cama) basados en la Escala de

Hughes, siendo 13 pacientes los afectados (54.2%) (Ver Figura 9).

El grado de sev eridad clinica mas f recuente en los pacientes a s u egreso de la
unidad hospitalaria fue el Grado Il (Camina mas de 5 metros sin ayuda ni a poyo
pero no saltar o r ealizar acti vidades diari as) basad os en | a Escala de Hug hes,

siendo 8 pacientes los afectados (33.3%) (Ver Figura 10).
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Figura 9. Porcentaje de pacientes de acuerdo a la escala de severidad de
Hughes del SGB al ingreso hospitalario.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México
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Figura 10. Porcentaje de pacientes de acuerdo a la escala de severidad de
Hughes del SGB al egreso hospitalario.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

El promedio de | os d istintos trata miento médicos e mpleados d e acuerd o a la
disponibilidad en la unidad h ospitalaria, fueron: 1 = Est eroide (m etilprednisolona
(dosis 30mgkgdia por 3 dias) 2/24 (8.3%), 2 = Inmunoglobulina intravenosa (dosis
1grkgdia por 2 dias) 10/ 24 (4 1.7%), 3 = In munoglobulina intr avenosa (d osis
400mgkgdia por 5 di as) 3/24 (1 2.5%), 4 = Inmu noglobulina int ravenosa (dosi s
suboptima <2kgkgdia o <400mgkgdia) 6/24 (25%), 5 = Plasmaféresis 0/24 (0%) y
6 = Medidas de sostén 3/24 (12.5%) (Ver Figura 11).
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Figura 11. Porcentaje de pacientes de acuerdo al tratamiento médico en el
SGB segun la disponibilidad en el hospital.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México
El tiempo promedio entre el inicio de las manifestaciones clinicas del Sindrome de
Guillain Barr éy el inicio de trata miento h ospitalario con esteroide
(metilprednisolona 30mgkgdia por 3 dias) fue en promedio de 7 dias (rango 2 dias,

minimo 6 dias y maximo 8 dias).

El tiempo promedio entre el inicio de las manifestaciones clinicas del Sindrome de
Guillain Barr éy el inicio del trata miento hospitalario con inm unoglobulina
intravenosa (1g rkgdia por 2 dias) fue en promedio de 4 dias (rango 10 dias,

minimo 1 dias y maximo 11 dias).
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El tiempo promedio entre el inicio de las manifestaciones clinicas del Sindrome de
Guillain Barr é y el inicio de |trata miento hospitalario co ninm unoglobulina
intravenosa (4 00mgkgdia por 5 di as) fue en promedio de 4 dias (rango 4 di as

minimo 2 dias y maximo 6 dias).

El tiempo promedio entre el inicio de las manifestaciones clinicas del Sindrome de
Guillain Barr €y el inicio del trata miento h ospitalario co n inm unoglobulina
intravenosa (dosis suboptima) fue en promedio de 2.5 dias (rango 6 dias, minimo

1 dias y maximo 6 dias).

El tiempo entre el inicio de Sindrome de Guillain Barré y el inicio del tratamiento

hospitalario con medidas de sostén fue en promedio de 1 dia.

De acuerdo a la evolucidén clinica durante la estancia intrahospitalaria, el 16.7% de
los pacien tes (4/ 24) requirié Ventilacion Mecanica Asistid a, r eportandose u n
promedio de 2.25 dias entre el inicio d e las manifestaciones clinicas del Sindrome
de Guillain Barré y la necesid ad d e apoyo con v entilacion mecanica segunlas

condiciones clinicas del paciente (rango 4 dias, minimo 1 dias y maximo 5 dias).

De los 4 pacien tes que necesitaron de Ve ntilacion Mec anica Asistida, el tie mpo
promedio de duracién del a poyo v entilatorio fue de 29.75 dias (rango 13 dias,

minimo 23 dias y maximo 36 dias).

De acuerdo ala ev olucidn cli nica, los 4 pacient es q ue req uirieron v entilacion
mecanica asistid a (16 .7%) presen taron afeccidén en musculos re spiratorios y /o
bulbares, siendo es ta una indicacié n ab soluta parala mis ma (F ase lll de

ventilacion mecanica).

De los 4 pacientes que requirieron apoyo mecanico ventilatorio; 1/4 (25% de los
casos) requirié intubacion orotraqueal sin ameritar traqueostomia y/o gastrostomia
debido a mejoria clinica, presentando adecuado reflejo de succion y deglucion y
ausenciad e di ficultad respira toria. 1/4 (25% d elosc asos)requiriod e
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traqueostomia pero no gastrostomia, presentando una adecuada evolucion clinica
y destete del apoyo mecanico ventilatorio. 2/4 (50% de los c asos) requirieron de
intervencidn quirurgica con traqueostomia y gastrostomia debido a mala evolucion
clinica, con posterior destete del ventilador, pero en los 3 casos de los pacientes
que requirieron de traq ueostomia (75%) tod os req uirieron de apo yo de ox igeno

suplementario a su egreso a domicilio (Ver Figura 12).

Figura 12. Porcentaje de pacientes de acuerdo al tipo de ventilacion
mecénica asistida requerida.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Durante la estancia intrahospitalaria 5 pacientes (20.8%) desarrollaron infeccion
intrahospitalaria caracterizada por neumonia asociada a los cuidados de la salud y

19 pacientes no desarrollaron infeccion intrahospitalaria (79.2%) (Ver Figura 13).
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Figura 13. Porcentaje de pacientes de acuerdo al desarrollo o no de infeccidn
intrahospitalaria.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Analisis Estadistico Inferencial.

Se de termind si el g rado d e sev eridad clinica del Si ndrome de Guil lain Barr é

constituye un factor de riesgo para ventilacion mecanica asistida.

En la siguiente tabla se muestra que de los 24 pacientes, 8 fueron clasificados en
el grupo de grado de severidad mayor del SGB (Grado IV, V o VI establecido por
la escala de severidad de Hughes) y 16 pacientes pertenecieron al grupo de grado
de sev eridad menor del SGB (Gr ado 0, I, Il'y Ill) establecidop orlaescalad e
severidad de Hughes).

De los 8 pacientes con grado de severidad mayor del SGB, 4 (50%) requirieron de
ventilacion m ecanica asistida y los ot ros 4 restantes (50%) no requirio de
ventilacidn mecanica asistida (Ver Figura 14).
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Figura 14. Frecuencia de pacientes de acuerdo a la asociacién entre el grado
de severidad clinica del SGB y el apoyo de ventilacion mecanica asistida.

Asociacion entre Grado de Severidad
y Ventilacién Mécanica

16
14
12

10

No si
Ventilacién Mecdnica

B Grados de Severidad mayor B Grados de Severidad menor

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Los 16 p acientes co n g rado de sev eridad men or del SGB, n o req uirieron de
ventilacion mecanic a asistida. Se obtuvoun a Chicu adrada 9.60 p<0 .01,
estableciendo que existe diferencia significativa; existe asociacion entre el g rado
de severidad clinica y la ventilacion mecanica asistida (Ver Tabla XVII).
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Tabla XVII. Asociacién entre el grado de severidad clinica del SGB y el apoyo
de ventilacién mecéanica asistida.

Asociacion entre grado de Ventilacion mecanica
severidad y ventilacion
mecanica
Grados de Mayor 4 4 8
Severidad
Menor 16 0 16
Total 20 4 24

Chi cuadrada 9.60 p < 0.01, existe diferencia significativa

Se asocia el grado de severidad clinica del SGB con la necesidad de apoyo de
ventilacion mecanica asistida

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

En cuanto al grado d e sev eridad clinica del SGB al ing reso rela cionado con el
grado de s everidad clinica del SGB al eg reso, se obtuvouna T de Student de
5.933, con p<0.001; existe diferencia estadisticamente significativa entre el grado
de severidad al ingreso vs egreso del pac iente (Ver Tabla XVIII, Tabla XIX y
Figura 15).

Tabla XVIII. Relacion entre el grado de severidad clinica del SGB al ingreso y
egreso hospitalario.

[\ Desviacion Media de error
estandar estandar
Grado de severidad 3.83 24 .761 .155
al ingreso
Grado de severidad 2.58 24 1.412 .288
al egreso

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México
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Tabla XIX. Prueba de muestras emparejadas de acuerdo al grado de
severidad clinica del SGB al ingreso y egreso hospitalario.

Diferencias emparejadas T gl Sig. (bilateral)
Media  Desviacion  Media deerror  95% de intervalo de confianza de
estandar estandar la diferencia
Inferior Superior
Grado ingreso — grado 1250 1032 mM 814 1686 5933 23 000

egreso

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Figura 15. Comparacién del grado de severidad al ingreso y egreso del
paciente.

4.00
3.50
3.00
2.50
2.00
1.50
1.00
0.50
0.00

Grado de severidad al ingreso Grado de severidad al ingreso
T de student = 5.933, con p< 0.01, existe diferencia significativa.

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

Se obtuvo la asociaci 6n existente entre el grado de sev eridad clinica del SGB al
ingreso y el tratamiento médico ideal (inmunoglobulina intravenosa 1grkgdia por 2
dias); y la asociacié n existente entre el grado de sev eridad cli nica del SGB al
egreso y tratamiento médico ideal (i nmunoglobulina intrav enosa 1grkgdia por 2
dias).
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Se de termin6 qu e existe 3.6 veces mayor riesgo de severidad clinica en
aguellos pacientes que no recibe el tratamiento médico ideal (inmunoglobulina

intravenosa dosis de 1grkgdia por 2 dias) (Ver Figura 16y 17).

Figura 16. Asociacion entre grado de severidad clinica del SGB al ingreso y
tratamiento médico (inmunoglobulina intravenosa 1grkgdia por 2 dias)

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México
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Figura 17. Asociacion entre grado de severidad clinica del SGB al egreso y
tratamiento médico (inmunoglobulina intravenosa 1grkgdia por 2 dias)

Fuente: Expediente clinico. Hospital Pediatrico Legaria.
Secretaria de Salud de la Ciudad de México

60



VIIl. Discusion.

De acuerdo a los r esultados o btenidos en el presente trabajo d e inv estigacion,
pudimos comprobar diversas similitudes existentes entre los datos reportados en
nuestro trabajo con respecto alosda tosobt enidosen diversos estu dios

internacionales.

Como se menciond previamente en este trabajo, el sindrome de Guillain Barré es
la causa m as frecuente de paralisis f lacida ag uda en ni fios sa nos™, con u na
incidencia anual de 0.6 a 2.4 casos p or 100000 habitantes, siendo el género mas
afectado el masculino con una relacié n del 1. 5:1"® En n uestra po blacién d e
estudio, se reporté una relacion de Hombre/Mujer 3:1, encontrando un incremento

notable en lo reportado en estudios relacionados con SGB.

El promedio de edad de pacientes con Sindrome de Guillain Barré obtenido fue de
7.33 afi os. E ncontrando q ue en nuestra p oblacion el p aciente mas joven con
Sindrome de Guillain Barré tenia 1 afio de edad, siendo la incidencia menor a 0.38
a 0.91 casos p or 100,000, y alin mas rara en nifios menores de 2 afios.'®" El
grupo etario mas afectado fue el grupo de escolares, preescolares y adolescentes,

con el 20.8%, 12.5% y 12.5% de la poblacion respectivamente.

El Si ndrome de Guillain Barr é esu na patologia m onofasica rapidam ente
progresiva, su sintomatologi a se presen ta durante el 1er mes (promedio entre la
2da y 4ta semana) posterior a un cuadro de infeccidn previa®*, reportando en este
estudio como antecedentes de importancia, que el 6 2.5% de los pacientes tenia
infeccidn respiratoria prev ia como factordei mportancia rela cionado co nl a

presentacion de Sindrome de Guillain Barré.
El tie mpo transc urrido e ntre los factores prece dentesy el debut del as

manifestaciones clinicas del Sindrome de Guillain Barré fue en promedio de 8.71

dias, similar a lo determina do en varios estudios donde el tiempo promedio entre
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las mani festaciones clinicasdelSG By losa ntecedentes previosesd e

aproximadamente entre 7 a 14 dias.?

Los principales sintomas presentes en la etapa inicial del SGB fueron la debilidad
de extremidades inferiores (91.66%) y lumbalgia (20.83%), como lo establecen las
guias internacionales del SGB, d onde el si ntoma caracteristico es la debilidad

simétrica en ex tremidades inferi ores' y la presenciade  reflejos tendin osos
profundos disminuidos o ausentes (arreflexia), ademas de la lumbalgia, el cual se
ha comprobado en 79% de los ensayos reportados.62 Otros sintomas encontrados
en nu estro est udiosf ueron; dis fagia, disneay  afoni a (conel 12. 5%

respectivamente), siendo estos no tan frecuentes.?°°

Los signos clinicos mas frecuentes reportados fueron; debilidad de extremidades
inferiores (91.66%), ref lejos os teotendinosos dismi nuidos en ex tremidades
inferiores (91.66%) y disartria (16.66%).%%°°

El promedio ob tenido en nuestro tra bajo entre el tiem po transc urrido desde el
inicio de las manifestaciones clinicas del SGB y el establecimiento del diagndstico
clinico del SGB fue de 1.88 dias.

Se demostré que la variante clinica del Sindrome de Guillain Barré mas frecuente
en nuestro trabajo fue la desmi elinizante inflamatoria aguda (PDIA) con el 62. 5%
de los casos seguida por la variante motor axonal con el 29.2% de | os cas os,
similar a lo reportado en estudios del SGB.”’

Alrededor del 40% de los casos de SGB tiene afeccion a nervios craneales.®® En
nuestro trab ajo, los p ares cr aneales mas afectados fueron el lll, IVy VI par
craneal, en el 8.3 2% de los casos, sie ndo diferente a lo report ado en g uias del
SGB, do nde especi fican q ue la paralisis facial bilateral (a feccion del VIl par )

constituye la neuropatia craneal mas frecuente en el SGB.%°
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Se encontré que 4 p acientes (16.7% de los casos) prese ntaron disaut onomia
durante su estancia intrahospitalaria, siendo similar a lo reportado en estudios de
SGB, donde especifican que cerca del 25% de los pacientes requeriran de apoyos
especiales en Unidades de Cuid ados Intensivos debido a la n ecesidad de apoyo

con ventilacion artificial o secundaria a disautonomias.'®'3

El promedio de dias de estancia intra hospitalaria fue de 16 di as. EI 100% de los
pacientes t uvieron resultad os de | aboratorio norm al, locu alindicag ue no

presentaban no datos de infeccion a su ingreso hospitalario.

El promedio de dias entre la realizacion de puncién lumbar y el ingreso a la unidad
hospitalaria fue de 3.13 dias, reportandose en el 50% de los casos con disociacion
albuminocitologica. S iendo pri mordial te ner present e las recom endaciones
establecidas e n est udios del a bordaje d el SGB, d onde es pecifica q ue la

disociacion alb uminocitologica consti tuye un pil  arf undamentalp aral a
confirmacion di agnostica del SGB . Estableciendo q ue en la primera se mana
después de haber iniciado el SGB se enc uentran niveles normales de prot eina,
siendo poco probable determinar o excluir que el p aciente presenta SGB.”® Pero,
durante el transcurso de la segunda semana se puede evidenciar la disociacion
albuminocitologica al realizar la prueba de puncién lu mbar, sob re todo e n los
casos de la variante clasica del SGB™® y durante la tercera semana de evolucién
en los casos de SMF". Teniendo en cuenta, que menos del 3 a 5% de los cas os

podemos encontrar bandas oligoclonales en LCR.

Debemos d e recordar q ue parte del a bordaje diagndstico int egral del SGB, s e
basa en el uso de estudios de conduccién nerviosa o neuroconduccion, los cuales
nos p ermiten corroborar el diag néstico y vari ante cli nica del SG B, ad emas de
determinar u n probable prondéstico diagndsticoy /o tera péuticodel S GB. E |
promedio entre el ti empo de las manifestaciones clinicas iniciales del SGBy el
estudio de neuroconduccion obtenido en nuestro trabajo fue de 9.46 dias, similar a

lo establecido en guias internacionales del SGB, reportando que la mayor parte de
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las ano malias encontradas en el estudio d e neuroco nduccién p oseen un mayor

valor diagnostico durante la segunda semana de evolucién clinica del SGB.”’

La v ariante cli nica mas frecuente rep ortada en nu estro estudio de acuerdo al
estudio de ne uroconduccion la des mielinizante in flamatoria ag uda (PDIA) en el
62.5%.""

Encontramos g ued e acuerdoalg rado desev eridadd el S GB aling reso
hospitalario (basado en la escala de Hughes), el mas frecuente fue el Grado Il en
el 33.3% de los casos seguido del Grado |V en el 29.2% de los casos, siendo
importante los res ultados o btenidos, y aque m as d el 25% de la po blacién al
ingreso hospitalario poseia un mayor grado de severidad clinica del SGB (Grado

IV en la escala de Hughes).

Se denota este incremento con respecto al grado de severidad del SGB al egreso,
donde el mas frecuente constituyo el Grado |V de severidad clinica en el 29.2% de
los casos, en el Grado lll en el 25% de los casos y el Grado V en el 16.7% de los
casos. L o a nterior, es de notable importancia, debido a q ue los pacie ntes
clasificados en el Grado IV y V, presentaban severas limitaciones a su egreso para
realizar sus activ idades diariasy muchos de ell os estaban confinados a ¢ ama
(secundario ala cuadriparesia q ue pos eian), sin olv idar que algunos de ell os

fueron egresados a domicilio con cuidados de traqueostomia y gastrostomia.?%3

De acuerdo al tratamiento médico esta blecido solo el 41. 7% de los pacient es
recibieron el tratamiento ideal establecido por las guias internaciones del abordaje
diagnostico y terapé utico del SGB ¢ on in munoglobulina intravenosa a d osis de
1grkgdia por 2 di as.>®” Presentando un promedio de tiempo entre el ingreso a la
unidad hospitalaria y la administracion de inmunoglobulina intravenosa (dosis d e
1grkgdia por 2 dias) de 4 dias aproximadamente, con un rango de 10 dias, siendo

el minimo 1 dia y maximo 11 dias.
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Como se es tablece en las g uias del SGB, | a gravedad del cu adro clinico es un
factor pro nostico del SGB,d onde el40 % delosn ifos a fectados poseen
incapacidad para la deambulacion durante la fase aguda y entre el 15-30% de los

10.56 siendo similaralo s

casos v an a requerir de v entilacién meca nica en UCI
resultados o btenidos en nuestro tra bajo, debi do a q ue durante la est ancia
hospitalaria, el 16.7% de los paci entes (4/24) requiri6 Ventilacion Mecanica
Asistida, reportandose u n pro medio de 2.2 5 diasentr ee liniciode Ila s
manifestaciones clinicas del Sindrome de Guillain Barré y la necesidad de apoyo
con v entilacion meca nica segun las condi ciones cli nicas d el p aciente, con un

rango de 4 dias, siendo el minimo de 1 dia y maximo de 5 dias.

De los 4 pacientes reportados en el estudios que requirieron Ventilacion Mecanica
Asistida, el tiempo promedio de duracion del apoyo ventilatorio fue de 29.75 dias,
con un rango 13 dias, siendo el menor tiempo de duracién de 23 dias y la mayor
duraciéon de 36 dias. Lo anterior es importante, debido a que en los casos severos
de SGB los pacie ntes a fectados pres entan unretraso e nla deam bulacion,

recuperandose en un tiempo promedio de entre 6 meses a 1 afio de duracion.®®

El 100% de los pacientes de este trabajo que requirieron de ventilacibn mecanica
asistida pres entaron a feccion e n los musc ulos respir atorios y /o bulbares .3 E|
50% de | os cas os r equirid duran te s u e stancia intrah ospitalaria m anejo ¢ on
traqueostomia y g astrostomia, sie ndo egresado a sud omicilio con ap oyo de

oxigeno suplementario.

Existe un incre mento en la morbilidad y mortalidad secundaria a complicaciones
por SGB,yaqueel 20.8% delos pacie ntes de nuestro est udio des arrollaron
infeccion intrahospitalaria (neumonia asociada a los cuidados de la salud), siendo
hasta 4 v eces mayor la cantida d de cas os afectados, de ac uerdo a los v alores
determinados en guias internacionales del SGB donde menos del 5% de los casos
presentan morbilidad o mortalidad secundaria a complicaciones subyacentes de la

patologia de base %.
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Asi mismo, s e determiné que el g rado de sev eridad cli nica d el Si ndrome d e
Guillain Barré constituye un factor de riesgo para requerir de v entilacion mecanica
asistida, encontrando diferencia estadisticamente sig nificativa, la cual determina
que aq uellos pacient es con may or grado de sev eridad clinica req ueriran en

cualquier momento de algun tipo de apoyo de ventilacion mecanica asistida.

Finalmente, se identifico la asociacidon existente entre el grado de severidad clinica
del SGB al ingreso y la adm inistracion del  tratamiento m édico id eal
(inmunoglobulina i ntravenosa dosis d e 1 grkgdia por 2  dias), respect oal a
asociacion existente e ntre el g rado de se veridad clinica del SGB al eg reso y la
administracién trat amiento médico ideal (i nmunoglobulina intr avenosa dosis d e
1grkgdia por 2 di as), concluyendo que existe hasta 3.6 veces mayor riesgo de
severidad clinica en aquellos pacientes con SGB que no recibe el
tratamiento médico ideal en el tiempo adecuado como lo establecen las guias
internacionales d el ab ordaje diagnds tico y terapé utico d el Sindrome d e Guillain

Barré.?®’
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IX. Conclusiones.

El presente trabajo d e investigacion fue realizado con la f inalidad de describir las
caracteristicas clinicas en paci entes pediatricos con Si ndrome de Guillain Barr é,
ya que a nivel nacional actualmente no se encuentran estudios o reportes de esta
patologia que nos permita conocer una estadistica ad ecuada que nos refleje la

importancia del estudio de esta enfermedad.

Los resulta dos ob tenidos permitieron d eterminar q ue ex isten puntos  muy
importantes relacionados con la ev olucion clinica del Sindrome de Guillain Barré,
principalmente en focados alos di as d e estancia hos pitalaria, presencia de
disautonomias y aso ciacién d e a poyo me canico v entilatorio y com plicaciones
subsecuentes de la patolog ia de base  de acuerd o al trat amiento médico

establecido.

El tiempo d e estancia hospitalaria promedio fue de 16 di as, con un rango de 50
dias, siendo el menor tiempo de di as de estancia hospitalaria de 4 di asy el
maximo de 5 4 di as. El tiemp o de d uracion de est ancia h ospitalaria dep endia
directamente de varios factores; del tipo de variante clinica del SGB, del grado de
severidad clinica del SGB estipulado en la escala de Hughes del SGB y del tipo de
tratamiento meédico e stablecido (i nicio del tratamiento m édico ideal en etap a
temprana del SGB y la dosis reco mendada). Determinando que un mayor tiempo
de estancia hospitalaria en nuestro trabajo dependié de la existencia de un retraso
en el abord aje dia gnostico-terapéutico del SGB; enc ontrando de ficiencias
notables, ya que al no otorgar un tratamiento médico ideal oportuno al paciente de
forma in mediata, y la falta de es tudios de neuroconduccion que confirmaran la
variante clinica del S GB (con los cu ales s e red uciria el tiem po de co nfirmacion
diagndstica y el inicio de tratamiento oportuno) incrementa el riesgo de presentar

complicaciones subyacentes de la historia natural del SGB.

En m uchos delos pacientes se pres ento, desde el m omento de suing reso
hospitalario, un mayor grado de severidad clinica (Escala de Hughes Grado IV con
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el 29.2% de los casos), al igual que en el momento de egreso con 41.7% de casos
con una mayor severidad clinica (Escala de Hughes Grado |V en el 29.2% de los

casos y Grado V en el 16.7% de los casos).

Es importante tener en cuenta que aun cuando el Sindrome de G uillain Barré es
una p atologia que se autolimita en la mayor parte de los cas o0s, muchos de lo s
pacientes poseen un riesgo de requerir d e asistencia mecanica ventilatoria, como
lo reportado e n el pr esente trabajo encontrando que 16.7% de los pacientes
requirieron de ap oyo ventilatorio, con u n tiempo promedio de duracion de 29.75
dias, con un rang o 13 dias, sien do el menor ti empo de dura cién d e a poyo
ventilatorio mecanico de 23 dias y el de mayor duracién de 36 dias. Por lo cual, es
fundamental el brindar un apoyo ventilatorio inicial (intubacién orotraqueal) en los
pacientes que los req uieran, analizando la evolucion de la sev eridad clinica del
Sindrome de Guillain Barré de acuerdo a c ada paciente individual y reemplazar
este apoyo v entilatorio inicial p or otro ap oyo v entilatorio con mayor duracion de
tiempoy ev itarel mayorri esgo de co mplicaciones inh erentesala misma

(traqueostomia y/o adyuvante con la realizacion de gastrostomia).

En menos dela mitad de los cas os rep ortados en el pres ente trabajo (4 1.7%
respectivamente), recibieron el trata miento op ortuno es tablecido por las g uias
internaciones del SGB con inmunoglobulina intravenosa a dosis de 1grkgdia por 2
dias, con u ntie mpo de es pera e ntre el in greso ala unid ad hospitalariay la
administracién de in munoglobulina i ntravenosa d e 4 dias apr oximadamente,
siendo en el mejor de los casos la administracion desde el ingreso hospitalario y el
tratamiento con mayor retraso en el esta blecimiento del mismo hasta los 11 di as
de hos pitalizacion, con lo cual el trata miento en est os casos n o sera bené fico
como lo establecen las guias, notand o una térpida evolucién clinica con may or
riesgo de as ociacidon con s ecuelas su bsecuentes (eg resoa do micilio co n
traqueostomia, g astrostomia o ¢ uadriparesia) q ue limiten la calidad d e vida del
paciente y af ecte sus activ idades diari as desde el pun to de vista cultural

humanistico y social.
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El Hospital Pe diatrico Legaria en | a Ciudad de México, es un centro de at encion
para la salud a nivel nacional por sus caracteristicas de infraestructura ubicado en
el 2do nivel de atencion, con la especificidad de ser un centro de referencia para

pacientes pediatricos con afectacién de cualquier enfermedad de tipo neurolégico.

Enfocados enlo previo, especi ficamente enlos p acientes co n Si ndrome d e
Guillain Barré, la cu al constituye un problema nacional de sal ud que requiere de
un trata miento cos toso en la act ualidad ba sado e n el uso d e in munoglobulina

intravenosa o plasmaféresis establecido en guias internacionales.

Se evidencié como principal limitante de mejoria de los pacientes con SGB la falta
de disponibilidad del tratamiento ideal (en el caso del Hospital Pediatrico Legaria)
basado en el uso de inmunoglobulina intravenosa debido a la falta del tratamiento

con plasmaféresis.

Por lo q ue, seria trascendental que en el Hospital Pediatrico Le garia se contara
con los recurs 0os humanos y econ dGmicos n ecesarios p ara o frecer un ad ecuado
diagndstico y tratamiento del SGB, con la finalidad de disminuir las complicaciones
subsecuentes d e la patologia de base (r iesgo de in fecciones hospital arias,
secuelas neurologicas o increm ento de morbilidad y/o mortalidad), el mejorar la

calidad de vida y pronta reintegracion de los pacientes a sus actividades diarias.
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XI.

Anexos.

Glosario.

Cuadriparesia: se refiere a | a disminucion de la fuerza motora o paralisis
parcial que afecta a | os cuatro miembros. Cuando se afecta el rostroy la
cabeza la debilidad motora puede ser facilmente evidente o no.

Desmielinizacion: proceso degenerativo que afecta a las v ainas mielinicas
que rodean a las fibras nerviosas. Caracteristico de afecciones del sistema

nervioso.

e Di sautonomias: alteraciones autondmicas en pacie ntes con Sindrome de

Guillain Barr é caract erizada poral gunadelas sig uientes: a rritmias
cardiacas, ileo paralitico, disfuncion vesical (retencion urinaria al inicio de la
enfermedad), alterac iones del electrocardiograma, paralisisde | a
acomodacion, hiperte nsion transitoria, dis minucion delas  udacion e
hipotensién profunda.

Discapacidad: li mitacién en la ac tividad referi da a las di ficultades en | a
ejecucion c alificadas en distin tos g rados q ue su pongan una de sviacién
importante en cantidad y calidad en relacion en una persona sin alteracion
de salud.

Disestesia: Disminucién o incremento en la sensibilidad.
Electroneuromiografia: estudio electrofisiolégico que incluye el analisis de la
conduccion nerviosa sensorial y motora (neurografia) y la e valuacion de la
actividad eléctrica muscular (miografia).

Enfermedad a utoinmune: accié nde | os e fectores in munolégicos hacia
componentes de la  propia biol ogia corporal. En est e caso el siste ma
inmunitario se convierte en el agresor atacando estructuras corporales.
Escala de Daniels: en la practica médica lo podemos emplear para estudiar
el com portamiento de musc ulos in dividuales, los cu ales p or con diciones
fisiopatoldgicas se encuentran altera do su capacidad de d esarrollar una
contraccion muscular en todo su rango fisiolégico establecido para su edad.
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Estudio electro fisiologico: ex amen que permit e realizar estudios de
conduccion nerviosa y evaluar la condicion muscular.

Fase de meseta: Periodo en el curso de la enfermedad que se caracteriza
por no presentar mayor deterioro clinico.

Fisioterapia: Conjunto de técnicas manuales o mecanicas, aplicadas sobre
un paciente con el objeto de tratar o rehabilitar una disfuncion fisica.
Gangliésidos: glucolipidos con cabezas polares muy grandes formadas por
unidades d e oli gosacaridos carg ados ne gativamente co nun aoma s
unidades de acido N-acetilneuraminico o acido sialico q ue tiene una carga
negativa a pH 7. Se p resentan principalmente e n células ganglionares del

sistema nervioso central (terminaciones nerviosas).

Inmunoglobulina i ntravenosa: el mecanis mo de accié n s on c omplejos y
reproducen, e n gran parte, alos d e lain munoglobulina G (Ig G) q ue se
encuentra de forma natural en el org anismo. Las dosis terap éuticas varian
desde (200-400 mg/kg de peso) en in munodeficiencias; h asta d osis altas
(1-2 g/kg de peso) e n enfermedades autoinmunes o in flamatorias. Poseen
efectos paraddjicos proinflamatorios o antiinflamatorios que se basan, en la
modulacién d elae xpresién delos rec eptores Fc activ adoresy /o
inhibidores, el tipo y el estado de maduracion de la céluladi ana. Su
aplicacion cli nica ac tual en enfermedades co mo; in munodeficiencias,
enfermedades autoinmunes o patologias degenerativas.

Intubacion orotraqueal: colocacion d e un tubo artificial a trav és de la
traquea p ara mantener perm eable la mismay per mitir la as piraciond e
secreciones y la ventilacion mecanica.

Paralisis flacida aguda: Afeccion de inicio rapido caracterizada por debilidad
muscular en las extremidades, afectando en ocasiones a los musculos de la
respiracion y/o a las estructu ras a natdémicas depe ndientes d el tron co d el
encéfalo. El térmi no flacida se refiere ala ausencia de esp asticidad od e
otros sig nos de tras torno mo tor de pendiente de la pri mera motoneurona

tales como hiperreflexia, clonus o respuesta plantar extensora.
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Parestesia: sensaci 6n anormal err 6neamente locali zada q ue afectal a
sensibilidad general u otra modalidad sensorial.

Plasmaféresis: téc nica q ue co nsiste en se parar el plasma de las células
sanguineas m ediante el uso de una me mbranade filtracion o
centrifugacion. Las cél ulas sanguineas son transfundidas al p aciente en el
mismo momento en que el plasma es removido. Para mantener el volumen
y el eq uilibrio osméti co, est as se mezclan con al bumina en g elatina o
plasma fresco.

Pleocitosis: Incremento en la cantidad de células en liquido cefalorraquideo.

e Puncié n lumbar: procedimiento que se realiza en la parte baja de la espalda

(zona lumbar). Durante la punci 6n lumbar, se inserta u na aguja entre dos
huesos lumbares (v értebras) p araex traeruna muestrad eliq uido
cefalorraquideo. Puede ay udar a diag nosticar in fecciones g raves, co mo
meningitis; otros trastornos del siste ma nervioso central, como el sindrome
de Guillain -Barré y | a esclerosis multiple; o canc eresd elcerebrool a
meédula espinal.

Rehabilitacion: conjunto de técnicas y métodos que sirven para r ecuperar
una funcion o activ idad del cu erpo que ha disminuido o s e ha perdido a

causa de un traumatismo o de una enfermedad.

e T aquicardia: frecuencia cardiaca mayor a 2 DE de la media para la edad en

ausencia d e esti mulos ex ternos, medicamentos o dolor; o una elevacion
persistente inexpli cable de la f recuencia cardiaca porun p eriodo de a |
menos 30 min. ( > 100 latidos por min en adultos).

Taquipnea: frecuencia respiratoria arriba de dos desv iaciones estandar de

la media para la edad (> 20 por min en adultos).

e T raqueostomia: procedimiento quirurgico realizado con el objeto de crear

una abertura en | a traquea a tr avés de u na incision enelc uellocon| a
insercion de un tubo o canula para facilitar el paso de aire a los pulmones.

Ventilacion mecanica: tod o proc edimiento de r espiracion a rtificial g ue
emplea un aparato para suplir o colaborar con la funcion respiratoria de una

persona de forma que mejore la oxigenacion.
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Algoritmo #1. Diagnéstico integral de Sindrome de Guillain Barré

Modificado de: Guia de Practica Clinica. Diagndstico y Tratamiento del Sindrome
de Guillain Barré en el segundo y tercer nivel de atencion. México: Secretaria de
Salud; 2016.

Ver continuacién de algoritmo #1
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Continuacion de algoritmo #1

Algoritmo #1. Diagndstico integral de Sindrome de Guillain Barré
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Algoritmo #2. Diagnéstico integral de Sindrome de Guillain Barré
(Continuacion).

Modificado de: Guia de Practica Clinica. Diagnéstico y Tratamiento del Sindrome

de Guillain Barré en el segundo y tercer nivel de atencion. México: Secretaria de
Salud; 2016.
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Algoritmo #3. Tratamiento de Sindrome de Guillain Barré
Modificado de: Guia de Practica Clinica. Diagndstico y Tratamiento del Sindrome

de Guillain Barré en el segundo y tercer nivel de atencion. México: Secretaria de
Salud; 2016.
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Diagrama de flujo #1. Manejo diagnostico y terapéutico del SGB.

Modificado de: Guia de Practica Clinica. Diagnostico y Tratamiento del Sindrome
de Guillain Barré en el segundo y tercer nivel de atencion. México: Secretaria de
Salud; 2016.

« Nifios (as) sanos entre 1 a 18 afios de edad.

Poblacion

\

» Documenta el antecedente de infeccién viral o bacteriana, cirugia o trauma grave;
infeccion previa por Campylobacter jejuni.

Deteccion

J

* Investigar: an tecedentes de in fecciones previas virale sy/ ob acterianas, e
inmunizaciones; as i como los datos clinic os en contrados durant e | a ex ploraciéon
neurolégica, para e stablecer o diferenciar el sindrome de Guillain Barré , de otras
entidades.

»Sospecha y do cumenta el dia gnostico clinicode SGBenp resencia delos
siguientes dat os clinicos: (D ebilidad progresivaen mas de un a ex tremidad,
Arreflexia o hiporref lexia, Progresion simétricay a scendente, P arestesias,
disestesias, Compromiso de pare s craneales , Disfuncién autonémica, Ausencia
de fiebre al inicio de la enfermedad ).

* Realiza elect roneuromiografiaen | a primera semanadel aenferm edad para
establecer el diagndst ico, subtipo neurof isiolégico y de scartar ot ras ent idades,
consignando los resultados en el expediente clinico

Diagnéstico

* Realizacion de punc ién lu mbar para obt ener res ultado del est udio de LCR,
(idealmente realizarlo después de la primera semana de inicio de los sintomas).
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« Utiliza paraelt ratamiento, de prim eraele ccioninmunoglo!
intravenosa, o e n caso de no contar conel mismo, o ptaporl
plasmaféresis.

» Administra in munoglobulina i ntravenosa a dosis total de 2 g/kg en
infusion continua. Dividida en: 1 g/kg/dia por 2 dias 6 0.4 g/kg/dia por
5 dias (justifica la seleccion).

» Administra in munoglobulina i ntravenosa, de preferencia, en los
primeros 5 dias después del inicio de los sintomas de la enfermedad
(tiempo maximo: h asta 4 s emanas d espués d el comienzo d e los
sintomas neuropaticos).

» Administra paracetamol u otros AINE comomedicamentos de primera
linea para el control del dolor al paciente con SGB leve y moderado.

Tratamlento » Para el control d el dolor, pre scribe gabap entina o carbamacepina y
considera su asociaciéon con opioides parenterales (bubuprenofrina o
fentanilo), cuando no se ha logrado disminuir el mismo.

» Paciente ho spitalizado, @ ue no de ambula, u tiliza enox aparina
subcutanea p rofilactica (4 0 mg diarios)y s uspende el m edicamento,
cuando es capaz de caminar de manera independiente.

* Recomienda el usodem edias elas ticas de c ompresion (18-21
mmHg), dur ante el per iodo d e in capacidad p arala d eambulacio
voluntaria.

« Solicita la valoracion del personal de medicina fisica y de rehabilitacion
para e stablecer de forma temprana un programa de acuerdo con las
condiciones clinicas de la persona.

« Paciente de SGB con soporte ventilario o paciente post-extubado, aplica
medidas de fisioterapia pul monar (e jercicios respiratorios,percusion,

Programa de
medicina fisica y vibracion, movilizacion toracicay dre naje po stural) p ara minimizar

complicaciones.

rehabilitacion

» Envia a tercer nivel de atencion al paciente con alta sospecha o con diagnostico de SGB, cuando
no se cuente con las medidas de tratamiento especifico de la enfermedad en el segundo nivel de
atencion (inmunoglobulina intravenosa o plasmaféresis).

« Ingresa al paciente a la unidad de cuidados intensivos, cuando presenta: Trastornos autonémicos
mayores como; fluctuaciones amplias de la tensién arterial y del pulso, arritmias, bloqueo cardiaco,
edema pulmonar, ileo paralitico, hipotension precipitada por la plasmaféresis, o cuando se intenta

0 0 realizar plasmaféresis en pacientes inestables, Sepsis 0 neumonia, Cuadro clinico de rapida

Criterios de instalacion, Ventilacion mecanica o evidencia de necesidad de apoyo mecanico en corto plazo.

referencia y
contrareferencia

« Contrarrefiere al segundo nivel de atencion, a: Persona adulta, que requiera de ventilacion
mecanica durante mas de 2 semanas, Paciente pediatrico, a partir de las cuatro semanas de
evolucion clinica. , Nifia/o y persona adulta, cuando cuenten con traqueostomia y no existan datos
de inestabilidad hemodinamica, y el sistema de alimentacién enteral es funcional.
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