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GUILLAIN BARRE

HISTORIA.- 1

Landry describe por vez primera lo enfermedad en 1859 y la dencmina pa-
rélisis ascedente aguda, El cuadro clinico fué observado en un hombre de 43 afos—
que fallecid de insuficiencia respiratorio 10 dios despiies de la afeccidn neuroldgica.

Landry notd ademadis e! inicio de la condicion.durante la convalescencio -
de una enfermedad aguda en 2 de los 10 casos que observa.(1) Poco tiempao dus{_)ués.
Lévi describid un cuadro similar en 16 pacientes, 12 hambres y % mujeres.

En 18768. Westphal se refiere a ésta enfermedad como la paralisis ascen—
dente de Landry. En 1092, Qsler describid una polincuritis generalizada, que se ex—
tendia a la cara y se acompahaba de fiebre,

En 1918, Guillain, Barré y Strohi publican el reporte de un sindrome de ~
radiculaneuritis,con incremento de proieinos en el liquido cefalorraquideo{LCR) sin
reaccitn celular.que se presentd en 2 soldodos frenceces.El nombre de Strohl.desa-
parecit con el tiempo del epdnimo en forma injustificada.

En 1918. Bradford,Bashford y Wilson reportan 30 pacientes en donde la—
enfermedad Fué precedida de un proceso infecciosa.

En 1927, Dragonesco y Claudian utilizan el término de Guillain y Barré —
para designor éste sindrome. En 1936. Gilpin.Moersch y Kernohan relatan haber en-
contrado edema Papilar en 3 de 35 enfermos estudiados. )

En 1937,Guiltain describe el sindrome de pardlisis de mdlitiples nervios —
craneales y en 1030.Bogaert describe el sindrome de ataxia,arreflexio y aftalmople-
jiague en 1956 es reconocida por Miiller Fishet y que actualmente lleva su nombre,

En 1949 Haymaker y Kernohan realizan un estudio clinico patolégico e —
identifican la lesidn en las rafces sensitivas y motoras de los nervios espinales.

En 1955, Waksman y Adams describen la neuritis alérgica experimental —

{NAE) y sefalan la analogia con el sindrome de Guillain Barré [SGB] y en 1964
Wiederhnlt se inclina en Favor de bases inmunoldgicas de la enfermedad.

En 1969, Asbury. Arnason y Adams revisan |a patogénesis y postulan un -
mecanismo autoinmune y en 1981, Prineas schala cambios importantes a la micros-
copia electrdnica y resume las coracteristicas de la enfermedad, (2).

Seguramente la proxima década serd testigo de mayores avances en Ia

inmunopatogénesis de éste sindrome.



MANIFESTACIONES CLINICAS.- 2

E!l sindrome de Guiliain-Barré (SGB) puede ocurrir en cualquier porte del
munda.y los diversos estudios epidemioldgicos realizados coinciden en una inciden-
cia anuat de 0.4 a 1.7 por 100 000 habitantes.Se ha reportado mayor en hombres —
que en mujeres e incluso en el estudio de Beghi y colaboradares e 1985 la predomi-
nancia fué casi 2:1 a favor de los hambres. Al comparar por grupos de edad.la inci-
dencia fué més alta en mayores de B0 afos(3,2x100 000 hob) que en menores de 10
niioal0.0x 100 000 hab):(3).aunque puede presentarse o cualguier edad e inclusive en
1988 se reporto un coso de GB neonatal.[4). Se ha encantrado una mayor frecuencio
en aduitos jdvenes y un segundo pico entre 1a quinta y octava décadas de la vida.

La incidencia no fluctda claramente con la estacidn sin embargo algunas
series como lo de Beijing y otras provincias de China han demastrado picos en ve-
rano y otono.

La presencia de factores predisponentes de la enfermedad es un hecho -
recanocido.eunque no esencial para el diegndstica.o mas comdn es ¢l antecedente
de un proceso infeceiosa.lo que se ha determinado desde un 40% hasts un 65% de -
los pacientes de acuerdo a diversas series..o mas frecuente es una infeceion de —
vias respirotorias superiores o bien gastroenteral.y con menor frecuencia historia-
de miceplasma.glomerulonefritis.bepatitis. Los virus implicados en unu aseciacidn
bien establecida son citomegalovirus y Epstein-Barr. Arnason [5) también reporia -
una asocineifn prabable entre sarampidn.varicela Zoster y parotiditis:asi como aso-
ciacion dudosa entre virus de la rubeola.sincicial respiratorio.influenza,echovirus y
coxsackic. Entre las infecciones bacterionas se mencionan tifoidea.paratifoidea, —
listeriosis.brucelosis y tularemia-. Otros Factures propuestos coma desencadenantes
en menos de 2-3%  son procedimientos quirdrgices.historia de trouma o de vacuna-
cian{rabia. influenza y recientemente en |1889.vacuna de polio orall, )

El SGB puede ocurrir también durante el curso de enfermedades como -
linforma.lupus eritematoso.

El factor desencadenante precipita una respuesta inmune en la cual la mielina del

nervio periférico es incidentalmente atacada,
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£1 sindrome clasico de 8B tiene un inicio agudo con cambios sensitivos--

minimos. disestesias de manos y pies.principalmente subjetivas.seguidos de una ré-

pida debilidad ascendente que Heva al paciente o quedar encamado o dependients -
de ventilador en 2 6 3 dias,

Lo progresion de la enfermedad ocurre en 10 o 12 dies hasta alcanzar una
meseta sequida de recuperacion gradual que.sin embargo puede ser tan dromatica -
como al iniciv. Tipicamente los sintomas y signos de debilidad motora se desarrollan
en varios digy y la evalucidn se complcta en 2 semanas en 50%.en 3 semanas en B0%
y en 4 semanas en 80% de las poacientes,.{6). Algunos pacientes después de llegar a
la meseta progresan otra vez y presentan varios estados sirnilares antes de alcan—
zar el nadir de involucro. L_os mismos eventos pucden ocureir en la fase de recuperi-
cién. Por ditimo.atgunos enfermos tienen un inicio subagudo con una progresién mas
lenta,que pucde tomar unas pocas semanas y éste grupo os dificii de distinguir de la
polinruropatia inflamatoria desmielinizante crénica,salvo por el patrén de inicio(7).

La caracteristica principal es la debilidad.usualmente sirnétrica.fliccida,
que inicia a menudo en extremidades inferiores y en forma ascendente puede com-
prometer todos slos masculos voluntarios incluyendo los respiratorios.Lo debilidad
es do predominio dista! aungue pucde ser proximal y con grados que van desde una
minima paresio hasta la paratisis total.

tos reflejos de estiramiento muscular se encuentran abolidos o muy disminui-
dos en etapas tempranas y comunmente ne pucden abtenerse ni en musculos que cli-
nicamente tienen poca afectacion.

Aunque cualquier nervio craneal motor puede estor invelucrado.el haliaz-
go mas camun es ia diplejia Facial que se encuentra hasta en 50-60 % de los casos.La
debilidad facial pucde ser unilateral, La debilidad de oculomotores puede ocurrir de
un 5-10% segln diferentes series y menos frecuentemente existe alteracién bulbar
con disfagia o disfonia. En raras ocasiones el cuadra clinice se encuentra confinado
a nervios craneales (polineuropatia crancall .

La afectacidn de esfinteres ureteal y anal es variable. no observable en =
la mayoria de los casos ;y hasta un 0% segln Arnason ocurre en casos severas.
Cuando existe ofeccitn de los mdsculos respiratorios se requiere de ventilacién asis-
tida de un 14 a 20% y ps la cousa mas comiin de muerte.

Las alteraciones sensitivas gencralmente preceden a la debilidad.y en ou-
sencia de ésta.rara vez pueden ser el modo de presentaciénPor lo general se reficre
entumecimiento o adormecimiento distal y el déficit objetiva encontrada es minimg

en forma de guante y caleetin ot estimuio nociceptivo y en algunos enfermos es po-
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sible observar alteracion en el sentido de poesicidn y vibracion. Ropper describe lum-
balgia y dolores musculares generalizadas en 1a mitad de los pacientes. Para otros au-
tores éste dolor neuropatico ocurre sélo en un 30% de los casos y nunca es tan inten-
so come el de la poliomielitis. Algunos pacientes se quejan de cefalea generalizada
al inicio de |s enfermedad y rigidez de cuello de etioclogia incierta puede encontror-
sa enun 10%.

Pucde existir atoxio en fases tempranas de 1a enfermedad y causor confu-
sidn en el diagndstico. Forma parte de la variante clinica descrita por Fisher que can
siste en oftalmoplejia. ataxia y arreflexia, condicién usualmente benigna y de baja -
frecuencia.

Las alteraciones del sistema nerviosa auténomo en SGB son variadas y —
ocurren en mayor @ menor grade en la mayorie de los pacientes, Existe una funcidn
deficiente simpatica y perasimpatica o bien hiperactividad,ariginando alteraciones-
en |a frecuencis y gl ritmo cardiaco,presion sanguinea, sudoracin y funcidnes vesi-
cal e intestinal.La mayoris de estas anormualidades se presenta entre la segunda y 1a
cuarta semanas de evalucidn,gencralmente triviales,sin ernbargo pueden ser causa -
de muerte sbita, La taquicardia se presento hasta en 50% y otrag manifestacionus
constituyen bradicardia. hipertensidn arterial.hipotension ortustatico por slteracio-
nes en el tono vaseular periférico.La afeccidn simpédtica puede dar un gasto cardiaco
disminuido y la respiracidn asistida puede exacerbar el ya defectupso retorng venaso
La hipertensidn es tan frecuente como to hipotensidn.posiblemente por denervacion
del seno caoratideo,alteracién del sistema de renina. En forma concomitante puede-
existir secrecifn inapropioda de hormona antidiurética.

La pérdida de inervacion simpdtica puede causar alteraciones pulmanares
al alterarse la vasoconstriccion y predisponer a atelectasias,

Otras manifestaciones de efeccién simpatica incluyen sindrome de Horner
dilatacion gastrica. pérdida de la acidez gastrica por blogueo de fibras eferentes va-
gales. diaforesis, particularmemnte en nifios.(B).

Algunos autores ha reportade diabetes insipida de etiologia desconocida.

Otras manifestaciones poco comunes incluyen involucro leve del SNC tra—
ducidas por respuesta plantar extensora y un vago nivel sensitive reportados hasta en
10% de los casos (Asbury.1981).El papilederma ocurre rara vezlRopper.1984].

La somnolencia en pacientes con GB indica falla ventilatoria més que dis-

funcitn cerebral,



VARIANTES CLINICAS O GUILLAIN BARRE .~

SINDROME DE MILLER FISHER : Coracterizado por oftalmoplejio,ataxia
y srreflexio; puede asociarse a cierto debilidad y/o sintornas sensitives. Se describe
oftalmoplejia completa hasta en 60 % de tos cosus,[Sauran.1984), Puede asociorse o
involuero de otros nervios croneales con debitidad faciatl.disortria y disfagia en lo mi-
tad de Jos casos. La rmarche es extremadamente atdxico micntras otras funciones ce-
rebalosas estan bien preservadas.indicanda una lesitn restringida ul nervio periférico.
{Philiips. 1904). L.a enfermedad tiene un curso benigno y recuperacian completa en se-
manas o meses. Shunib y Becker en 1087 (B] revisan ésta entidad y reportan otras va-
riantes con ataxia ,arreflexioa y diplejia focial en 3 casos.y polincuropetia craneal can

y sin ataxia o arreflexino en 5 enfermos.En todos se observé buen prondstico,

POLINEUROPATIA CRANEAL : Caracterizuda por afeccion aguda y simé
trica de varios nervios craneales.usualmente diplejia facial,nunque de acuerdo s —
Asbury los nervios craneales bajos rara vez se afectan en forma aislada y fos nervios
| y 1t deben estar respetados. con un curso de s enfermedad que incluye recuperacion.
Ademas debe encontarse incremento de proteinas en el LCR y evideneia de proceso

desmielinizante en sistema nervioso periférico.

ALTERACION SENSITIVA Y ARREFLEXIA : Este cuadro clinico sin afec-
cién motora,para aceptarse comn SGB debe tencr un inicio rapida y simdtrice de la
pérdids de ia sensibitidad en los extremidades.asociade a disaciocién albdmino-citold
gice y electrodiagndstica tipico.ademds de evolucidn Tovorable .de lo contrario deben

descartarse otras causas de nevropatio sensitiva,[3).

DISAUTONOMIA AGUDA PURA : Aungue la disfuncion outondmica fre—
cuentemente se encuentra durante el curso de SGB tipica. Young y cols.en 1969 (10]
describen el primer caso de pandisautanomia aguda,con buena recuperacion sin asa—
ciarse a déficit sensitivo o motor.Esta variante permanece sdto coma posibilidad debi-
do a que 'as estudios electrofisioldgicos fueron normales..a condicidn es rara y exis—
ten menos de 15 cosos reportados,en grupos heterogéneos,.con inicio de sintomas lento
en algunos.{Neville, 1884) con estudios electrofisioldgicos normales y estudio neuropa-
tolégico limitado.

POLINEUROPATIA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE CRONICA : En

éste grupo se incluyen los enfermos con GB que contin(an con deterioro después del

periodo de 4 semanas usuatmente visto en el cuadro tipica:el disgndstico solo es posi-
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ble en farma retrospectiva.cuando existe un patrén de remision del déficit sensori-—
motar.Autores camo Prineas sefinlan que hasta fa mitad de Jos cesas de neurapatia

desmiclinizante son cfonicos con una evolucidn de mas de 3 meses.

CURS0 DOE LA ENFERMEOAD.-

Como se ha descrito antes.e! curso tipico de la enfermedad es manafldsica,
con una Tase de répido déficit neurolagico.seguido de un periodo de rmeseta de dura-
cion variable. '

La recuperacidn completa ocurre en un H0-00% de los casos en un Jupso
de 4 a 6 meses, Dos terceras partes se recuperan por completo en el tapso de un afic
y un pequefio porcentaje tiene muy pocoa recuperacion quedande con secuelas como
debilidad facial.debilidad de extremidades inferiores o superiores,strafia.de severi—
dad variable.Quizds un 5% de pacientes quedan permanentemente incapacitados.

La incidencia de recaida ocurre en 3 a 5% y la mortalidad ocurre en el —

mismo porzentaje.



CRITERIOS PARA DIAGNODSTICO DE GUILLAIN BARRE :

En 1860. Osler y Sidell (11) publican una revision de éste sindrome y 1o im—
portancia de criterios diagnoaticos y estiman que deben tomarse en cuenta 12 crite-
rios basuados en la descripeidn original de Guillain.Borcé y Strotl, En 1974 los criterios
de diogndstico se revisoron por un Camité Ad Hoc, se publicaron en 1978 y Asbury los
comenta nuevarnente en (a eonferencia de Guilloin Bareeé publicada en 1981 [12).

En los siguientes ofios ha sido aparente que estas criterios estdn vigentes,
son reafirmados por Asbury y Cornblath en 1990 (13)umpliandu algunos aspectog.cn

especial los electrodiagndsticas @

I. CARACTERISTICAS REQUERIDAS PARN DX.

A. DéTicit motor pragresivo de inds de una extremidad L os gradas vorfan
desde una minima debilidad de Jas piernas,con o sin ataxiahosta una —
cuadriplejia con afeccian de musculos respiratorios, pardlisis facial y —
bulbar, y oftalmoplefia externa.

B.Arrellexia. Lo areflexia universal es la regla.aunque la arreflexia distal
con hiporeflexia de biceps y potetar os suficiente si hay otras caracteris-

ticas.

ILCARACTERISTICAS QUE APOYAN FUERTEMENTE EL DX.
A. Clinicas (En orden de importancia):

1. Progresion, Los sintomas y signos de debilidad motora se desarrallan
rapidamente para cesar en t sernanas del inicio de ta enfertedad.
Aproximadamente, 50X alcanzan el nadir en 2 semanas. 80X en 3 se~
manas y mis de 30% en 4 semanas.

2. Relativa simetria.No es absoluto.pera si una extremidad estd afecta—
da .la opuesta tambign. .

3. Moderados sintomas y signos sensitivos.

4. Involucro de nervios craneales. La debilidad facial occurre en 50% de—
los casos.frecuentemente bilateral.Otros nervios craneales afectados
son los que inervan la lengua, mdseulos de deglucion y oculomotores.
En menos de 5% la neuropatioa puede iniciar en los nervios.

5.Recuperacién.Usualmente comienza de 2 a 4 semanas después de que -

1a progresién se detiene.
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6. Disfuncién autandmica. Tagquicardia y otros arritmias, hipotensidn postu-
ral,hipertensién y sintomas vasomotores.si estan presentes apoyan el dx.
Pueden ser fluctuontes y deben excluirse otras cousas de éstos sintomas
comao embaolismo pulmonar.,

7. Auscncia de fiebre al inicio de sintomaos neuriticos.

VARIANTES.-

1.Fiebre al inicio de sintomas neuriticos.

2.Pérdida severa de la sensibilidad con dolor.

3.Progresién mayor de 4 semanas.Es ocasional y algunas veces can recaidas
leves,

4.Cese de la progresidn sin recuperacion o con déficit residual importante.

§.Funcidn de esfinteres. Ususlmente no estdan afectados pero puede presen-
tarse retencion urinaria transitoria.

S.nvatucro del SNC.E! 8G8 es una enfermedad del SN periférico y en algu-
nos pacientes se ha postulada uno severa ataxis camo de origen cercbelo-
so y puede demostrarse disartria,respuesta plantar extensara y nivel sen-

sitivo. Esto no excluye el dx. si otras carocteristicas estan presentes.

8. Csracteristicas de LCR que apoyan el Dx.

1. Protefnas,Después de la primera semana de sintomas las proteinas se cle-
van y esta puede ser progresivo en P.L. seriadnas.
2. Células.L.o comdyn es encontar menos de 10 células/mm3,.monanucleares.
VARIANTES:
I.Pratefnas no elevadas en un rongo de | a 10 semonas después del inicio
de los sintomas{rara).

2.Cuenta de 11 a 50 células por mm3..en LCR.

C. Caracteristicas electrodiagndsticas que apoyan fuertemente el dx.
Apruximudnmente 0D% tienen evidencia de disminucién en la Velocidad
de conduccion nervigsa, menos de 60% de lo normal.aunque puede ha-
ber nervios sin afectar.Las latencias distales pueden estar prolongadas
hasta 3 veces lo normal.y lo onda F pucde estar afectada indicando al-
teracion de |a porcidn proximal de las raices. 20% tiene VCN normal.

La VCN puede estar alterado hasta varias sermanas después det inicio.



Itl. CARACTERISTICAS QUE PONEN EN OUDA EL DIAGNOSTICO.

v.

1.~Persistente y marcado asimetria en fa debilidad.
2.-Alteracion persistente de esfinteres,

3.-Alterocion de esfinteres ol inicio de la enfermedad.
4.-Mis de 50 célufas/mm3 en L.C.R. (linfocitos)
5.-Presencia de polimorfonucleares en el L.C.R,

6. Nivel sensitivo importante.

CARACTERISTICAS QUE EXCLUYEN EL DIAGNOSTICO.

1.~ Historia reciente de intoxicacidn por solventes volatiles{ Campues-
tos de G corbones ).

2.- Diagnostico de Porfiria intermitente aguda.

3.- Antecedente o hallazgo de infeceidn reciente por Difterio,con 6 -
sin miocarditis.

Y4.- Evidencia de intoxicacidn per plomo o inicio de la neuropatia com-
patible con éste diagnostica.

5.~ Inicio con un sindrome puramente sensitiva.

B.- Diagndstico definitivo de una condicion come poliomielitis. botu-

tisrna,neurcpatia tdxica, histeria.

GUILLAIN BARRE: ESCALA FUNCIONAL DE VALORACION:

En 1978 R.A.C. Hughes (14) publica una escala de valaracion funcional ea ~

pacientes con Guillain Barré que consta de 6 grados y sigue siendo usada hasta el mo

mento actual en diversos estudios clinicos para evaluar el curso de [a enfermedad.—

(15. 16). La escala consta de los siguientes grados:

0 -
1=
2=
3=
4 =

5«
6 =

Corresponde a un sujeto sano,

Signos 6 sintbmas menores. .
Capaz de caminar 5 metros Sin ayuda o apoyo.

Capaz de caminar 5 metros con ayuda o apoyo.

Sujeto encomado o en silla de ruedas,(Incapaz de caminar § metros con
ayuda }.

Requiere ventilacidn asistida (A menos una parte del dia),

Muerte.



DIAGNOSTICO.~ 10

ESTUDIO DE LCR.- Por io general las proteinas son normales en 1os pri-
meros dias de |a enfermedad y en 90% de los casos se elavan después de 1a primera
semana de sintomas y pueden permangcer elevadas oun después de mejoria clinica-
por largaes periodos de tiempo { 13). En Y0¥ de los casos se encuentra presentes ban-
das oligoclonales. No se ba encontrado correlacidn de ninguno de estos 2 pardmetros
con la severidad de la enfermedad. En cuanto al nimero de células.lo comin es en—

contrar menos de 10 células. rora vez existe pleocitosis mayar a 50 células (13).

ESTUDNOS ELECTROFISIOLOGICOS.~ En 1963 Lamhbert {17) encuentra
en un estudio de 88 pacientes que existe una varieded de patrones de alteracidn en
la velocidod de conduceidn nerviosa.En 1901 .Mac Leod en un estudio de 114 pacien-
tes concluye que puede encontrarse alteracidn en lo velocided de canduccidn nervio-
s8 sensitiva y Motora hasta en un 80 %.Debido a que la desmielinizacion se encuen—
tra en parches” deben estudiarse varios nervios, L.as anormalidades en la conduccian
no se encucntran en etapas tempranas de la enfermedad y pueden ser evidentes en la
etapa de meseta o durante la recuperacion.

Este autor encuentro una disminucién morcada de Ja velocidod de conduccién moto-
ra o lstencios distales prolongadas compatibles cen desmielinizacién en uno 0 més
nervios en 50% de sus casos. Refiere que el uso de PESS y onda F pueden ser de ayu-
da para detectar desmielinizacidn en raices o segmentaos proximales del sistema —
nervioso periférico y comenta que no encontrd correlacidn entre el grado de dismi-
nucién de la veiocidad de canduccidn y 1a duracidn de la enfesmedad 6 el prondstico
a lorgo plazo. asi comao tampoen con el grado de incapacidad. Por otro lado.el ho-
llazga de fibrilacién espontiines abundonts o evidencia de degeneracién axonal si se
asaciaron @ pobre prondstico de recuperacion.{10).

En 1990 Ropper (18} en su serie de 113 casos reporta que aun no estén de-
finidas criterios electrodiagndsticas para evaluar el prondstico de la enfermedad sin
embargo refiere hober encontrado peor prondstico en oquellos sujetos con disminu-
cidn generalizada de |a velocidad de conduccidn,alteraciones combinadas o baja am-
plitud en los potencisles de accian muscutar en varios nervios.que en aquellos casas
con bloguea de 1a conduccidn en sdlo un segmento. Un bloqueo de la conduccidn ais-
lado,proximal nunca se asacid a parélisis completa en esa extremidad. Lo que se ha
considerado un Factor mis probable de mal prandstico es el dafio axonal. Estudios re-
cientes[20) indican ta impdrtencia de realizar estos estudios en etapas tempranas de

ta enfermedad y seriados,a fin de obtener infarmacidn prondstica.



INMUNOPATOLDGIA. n

La principal caracteristica patoldgics de |o lesidn del nervio periférico
en Guillain Borré. es la desmielinizacién segmentaria asociada a infiltrade infla-
materio perivascular: este proceso se distribuye en parches: comijnmente se invo
fucra Ia raiz proximal cercann al ganglio de la raiz dorsal y el sistema auténomo,
aunado o parciones mas distales de fibras sensitivas y motoras{21), Asbury en —
1960 encantrid que el hatlazgo patolbgico predominante Fue un infiltrado mononu
clear endaneural usualmente con distribucion perivascular. A partir de entonces
hubo especia! énfasis entre 1a relocion del infiltrado monanucicar y la destruccidn
de mielina. Afos mas tarde, Powell demostrd que los cambios iniciales en el ner—
vio lesionado erun. aumento en la permeabilidad vaseular. gumento en la presion
endoneural y edema de! nervin. El estudio iniciol de autopsia a nivel ultraestruc-
tural fue reportado en 1968 por Wisniewski: el hallazgo méds importante fue la —
destruceidn de mielina sin degencracion axanai: también se ha derastrado la des-
truccion de mielina asociada a macréfagas o con células mononucleares gigantes y
no linfocitos.

En los nervios severamente afectados el mayor daifo ocurre cuango hay
lesidn axonal y degeneracion watlleriana asociada, En los casos fatales, hay marca
da destruccion axonal y cromatélisis central en las células del cuerno anterior y en
las raices dorsales. Es posible que algin otro mecanismo de dafio tisuler sea el res-
ponsable del dafic neuronal.

t.as caracteristicas clinicas y patoldgicas del sindrome de Guillain-Barré
son similares a la neuritis alérgica experimentel en el madelo animat, par ello se
ha considerado que este sindrome es un proceso originado como consecuencia de
alteraciones inmunoldgicas, Se proponen cuatro posibles mecanismos de desmieli
nizacion: autoanticuerpos dirigidas contra los componentes del nervio periférico.
inmunidad mediada par células, inmunidad mediada por complejas inmunes circu-
lantes e infeccién directa del nervio.

Barrera hemato-nervio.

Si el sindrome de Guillain-Barré es mediado por anticuerpos. jcémao -
logran penetrar las inmunoglobutinas los drganos blance?. A pesar de no estar bien
establecido, un ndmero de mecanismos pueden desde el punto de vista teérico, al-
terar la barrers hematg-nervio y permitir la entrada de anticuerpos o este Gltimo.

Por ejemplo el depdsito de complejos inmunes a el evento mediado por células —
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puede romper |a barrera hemataneural, Se ho demoutrada que en la encefalomieli-
tis alérgica experimentsl {as células otroviesan el endotelio capilar cerebral, ari-
ginando pérdida de proteinas en e! interior del parénquima y en los sitios de rup-
tura. Por consiguiente. interacciones entre fas células inmunes y en el endotelia
vascular neural pueden lacilitar la entrada de inmunoglobulinas.

Otros tipes de reacciones inmunes ameritan menor consideracion teorico.
L8 IgE se conoce que afecta la permeabitlidad vascular en forma importante: algu-
noy individuos producen una forma monomérica de IgM que penctra ias faciimente
la barrera hematoneural en Forma mas impartante que la molécula pentamérica de
IgM. Finalmente. una posibilidad a considerar es que las células endoteliales de los
nervios se manifieste coma moléculas dnicas que puedon ser blanco de un proceso

autoinmune.(22]).
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TRATAMIENTO.

Medidas generales.- La mayoria de las pacientes tienrn un curso de
enfermedad autalimitado, con recuperacidn espontinea. En las primeras sema-
nas es obligada la vigilancin estrecha en especial a la funcidn cerdiorespiratoria
con la asistencia de de personal de terapia fisica, psicolages, personal de tera
pia intensiva cuando sea necesari. En vista de que o insuficiencia respiratoria
es una condicidn que amenaza 1o vida en Ia Fase aguda de la enfermedad, estu
dios de monitoreo ventilatorio deben ser lievados a efecto. Dado que un gran nd-
mero de enfermos necesitard asistencia ventilatario por mas de dos semanas, de-
be realizarse tragqueostomia electiva dentro de los primeres dfas posteriores a la
intubacion. Particular intereés requiere la terapia fisica de térax. La disfuncian
autondmica puede ser importante en las primeras semanas: por consiguiente la
funcidn cardiovascular debe ser estrechamente. en especial la TA y el ritmo car~
diaco. De la misma forma deberdn adoptarse medidas tendientes a prevenir in—
Fecciones, embalismos. desnutricién. y Finalmente el apoyo de servicios de reha-
bilitaeién fisica y psicolbgica.

Esterofdes.- [La utilidad de los estereoides ha permanecido en duda a
pesar de muchaos estudios retrospectivos y de ensayes clinicos controlados, Los
resultados analizados en las diversas series de la literaturs, permite postular que
los esteroides tienen puco o hinglin efecto subre ¢l curse de la enfermedad, y si
acaso hubiese algidn efecto, en su mayor parte serd en detrimento del enfermo
mis que en su beneficia. [23)(14]).

En algunas series la recurrencio o recidiva estuva en relacidn al uso
de esternides({14). La misma asociacian se ha observado para aquellos enfermaos
que han recibido otros agentes inmunosupresores como ciclofosfamida: éxitos
parciales han sido reportades con el empleo de azatioprina y G-mercaptopurina
{23l

Plasmaféresis.~ Respuestas clinicas dramdtica han sido abservadas o-
casionalmente con el empleo de plasmaléresis en aquellos enfermos con sindro-
me de Guillain-Barré . Las mejores respuestas ocurrieron cuando el procedimientn
se inicid en las primeras dos semanas. El estudio clinico contralado colaborativo
nortearmericana de 250 sujetos con SGEB, mostrd que la plasmaféresis fue benéfica
en términas de mejorfo a las cuatro semanas, en el tiempo de asistencia ventila-

toria y el tiempo para caminar en forma independiente.
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En el estudio efectuado por McKhann G.M. y caloboraderes, se usd ong
lisis multivariado para determinar si existian facteres que pudieran influir en fas
decisiones de tratamiento en especiol la plasmaféresis. Se obtuvieran datos de
245 enfermaos a los cuales se les evalud el tiempo para caminar en forma indepen-
diente, el tiempo para mejorar un grado y el porcentaje de inejoria a las cuatro
semanas. Se encantraran cuatro foctores que correlacienaron con pobre pronds-
tico: lo amplitud promedio del potencial de agcidn muscutar compuesta s {a esti
mulaeian distal de 20% de lo normal © menos: la edad avanzada, ¢l tiempo de i-
nicio de la enfermedad de 7 dias o menos y |a necesidad de apayo ventilatorio.

La plasmaféresis tuvo bencficio sobre todos los foctores; las maquinas
de flujo continuo se preficren a las de llujo intermitente.(24).

Anticuerpos monoclonales.- Recientemente Lres pacientes con sindrome
de Guillain-Borré fueren trotados en forma temprana con OK T3: los tres desarro-
Itaron linfopenia aguda y dos de elios tuvieron progresian del cuadro clinico des —
puds de la primera y segunda semana, Esto sugiere que los linfocitos T no son —
esenciales poara la progresion del sindrome de Buillnin-Barré. Por consiguiente,

{os autores no recomiendan el trotamiento con OKT3{25).
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FHIPQTESIS.~ i

Los factores predisponentes, coracteristicos clinicas y de evolucidn.osi co
mo la mortatidad de los sujetos can sindrome de Guillain Barré en los ditirmas 1t aigs

en el LNLNLN, no difiere de lo reportado en la titeraturs internacionsl reciente.

MATERIAL ¥ METODOS.~

Se cfectud 1o revision de expedientes del periode comprendida entre tas —
afios 1900 a 1990, en el departamanto de Archivo y Estadistica, con las registros de (o
Unidad de Terapia intensivo y el drea de hospitalizacidn de Neurologio del instituto -
Nacional de Neurolngla y Neurecirugia.

Sdlo se incluyeron agueflos cases con diagdstico de Guillain Barré,palineu~
ropatis infecciosa. Miller Fisher o polineuropatia cranes),que fueron hespitolizados
en les scrvicios de Neurologia o Terapis Intensivo. Cabe mencionar que el arupa esty
diodo estd constituido por todes 1es sujetos que bajo cse dispnostico fucran egrosmios
y ne representa el total de enfermos que acedizron o fa fnstitscin, yo que por razo-
nes de gravedad, ef cupo de dres de hospitalizacidn y e} tiempo de evolucidn de 4o -
enfermedad, muchaos sujetos fueran estudiados por servicios de cunsulta externa del
institute y otros hospitales generates y de éste grupo carecemns de dotos,

Se excluyen todos aquellos enfermos que no reGnen fos criterios de diag—
néotico vigentes en 15 octualidad,

e ésta revisiGn se obluvieron {70 registros en los cusles se analizaron -
los siguientes pordmetros : Distribucidn por grupos de edad y sexo, lrecuencia anuo),
estacidn del afio, historia de factor desencadenante y latencia del mismo hasta el —
inicio de 1o enfermaedad. manifestacianes ciinicos, evaluacién de 1a escaia de Hughes
ol ingreso y egresa, tiempo de instalacién de ta enfermedad, métads de diognéstica:
estudio de 1{quido cefatorraguideo, {1os estudios electrolisialdgico se r_eulizuron en -
pocos sujetos) tratamiento,asistencin ventifatoria.complicaciones, recurrencia,es-
tancia hospitalaria.

Debido a que existen repories en o titeratura Internacional de que algu —
nos pardmetros tiene impartoncia prondstics,se evelud (a corretacion entre fas esca-
1as de ingreso y egreso con fos grupas de cdad, el ticrmpa de instalacidn.asistencio ~
ventilataria. factor predispanente y mortatidad.

£1 andlisis estadistico se realizd mediante pruebas no pardmetrsicas que

incluyeron tablas de contingencia y chi cuadrada {X2).



RESUL TADGS.-

* En la distribucién por sexo.se observé una frecucncia de 110 hombres —
afectados y 60 mujeres.constituyendo el 65% y 35% respectivamente.

* En la distribucion par grupos de edad,se observd una mayar afeccidn en-
en el grupo de 20 a 29 aiios,constituyen el 30.5%, seguidoe del grupo de 10 a 19 aiios,
con 18.8%. La lecuencia despuéa de los 60 anos se encontro en 10.5%.

* En cuanto a la estacién del ofio. la distribucién fué uniforme. can un dis_
creto incremento en verano [26%). Ver grafica .

* De Ing 170 cosas admitidos para hospitalizacién cn et 1LN.N.N, se encon-
trd una frecuencio anual en prormedio de 15 casos (Rango de 11 o 24).

* En cuantu al factor predisponente.se encontrd de acuerdo a lo sefialado
en la literatura internacional, predomind ¢l antecedente de infeccion de vius respira-
taras altas de tipo viral (En 88 de tos 170 sujetos:10%). seguido de infeccién del trac
to gastrointestinol en 20%. En 4 sujetos{2.3:%) hubo antecedente de vacunacidn para
la rabia {Tipo Fuenzalidal. En 2 sujetas.se realizd spendicectomia pocas semanas an—
tes de 1a enfermedad y un 31 % de los enfermos nao tuvieran factor predisponente.

En 5 casos no sc consignd este dato en el expedicnte.

* £n cuanto o la latencia del factor predisponente en 49 sujetos (28.0%),la
enfermedad se presentd entre 1 y 7 dios despuds del antecedente de infeccion.en 20%
entre B y 14 dias y despuis de dos semanas en 17 % dei tatal de enfermos.

* La debitidad fué la manifestacidn clinice predominante y de acuerdo a —
tos grados de fucrza musculer [Propuestos por ol Conseja de Investigacidn de Gran -
Bretano ). lamayoria de los enfermos llegd e grado 3 (30%).S6la en 3 casos con diag—
néstico de Miller Fisher se encontrd fuerza narmal. En la debilidad se encontrd un -
patrdn de inicio de predominio en extremidades inferiores y ascendente en 120 casos
{71%).Un menor porcentaje manifestd inicio en extremidades tordxices y s6lo 3% pre
sentd cuadra atipico con inicio en pares craneales.  Ver graficas,

® De los dotos consignados en el expediente se encontrd un alto poreenta-
je de afeccidn de oculomotores.en 128 de los 170 casos, La ofeccidn facial.por lo ge
neral diplejia se encontrd en 41X de los enfermos(700 casos} dato que concuerda con
lo referido en la literatura internacional. En 30% de los sujetos se encantrd afeccién
de nervios craneales IX y X con disfagia y disartrio.

* La cundriparesia se encontrd en 168 de 170 sujetos (97.6%). Todos pre--
sentaron arreflexia. 91 de los 170 casas [53.5% ) refirieran parestesias.sin embargo -

la sensibilidad se encontro afectada en sdla 58 sujetos(3x).
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418 enfermaos se quejaron de doleres musculares. En 12 casos con diagnds-
tico de Miller Fisher se presentd ataxia (7 %).

* Se presentd disnea en 61 cosos (35.0%).de los cuales 38 (23%) requirid ven
tilocion asistide. zon wno latencia pare requerir ol opoyo ventilotorio mayor en la —
primera semana en 31 casos{107%), Sdlo 2 enfermos requirieran opoyo vantilatorio —
después de In segundo semane de la enfermedad.

*El tiempo de instalacidn de las monifestaciones clinicas fué de | a 2 dias
cn 30 sujetos (22X%): con predominio de 3 a 5 dins on 95 cosos (56X): hosto 10 dios en
18% y maoyor de 10 dias en 5% de los casos.

* £n los 39 sujetos que requirieron ventilocién asistida,el tiempo de ventila
cidn fud menar a dos semanaa en 22 cosos{13%): de 4 semonas en 7 (4%) y mayor de
este lopso de tiempo en 10 casos (9.8%). Ver graficas,

La traquoestomia se requirid en 27 sujetas por tiempo de intubacidn pro-
langada.

*En I3 evaluacién de 1a eseala de Hughes los grados i ingreso fueron :Gra-
do 1= Un enfermeo con signos y sintamas menores; Grado Z=Seis casos(3.5%) capoces
de camimnar sin ayuds § metros; Grado 3=Treinta y dos cosos {18.8%)en lous cuales
era posible caminar 5 metros con ayuda: Grado 4= Ciento un casos58.4 %) confinodos
a la cama o en siila de ruedas: Grado 5=-Treinta sujetos [17.6%) que requirieron asis-
tencia ventilatoria .

*En guanto al método disgndstico, se realizd estudio de liquido celalorra—
quideo a 166 de Jos 170 sujctos.con una lutencio en los primeros 7 dios \ranscurridos
desde el inicio de la enfermedad de 40%( 68 casos): hasta dos semaonas en 35% y en —
el resto de sujetos despuds de 18 segunda semana [22%).

En la mayorio de 105 casos se demostrd la cldsica disociocion albdminoci-
taldgica.El repurte de cétulas Fué menar de 5 en 115 cosos (B5% ).

El estudio de las proteinss demostrd menos de 50 mg¥% en 33% de los co—
sos. Entre 50 y 100 mg% en 61 casos [ 33%)El 20% tuvo incremento de proteinas ma-
yor a 100 mg¥ y en 10% |a hiperproteinorraquia fué mayor a 200 mg¥%.

*Se realizd una correlacion entre el incremento de proteinas y la latencia de
o P.L. No fué estadisticomente significotivo [X 2 «0.86) sin embargoel mayor incre-
mento de proteinos se encontré durante |a segunda semano. Ver grafica.

‘lnrmoyaria de los aujews no prsengo coplicoe ionegs( 714 ) Delos —
sujetos que ingressron en grada 5 de Hoghes. con insuficiencio respiratoria y que re—
guirierun cuidados intensivos.se registraron 30 casos con infecciones respirotorias se-

veras {17%) y 23 cosos {13.%} con disautonomias, Otras complicaciones reportadas —



10
fueron inTecciones entersles y hemorragia pulmonar en un caso. Ver grifica,

* Et tiempo de estancio hospitaloria en la mayoria de los casos lTud de una
@ tres semanas.

* E) ondlisis de la escala de Hughes de egresd demostré que los sujetos me-
joran un grado al término de su hospitalizacion, Lo mayoria egresd en escola 3(60 —
jetas ) capaces de caminar 5 metros con ayuda.seguido de un 26% (49 casos) que egre
50 en etapa 4 ,aun con secuclas importantes. En e} grado 6 hubo 15 defunciones re—
gistradas (B.0%} lo que estn en relacidn a lo publicado en estudios internacionales,

Después del egreso no fud posible mayor seguimiento debido a que los en-
foermos mejoran o san fordneos y ne regresan o la consulta externa, para poder corro-
borar el hecho de que un 75X se recuperan por comgleto.

* En 22 casos [12%) bubp antecedente de recurrencia,

* De las correlaciones renlizadas para evaluar Factores prondstieo.con los
escalas de Hughes de ingreso vy egreso, a diferencia de lo reportado en la literatura
internacionat.no hubo correlacidn estadisticamente significativa con la edod, (X2=
20. 9 al ingreso y 37.6 al egreso). Ver graficas.

* En la correlacian realizada con la escala de ingreso y factor predisponen
te no se encontrd significancia estadistica (X 2-15.0) a diferencia de la correlacidn
realizada entre escala de egreso y factor predisponente en donde se encontrd una -
P~0.02 esmdisticameni&'significutivu. [X2+50.33).

* De ta correlacién de escala de ingresa con tiempo de instolacidén se ob-
tuvo un valor estadisticamente significativo con X2=28.79 y p=(0.01 .La correlacian
fué negativa demostrando que si el tiempo de instalacidn es breve.de 48 horas y en—
tre 3 y § dias se encontrd un mayor ndmere de cases con insuficiencia respiratoria.

La correlacidn entre escala de egreso.y tiempo de instalacian fué también
negativa. Demostrd que un tiempa breve de instalacidn del cuadro elinico se asocid
al mayor ndmero de cosos de mortalidad. {X2=45.51 eon p=<0.001).

* Al comparar la escala de ingreso con la lotencia de ventilacidn se encon
tré una X2=127.21 con p=0.0001.estadisticemente significativo. La correlacidn fué
negativa demostrando que existe mayor nimero de casos en grado 5.con insuficien-
cia respiratoria de predominia en |os primeros 7 dias.

* La escalo de egreso con |a lotencia de ventilacién se correlacionaron -
también en forma negetiva. Los syjetos que requirieron asistencia ventilatoria en la
primera semana se ssocioron @ mayor mortalidad, (X2~ 129,19 mn K000 1) estadis-

ticornente significativo, Ver graficas,
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* Al comparar las escolas de ingreso y egreso se encontrd un valor eotg—

disticarmnente significative can X2= 356.40 con p= 0.0001, demastrando que los enfer
mos mejoran un grado al salir y de acuerdo a lu severidad de escalo ab ingreso , do —
correlacidn es negativa: Aquelios sujetos que ingresan en grodo 5 de la escala y re—
quieren gpoyo ventilatorio correlocionan con el mayor nimero de coses de mortali-

dad. Ver graficas.

* Analizado por separado de 1os 101 sujetos que ingresaron en grado 4 de
la escala de Hughes. se registraran s6lo 2 defunciones {1.9%) mientras que de 30 en-
fermos que ingresoron en grado § se registraron 13 casos de mortolidad (437%).

* La mortalidad anual fué de 1.3 cosos por afio.can tendencia a dismiouir
en los Gltimos 3 afios y una taso de 9% onuol lo que concuerda con 1o reportado en-
| & literatura internacional,

* Durante Yos primeros afios de ésta revision de cosos se encontrd que—
algunos sujeros recibicran manejo con esteraides. No se refiere en el expediente —
mejoria significotiva. Posteriormente el mangjo ha sido encaminado a evitar come--

plicaciones y la rehabilitacién temprana.
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CONCLUSIDNES.~

1.~ En la poblacion estudiada en el LLN.N.N. en los ditimos 11 ofios existe
prevalencia en el sexo maseculine 1:1.8. lo que concuerdn con lo publi-
cado en estudios previos internacionaies.

2.- E} mayor nimero de casos se observo en la 28 y 3a décadns de (a vido.
A diferencio da lo reportado en la literatura internacional. no se en—
contré correlacion de 1a edod con lo evolucién de 1o enfermedad.

3.- El ndmero de ingresos promedio por ofip fué de 15 casos {rango de 11 a
241,

Y4.- El factor predisponente predominante en H0% de 1os sujetes fué de ti-
po infecciosa constitutido por infeccidn de vias respiratorias aitas do
etiologin viral.seguido de infecciones enterales en 20%.

6.~ L.a manifestacidn clinico predaminante fué la cuodriparesio arrefléc—
tica,progresive, ascendente, Todos los enfermos reunieron los criterios
diagdsticos vigentes en la actualidad (Asbury).

6.~ £En 23% de los casos se presantd insuficiencia respiratoria y requirie—
ventilacidn asistida, hecho que correlaciond en forma negativa con —
las escalas de ingreso y egreso.

7.~ El tiempo de Instalagidn de la enfermedad fué de 3 a 5 dios en la ma—
yotia de los casos (56%) seguido de un grupo de 38 sujetos(22%) con un
tiempo mas breve de instalacidn de | a 2 dios. Este pardmetro correla-
ciond en forma negativa con la evolucion de 1a enfermedad al ingreso -
y al egreso.

8.~ 60% de los sujetos ingresaron en escala 4 de Hughes con mejoria de un
grado al egreso y correlacion con la escala de egreso estadisticamente
significativa. L.a correlacién fué negativa de acuerdo a la severidad de
1o escala de ingreso. '

9.~ L.a mortalidad anua! es de 1.3 casos por aiio [9%) lo que concuerda con
ravisiones recientes del sindrome de Guillain Barré.

10.- En 85% de sujetos se encontrd 1 clisics disociacién albdmino citold-
tégica lo que reafirma la importancia del estudio del LCR y el hecho-
de que su ausencia no excluye el diagndstico.

11.- Los estudios electrofisiolégicos son importantes en la evaluacién y pro

nastico de la enfermedad cosna 1o demuestran estudios recicntes publi
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cados en la literatura internaocional y deben realizarse de ser posibie en
forma seriada.

12.-Ocbido a que existen reportes recientes del beneficie de tratamiento con
plasmaferesis deberd valorarse su utilidad de acuerdo o la escola de ingre-

s0, en nuestro pobiacidn.
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