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RESUMEN.

El Sindrome de Guillain-Barré es un grupo de sindromes
autoinmunes que consisten en una degeneracién desmielinizante
aguda axonal. La incidencia anual mundial es de 1 a 3 por
100 000 habitantes. Los pacientes exhiben una paralisis progresiva
que alcanza una fase de meseta. Se asocia generalmente al
antecedente de una infeccidon por varios patdégenos. La reactividad
cruzada entre el patdégeno y tejido del nervio instala la respuesta
autoinmune. El tratamiento consiste en cuidados de apoyo, soporte
ventilatorio cuando es necesario ( un tercio de los pacientes), y la
terapia especifica con inmunoglobulina intravenosa o plasmaféresis .
En la mayoria de los pacientes la resolucién es completa o casi
completa. La mortalidad del Sindrome de Guillain-Barré se asocia a
disautonomias y a la ventilacion mecanica.
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JUSTIFICACION.

La escasa bibliografia de los conocimientos basicos y
actualizados relacionados con el tratamiento del Sindrome de
Guillain-Barré  en  niflos justifica la revision de Ila literatura
dirigida a recopilar de forma organizada los conocimientos vy
experiencias de autores nacionales e internacionales que
proporcionen al médico un informe actualizado, claro y completo
sobre la terapéutica para poder establecer protocolos que evallden
la eficacia terapéutica de las diferentes modalidades aplicadas a
los pacientes pediatricos con diagnostico de Sindrome de Guillain-
Barré.

OBJETIVO:

Realizar una revision exhaustiva y cualitativa de la literatura
referente a las diferentes modalidades terapéuticas para el
Sindrome de Guillain-Barré.

MATERIAL Y METODO:

Se realizd una busqueda bibliografica en Medline, ARTEMISA,
LILACS, EMBASE, COCHRANE utilizando, literatura en idioma Inglés,
Espafiol, con palabras clave Guillain-Barre Syndrome,
Polirradiculoneuropatia, Prednisona, esteroides, plasmaféresis,
inmunoglobulina, en poblacién nifios y adultos, cualquier género,
seleccionando estudios de casos, ensayos clinicos, a partir del afio
1985 a 2007 vy literatura gris, realizados durante el periodo
1985-2007.



TIPO DE ESTUDIO.

Descriptivo, revision bibliografica.
UBICACION:

Centros de informacién y documentacion: bibliotecas vy
hemerotecas del Instituto Nacional de Pediatria, Centro Médico
Nacional Siglo XXI y Sistema de intercambio bibliotecario.

CRITERIOS DE INCLUSION:

Articulos con diagndstico confirmado de Sindrome de
Guillain-Barré, series de casos que refieran tratamiento
farmacoldgico con pacientes de todas las edades , cualquier
genero en idioma inglés o espanol.

METODOLOGIA.

Se revis6 informacion en fuentes electrdnicas utilizando para
la busqueda las palabras claves ya mencionadas, seleccionando
los articulos de texto completo, obteniéndolos de Internet o en
centros bibliotecarios. Se revis6 ademas la informacidon sobre el
Sindrome de Guillain-Barré en los medios impresos: Index Medicus,
Anuarios de Estadistica de Salud de la Secretaria de Salud vy
en los textos de Pediatria y Neurologia Pediatrica. De los
articulos impresos se tomaron los datos de la bibliografia
referida en los mismos para obtener articulos originales.

El material obtenido se clasificé en articulos que se referian
a la poblacion adulta, los que presentaban casos tanto en adultos
como en nifos,y los que se referian exclusivamente a la
poblacidn pediatrica, sintetizando la informaciéon para estructurar
el marco tedrico.



ANTECEDENTES HISTORICOS.

Las descripciones del entumecimiento y de la debilidad
progresiva por periodos cortos seguidos por la recuperacion
espontanea existe en los médicos desde el siglo XIX . En 1916 en
Francia, Georges Charles Guillain, Jean Alexandre Barré y Andrés
Strohl fueron ampliando las descripciones clinicas de estos
cuadros de paralisis aguda, describiendo el incremento de las
proteinas en liquido cefalorraquideo ( LCR), y la disociacién
albumino-citoldgico ; desde entonces, empezaron a surgir diversos
reportes de ésta entidad. Las alteraciones en LCR junto con
ciertas caracteristicas clinicas permitieron diferenciar este tipo de
polirradiculoneuropatia inflamatoria desmielinizante aguda de otras
entidades como la poliomielitis. (1)

DEFINICION.

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es un epdénimo asignado
a un grupo heterogéneo de neuropatias periféricas mediadas
inmunoldgicamente. Es una polirradiculoneuropatia rapidamente
progresiva precedida de 2 a 3 semanas por un proceso infeccioso
que condiciona una reaccion cruzada entre el patdégeno y la
mielina , instalando una respuesta autoinmune. El SGB se
manifiesta generalmente por una paralisis simétrica, ascendente,
progresiva con o sin manifestaciones sensoriales y/o auténomas.
Se alcanza una fase de meseta manifestada por debilidad,

hiporreflexia o arreflexia, generalmente benigna y autolimitada

(2).



Este grupo de neuropatias presenta degeneracion
desmielinizante axonal que pueden evaluarse por estudios de
conduccién nerviosa. La mortalidad esta asociada mas a

menudo con disautonomias y con la ventilacion mecanica (2).

EPIDEMIOLOGIA.

El SGB representa actualmente la primera causa de
pardlisis generalizada aguda adquirida. Es una causa importante
de trastornos neuromusculares agudos en nifos y adultos que a
menudo ameritaran manejo en unidades de cuidado intensivo vy

soporte ventilatorio (3).

Diversos investigadores en varios paises han evaluado la
incidencia del SGB, reportando una incidencia de 1 a 3 por
100 000 habitantes al afio (3).

El SGB ocurre en todas las edades; la incidencia anual
varia desde el nacimiento hasta los 30 afios de un 1.3 a 1.9
por 100 000 habitantes (4,5). Los picos de la incidencia se
observan en la adolescencia tardiay en adultos jovenes, asi
como los ancianos. EI primer pico se correlaciona probablemente
con el riesgo creciente de infecciones por Citomegalovirus y
Campylobacter jejuni. La razon del pico en los ancianos es
desconocida pero se postulaque es causada por una falla en
los mecanismos inmunosupresores (4).

En un estudio epidemioldgico recientemente realizado por
Oliver y colaboradores observaron que para la poblacion menor

de 15 anos en América Latina , la incidencia se estima en 0.91



por 100 000 nifos y representa el 52% de las causas paralisis
flacida aguda diferentes a la poliomielitis (3).

El riesgo de presentacion es similar en todo el mundo ,
en todos los climas y en todas las razas, con excepcion de
una predileccion estacional para el SGB relacionada con

Campylobacter en China que tiende a ocurrir en verano.

ETIOLOGIA.

El SGB puede ocurrir en asociacion con infecciones por
virus tales como: Herpes simple, Herpes zoster, Citomegalovirus ,
Epstein Barr, VIH, Varicela, Sarampién, Coxsackie A4 y B5,Rabia,
Parotiditis, Hepatitis A y B, Influenza y Adenovirus ; bacterias tales
como Campylobacter jejuni, Plasmodium falciparum, E. coli, Shigella,
Salmonella y M. pneumoniae , o0 en asociacion de otros
problemas médicos tales como lupus eritematoso sistémico,
linfoma de Hodgkin y no Hodgkin o de transplante de médula

Osea. (6)

Dentro de los agentes infecciosos mas frecuentemente
asociados se encuentran: Campylobacter jejuni  (13-39%),
Citomegalovirus (5-22%), virus de Epstein-Barr (1-13%), vy
Micoplasma pneumoniae (5%) (7). En nifios se ha encontrado
que la enfermedad va precedida de infecciones virales y menos
frecuentemente bacterianas en 50 a 70 % de los casos entre 2 vy

28 dias del inici6 de los sintomas neuroldgicos. (7)



FISIOPATOGENIA.

Campylobacter jejuni es mas comunmente encontrado como
antecedente de infecciones en chinos. Este patégeno comparte
una secuencia de la proteina (antigeno [Ag]) en comun con el
tejido nervioso fino periférico ; se cree que esta “minima
molécula” da lugar a una reaccidon cruzada , por que los
anticuerpos (Ac) y células T se dirigen contra el patégeno,
pero también reconocen y atacan a los componentes del
tejido nervio. En 1995, los resultados de un estudio
controlado de pacientes con SGB encontraron que 26% de
las personas afectadas eran positivas a C. jejuni comparada
con el 2% de los casos controlesy 1% de controles de edad
comparable; el 60% de los pacientes con infeccion por C.
jejuni referia una enfermedad diarreica en el plazo de 12

semanas después de las secuelas neuroldgicas (8).

En fechas recientes el SGB se aprecia como un espectro
heterogéneo de desordenes que abarcan numerosos subtipos. La
mayoria de los pacientes muestran una polirradiculoneuropatia
desmielinizante , inflamatoria aguda caracterizada por pérdida de
la mielina de los nervios. Sin embargo hay otra variantes clinicas
del SGB que implican dafio predominantemente a nivel del
axon (neuropatia aguda axonal motora y neuropatia sensorial
aguda axonal motora). Esta forma axonal es mas frecuente
en China. Las formas axonales son mas severas, Yy con
mayor probabilidad de dafo permanente. Hay otros subtipos,
el sindrome de pescador de molinero que implica el inicio

agudo de ataxia, arreflexia y oftalmoplejia y otros subtipos



mas de SGB sensoriales que implican una perdida
sensorial aguda con arreflexia , neuropatia autondmica aguda;
que se limita a nervios autondémicos. Hay diferencias
inmunolédgicas entre los pacientes con SGB basadas en |la
infeccion que la ocasiona y el subtipo clinico. . EIl SGB
secundario a C. jejuni se asocia a Ac de IgG gangliosido
GM1. Los gangliosidos se expresan intensamente en los tejidos
finos del nervio (9). En estos pacientes es mas probable que
tengan afeccion pura motora, dafio axonal, un nivel de proteinas
en liquido cefalorraquideo (LCR) alto y un resultado peor (9). El
SGB secundario a Citomegalovirus demuestra tipicamente una
implicaciéon sensorial, con niveles mas altos de marcadores
inmunes y toma un curso mas severo. El sindrome del
pescador del molinero se asocia con Ac a un gangliosido
distinto GQIb de IgG. Finalmente , los factores inmunes
(activacibn de células T a través de la producciéon de
citoquinas proinflamatorias y los niveles contra los anti-
gangliosidos) estan asociados con wun peor pronodstico (10). Las
capas de los nervios son lesionadas por estas reacciones , lo
que facilita la mayor penetracion de células y Ac que danan

las raices y las terminales nerviosas (11).

+Los estudios del futuro refinaran los diversos subtipos de
SGB y su relacion con cada tipo de infeccion, asi como los
factores inmunes que predominan en cada wuna , lo que
conducird a  terapias mas especificas. Este Ultimo subtipo de
SGB podria ser prevenible con inmunoprofilaxis e

inmunomodulacion.



CUADRO CLINICO.

La debilidad es el sello caracteristico del SGB, este
comienza tipicamente en las extremidades mas bajas vy
asciende a las extremidades superiores ; la debilidad es simétrica
aguda, precedida con frecuencia de alteraciones sensitivas como
parestesias en dedos y en ocasiones dolor. Esta debilidad es
prominente en porcién distal de las extremidades, las piernas se
afectan mas que los brazos. Las parestesias raramente se
extienden mas allda de mufecas y de tobillos. Los reflejos
profundos de los tendones desaparecen dentro de los primeros
dias de inicio de los sintomas.

La fase progresiva del sindrome dura de algunos dias
a 4 semanas. Cerca de 73% de los pacientes alcanzar el nadir
de la funcidon clinica en una semana y 98% en 4 semanas
(12). La fase progresiva se sigue de wuna fase de meseta, es
decir, de sintomas persistentes. La mejoria se alcanza dentro de
los dias de la meseta. La implicacién de los nervios craneales
puede afectar el mantenimiento de la via aérea por afeccidon de
los musculos faciales y de la deglucion. Los pacientes deben de

ser hospitalizados para su observacion.
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En general el resultado del SGB es mas favorable en nifios que
en adultos , pero asi mismo; también se ha visto que la

presentacion clinica es mas severa en nifos menores de 2 afos

(3).

El indice de la mortalidad es de 3 a 8 % y reflejan los
problemas autondmicos y respiratorios. Aproximadamente el 30%
de los pacientes requeriran asistencia ventilatoria en un momento
dado durante la enfermedad (13 ). Algunos estudios han visto una
correlacion entre la severidad de la enfermedad con un aumento
de la mortalidad, e incluso se ha visto un porcentaje de hasta
20% en los pacientes que requieren asistencia ventilatoria (13 ).

El SGB es tipicamente monofasico, pero el 3 % de los casos

experimentara recaidas.

El dolor es otra caracteristica comun del SGB, se ve en
aproximadamente 50% de todos los pacientes, se describe en
ocasiones como severo y es desencadenado incluso con
movimientos leves. El dolor mas intenso se refiere en la parte

posterior del hombro y de los muslos (12,14). Los pacientes se

11



quejan de un dolor profundo en los musculos debilitados que es
similar al experimentado después de hacer ejercicio. El dolor se
puede acompafiar por calambres y es mas severo en la noche.
Las implicaciones de los nervios auténomos puede dar
lugar a fluctuaciones peligrosas para la vida en la presion
arterial, el ritmo cardiaco y fracaso respiratorio. Los nervios
afectados son como sigue, en orden de frecuencia: paralisis

facial, musculos de la masticacion y oculares.

La presién creciente del LCR se ha relacionado con dolor de

cabeza y papiledema lo cual ocurre en el 1% de los casos.(12)

DIAGNOSTICO.

El diagndstico de SGB se basa en las caracteristicas clinicas
tipicas, el examen electrodiagndstico y el estudio del LCR (15 y 16). Los
resultados del electrodiagndstico sugestivos de SGB incluyen un reflejo
H ausente, una amplitud baja o potenciales de accidon sensoriales

ausentes, una onda F anormal y otras anormalidades menos frecuentes.

El diagndstico definitivo no es posible generalmente hasta después del
quinto dia de los sintomas (15). Los resultados caracteristicos del LCR
consisten en un aumento de las proteinas (arriba de 0.55 g/dL) sin
pleocitosis. El LCR es a menudo normal cuando los sintomas han estado
presentes por menos de 48 horas, pero antes del final de la primera

semana el nivel de proteinas se incrementa.



12CRITERIOS DE DIAGNOSTICO DEL SINDROME DE
GUILLAIN-BARRE (15 y 16).

1.- Caracteristicas requeridas para el diagndstico.

Debilidad progresiva en brazos y piernas.

Arreflexia.

2.- Caracteristicas que apoyan fuertemente el diagnostico.

Progresidn de los sintomas hasta la 4ta semanas.

Simetria relativa de los sintomas

Sintomas sensoriales leves.

Implicaciones de nervios craneales especialmente debilidad bilateral de
los musculos faciales.

La recuperacion comienza de la 2da a la 4ta semanas después de que
la progresion cesa.

Disfuncién autonémica.

Ausencia de fiebre al inicio.

Concentracién elevada de proteinas en LCR, con menos de 10 células
por mms.

Caracteristicas electrodiagndsticas tipicas.

3.- Caracteristicas que excluyen el diagnostico
Diagndstico de botulismo, miastenia gravis, poliomielitis o neuropatia
toxica.
Difteria reciente.
Sindrome puramente sensorial sin debilidad.
13



DIAGNOSTICO DIFERECIAL DEL SINDROME GUILLAIN-BARRE
(17).

Obstruccidn de la arteria bacilar (parestesias asimétricas de miembros).

Botulismo (paralisis descendente)

Intoxicacién por metales pesados (confusidn, psicosis, sindrome

organico cerebral).

Hipofosfatemia (irritabilidad, aprehensién, hiperventilacién, LCR

normal).

Miopatias metabdlicas (sintomas cerebrales y cerebelosos).

Miastenia gravis (debilidad y fatiga que mejora con el reposo).

Envenenamiento por neurotdxicos de pescado (recuperacion espontanea

en el plazo de 24 horas).

Neuropatia paraneoplasica (crénica.).

Poliomielitis (desorden motor con meningitis).

Poliomiositis (cronico con afeccion de musculos proximales de los
miembros).

Compresidn de la médula espinal (asimétrica).

14



Mielitis transversa (debilidad bilateral con asenso sensorial de las

piernas).

Neuropatia por vasculitis (mononeuropatia).

SUBTIPOS DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE.

Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (AIDP)

Desorden autoinmune mediado por anticuerpos.

Asociado con antecedentes de infeccion viral o bacteriana.

Los resultados electrofisiolégicos demuestran la desmielinizacion.

La desmielinizacion inflamatoria se puede acompafnar por perdida del
nervio axonal.

La remielinizacion ocurre después de que la reaccién inmune concluyo.

Neuropatia aguda axonal motora (AMAN).

Neuropatia pura axonal motora.

El 67% de los pacientes son seropositivos a Campylobacter.
Los estudios de electrofisiologia son normales en los nervios sensoriales,
reducidos o ausentes en los nervios motores.

La recuperacion es tipicamente mas rapido.




Una parte importante son pacientes pediatricos.

Neuropatia Sensorial Axonal Motora Aguda (AMSAN)
Desmielinizacion de fibras motoras y sensoriales.

Similar a AMAN excepto que AMSAN afecta los nervios y las raices
nerviosas sensoriales.

Afecta tipicamente a adultos.

Sindrome del Pescador de Molinero

Desorden raro.

Ataxia de rapido desarrollo acompafiado con arreflexia debilidad leve de
miembros y oftalmoplejia.

La perdida sensorial es inusual, pero la propiocepcién puede estar
deteriorada.

Hay desmielinizacion e inflamacidon de los nervios craneales III y 1V, el
ganglio espinal y nervios periféricos.

Los potenciales de accidn sensoriales estan reducidos o ausentes y el
reflejo tibial H esta generalmente ausente.

La recuperacion ocurre entre uno y tres meses.

Neuropatia Panautonémica aguda.

Es el mas raro de todas las variantes.

El sistema nervioso parasimpatico esta implicado.

Hay implicacién cardiovascular ( hipotensidn , taquicardia, hipertension
y disritmias posturales)

Anhidrosis.

La recuperacion es gradual y a menudo incompleta.

Hay combinacién a menudo con caracteristicas sensoriales.

Informacion de referencias 4y 17 = 21




TRATAMIENTO.

En el pasado hay reportes de remisién espontanea; antes de
que el tratamiento estuviera disponible muchos pacientes se
recuperaban totalmente con el tiempo. Sin embargo, los sintomas
pueden ser severos Yy la hospitalizaciéon se puede requerir
generalmente para apoyar la funcion respiratoria y para prevenir las
complicaciones. (13)

Dentro de los tratamientos utilizados para tratar esta
patologia, y considerando los mecanismos que tienen un fondo
inflamatorio e inmunoldgico se han utilizado esteroides,
plasmaféresis y mas recientemente la inmunoglobulina intravenosa;
ademads del tratamiento de sostén con medidas generales y
mantenimiento al que son sometidos estos pacientes, asi como la

rehabilitacion.(5)

Otros tratamientos se han dirigido a la prevencién de las
complicaciones tales como disfagia (sondas de alimentacion)
coagulacion, cateterizacién de la vejiga, entre otras. El dolor se trata
agresivamente con agentes narcéticos antiinflamatorios si fuera

necesario. (5)

Los corticoides se han utilizado desde hace mas de 20 afios
por via oral, intravenosa o intratecal y aun en décadas actuales
los resultados son controversiales , de hecho los estudios clinicos
controlados han demostrado que este tratamiento no es eficaz; sin

embargo en los pacientes que por alguna otra razon necesitan

17



tratamiento con corticosteroides probablemente no condicione
ningun problema. (22)

En la actualidad el uso de esteroides intravenosos muestra
buenos resultados cuando se combina con la plasmaféresis .

Por lo general, la plasmaféresis y la terapia con
inmunoglobulina a altas dosis son los tratamientos mas
utilizados. Ambos son igualmente eficaces. La plasmaféresis es un
método mediante el cual se extrae la sangre del cuerpo y se
procesa de modo que los glébulos blancos y rojos se separan
del plasma (la porcion liquida de la sangre). Las células de la
sangre se devuelven luego al paciente sin el plasma el cual se
sustituye rapidamente. Esto se debe a una disminucién de los
anticuerpos y eliminacion de otros elementos inmunorreguladores
como linfocinas, componentes del complemento, complejos inmunes,
y otros reactantes de fase aguda que pueden ser toxicos (23) .

La plasmaféresis debe realizarse en sesiones (entre 5 y 6 )y
en dias alternos , con recambios de 200 a 250 mlkg ; las recaidas
con esta modalidad alcanzan aproximadamente 10% de los casos
(23). Las complicaciones relacionadas con esta modalidad de
tratamiento son: hipotensidon ortostatica, anemia, trombocitopenia,
reacciones post-transfusionales, hipocalemia, infecciones (VIH,
hepatitis B y C) , arritmias, infecciones relacionadas con catéter ,y

lesiones del sistema vascular (24).
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Vajasar y cols (25) en 1994 con el uso de plasmaféresis
tuvieron una disminucién del numero de dias de ventilacidon
mecanica y del tiempo de recuperacién motora; y plantearon que la

plasmaféresis era segura y eficaz en pediatria.

La inmunoglobulina IV a dosis inmunomoduladoras no ha
demostrado ser tan eficaz como la plasmaféresis (26) sin embargo
es una alternativa terapéutica en pacientes pediatricos, demostrando
su utilidad especialmente en la disminucion del numero de
pacientes gue necesitaron ventilacibn mecadnica; facil de
administrar y menor riesgo de complicaciones al no someterlos a
la colocacion de un catéter central.

Se desconoce el modo de accién de la inmunoglobulina IV
pero se han propuestos varios mecanismos: 1) inhibicion de |Ia
sintesis  de anticuerpos; 2) anticuerpos antiidiotipo ( auto-
anticuerpos); 3) bloqueo del receptor Fc de células
inmunocompetentes o modulacién de la expresién o afinidad del
receptor Fc y 4) inhibicion o interacciéon de linfocinas ( 27). La dosis
total es de 2 grkg y se administra por cinco dias (400mgkgd). Los
efectos secundarios mas comunes son: cefalea, meningitis aséptica ,
fiebre, mialgias, reaccion anafilactica, insuficiencia renal, hipotension ,
accidentes tromboembdlicos, y rara vez transmision de hepatitis C.
En la terapia con altas dosis de inmunoglobulina se administran
inyecciones intravenosas de proteinas, que en cantidades pequenas el
sistema inmunoldgico utiliza naturalmente para atacar a los organismos
invasores. Las investigaciones han puesto de manifiesto que la
administracion en altas dosis (derivado de miles de donadores
normales) en el Sindrome Guillan-Barré, puede disminuir el ataque
inmunoldgico al sistema nervioso. En una serie. donde se
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compard plasmaféresis e inmunoglobulina intravenosa se

encontré que la

duracion de la ventilacibn fue menor en los pacientes que
recibieron inmunoglobulina, asi mismo tuvieron una mas pronta
recuperacion de la disfuncion muscular (25). Otros estudios han
revelado resultados controversiales , porque han reportado wuna
rapida mejoria de los sintomas con el uso de inmunoglobulina ,
pero las recaidas han llegado hasta 59% de acuerdo con el
preparado de inmunoglobulina que se utiliza (27) .

En relacion con el uso precoz de plasmaféresis e
inmunoglobulina intravenosa se plantea que favorece la aparicion
de formas severas y recaidas de la enfermedad ; tedricamente se
postula que el inicio temprano de la terapéutica produce arresto
del progreso de la enfermedad de forma temporal y posteriormente
aparece una reactivacion inmunolégica (27).

La parte mas critica del tratamiento consiste en mantener el
cuerpo del paciente funcionando durante la recuperacion del sistema
nervioso; esto puede requerir a veces de la utilizaciéon de equipo como
ventiladores, monitores, etc. ; por lo que los pacientes son tratados
usualmente en hospitales a menudo en salas de cuidado intensivo. Otras
complicaciones a tratar son las secundarias al estado paralizado del
paciente tales como: neumonias o lesiones producidas por postracidon
prolongada en cama. Posteriormente, a medida que el paciente
comienza a recuperar el control de las extremidades se iniciara la
terapia fisica.

Ensayos clinicos cuidadosamente planificados de terapias nuevas y

experimentales son la clave para mejorar el tratamiento de los pacientes

20



con SGB. Dichos ensayos clinicos comienzan con la investigacion
basica y clinica, durante la cual los cientificos trabajan en colaboracion
con profesionales clinicos, identificando nuevos enfoques para el
tratamiento. Los pacientes que desarrollan el SGB atraviesan no sélo por
dificultades fisicas sino también emocionales. A menudo, es sumamente
dificil para los pacientes ajustarse a una paralisis repentina y a la
dependencia de otras personas para ayudarles con actividades
rutinarias. Los pacientes a veces requieren asesoramiento psicoldgico
para ayudarles a adaptarse a las limitaciones que les presenta esta

condicion.

Con base en la necesidad de ofrecer un mejor tratamiento
a los pacientes que sufren esta enfermedad se han realizado
diferentes estudios con la finalidad de demostrar cuales son las
mejores opciones de tratamiento. Por lo que a continuacién se
resumen algunos de los estudios realizados hasta el momento:
A) ESTEROIDES.

1) Corticosteroides en el sindrome de Guillain-Barré. (22)
En el 2004 Hughes RAC, realizo una revision con finalidad de
determinar la eficacia de los corticosteroides en la recuperacion
acelerada y reduccion de la morbilidad a largo plazo en el
Sindrome de Guillain-Barré a través de una busqueda en el registro
del grupo de enfermedades neuromusculares de Cochrane,
seleccionando al azar. Criterios de seleccion: estudios causi-

seleccionados al azar , con pacientes con SGB de todas las edades
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y de todos los grados de severidad; cualquier forma de
corticosteroide u hormona adrenocorticotropa. Incluyeron un total
de 6 ensayos con un promedio de 195 pacientes tratados con
corticosteroides y 187 controles. En el estudio realizado por
Guillain-Barre  Syndrome Steroid Trial Group (28) con
metilprednisolona intravenosa considero una diferencia significativa
en cualquier resultado relacionado con la mejoria en los pacientes
tratados con corticosteroides en 243/382 pacientes estudiados,
(63%) ; este estudio no demostré comparacion con el grupo
control. Sin embargo en este mismo estudio la hipertensién arterial
en el grupo tratado con metilprednisolona intravenosa se
desarrollo en menor proporcion (2/124, 1.6%), en comparaciéon con
el grupo control (12/118, 10.2%) una diferencia significativa en
favor del tratamiento con corticosteroides. Conclusiones: Los
corticosteroides no se deben de utilizar en el tratamiento del SGB.
Si un paciente con SGB necesita el tratamiento con
corticosteroides por alguna razén su uso no le hara

probablemente dano.

B) PLASMAFERESIS.

1) Tratamiento con plasmaféresis para el Sindrome de
Guillain-Barré. Raphaél JC, Chevret S, Hughes RAC, Annane evaluaron
en el Library Cochrane, num. 2, 2004 (29), seis ensayos controlados
aleatorizados (ECAs) del SGB que incluian 649 pacientes, todos
comparaban solamente la plasmaféresis vs. tratamiento de apoyo.
Objetivo: Determinar la eficacia de la plasmaféresis para el
tratamiento del SGB. Estrategias de buUsqueda: Se realizd una

blusqueda en el registro de ensayos controlados aleatorios (ECAS)
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de enfermedades neuromusculares de Cochrane que citaban Ia
plasmaféresis en el SGB. Criterios de seleccién: Todos los ensayos
controlados aleatorizados y causi-aleatorios vs. placebo en el
tratamiento de apoyo. Andlisis de los datos : Los ensayos
potencialmente relevantes fueron examinados por dos revisiones vy
los estudios que cumplian los criterios de seleccion fueron
aceptados por ambas; ademas de una tercera revision.
Resultados: Se identificaron 6 ensayos que cumplian los criterios
de seleccién, los que incluian 649 pacientes, todos comparaban
solamente la plasmaféresis vs. tratamiento de apoyo. Se midieron
resultados primarios: a) tiempo de recuperacion para caminar con
apoyo: en los dos Unicos ensayos en los que se informo esta
medicién , el promedio de tiempo para recuperar la deambulacion
fue mas rapido en el grupo con plasmaféresis que en el grupo
control (30 y 31), en el primero (30 vs. 44 dias , p= 0.01); el
segundo (12 vs. 14 dias, p=0.80) ; b) tiempo al inici6 de la
recuperacion motora en pacientes levemente afectados: el Unico
ensayo (32) en donde se analizd esta mediciéon , el tiempo fue
significativamente menor en el grupo con plasmaféresis (6 vs. 10 dias
, p= menor 0.0001) (33). ¢) Medicion de resultados secundarios: a)
mejoria en el grado de incapacidad, comparando grado de
incapacidad a las 4 semanas; en 5 ensayos , el grupo con
plasmaféresis tuvo, de forma significativa, mas pacientes que
mejoraron en uno o mas grados de incapacidad (176/294),
comparados con el grupo control (110/312 pacientes; p = menor de
0.0001) . Al grupo con plasmaféresis les fue mejor que el grupo

control en: 1) tiempo de recuperacién para caminar sin apoyo en
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dos estudios. En estudio realizado por Guillain-Barre syndrome
Group 53 wvs. 85 dias p= 0.001 (30)y en el realizado por el
mismo grupo en 1997 reportaron 70 vs. 111 dias p= 0.001 (31).
2) Menor porcentaje de pacientes que requerian  asistencia
ventilatoria: 44 /308 del grupo con cambio de plasmay 85/315 del
grupo control , p=0.0001.

3) recuperacion completa de la fuerza muscular después de 1
afo: 135/199 pacientes del grupo tratado con cambio de plasma en
comparacion del grupo control 112/205 p= 0.005; secuelas severas
35/321 del grupo tratado con cambio de plasma comparado con
55/328 del grupo control ; 4) Menor numero de pacientes con
eventos de infeccién y arritmias 58/ 276 del grupo tratado con
cambio de plasma comparado con 79/240 del grupo control.

En este estudio se puede concluir que la plasmaféresis fue
beneficiosa en pacientes con SGB leve, moderado y severo. Fue
benéfica en pacientes con una duracién de la enfermedad de 7 o
menos dias, y también en aquellos con mas de 7 dias de
duracion. Se mostré que dos plasmaféresis eran significativamente
superiores a ninguna para el SGB y cuatro mas que dos
plasmaféresis para el SGB moderado, pero seis plasmaféresis no
fueron superiores que cuatro en el tratamiento del SGB severo, que

requerian asistencia respiratoria.

2) Plasmaféresis en nifos con Sindrome de Guillain-Barre.
Lamont PJ; Johnston HM (32); Berdouka Mencionan que la
plasmaféresis puede acortar la duracion y severidad en el
Sindrome de Guillain-Barré. Se incluyeron 5 pacientes entre 1987
y 1989, de 5 afos 10 meses a 15 afios 5 meses, el tiempo
entre la admision intrahospitalartia y el comienzo de la
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plasmaféresis fue de 6 a 12 horas. En 3 pacientes la mejoria
ocurrio después del segundo tratamiento. En uno la mejoria fue
después del primero y en uno, no se encontré6 mejoria después de
la plasmaféresis . Por lo que este, al igual que otros estudios (23)
hablan del papel benéfico de la plasmaféresis al disminuir Ia

progresion de la enfermedad o al acortar el tiempo de curacion.

3) Epstein MA, en 1990 en reporta el papel de la plasmaféresis
en nifos con Sindrome de Guillain-Barré (33). Es un estudio
retrospectivo de la experiencia sobre 23 nifos entre 11 meses vy
16 afios de edad ; nueve sometidos a tratamiento con
plasmaféresis y 14 controles. Todos los nifios incluidos necesitaban
de ayuda para la marcha; el tiempo medio de recuperacién de la
marcha es definido por la habilidad de caminar, la cual fue de
determinada en 25 dias en el grupo tratado con plasmaféresis y
60 en el grupo control que no recibié tratamiento ( p < 0.05) ; por
lo que se habla del papel benéfico de la plasmaféresis en nifios
con diagnéstico de Sindrome de Guillain-Barré.

C) INMUNOGLOBULINA.

Bleck reporta en estudios aleatorizados que el cambio de
plasma acorta el tiempo de recuperacion en la primera semana de
la enfermedad, siendo mas costoso y menos accesible que la
inmunoglobulina.(34)

Kleyweg y colaboradores (35) describieron 6 pacientes tratados
s6lo con Ig IV, encontrando que sodlo fue efectivo en 4 pacientes.
Se reportaron los resultados del tratamiento con y 5 mujeres);
la dosis de inmunoglobulina utilizadaza fue de 1.5gkg
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inmunoglobulina a dosis estandares en 15 pacientes (10
hombres por 4 dosis ; el rango de edad se encontré entre 22y
85 afos . Ocho de los pacientes se estabilizaron y mejoraron |,
pero 7 se deterioraron durante o dentro los 5 dias después del
tratamiento ; 4 recayeron dentro de las 5 semanas después del
tratamiento. Se concluyo que la experiencia con este estudio
variaba de los que se habia encontrado en reportes previos en los
que se aprueba el tratamiento con inmunoglobulina como

tratamiento en el sindrome de Guillain-Barré.

Otros estudios hablan de recaidas después del tratamiento
con inmunoglobulina, como es el caso de Irani en 1993 (27) donde
estudio 7 pacientes adultos con diagndstico de Sindrome de
Guillain-Barré tratados con inmunoglobulina humana y comparados
con lo reportado en la literatura. Inicialmente se estabilizaron y
mejoraron después de la administracion de Ig IV ; 5 pacientes se
deterioraron entre 1 y 16 dias después de  completar el
tratamiento. Se trato subsecuentemente a los pacientes con un
curso de plasmaféresis mejorando varios grados clinicos en
cuatro de los pacientes. En contraste con lo previamente reportado
sobre la tasa de recaidas en el Sindrome de Guillain-Barré
nuestra experiencia sugiere que las recaidas clinicamente mas
significativas ocurren en pacientes tratados con inmunoglobulina
humana que después de la plasmaféresis. Dulac en 1993 analizo
la utilidad de la IGIV en 13 niflos con Sindrome de Guillain-
Barré. Se estudiaron 5 hombres y 8 mujeres diagnosticados con
base en lo estipulado (36). Se utilizo Ig IV a dosis de 400 mgkgd
en 5 dias consecutivos., con seguimiento.
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La fuerza muscular es graduada de acuerdo a largo plazo; una
escala de 5 grados, el periodo de seguimiento es en promedio
10.4 meses ( rango 1-24 meses). La mejoria ocurrio en 12 de 13
pacientes ; el periodo medio requerido para recuperar la marcha
independiente fue de 12 dias, comparado favorablemente con un
rango de 48 a 69 dias reportado en pacientes adultos. Finalmente
los resultados a largo plazo en nifos con Sindrome de Guillain-
Barré tratados con IG IV se caracteriza por ausencia de recaidas
. En este estudio se concluye que se confirma el efecto benéfico
de la IGIV en el tratamiento del Sindrome de Guillain-Barré.

La Dra. Espinosa ( 4) compara la eficacia de la IgIV vs placebo en
pacientes con SGB, reportando menor porcentaje de pacientes que
requirieron intubacién endotraqueal ( 26% vs 18%), acortamiento del
promedio de dias de estancia en UTI (de 17 a 5dias )en los pacientes
que recibieron IgIV. La estancia hospitalaria para el grupo de
pacientes que no recibié tratamiento con gammaglobulina por via
intravenosa fue de 3.25 meses. En comparacion con 2 meses en los
pacientes con tratamiento con IGIV. Los costos de hospitalizacidon
de cada paciente se redujo en un 16% en el grupo de pacientes

que utilizo gammaglobulina por via intravenosa

Hughes RAC, Raphaél ]C. Hacen una revision de la biblioteca
de Cochrane en el 2004 (37) sobre la utilidad de la
inmunoglobulina vs cambio de plasma , analizando seis ensayos al
azar que comparan la inmunoglobulina intravenosa con el cambio
de plasma. En un meta-analisis de cinco ensayos, que implicaban
536 pacientes, sobre todo adultos ,que no podian caminar y que
habian estado enfermos por lo menos dos semanas antes. La
medicion primaria de esta revision era el cambio medido en una
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escala de inhabilidad de 7 grados cuatro semanas después de la
aleatorizacién. La diferencia de esta medida no era
estadisticamente significativa, siendo solamente de 0-04 ( CI 0-26 a
0.19 del 95%) de un grado de la inhabilidad mas de mejora en
el grupo tratado con inmunoglobulina intravenosa comparado con
el grupo tratado con el intercambio de plasma. No habia tampoco
diferencia estadistica significativa en el momento de recuperar Ila
marcha, mortalidad y la proporcién de pacientes incapaces de
caminar sin ayuda después de un afo del ensayo. Un estudio de
249 pacientes comparaba el intercambio de plasma seguido de
inmunoglobulina intravenosa  contra intercambio de  plasma
solamente; otro mas implicaba la inmunoabsorcién comparando
37 pacientes seguidos de inmunoglobulina intravenosa con
inmunoabsorcion solamente. Ni uno ni otro estudio revelaron una
ventaja adicional significativa del estudio de inmunoglobulina
intravenosa. Un estudio que solamente incluyo 39 participantes
demostré una tendencia hacia la mejoria con altas dosis de
inmunoglobulina intravenosa comparandola con dosis baja.

Conclusiones: Aunque no hay comparaciones adecuadas con
placebo, la inmunoglobulina intravenosa acelera la recuperacion del
sindrome de Guillain-Barré tanto como el intercambio de plasma.
Sin embargo, otros estudios, como el realizado por Luiz H.M.y
colaboradores (38) han reportaron resultados contradictorios en un
estudio de 15 pacientes tratados con inmunoglobulina endovenosa, en
donde 8 mejoraron y 7 se deterioraron cinco dias después del
tratamiento ; 4 recayeron dentro de las 5 semanas después del

tratamiento.

D) TRATAMIENTO COMBINADO.
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Van koningsveld R en el 2004 analizaron el tratamiento combinado
con inmunoglobulina intravenosa y metilprednisolona notando
mejoria en la recuperacion de la discapacidad motora de los
pacientes con SGB, cundo se compara con el tratamiento
Unicamente con inmunoglobulina; esto mediante un ensayo clinico
con asignacién aleatoria, el periodo de estudio fue de julio de
1994 a agosto del 2000. Los criterios de inclusion: Pacientes que
cumplian los criterios diagndsticos de SGB establecidos (12);
aparicién de los sintomas de debilidad en pacientes con SGB las dos
semanas anteriores; incapacidad para caminar 10 m sin ayuda (
escala de discapacidad del SGB mayor igual de 3, integrando 2
grupos con consentimiento informado. Intervenciones que se
compararon: Grupo I IGIV/MP y GRUPO II IglV/placebo : se
administraron 0.4g/kg/d de Ig IV durante 5 sesiones iniciadas
inmediatamente tras la asignacion aleatoria, junto con
metilprednisolona durante 5 dias, iniciado dentro de las primeras
48 hrs de evolucidén. La dosis de metilprednisolona fue de 500 mg/d
para los adultos y 8 mg/kg/d para los nifios hasta un maximo de
500 g, diluidos en 100 ml. Grupo tratado con IgIV mas placebo:
administrando 0.4 g/kg/d de IgIV durante 5 dias, iniciada
inmediatamente tras la asignacion aleatoria, junto con placebo (100ml
de suero salino) durante 5 dias, iniciada dentro de las primeras
48 horas tras el comienzo con el tratamiento con IgIV. Asignacidn
aleatoria ; oculta; estratificada por edad (menores y mayores de 50
afios ). La mejoria se valor6 de acuerdo a una escala de 7
niveles a las 4 semanas después de la asignacion aleatorias.
Resultados: ElI porcentaje de pacientes capaces de andar de

manera independiente alas 8 semanas fue de 70% en el grupo
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tratado con IgIV mas metilprednisolona y de 60% en el tratado
con IglV mas placebo. La media de los dias transcurridos hasta
poder andar de manera independiente fue de 28 dias en el grupo
de IgIV mas metilprednisolonay de 56 dias en el grupo tratado
con IgIV mas placebo. A la semana 26 el porcentaje fue igual en
ambos grupos (en torno al 78%). ElI porcentaje de pacientes que
precisé  ventilacion  mecanica en el grupo de IgIV mas
metilprednisolona fue de 21% ( media 24 dias) y en el grupo con
IglV mas placebo fue de 23% (media de 26 dias). Conclusiones:
no hay diferencias estadisticamente significativas entre entre el
tratamiento combinado de metilprednisolona e IgIV y el

tratamiento Unicamente con IgIV. (39)

En 1997 se realizo un estudio comparativo entre cambio de
plasma , inmunoglobulina intravenosa y tratamiento combinado
como terapéutica en el SGB. Se incluyeron 383 pacientes con
Sindrome de Guillain-Barré. La plasmaféresis constaba de 5
cambios de plasma de 50 mlkg en un periodo de 8 a 13 ; la Ig
IV se calcula de 0.4 gkgd por 5 y el tratamiento combinado
constaba de cambio de plasma seguido de Ig IV . Los criterios de
inclusion son enfermedad severa (necesidad de ayuda para
caminar) e inicio de los sintomas neuroldgicos dentro de los 14
dias previos ; el seguimiento es a 48 semanas. Cuatro pacientes
fueron excluidos porque no cumplian los criterios de aleatorizacion.
Todos los pacientes (379) son valorados por una escala para
determinar el grado de disfuncién. El tiempo para la mejoria es de
0.9 (SD 1.3) en 121 pacientes (grupo tratado con cambio de
plasma ); 0.8 (1.3) en 130 pacientes ( grupo de
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pacientes tratados con Ig IV y de 1.1 (1.4) en 128
pacientes ( grupo de pacientes tratados con tratamiento
combinado). El estudio concluye que no existe diferencia

significativa entre los diferentes tipos de tratamiento.(40)

DISCUSION.

Dentro de esta revision bibliografica se pudieron encontrar
varios datos relevantes del SGB, por ejemplo las descripciones de
este padecimiento, existen desde el siglo XIX, manifestandose en
ambos sexos, en cualquier etapa de la vida, a nivel mundial. En
la actualidad el SGB es una patologia con un espectro
heterogéneo que abarca diferentes subtipos y que en la mayoria
de los casos se presenta como una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, cuya caracteristica esencial es

la debilidad simétrica.

Los estudios revisados indican que el SGB es mas favorable
en nifos que en adultos; pero la presentacién clinica es mas
severa en la poblacién infantil, sobre todo en nifios menores de
dos afios, con sintomas tan severos que pueden requerir la
hospitalizacién para apoyo de la funcién ventilatoria, o incluso

condicionar la muerte.

Es importante considerar en esta patologia varios aspectos ,
dado su relevancia y repercusion en la funcion motora incluso

en la vida de los pacientes que la presentan, justificando:
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1) Fomentar la difusién en la ensefanza de la fisiopatologia

y diagnostico de esta entidad.

2) Sensibilizar a la poblacién médica al diagnostico
oportuno , canalizacién de pacientes y/o tratamiento para evitar

complicaciones y secuelas.

3) Realizar registros adecuados y notificaciones , asi como

estudios nacionales que describan nuestra situacidn epidemioldgica.
4) Estructurar protocolos que evallen en nuestra poblacidn
la eficacia de las modalidades terapéuticas aceptadas a nivel

mundial.

5) Sistematizar la vigilancia a largo plazo de pacientes que

presentan SGB.
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