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I. RESUMEN

TITULO: Factores epidemiolégicos del sindrome de Guillain Barré en pacientes
menores de 15 afios de edad en el periodo 2004- junio 2011.

OBJETIVO: Describir el comportamiento epidemiolégico de los pacientes
menores de 15 afios con SGB y analizar las manifestaciones clinicas iniciales, su
progresion, los estudios complementarios realizados, asi como el tratamiento y su
relacion con las secuelas neuroldgicas

INTRODUCCION: El  sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una
polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda, trastorno
desmielinizante de los nervios periféricos, Secundaria a un proceso
autoinmunitario relacionado a cuadros infeccioso de 1-3 semanas, de vias
respiratorias o0 digestivo, asociado a una infeccion por Campylobacter jejuni,
Cytomegalovirus y virus de Eipstein Bar entre otros. Es mas frecuente en el sexo
masculino, el cuadro clinico se comporta como una paralisis flacida ascendente
simétrica y arreflexica y se confirma con criterios de Ausbery. Existen variantes
electrofisiolégicas: polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda, neuropatia
axonal motora aguda, neuropatia axonal motora sensitiva aguda, sindrome de
Miller Fisher esta que es (ataxia, arreflexia, oftalmoplejia). Los hallazgos
caracteristicos del LCR son la elevacion de las proteinas después de la primera
semana de inicio, con una disociacién albumino-citolégica. El tratamiento es
multidisciplinario con rehabilitacién, prevencion de complicaciones, inmunoterapia,
plasméaferesis.

MATERIAL Y METODOS. Es un estudio descriptivo, retrospectivo donde se
analizaron 58 expedientes clinicos de pacientes ingresados al Hospital Regional
de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo Nieto Padron” en el periodo 2001 a
junio 2011, con el diagnostico de paralisis flacida y que fueron clasificados por
Epidemiologia con diagndstico de Sindrome de Guillen Barré y sus variantes. Lo
anterior se calculo con el programa estadistico STATS V 2. Con la formula n
prima.

RESULTADOS: Se revisaron 58 expedientes de los pacientes ingresados con
diagnostico de paralisis flacida, se excluyeron 4, la media de edad en los 54
pacientes estudiados fue de 8 afios con +DE 4 afios de edad. El tiempo e inicio de
sintomas fue en promedio de 10.15 *1DE de 11 dias, los dias de estancia
hospitalaria fue promedio de 17.1 dias *1DE de 18.83 dias. Se reportd
antecedente de infeccion de vias respiratorias en 33%, infeccién gastrointestinal
35%, cuadro exantematico 52%. Los sintoma que predomino fue debilidad en
extremidades en 96%, la cual ascendente, entre otros sintomas frecuentes;
pardlisis ascendente, dolor en extremidades, debilidad sin parestesias, sintomas
sensitivos, disautonomias. Para el diagnostico se utilizaron los criterios de Ausbery
modificados, puncion lumbar y electromiografia, la relacién albumino citoldgica fue
en promedio de proteinas de 132.63mg/dl. En base a la gravedad la escala de
ingreso de los pacientes predomino el grado Il en 28%, de acuerdo al uso de



inmunoglobulina los pacientes permanecieron hasta menos de 40 dias y a los que
si se les administro hasta 80 dias. No hubo relacion entre el uso de
inmunoglobulina y la gravedad de los sintomas presentado y las secuelas (X* =
4.492; Gl 4, p=0.44)

Conclusiones: En Tabasco se observa una cifra importante de pacientes con
Sindrome de Guillain Barré en nifios menores de 15 afos de edad, el cual esta
asociado a infecciones de vas respiratorias |y  gastrointestinales
predominantemente, el cuadro clinico es variable, los criterios de Ausbery
modificados, facilitan su identificacién oprtuna, el estudio citoquimico de LCR para
buscar la disociacion albumino citologica tiene una sensibilidad muy baja en la
primer semana de evolucion, y se debera de realizar otros estudios
electrofisiolégicos para confirmar el diagnostico y pronostico. La terapia con
inmunoglobulina no modifica la prevencién de secuelas y/ o acorta los dias de
estancia intrahospitalaria.

Palabras claves: Pardlisis flacida, sindrome de Guillain Barré, clasificacion de
Hughes, inmunoglobulina intravenosa.



. ANTECEDENTES

Desde los inicios del siglo XIX se recogieron en la literatura médica informes sobre
cuadros de entumecimiento con debilidad, que evolucionaban por un periodo corto
y que se seguian de una recuperacion espontdnea. Fue en esa época el francés
Jean Baptiste Octave Landry de Thézilla en 1859 hace una larga descripcion de
un paciente que eventualmente fallecié por asfixia, e introdujo el término “paralisis
aguda ascendente”. Sus descripciones incluyen: debilidad muscular proximal,
dificultad respiratoria, pérdida de reflejos, taquicardia y déficit pan sensorial distal.
1

A finales del siglo XIX, Georges Charles Guillain y Jean- Alexandre Barré
estudiaban medicina juntos, y posteriormente se especializaron en neurologia.
Durante la Primera Guerra Mundial conjuntamente con Strohl quien llevé a cabo
los estudios electrofisioldgicos, publicaron su clasico informe sobre este trastorno,
en donde sefalaron la afectacion de los reflejos, pero mencionaron un rasgo
especial o distintivo: el aumento en la concentracion de proteinas en el liquido
cefalorraquideo (LCR) sin elevacion en el numero de células la denominada

disociacién albumino citolégica. *2

En 1927, el término “sindrome de Guillain Barre” se emplea por primera vez el
nombre de Strohl se omiti6 y también de otras publicaciones. En 1956 un
prominente neurdlogo estadounidense, C. Miller Fisher publico sus observaciones

acerca de tres casos que presentaron un cuadro de oftalmoplejia externa, ataxia, y



arreflexia, de este modo se abrié un nuevo capitulo ain no concluido en la historia

de esta entidad, el de las descripciones de las variantes atipicas del SGB. *

El informe de Feasby en 1986, documentaron cinco casos de pacientes con
diagnésticos clinicos de SGB, caracterizados por presentar inexcitabilidad motora
desde el punto de vista de los neurofisiolégicos, asi como poca recuperacion
clinica, y signos de degeneracion axonal grave, donde surgi6 la terminologia de

SGB axonal. ?

Con la erradicacion virtual de la poliomielitis aguda en 1991, el sindrome de
Guillain-Barré es actualmente la principal causa de pardalisis flacida aguda en el
mundo, ocasionando 50 % de todos los casos. Su incidencia anual es 0.6 a 4
casos por 100 mil habitantes, con afectacion mas frecuente del sexo masculino.
En la mayoria de los casos tiene una presentacion esporadica, aunque el
predominio estacional esta bien documentado en ciertas areas geogréaficas. En
Estados Unidos, Canada, Europa occidental y Australia, la polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda es el subtipo predominante al originar el 85-

90% de los casos, en China y Japon solo representa 20-35% de los casos.

En 1986, Feasby describidé la neuropatia axonal motora sensitiva aguda, que
actualmente ocasiona 1% sindrome de Guillain Barré en paises occidentales.
En México se considera que predominan las variedades axonales, debido a que

un estudio de necropsias de pacientes mexicanos fallecidos por paralisis flacida



aguda, realizado por Ramos Alvarez y colaboradores en 1969, se encontr6 como

proceso fisiopatolégico una neuropatia axonal subyacente.*’



lll. MARCO TEORICO

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, trastorno desmielinizante de los nervios
periféricos, de tipo monofasico y con remision espontanea secundaria a un
proceso autoinmunitario generalmente post infeccioso. Esta definicion es unitaria e
incluye el subtipo predominante de los casos de SGB vistos en el mundo
occidental. No obstante, se sabe que el SGB constituye un conjunto de sindromes
que se manifiesta como diferentes subtipos de trastornos, con rasgos
electrofisiolégicos y anatomopatolégicos distintos. “**®. Se manifiesta por paralisis
flacida arreflexica, trastorno sensitivo variable y disociacién albuminé-citologica en
el liquido cefalorraquideo.?®

Existen informes que sefalan la incidencia del SGB no muestra predominio
estacional, la mayor parte de autores comunican un predominio en el sexo

masculino, pero se pueden encontrar informes en los que predomina el femenino.

La edad media en la que se presenta el SGB varia en los diferentes informes, con
un pico maximo en menores de 15 afios. Son excepcionales las comunicaciones
de SGB familiar, la mayor partes de las investigaciones al respecto consisten en
determinar si existe asociacion entre el SGB y en antigeno leucocitario humano
(HLA). Los autores plantean que puede haber un componente genético que
incrementa la susceptibilidad para desarrollar el SGB. Sin embargo otros autores
niegan la posibilidad de que el HLA clase Il constituya un factor de susceptibilidad

en esta neuropatia.®**



En el 75 % de los pacientes con SGB existe antecedentes de infecciones va
precedido de 1-3 semanas antes de un proceso infeccioso agudo respiratorio o
digestivo, generalmente de naturaleza virica o bacteriana. Dentro de los se
encontr6 una mayor frecuencia de infeccion por Campylobacter jejuni,
Cytomegalovirus y virus de Epstein Bar, aunque también detectd infecciones por
Mycoplasma pneumoniae, virus de la hepatitis, herpes simple y mononucleosis
infecciosa, también se ha asociado con vacunacion (influenza, antirrabica),
enfermedades sistémicas (enfermedad Hodgkin, lupus eritematoso sistémico,
sarcoidosis), y cirugia. Camylobacter jejuni una causa mayor de gastroenteritis
bacteriana es el antecedente patégeno mas frecuente encontrado. >*>®

Existen autores que plantean la incidencia se establece durante todo el afo e
incluso durante periodos mas largos de observacion del comportamiento mas

largos de observacion del comportamiento de la incidencia, o que presentan

incrementos ocasionales, pero que no llegan a ser estadisticamente significativos *

Cuadro clinico

El sindrome se caracteriza por una paralisis flacida ascendente, simétrica, y
arrefléxica, que puede asociarse a sintomas sensitivos y alteraciones autonémicas
mediadas inmunolégicamente, presumiblemente desencadenadas por una
infeccidn previa (post infecciosas), con variados mecanismos neurofisiopatologicos
(desmielinizacion, lesion axonal motora o sensitivo-motora), con manifestaciones
clinicas diversas (paresia, arreflexia, ataxia, sintomas sensitivos, alteraciones

autondémicas), con formas de presentacién y grados de gravedad variables, y con
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una evolucion generalmente monofasica y autolimitada. Se definen como sintomas
y signos requeridos para el diagnostico, la debilidad muscular progresiva de mas
de una extremidad y la ausencia de reflejos de estiramiento muscular. Otros
hallazgos que apoyan fuertemente el diagndstico son: progresion en las primeras
cuatro semanas, simetria relativa signos o sintomas sensitivos leves, afectacion
de los pares craneales, recuperacion, que generalmente comienza de dos a cuatro
semanas después de haber alcanzado la maxima gravedad, pero puede durar
meses, alteraciones autondémicas, ausencia de fiebre al comienzo de los sintomas

neuropaticos. Para el diagnéstico se utilizan los criterios de Asbury.®

Los criterios de Ausbery y Comblath modificados por Ropper para el diagndstico
de sindrome de Guillain — Barré:
1) Requeridos para el diagnostico
e Debilidad motora progresiva en mas de una extremidad
e Arreflexia
2) Rasgos que apoyan fuertemente el diagndstico
e Progresion de los sintomas hasta un maximo de cuatro semanas
e Simetria relativa de los sintomas
e Sintomas o signos sensitivos leves
e Afectacidon de nervios craneales, en especial paralisis facial bilateral
e Comienzo de la recuperacion entre dos y cuatro semanas después de cesar
la progresion

e Difteria reciente



e Disfuncién autonémica
e Ausencia de fiebre al comienzo de la enfermedad
e Elevacion de la concentracién de proteinas en el liquido cefalorraquideo,

con <10 células/mm3

Hallazgos habituales en los estudios neurofisiolégicos
3) Rasgos dudosos para el diagndstico

Presencia de un nivel sensitivo

Importante o persistente asimetria de los sintomas o de los signos

Disfucién esfinteriana persistente y grave

>50 células/uL en el liquido cefalorraquideo

4) Rasgos que excluyen el diagndstico
e Diagndstico de botulismo, miastenia grave, poliomielitis o neuropatia toxica
e Trastornos del metabolismo de las porfirinas

e Sindrome sensitivo puro sin debilidad

Inconvenientes en el diagndstico: Los criterios diagndsticos del sindrome de
Guillain- Barré (SGB) no abarcan el espectro clinico completo de este trastorno.
Entre 10% y 20% de los pacientes no cumplen estos criterios, son las variantes de

SGB. Las variantes clinicas incluyen:

e Fiebre inicial.
e Pérdida sensitiva grave.

e Progresion luego de cuatro semanas o recaida leve.



e Cese de la progresion sin recuperacion o con secuelas permanentes
importantes.
e Alteracion de esfinteres.

o Afectacion del sistema nervioso central (SNC). ®"*?

Fisiopatologia

Se conoce bien que los gangliésidos son la diana antigénica en el SGB Existen
fuertes evidencias de que los subtipos axonales del SGB polirradiculoneuropatia
aguda axonal motora (AMAN) y polirradiculoneuropatia aguda axonal motora y
sensitiva (AMSAN) los causan anticuerpos contra los gangliésidos del axolema,
los cuales sefialan a los macréfagos para invadir el axén en el nodo de Ranvier.
Esto ocurre porque los lipopolisacaridos de la pared del C. jenuni contienen
estructuras similares a los gangliésidos. La exposicion a estas estructuras, en
algunos individuos, origina la produccion de auto anticuerpos que atacan los
gangliésidos de la superficie de los nervios, precipitando el inicio del SGB. Los
anticuerpos contra los gangliéosidos GM1, GM1b, GDla y GalNac-GDla estan
implicados en la AMAN vy, con excepcion de GalNac-GDla, en la AMSAN. El
sindrome de Miller Fisher se asocia especialmente a anticuerpos contra GQ1b y
se ha descubierto una reaccion inmune cruzada similar a la que sucede en la
forma axonal. Schessl et al comunicaron la ocurrencia de una forma grave del
sindrome, secundaria a enteritis por Campylobacter, en un nifio en el cual se

demostré la presencia de IgG monoespecifica anti-GT1la. *°
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El polimorfismo genético del C. jenuni determina la expresion de los gangliésidos
de la membrana del Campylobacter. Sin embargo, la molécula diana en la
polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda desmielinizante (AIDP) no se ha

identificado aun. °

Por lo tanto, no se conoce con exactitud la patogenia del sindrome, se piensa que
el organismo infeccioso induce una respuesta inmunoldgica, tanto de origen
humoral como celular, que debido a la forma homoéloga de sus antigenos con los
del tejido neuronal a nivel molecular, produce una reaccion cruzada con
componente gangliésido de la superficie de los nervios periféricos. La reaccién
inmune contra el antigeno “blanco” en la superficie de la membrana de la célula de
Schwann o mielina, resulta en neuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (85
% de los casos) o si reacciona contra antigenos contenidos en la membrana del
axon, en la forma axonal aguda (el 15 % restante). Los nervios periféricos tienen
dos componentes mayores: el axén y la mielina; por lo tanto, los procesos
patologicos que los afectan lo hacen a estos dos niveles, ocasionando

degeneracion axonal y desmielinizacién segmentaria, respectivamente.®®

Clasificacion

En base a la evolucion clinica existe 3 fases bien establecidas:
1. Fase de progresion del trastorno neurolégico. Es la etapa comprendida

entre el inicio de las manifestaciones clinicas y su acmé. Dura, de manera
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bastante regular, desde algunas horas hasta aproximadamente cuatro
semanas; como promedio, ocho dias

2. Fase de estabilizacion. Es la etapa comprendida entre el final de la
progresion y el inicio de la recuperacion clinica. Tiene una duracion
promedio de 10 dias. Esta etapa puede estar ausente o ser muy breve.

3. Fase de recuperacion. Es la etapa comprendida entre el inicio de la
recuperacion y su final. A partir de entonces, los defectos neuroldgicos que
persistan pueden considerarse secuelas. Tiene una duracidon aproximada
de un mes, pero este tiempo varia de un individuo a otro dependiendo de la
gravedad y extension del dafio neuroldgico. Se plantea que el 75% de los
pacientes se recupera totalmente. La recuperacion puede ser rapida y total
en las formas leves, de la misma manera que prolongada e incompleta

(secuela) en las formas graves de la enfermedad. °

Asi mismo el sindrome de Guillain-Barré se divide en seis subtipos

electrofisioldgicos:

1. Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda: Esta es la forma
desmielinizante clasica, ocurre en cualquier momento del afio y afecta todas
las edades. Comprende el 90% de los casos puede ser rapida, evolucionando
en dias o fulminante llegando a requerir ventilacibn mecanica en 24 hrs a 48
hrs. La forma de presentacion es una pardlisis ascendente sin parestesias,
fiebre al inicio de cuadro, sin afeccibn a pares craneales. El liquido

cefalorraquideo en los primeros dos a tres dias puede ser normal y la aparicién
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de las caracteristicas electrofisiologicas tienden a ser posterior a la evolucion

clinica.

2. Neuropatia axonal motora aguda: Predominantemente se observa en la
region al norte de China y fuertemente relacionada con el cuadro previo de

infeccidn por Campylobacter jejuni y en casos esporadicos en el resto del mundo.

3. Neuropatia axonal motora sensitiva aguda: Ocurre mas frecuentemente en
adultos. Es generalmente un desorden destructivo severo que afecta los axones y

tiende a tener un curso de recuperacion prolongada.

4. Neuropatia sensitiva aguda: Ocurre frecuentemente en nifilos. Se presenta

con parestesias simétricas.

5. Sindrome de Miller-Fisher: El sindrome de Miller-Fisher tiene una incidencia
reportada de 3 a 5 % es un desorden que se caracteriza por macada ataxia,

arreflexia, y oftalmoplejia externa. Mas del 90% de los pacientes con esta variante

presentan IgG anti GQ1b.

La pandisautonomia aguda representa sélo una minoria de los casos del
sindrome de Guillain-Barré. Otro subtipo mencionado con base en resultados
electrofisiolégicos es la neuropatia mixta, que muestra datos de afeccion

desmielinizante y axonal en un mismo nervio, reportandose en 2 a 17 % de casos.

7,8
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Diagndstico

Velocidad de conduccién:

En estudios neurofisiologicos, la desmielinizacibn segmentaria se caracteriza por:
amplitudes normales o ligeramente disminuidas, dispersion temporal anormal,
bloqueo de conduccion, prolongacion de latencias distales y de latencias de ondas
F, asi como marcada reduccién de las velocidades de conduccién. Por otra parte,
el dafo axonal se manifiesta por disminucion marcada de la amplitud de
potenciales evocados, esto es, de los potenciales de accibn musculares
compuestos para nervios motores, y potenciales de accidon de nervios sensitivos;
deben tener morfologia y duracibn normal dichos potenciales, minima
prolongacion de latencias distales y de ondas F y velocidades de conduccion

nerviosa normales 8%*2

Electromiografia:

Las anomalias en la conduccién motora al comienzo del SGB son facilmente
cuantificables y probablemente reflejan mejor el proceso primario de
desmielinizacién, que el secundario a dafio axonal. Un prondstico desfavorable se
relaciona de forma significativa con una disminucion de la amplitud del potencial
de accion motor (PAM) que sin embargo, tiene escasa correlacién con el grado de

recuperacion. °

Las caracteristicas clinicas y electrofisiolégicas del sindrome de Guillain-Barré

(SGB), asi como los factores que influyen en el pronéstico funcional en los
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pacientes pediatricos, no han sido bien determinados en el medio latinoamericano.
Aunque algunos trabajos epidemiolégicos realizados en Latinoameérica, basados
en las campafas de erradicacion de la poliomielitis, han logrado una aproximacion
a la evolucién clinica del SGB infantil en lo referente a mortalidad y secuelas, son
muy pocos los trabajos que han buscado determinar la relacion entre el tipo

fisiopatoldgico de la enfermedad y el tiempo de recuperacion.

Se considera polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda:

1. Velocidad de conduccién <95% del limite normal inferior si la amplitud es
>50% del limite normal inferior, 0 <85% si la amplitud es <50% del limite
normal inferior

2. Latencia distal >110% del limite normal superior con amplitud normal o
>120% del limite normal superior si la amplitud esté reducida

3. Latencia de onda F >120% del limite normal superior.

4. Radio del potencial de accién muscular compuesto proximal potencial de
accion muscular compuesto distal <0.5 y amplitud del potencial de accion

muscular compuesto >20% del limite normal inferior. *°

Liquido cefalorraquideo

El andlisis de liquido cefalorraquideo es un criterio indispensable. Se produce un
incremento caracteristico en la concentracion de proteinas, ademas de un
recuento celular inferior a 10 células, lo que se observa a partir de la primera
semana de evolucion clinica. Si los recuentos son superiores a 50 células/pL, el

diagnéstico de SGB resulta dudoso. #*>*
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Anticuerpos antigangliésidos

También se reporta que algunos pacientes presentan anticuerpos antigangliésidos

especialmente GM1 y GM1b. Ropper sefiala que los estudios electrofisioldgicos

son los exadmenes mas sensibles y especificos para el diagnéstico y demostré una

gran variedad de anomalias que indican desmielinizacion multifocal, la cual

incluye:

Velocidad de conduccion nerviosa enlentecida.

o

o

Bloqueo parcial de la conducciéon motora.
o Dispersion temporal anormal.

0 Latencias distales prolongadas.

En base a la gravedad y forma de progresién del Sindrome de Guillain Barré se

han establecido criterios para iniciar de admision en terapia intensiva:

Capacidad vital inferior a 12mlkg

Capacidad vital inferior a 18-20mlkg acompafiado de signos de fatiga
diafragmatica, incluyendo taquipnea, diaforesis, y respiracion paradojica
Tos escasa, tendencia a acumular secreciones en vias respiratorias,
neumonia por aspiracion

Trastornos autonémico mayores (fluctuaciones amplias de la tension arterial
y del pulso, arritmias, blogueo cardiaco, edema pulmonar, ileo paralitico)
Sepsis 0 neumonia

Dolor toracico
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En base a la evaluacion del fallo respiratorio en los pacientes con SGB, se han

establecido los siguientes criterios: >***

Normal Limitrofe fallo

oxigenacién

Saturacién 02 >97% sin oxigeno <97% con >95% con

suplemento de O2 suplemento de 02

Pa0O2 >75mmhg sin oxigeno Pa0O2/Fi02<100 Pa0O2< 55 mHg
Rx de torax Claro Atelectasias infiltrado
Integridad de la
orofaringe
Deglucion Sin dificultad Aspiracién oral aspiracion
ocasional
Respiracion Sin obstruccién Debilidad de la Obstruccion
lengua posicional
Ventilacién
Fuerza >50 <50 <30
inspiratoria (cm
H20)
CV forzada (mlkg) >15 10-15 <10
PaC0O2 (mmHg) 40 40-48 >48
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Gravedad
La clasificacion de Hughes modificada ayuda a la correcta clasificacion en cuanto
a la gravedad de la enfermedad, y con ella puede estadificarse la evolucion. Se
clasifica en seis grados:
Grado 1. Signos y sintomas menores.
Grado 2. Capaz de caminar cinco metros a través de un espacio abierto sin
ayuda.
Grado 3. Capaz de caminar cinco metros en un espacio abierto con ayuda
de una persona caminando normal o arrastrando los pies.
Grado 4. Confinado a una cama o silla sin ser capaz de caminar.
Grado 5. Requiere asistencia respiratoria.

Grado 6. Muerte. >*°

Tratamiento

La atencion meticulosa de todos los aspectos del cuidado médico diario de estos
pacientes en tan importante como el tratamiento médico inmuno modulador,
especialmente si se considera que la estancia de estos enfermos en la UCI suele
ser, en muchos casos prolongada. Debera evitarse aquellas posiciones del
paciente que pueda originar paralisis nerviosa compresiva, cambios de posicion.
La terapia de rehabilitacion para ayudar la recuperacion motora, asi como también

para mantener la movilidad de las articulaciones y prevenir las trombosis venosas
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en los miembros inferiores. La fisioterapia respiratoria para evitar retencion de
: : : 11,12
secreciones bronquiales y atelectasias.

Disfuncién respiratoria

En pacientes con deterioro, se debera medir la capacidad vital (CV) medicién por
medio de la espiracion forzada, la cual puede promover la formacion de
atelectasias. El estudio gasométrico es recomendado para evaluar la funcién
respiratoria, con hallazgos de hipoxia, hipercapnia y la acidosis.

Los criterios para intubacion son disminucion de CV entre 10 y 1 ml/kg de peso
corporal, fatiga, o paralisis diafragmética, o debilidad de la musculatura
orofaringea.

Los intentos de extubacién se iniciara cuando los musculos respiratorios
comiencen a recuperar su fuerza, evidencia clinica de planteamiento anterior lo
constituye la presencia de CV forzada superior a 10mlkg y una fuerza inspiratoria
maxima superior a 20 cm H,O. Para esta etapa las radiografias de térax deben ser

normales, sin infiltrados ni signos de atelectasias.**

Disautonomias

Es méas frecuente que se presente en los casos donde el déficit motor es mas
grave, en los que presentan fallo respiratorio y en las formas axonales de este
trastorno. Las alteraciones incluyen arritmias cardiacas, ileo paralitico, disfuncion
vesical, retenciébn wurinaria al inicio de la enfermedad, modificaciones
electrocardiograma, pardlisis de la acomodacion, hipertension transitoria,

disminucioén de la sudacioén e hipotension.
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Los trastornos hemodinamicas y cardiacos son las complicaciones mas
frecuentes y casusas de muerte, Se manifiestan como hipertension, hipotension
postural, y taquicardia lo cual ocurre en la mayoria de los pacientes con SGB.
Entre los trastornos del ritmo cardiaco se ha encontrado la taquicardia sinusal
persistente como mas frecuente, las bradiarritmias suele considerarse como los
trastornos cardiovasculares mas peligrosos en el curso del SGB, el tratamiento se
individualizara segun arritmia.

La Hipertension ocurre en aproximadamente un tercio de los pacientes con
SGB, y frecuentemente en paroxistica y sostenida, seguida de hipotension, y
asociada a mal pronostico. Generalmente no requieren de tratamiento especifico,
sin embargo si es sostenida el tratamiento se basa en anti -hipertensivos de corta
vida. *°
La retencion urinaria ocurre en mas de 20% de los pacientes, comunmente
asociado a pacientes que requieren ventilacion mecénica, fisiopatol6gicamente
asociado a la falla en la funcién parasimpatica del nervio sacro y funcion motora
del nervio pudendo, se maneja con el sondeo urinario.'®*!

Las alteraciones gastrointestinales ocurren el 15% de los pacientes con SGB, ileo
metabolico manifestado con distension abdominal, coélicos, constipacion.
Generalmente ocurre durante la fase aguda de la perdida de la fuerza muscular o
después de la fase de recuperacion. Cuando el ileo se presenta durante la fase
aguda usualmente se acompafia de otras disautonomias (retencion urinaria,
taquicardia, hipertensién), se asume que se debe a dafio autoinmune del nervio

vago parasimpatico y nervio parasimpatico sacro. En las etapas finales del
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sindrome el ileo no se ha asociado con otras disautonomias, pero si en la
incapacidad para la deambulacién o ventilacién mecanica prolongada.**°

El tratamiento de la hipotension es a menudo dificil, no obstante, la terapia de
reposicidon con volumen puede mejorar estos episodios. EI empleo de farmacos
presores debe ser cuidadoso ante la posibilidad de que se desarrolle una
hipertension excesiva cuando cese la reaccidn vasopresora. Ante episodios de
hipertension grave puede emplearse infusion de nitro prusiato. El uso de farmacos
beta adrenérgicos o bloqueadores de calcio se hara con cuidado, especialmente si

los episodios de hipertensién alternan con hipotension. *°

Infecciones

Los pacientes con SGB son altamente susceptibles a adquirir infecciones
nosocomiales. Las mas frecuentes son respiratorias, y del tracto urinario, seguidas
por la flebitis y la Sepsis generalizada. El tratamiento se basa en la prevencion,
implementacién de medidas por el uso de cateterismo intermitente, esterilizacion

de los equipos de ventilacion.>***

Nutricion y equilibrio hidro-mineral

Los objetivos del soporte nutricional en los pacientes con SGB se basa en evitar y
corregir el hiper catabolismo del paciente critico, que en su grado mas extremo
puede desembocar en un estado de auto canibalismo, para lograrlo se hace

necesario establecer la alimentacion con cantidad suficiente de nutrientes y
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distribucion 6ptima de calorias no proteicas. Es preferible la alimentacion enteral
ya que favorece la preservacion de la integridad del tracto gastrointestinal y del
papel inmunoldgico del intestino. La alimentacion parenteral estaria indicada ante

la presencia de un ileo ocasionalmente.™

Apoyo psicoldgico y psiquiatrico

El soporte emocional al paciente y su familia hace parte del tratamiento. Es
recomendable una educacion temprana para el paciente y sus familiares referente
a la enfermedad. Los antidepresivos pueden utilizarse como adyuvante para el

manejo de los trastornos del suefio, dolor y consecuencias emocionales.*

Los cortico esteroides

Actualmente no estan indicados, si bien fueron controvertidos, y en los dltimos
afos el grupo holandés de VanKoningsveld postulé que existe un efecto positivo
sinérgico con la inmunoglobulina intravenosa, aunque los resultados no mostraron

diferencias significativas. **

Rehabilitacion:

1. Atencidn a la correcta posicion y alineacion de miembros y cabeza para evitar la

aparicion de retracciones o distensiones musculo-tendinosas y ligamentarias.
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2. El tratamiento postural sera de vital importancia en el desarrollo futuro de
muchas patologias, siendo a veces necesario el uso de protesis funcionales o de
posicionamiento.

3. Cuidado de la piel, evitando la aparicion de Ulceras por presion.

4. Prevencion de complicaciones respiratorias (atelectasia, neumonias por
disminucion de la ventilacion pulmonar).

5. Mantenimiento de las amplitudes fisiologicas de movimiento.

6. Prevencion de problemas circulatorios, principalmente por éstasis venoso.

7. Estimulacion sensorial ' 1% 13

Inmunoterapia

Desde hace mas de 25 afos se utiliza la inmunoglobulina endovenosa (IggV)
como terapia de reemplazo en pacientes con deficiencia primaria o secundaria de
anticuerpos. El mecanismo de accion es capacidad de inhibir la produccién de
auto anticuerpos por las células B, inhibiendo células poli reactivas tipo CD5+,
como anticuerpos anti idiotipo con capacidad de neutralizar auto anticuerpos
patdégenos. Asi como induccion de bloqueo y modulacion de los receptores Fc de
los monocitos/ macréfagos mediante mecanismos de saturacion y alternancia, a
través de ellos la IgEV reduce la capacidad funcional de estas fagociticos. Otro
mecanismo es la induccion en el Sindrome de Guillain Barré consiste en el
bloqueo de los receptores Fc de los macréfagos inhibiendo los procesos de

fagocitosis y desmielinizaciébn mediada por estas células. A nivel del sistema del
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complemento, la IgEV tiene la capacidad de interferir en su cascada neutralizando

los fragmentos C3b, C4b. %'

Tanto la plasmaféresis como la infusion de IgEV han demostrado ser beneficiosas
en el tratamiento, cuando se emplean al inicio de la enfermedad, sobre todo
durante las dos primeras semanas de evolucion, aunque algunos autores sugieren
que podria se util en aquellos en los que la enfermedad continda evolucionando
mas alla de las dos primeras semanas. La dosis de se aconseja al menos 5 dosis
de 400 mg/kg/d en las 2 primeras semanas. Los ensayos realizados muestran
que la IglV administrada dentro de las dos semanas de inicio de la enfermedad
acelera la recuperacion tanto como la plasmaferesi, se sugiere acelera la

recuperacion en comparacioén con el tratamiento de apoyo. '

Plasmaféresis

Las principales medidas terapéuticas incluyen plasmaféresis y la administracion
intravenosa de inmunoglobulinas.16-18 La plasmaféresis consiste en el
intercambio de plasma por albumina o por plasma fresco congelado, se extraen 50
mL/kg en dias alternos hasta completar 5 sesiones. Su efectividad quedd
demostrada en varios estudios. Se recomienda Su uso precoz, principalmente en
las 2 primeras semanas, en la fase de progresibn de SGB severo y en las
recaidas; se plantea que mejora la evolucién de la enfermedad, asi como acorta el

tiempo de ventilacion mecanica. *>** **
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Prondstico
El 80 % de los pacientes se recuperan completamente o con déficit pequenfios.
Entre el 10 y el 15 % quedaran con secuelas permanentes; el resto morira a pesar
de los cuidados intensivos. Las causas de muerte incluyen: distrés respiratorio
agudo, neumonia nosocomial, broncoaspiracion, paro cardiaco inexplicable y
trombo embolismo pulmonar. ***° Asi mismo se han estudiado y determinado las
causas de mal prondstico son: Los factores asociados con un mal prondstico son:
e Progresion rapida de la enfermedad (menos de 7 dias).
e Extensién y severidad del dafio axonal (amplitud motora distal media menor
del 20 % de lo normal).
e Enfermedad cardio- respiratoria preexistente.
e Tratamiento tardio.
El SGB es de mejor prondstico en los niflos que en los adultos en lo
relacionado a complicaciones cardiovasculares, mortalidad y gravedad de las
secuelas. Asimismo, es un hecho bien establecido que la recuperacion motora
es relativamente rapida en la poblacion infantil con esta enfermedad. La
presencia de afectacion de pares y la disautonomia cardiovascular tampoco se
asociaron a un tiempo de recuperacion motora prolongado. Aunque es
probable que estos factores se asocien a otros indicadores de gravedad, como
son la necesidad de apoyo ventilatorio y la infeccion nosocomial. Uno de los
factores mas importantes en la determinacién del prondstico en nifios con SGB

es el examen de la fuerza muscular en los primeros dias de la enfermedad.”
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IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En los ultimos siete afios y medio se han ingresado aproximadamente 9 nifios por
afo con diagnostico de sindrome de Guillain Barré en el Hospital Regional de Alta
Especialidad del Nifio Dr. Rodolfo Nieto Padrén, es decir una tasa de 1.015 por
1000 egresos (estadistica del departamento de Epidemiologia del Hospital

Regional de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo Nieto Padréon” e 2011).

Se ha visto que presentan secuelas neuroldgicas importantes a pesar recibir
neuro- rehabilitacion. El uso de la de la inmunoterapia, ampliamente difundida para
pacientes con SGB, no se cuenta con una base de datos para evaluar su

efectividad.

¢Cual es el comportamiento epidemioldogico del sindrome de Guillain Barré,

caracteristicas clinicas y tratamiento en los nifios menores de 15 afios atendidos

en el hospital Regional de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo Nieto Padrén”?
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V. JUSTIFICACION

El sindrome de Guillain Barré es una de las patologias neuroldgicas que deja
secuelas neuroldgicas graves en los nifios que las llegan a padecer, limitAndolos
para sus actividades cotidianas, a tal grado que un nimero importante requiere de
asistencia de un familiar para poderlas realizar, las secuelas complican
generalmente la deambulacion de los pacientes ya que un grupo de ellos utilizan
protesis, y el resto de los nifios afortunadamente se recupera con la rehabilitacion

respectiva.

En el Hospital Regional de Alta especialidad del Nifio Dr. Rodolfo Nieto Padrén se
ha visto un aumento en la frecuencia de los casos atendidos, en los Ultimos cinco
afos, habiéndose hospitalizado para el 2004 cinco pacientes y para el 2008 se
ingresaron 13 pacientes, en el 2009 17 pacientes, en el periodo de 2010 a junio
2011 existe registro de 12 pacientes, por lo que se considera un incremento

importante en el nUmero de casos.

Se pretende realizar un estudio retrospectivo para investigar las caracteristicas y
factores asociados al sindrome de Guillain Barré, utilizando los expedientes
clinicos y datos de laboratorio y gabinete disponibles en la unidad. Desde el afio
2004 a junio de 2011. Lo anterior permitira clasificar la gravedad de los pacientes,
establecer el prondstico para iniciar la rehabilitaciobn temprana e inmunoterapia.

El estudio es posible debido a que se cuenta con los registros de cada uno de los

pacientes ingresados, en el servicio de Medicina Preventiva.
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VI. OBJETIVOS GENERALES

Describir el comportamiento epidemiolégico de los pacientes menores de 15 afios

de edad, con SGB y analizar las manifestaciones clinicas iniciales, su progresion,

los estudios complementarios realizados, asi como el tratamiento y su relacion con

las secuelas neuroldgicas.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1.

Identificar la relacién entre los factores de riesgo asociados al SGB con la
gravedad clinica.

Identificar la relacion entre el uso de inmunoglobulina y la presencia de
secuelas neurologicas mas frecuentes de los pacientes recuperados del
SGB.

Determinar las causas, evolucion clinica del Sindrome de Guillain Barre en
los pacientes que ingresaron al servicio de urgencias en el Hospital
Regional de Alta Especialidad del Nifio Dr. Rodolfo Nieto Padron durante el
periodo 2004 a junio 2011.

Describir las caracteristicas demograficas de los pacientes con SGB
ingresados en el Hospital Regional de Alta Especialidad del Nifio Dr.
Rodolfo Nieto Padron durante el periodo 2004 a junio 2011.

Describir el tiempo de evolucion desde el inicio de la enfermedad hasta el
ingreso hospitalario, los sintomas iniciales.

Describir los resultados del LCR para apoyar el diagndéstico de SGB.
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VII. HIPOTESIS

Ho1: El uso de la inmunoglobulina en los pacientes con el sindrome de Guillain

Barré no se relaciona con el mejor prondstico o menores secuelas neurologicas.

Hi:: El uso de la inmunoglobulina en los pacientes con el sindrome de Guillain

Barré se relaciona con el mejor pronéstico o menores secuelas neuroldgicas.

Ho2: Los factores de riesgo del Sindrome de Guillain Barré no se encuentran

asociados a mal prondstico, y mayor estancia intrahospitalaria.
Hio: Los factores de riesgo del Sindrome de Guillain Barré se encuentran

asociados a mal pronéstico, y mayor estancia intrahospitalaria.

No se realiz6 hipoétesis a los objetivos especificos 3, 4 y 5 por ser descriptivos.
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VIIl. METODOLOGIA

a) Disefio del estudio
Se realiz6 un estudio observacional retrospectivo, descriptivo de los pacientes con
paralisis flacida admitidos en el Hospital de Alta Especialidad Dr. Rodolfo Nieto
Padrén, se elaboro un formulario especial para esta investigacion, con el fin de

registrar la informacién de las historias clinicas. (Anexo 6)

b) Unidad de Observacion
Todos los nifios menores de 15 afios de edad ingresados en el Hospital Regional
del Nifio Dr. Rodolfo Nieto Padrén con diagnostico inicial de paralisis flacida, que
cumplieron criterios para Sindrome de Guillain Barré, en un periodo de 2004 a

Junio 2011.

¢) Universo de Trabajo
Se trato de 65 pacientes menores de 15 afios con paralisis flacida que fueron
atendidos en el servicio de urgencias del Hospital del Nifio Dr. Rodolfo Nieta
Padrén, en el periodo 2004 a junio 2011, en los cuales se confirmo el diagnostico

de Sindrome de Guillain Barré.

d) Calculo de la Muestray sistema de muestreo
Se analizaran 58 expedientes clinicos de pacientes ingresados con el diagnéstico

de pardlisis flacida y que fueron clasificados por Epidemiologia con diagnostico de
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Sindrome de Guillen Barré y sus variantes. Lo anterior se calculo con el programa

estadistico STATS V 2. Con la formula n prima.

e) Definicién de variables

VARIABLE

CAUSAS DE GUILLAIN BARRE

Definicion conceptual

Enfermedades o padecimientos que se

asocian al inicio del sindrome.

Deficinion operacional

No aplica

Indicador

Presente o ausente

Escala de medicion

Cualitativo

Fuente

Expediente clinico

VARIABLE

EVOLUCION CLINICA

Definicion conceptual

Conjunto de signos y sintomas
neurologicos caracterizados por
paralisis flacida simétrica y se

corroboran por electromiografia

Definicién operacional

Escala de Hughes modificada, estadios

Indicador

6 grados

Escala de medicion

cuantitativa

Fuente

Expediente clinico
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VARIABLE

APOYOS DIAGNOSTICOS

Definicion conceptual

Estudios de laboratorio, citoquimico de
liquido cefalorraquideo y

electromiografia.

Definicion operacional

No aplica

Indicador

Proteinas en liquido cefalorraquideo
gr/L, celularidad %.
Electromiografia positiva, negativo, no

aplica.

Escala de medicién

cuantitativa

Fuente

Expediente clinico

VARIABLE

TRATAMIENTO

Definiciéon conceptual

Conjunto de medicamentos, medidas de

rehabilitacion otorgadas al paciente con

SGB.
Definicién operacional No existe
Indicador Medicamentos inmunoglobulina,

medidas de rehabilitacién

Escala de medicion

Cuantitativo, cualitativo

Fuente

Expediente clinico
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VARIABLE

SECUELAS NEUROLOGICAS

Definicion conceptual

Conjunto de signos y sintomas
neurologicos que se presentan posterior

a la etapa final del SGB.

Definicion operacional

Clasificacion de Hughes modificada

Indicador

Seis grados

Escala de medicion

Cuallitativo, cuantitativo

Fuente

Expediente clinico

VARIABLE

SUBTIPOS DE GUILLAIN BARRE

Definicidon conceptual

Son las variantes atipicas clinicas de

presentacion.

Definicién operacional

No aplica

Indicador

Signos y sintomas neurologicos

Escala de medicion

Cualitativo

Fuente

Expediente clinico
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f) Estrategia de trabajo clinico
Se recopilara todos los pacientes registrados en el servicio de Epidemiologia con
el SGB, posteriormente se recabaron los expedientes clinicos para extraer los
datos de cada uno de los pacientes; edad, nimero de expediente, procedencia, el
cuadro clinico caracteristico con antecedentes de cuadro infeccioso, paralisis
ascendente simétrica, debilidad en extremidades, dolor en extremidades, ataxia,
afeccion de pares craneales (oftalmoplejia, disfagia, rigidez cervical), arreflexia,
hiporreflexia, Gravedad segun la clasificacion de Hughes modificada, laboratorios;
citoquimico de Liquido cefalorraquideo y gabinete; electromiografia. Se realizé un
cuestionario con opciones para concentrar los datos del expediente clinico
relacionados al sindrome. Se vaciaron en una base de datos del sistema Acces,
para concentrar y obtener los graficos, se utiliz6 el sistema SPSS para la

construccion de graficos y tablas descriptivas. (anexo 6)

9) Criterios de inclusion

e Pacientes menores de 15 afios de edad ambos sexos

e Pacientes que presenten paralisis flacida

e Electromiografia para corroborar diagnostico.

e Puncion lumbar que presentaba disociacion albumino- citolégica con
proteinorraquia mayor a 0.45gr/L.

e Se caracterizo el grado de paresia de los pacientes mediante la escala

funcional de Hughes modificada.
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h) Criterios de no inclusion
e Pacientes con evidencia de retraso psicomotor

e Paralisis flacida con hallazgos tumoraciones intracraneales o medulares.

i) Criterios de eliminacion
e Pacientes que no se documentaron en el expediente los datos requeridos.

e Pardlisis flacida asimétrica

j) Métodos de recoleccién y base de datos
Se revisaron los expedientes clinicos de los pacientes clasificados por el servicio
de Epidemiologia, se elaboro un formulario especial para esta investigacion, con el

fin de registrar la informacion de las historias clinicas. (anexo 6)

k) Analisis estadistico
Las variables se expresaron en frecuencias absolutas y relativas ademas se utilizo
medidas de tendencia central. Para las variables dicotdbmicas se utilizé la prueba

no paramétrica de Kruskal Wallis y chi cuadrada, del programa SPSS v17.

I) Consideraciones éticas.
La realizacion del presente estudio se llevo a cabo sin previa explicacion a los
padres o responsables de los pacientes, debido a que el estudio consistio en la

investigacion documental de los pacientes durante su estancia hospitalaria; no se
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realizaron intervenciones ni tratamientos extras de los establecidos por su
patologia de fondo. Se respeto la confidencialidad en el manejo de los datos y el
uso de los mismos datos fue con fines académicos, respetando las normas
internacionales éticas de investigacion médica mencionadas en la conferencia de
Helsinki 2004 y en el Consejo de Organizaciones Internacionales de Ciencias

Médicas (CIOMS).
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IX. RESULTADOS

En el presente estudio realizado se revisaron 58 expedientes de pacientes
ingresados con diagnostico clinico de Paralisis flacida mediante los criterios
clinicos y de laboratorio se concluyo en sindrome de Guillain Barré, mismos de los
cuales se excluyeron a cuatro pacientes -uno con enfermedad Arnold Chiari tipo I,
otros con mielitis transversa, hidrocefalia secundaria a tumoracion intra craneana y
encefalitis viral-. Quedando la muestra con el andlisis de 54 pacientes que
cumplieron los criterios de inclusién para este estudio, basdndose en los criterios
de Ausbery y Comblath modificados por Ropper para el diagnéstico. De los cuales
19 eran nifias (35%), y 35 varones (65%).

La media de edad en el momento de ingreso del conjunto de la poblacion fue de 8

afos con £1DE de 4 afos de edad. (Figura 1).

Figura 1. Distribucion de pacientes con Sindrome de Guillain-Barré de acuerdo
al sexo y edad durante los arfios 2004- junio 2011
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Fuerte: 55 pacientes con Sl’ndrome”de Guillain-Barré del Hospital Regional de Alta Especialicacd del
Mifio "Dr. Rodolfo Mieto Padron”
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Con relacion al origen de los pacientes, el 74% procedio del estado de Tabasco y

sus diferentes municipios; el resto 26% del estado de Chiapas. (Figura 2)

Figura 2. Procedencia de los pacientes con Sindrome de GuillainBarré
2004- Jun 2011
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Fuente: 55 pacientes con SGE del Hospital Regional de Alta Ezpecialidad del Mifio "Dr. Rodolfo Nigto
Padrén®

El tiempo desde el inicio de los sintomas en su domicilio a hasta el ingreso fue en

promedio 10.15, + 1DE de 11 dias, con un rango de 1 a 54 dias, debido a fueron

referidos de otras unidades donde se encontraban hospitalizados, y por otras

razones (manejo ambulatorio, falta de medios para asistir a una unidad, omisién

de cuidados). Asi mismo los dias de estancia hospitalaria promedio fue de 17.1

dias, +1DE de 18.83 dias, con un rango de 2 a 80 dias. Solo un paciente tuvo

1826 dias el cual fallecio. (Figura 3).
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Figura 3. Histograma de los dias de estancia intrahospitalaria con
el Sindrome de Guillain Barré durante 2004-jun 2011
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Fuente: 34 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta
Especialidad del Niiio "Dr. Rodolfo Nieto Padron®

En cuanto al registro del antecedente de infecciones antes del inicio de las
manifestaciones neuroldgicas, fue infeccion gastrointestinal en 19 pacientes
(35%), infeccién de vias respiratorias superiores 21 pacientes (33%), cuadro
exantematico dos pacientes (52%). (Tabla 1). En 12 pacientes no hubo relacién
de cuadro infeccioso previo. Entre los diagnésticos diferenciales al momento de
ingreso se reportaron neuroinfeccion, encefalitis viral, mielitis transversa, miositis,

tumoracion intra craneana, entre otros.
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antecedentes patoldgico pacientes %
Infeccidn gastrointestinal 19 35
Infeccién de vias respiratorias superiores 21 33
cuadro exantematico 2 52

Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio
“Dr. Rodolfo Nieto Padron”.

Los sintomas mas frecuentes fueron debilidad en extremidades 52 pacientes
(96%), la cual fue predominantemente ascendente, paralisis ascendente 45
pacientes (83%), 42 pacientes (78%) refirieron dolor en extremidades, debilidad
sin parestesia en 33 pacientes (61%), el dolor de localizacion en extremidades

inferiores, en extremidades superiores, cervical, y cara entre otros. (Tabla 2).

En cuanto a los sintomas sensitivos presentaron parestesia 11 pacientes (20%),
déficit sensitivo 11 pacientes (20%), 16 pacientes cefalea (30%) un paciente se

excluyo por hallazgos en la tomografia de hidrocefalia secundaria a tumoracion.

En la exploracion fisica 30 pacientes se encontré hiporreflexia osteotendinosa
(56%), 25 pacientes arreflexia (46), 9 pacientes presentaron ataxia (17%),
debilidad braquial en 11 pacientes (20%), debilidad cervical 9 pacientes (17%).

Las disautonomias se registraron en las manifestaciones cardiovasculares en 8
pacientes 7 con hipertension arterial (13%), hipotensién, asociados a gravedad en
algunos casos.

Otras manifestaciones clinicas no tipicas del Sindrome de Guillain Barré de los
pacientes incluidos, presentaron 23 pacientes fiebre al inicio de los sintomas

neurolégicos (43%
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signos y sintomas pacientes %
1 Debilidad en 52 96
extremidades
2 Pardlisis ascendente 45 83
3 Dolor en extremidades 42 78
4 Debilidad sin parestesia 33 61
5 Hiporreflexia 30 56
osteotendinosa

6 Arreflexia 25 46
7 Fiebre 23 43
8 Mialgias 20 37
9 Cefalea 16 30
10 No control de esfinteres 14 26
11 Parestesia 11 20
12 Debilidad braquial 11 20
13 Déficit sensitivo 11 20
14 Ataxia 9 17
15 Debilidad cervical 9 17
16 Hipertension 7 13
17 Otros pares (VII) 7 13
18 Fallarespiratoria 6 11
19 Disfagia 6 11
20 Oftalmoplejia (111, 1V, VI) 6 11

Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio “Dr.
Rodolfo Nieto Padron”.

Se registraron siete datos significativos asociados a la gravedad del cuadro clinico
del SGB como se muestra en la Tabla 4. Otros que no fueron significativos pero
que también se exploraron fueron disfagia, oftalmoplejia (Il1, IV, VI), ataxia, déficit

sensitivo, debilidad braquial. (Tabla 3).
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Sintoma X? Gl p

Hiporreflexia 5.972 2 0.05

Falla Respiratoria 21.502 2 0.0001
Hipertension arterial 4.737 2 0.008
Debilidad Braquial 8.212 2 0.016
No control esfinteres 6.486 2 0.039
Arreflexia 7.746 2 0.021
Otros pares craneales ( VII) 9.737 2 0.008

X2= Prueba Chi cuadrada obtenida de una prueba de Kruskal Wallis.
GL= Grado de libertad de una tabla de 3x2
p= significancia estadistica.
Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo
Nieto Padron”.

En 53 pacientes se registran los resultados cuantitativos del estudio citoquimico
de liquido cefalorraquideo, el cual se realizé a su ingreso hospitalario. En 34
pacientes (64%) mostraron la disociacion albumino citolégica, con un valor

promedio de proteinas de 132.63, +1DE 148.163 mg/dl.

Figura 4. Resultados de proteinas del liquido cefalorragquideo en
pacientes con Sindrome de Guillain Barré 2004 _jun 2011 del Hospital
Regional de Alta Especialidad del Nifio "Dr. Rodolfo Padréon™.
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Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo
Nieto Padron”.
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Se realizaron electromiografias en 34 pacientes de las cuales se reportd 29
positivas (85%), en 5 pacientes se reporto negativas (15%), y en 20 pacientes no
se realizo. El patron neurofisiolégico predominante fue el tipo desmielinizante
segmentario, sin embargo en los reportes no se mencionaron las alteraciones de
las ondas F ni de los reflejos tibiales.

Entre los estudios complementarios en algunos pacientes los cuales ingresaron
con otros diagndsticos probables se incluyeron tomografia de craneo, resonancia

magnética.

Se agruparon los pacientes segun la afeccion clinica por la clasificacion de
Hughes modificada. En base a la puntuacion de la escala al ingreso de los
pacientes predomina el Grado Il en 15 pacientes (28%), 11 pacientes con Grado |
(21%), los grados de mayor gravedad (36%) 1V, V, VI se mencionan en la tabla

2. De los 8 pacientes del grado V, fueron tratados en el servicio de terapia

intensiva.

T R e . oo

' GRADOS PACIENTES % |
GRADO | (secuelas menores) 11 21
GRADO Il (camina sin ayuda) 8 15
GRADO lll (camina con ayuda) 15 28
GRADO IV (no camina) 10 19
GRADO V (ventilacion mecanica) 8 15
GRADO VI (muerte) 1 2

Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo
Nieto Padron”.
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De todos los pacientes con SGB incluidos en el estudio 33 recibieron tratamiento
inmunomodulador con administracion de inmunoglobulina IglV en un 61%, con un

promedio de 3 a 5 dias en dosis de 400 mg por kilogramo dia.

Se analiz6 la relacion entre 3 variables; gravedad, dias de estancia y el uso de
inmunoglobulina. Se valoré con una regresion de COX (prediccion de sobrevida o
disminucion de la sintomatologia a través del tiempo ante la presencia de dos
variables del programa SPSS), que mostr6 a medida que fue disminuyendo la
gravedad, (segun la escala de Hughes modificada), y al interpretar las variables
tiempo de estancia los pacientes que no se les administro inmunoglobulina
permanecieron hospitalizados hasta menos de 40 dias, y a los que si se les
administré inmunoglobulina tuvieron hasta 80 dias de estancia intrahospitalaria.

Un solo caso sobrepaso este periodo.

Figura 3. Gravedad acumulada de acuerdo a los dias de es‘tanciag uso
de inmunoglobulina de los pacientes con sindrome de Guillain Barré
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Fuente: 54 pacientes hopitalizados con SGB durante 2004- jun 2011 en el hospital
Regional de Alta especiliadad del nific "Dr. Rodolfo Mieto Padron”
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Figura 6. Relacion entre niveles de gravedad y uso de
inmunoglobulina en pacientes con sindrome de Guillain Barré
en menores de 15 anos
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Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta
Especialidad del Nifio "Dr. Rodolfo Nieto Padron"

Se analiz6 a través de una chi cuadrada de Pearson para evaluar la relacién entre
el uso de Inmunoglobulina y la gravedad de los sintomas presentados y las

secuelas y no se encontré diferencia significativa (X* = 4.492; Gl =4; p = 0.44).

El 98 % se egresaron vivos, de estos el 35 pacientes por mejoria con secuelas
(65%), y el 33% por mejoria sin secuela, uno falleci6 2%. Todos los que se
egresaron continlan en seguimiento por la consulta externa de neurologia, y

rehabilitacion.
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Causa Frecuencia %
Defuncién 1 1.9
Mejoria 18 33
Mejoria con secuelas 35 65
Total 54 100.0

Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo
Nieto Padron”.
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X. DISCUSION

La prevalencia de sindrome de Guillain Barré en el hospital Regional de Alta
Especialidad del Nifio de Tabasco es de concentracion y fue de 1.015 por cada
1000 habitantes por afio durante el periodo de junio 2004 a junio 2011, de manera
semejante se presenta en la literatura de 0.4 y 4 casos por 100.000 habitantes por

afio. 2,3,6.

El 74% de los pacientes incluidos procedieron de los municipios de Tabasco, y el
26% de los estados circunvecinos, semejante a lo dispuesto en el articulo de
Uruguay donde se menciona que el 42% de los pacientes procedieron de
Montevideo y el resto de los pacientes de los 18 departamentos (estados) del pais.
Lo anterior denota que la prevalencia del Sindrome de Guillain Barré no esta
limitada a un segmento o area de alguna region y que los hospitales de

concentracion reciben a los pacientes afectados por esta patologia.

El rango de edades fue de 8 afios con *1DE de 4 afios de edad, de manera
semejante se reporta por Cerisola y cols., que menciona el rango de edad en su
estudio fue de un afio, un mes a 14 afios, 9 meses. * En cuanto predomino en el
sexo masculino en el 65%, frente a un 35% en el sexo femenino, de la misma
forma que se reporta en la literatura. Lo anterior muestra que el sexo femenino

presenta una aparente resistencia mayor ante el contagio. %3
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En relacidn con los antecedentes de infecciones previas en los pacientes con
SGB, se logro identificar algun antecedente infeccioso en el 78% tales como
infecciones de vias respiratorias, infecciones gastrointestinales, y cuadro de
exantema, en concordancia con Ramirez M y cols., en un estudios realizados en el
Salvador, que el 70% de los casos reportaron infecciones previas como

infecciones respiratoria superior, gastroenteritis y otras causas.™*°

El diagnostico precoz del SGB puede ser dificil, los sintomas pueden ser variados
e inespecificos, el cuadro clinico se caracterizo por los siguientes diez signos y
sintomas debilidad en extremidades, paralisis ascendente, dolor en extremidades,
debilidad sin parestesias, hiporeflexia osteotendinosa, arreflexia, fiebre, mialgias,
cefalea, no control de esfinteres, relacionado con la forma de presentacion
clasicamente descrita por Tella y cols., asi como diversas revisiones como una
paralisis ascendente arreflexica y en diversos estudios como sintomas atipicos
junto con las manifestaciones iniciales; fiebre, cefalea. »°

La afeccion de otros pares craneales se reporto en el 11%, oftalmoplejia 13%, los
pares craneales mas afectados fueron el VII que difiere en otros estudios con

predominio de los pares craneales IX, X y XI. 1

Las disautonomias halladas se relacionaron con el sistema cardiovascular y las
mas frecuente fue hipertensiéon en 7 pacientes (13%) se correlaciona con las
alteraciones autonomicas referidas en la bibliografia donde se reportan como las

mas frecuente la presencia de hipertension ocurre en aproximadamente un tercio
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de los pacientes, donde los periodos de hipertension pueden seguir de la

hipotensién, lo cual se ha asociado a su presencia de mal pronéstico. % +*°

La retencién urinaria se ha demostrado que ocurre en un tercio de los pacientes
como lo refiere en el estudio Taboada y cols., y se ha asociado a los pacientes
que requieren ventilacion mecanica, a diferencia de el presente estudio donde no
se encontrd relacion a la etapa de gravedad de los pacientes, presentando

retencion urinaria en 14 pacientes (26%).*°

Las variantes regionales del SGB incluyeron a 6 pacientes (11%) con una
oftalmoplejia que corresponde a sindrome de Miller Fisher, 2 pacientes forma
faringocervicobraquial asi con ataxia, similar a lo referido por  Cerisola y cols.,
realizados en el Hospital Pereira Rossell, Montevideo, Uruguay; asi mismo,
mencionan un cuadro con progresion rapida de cuadriplejia flacida generalizada
con pérdida absoluta de movimientos y reflejos, lo cuadro que constituye un “nifio
en cautiverio”, lo cual en nuestro estudio un paciente presento datos similares que

requiri6 de ventilacién mecénica prolongada, con evolucion a la muerte. *

El estudio citoquimico del LCR se realizdé en 53 pacientes, en los cuales el 34%
mostro una relacion albumino citolégica, con aumento de proteinas con un valor
promedio de proteinas de 132.63 mg/dl, el tiempo de realizacién de procedimiento
fue en promedio de 10 dias de iniciada la debilidad muscular, en todos los
estudios revisados se menciona el estudio es controversial, donde mencionan que

todos los pacientes ingresados se realiza la puncion lumbar para confirmar el
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diagnéstico, por lo que en menos de la cuarta parte de los estudios, la disociacion

albumino citoldgica se observa en la primera semana de evolucién. 234

Respecto a los estudios complementarios, se efectio electromiografia en 34
pacientes y se reporté 85% fue positiva, 15% negativas, sin embargo no se
reportaron las anomalias motoras o sensoriales, por lo que es dificil identificar los
subgrupos electrofisiologicos del sindrome; Calleja y cols., hacen mencion de la
importancia de identificar las anomalias en la conduccion motora al comienzo del
SGB y en la evolucion, ya que son pautas para determinar un prondstico. En
muchos estudios electrofisioldgicos en el SGB se basan en el andlisis de las
mismas variables obtenidas de varios nervios, lo que puede determinar mayor
porcentaje de normalidad en una variable determinada y, ademas obscurecer la

presencia de sub patrones electrofisiologicos.”*

El 96.8% de los pacientes se reportd en el estudio de electromiografia
polineuropatia desmielinizante, el 6% sindrome de Miller Fisher, lo cual difiere a lo
reportado que en México por Zufiiga y cols., predomina el subtipo neuropatia
axonal motora aguda (NAMA), lo cual hace pensar que las condicionante para que
esto suceda son multiples; el agente desencadenante (infeccioso o no infeccioso),
el estado inmunoldgico, y nutricional, la genética de cada paciente, que puede ser
determinante para predominio de un subtipo.

8,9,10

En el estudio realizado en el Centro Médico Nacional de la Raza por Zufiga y

cols., tuvieron como objetivo el describir la frecuencia de subtipos
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electrofisiolégicos, predominando las formas axonal lo que ocasiona una forma
clinica mas rapida progresion y mas severa, con peor pronostico de recuperacion,
sin existir estudios evidencia para conocer la respuesta a los tratamientos
especificos conocidos para el sindrome de Guillain Barré, lo que denota la falta de
evidencia del uso de la inmunoglobulina humana, y la falta de estudios que

sustenten estos efectos en la recuperacion y la prevencién de secuelas. ®

Respecto al tratamiento se administro inmunoglobulina humana intravenosa, en
los pacientes con grados lll, IV y V segun la escala de Hughes; en estos pacientes
y durante los dias de estancia hospitalaria no mostr6 una clara prevencion de
secuelas, por lo que no hubo modificacion significativa. Asi que el uso de
inmunoglobulina no altero los dias de estancia hospitalaria con respecto a los que
no la utilizaron. Lo que difiere con lo descrito por Calzada y cols., y en estudios
previos de casos y controles, donde han probado sus beneficios al ser utilizado en

las primeras dos semanas de evolucién. **/

El promedio de estancia intrahospitalaria fue de 12.42 dias con un minimo 2 dias,
méximo 36 diagnostico inmediato fue buenos, se registro un fallecimiento, de
acuerdo a lo descrito por Ortiz y cols., en el Hospital de Portugal con SGB,
ingresado entre 1994 y 2003, se registro una defuncién (mortalidad 5.9%, IC 95%:

0.3-30%).

Los pacientes se egresaron con un programa de rehabilitacion, y re valoraciones
por neurologia, con secuelas neuroldgicas, respecto a lo descrito por el Dr. Yee

Sien y col., la mitad de los pacientes con diagnostico confirmado muestran

51



discapacidades, con gran evidencia de mejoria con las terapias rehabilitacion

subsecuentes. *?
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Xl. CONCLUSIONES

En conclusion:

o El sindrome de Guillain Barré es una polirradiculo neuropatia
relativamente infrecuente, sin embargo en Hospital del Nifio de Tabasco, se
obtuvieron una importante cifra de pacientes con este diagnostico.

o Los factores de riesgo asociadas al SGB son las infecciones de vias
respiratorias y gastrointestinales. No se ha registrado asociacion con la
vacunacion.

o Las manifestaciones clinicas pueden ser diversas, clasicamente
descritas como debilidad en extremidades, paralisis ascendente, dolor,
hiporreflexia, entre algunos de los sintomas inespecificos son; cefalea,
fiebre, mialgias.

o El tiempo de evolucion comprendié en promedio 10 dias y de inicio de
sintomas, a presentar debilidad en extremidades o paralisis ascendente,
algunos con progresion a estado de Hughes IV-IV. El estado de gravedad
mas frecuente reportado fue el lll.

. El estudio citoquimico del LCR para buscar la disociacion
albuminocitoldgica tiene una sensibilidad muy baja para apoyar el
diagnostico de SGB en la primer semana de evolucion. Se debe realizar

una puncion lumbar después del séptimo o decimo dia de inicio de
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sintomas, o se debera realizar otros estudios electrofisiologicos para
confirmar el diagnostico y de valor prondstico.

La terapia con inmunoglobulina no modifica la prevencion de secuelas,
no acorta los dias de estancia intrahospitalaria ya que todos los pacientes
requieren de posterior a su egreso rehabilitacion, condicionando una
terapéutica costosa.

La rehabilitacién oportuna, es importante en los pacientes con SGB, la

cual puede modificar el prondstico.
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XlIl. ORGANIZACION

ASESOR MEDICO:
Dr. Ovidio Cornelio Nieto

Jefe del departamento de Neurologia

ASESOR METODOLOGICO:
MC Manuel Eduardo Borbolla Sala

Jefe de Investigacion

MC José Manuel Diaz Gimez

Coordinador de ensefianza Investigacion y Calidad.

Tesista:

Dra. Cintya Beatriz Del Toro Varela

Residente de Tercer aflo de Pediatria
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XVI. EXTENSION

Se pretende lograr la publicacién en revistas médicas de circulacion nacional e

internacional.
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XV. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES.

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES SINDROME DE GUILLAIN BARRE EN NINOS MENORES DE 15 ANOS DEL HOSPITAL DEL NINO
"DR.RODOLFO NIETO PADRON"

ACTIVIDADES

nov-10

dic-10

ene-11

feb-11

mar-11

abr-11

may-11

jun-11

jul-11

ago-11

sep-11

DISENO DEL PROTOCOLO

ACEPTACION DEL PROTOCOLO

CAPTACION DE DATOS

ANALISIS DE DATOS

DISCUSION

CONCLUSIONES

PROYECTO DE TESIS

ACEPTACION DE TESIS

EDICION DE TESIS

ELABORACION DE ARTICULO

“NVIO A CONSEJO EDITORIAL DE REVISTA
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GRAFICAS Y TABLAS

Tabla 1.

Tabla 1|. Procedencia de pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio
"Dr. Rodolfo Nieto Padron™

Frecuencia Porcentaje
CARDENAS 3 5.6
CENTLA 2 3.7
CENTRO 11 20.4
CHIAPAS 14 25.9
COMALCALCO 2 3.7
CUNDUACAN 1 1.9
EMILIANO ZAPATA 1 1.9
HUIMANGUILLO 5 9.3
JONUTA 1 1.9
MACUSPANA 6 11.1
NACAJUCA 2 3.7
PARAISO 1 1.9
TACOTALPA 2 3.7
TEAPA 1 1.9
TENOSIQUE 1 1.9
VERACRUZ 1 1.9
Total 54 100.0

Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio
“Dr. Rodolfo Nieto Padrén.

Tabla 2.
DIAS DE ESTANCIA
Desviacion
N Minimo Maximo promedio estandar
DIAS DE ESTANCIA 26 2 36 12.42 7.468

26

Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio
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“Dr. Rodolfo Nieto Padrén.

Tabla 3.

Tabla 3. Frecuencia de dias de estancia hospitalaria de pacientes con sindrome de Guillain Barré durante 2004-
Jun 2011

Frecuencia Porcent
2 1 1.9
3 1 1.9
4 2 3.7
5 1 1.9
6 3 5.6
7 9 16.7
8 2 3.7
9 4 7.4
10 2 3.7
11 4 7.4
12 3 5.6
13 2 3.7
14 3 5.6
15 1 1.9
16 2 3.7
17 2 3.7
19 1 1.9
20 2 3.7
25 1 1.9
27 2 3.7
36 1 1.9
41 1 1.9
69 1 1.9
80 2 3.7
1826 1 1.9
Total 54 100.0

Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Nifio “Dr. Rodolfo
Nieto Padron.
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Figura 1b.

Figura 1b. Distribucion por edad y sexo de los pacientes que presentaron
sindrome de Guillain Barré
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Fuente: 54 pacientes con sindrome de Guillain Barré del Hospital de Alta Especialidad del Ni

Rodolfo Nieto Padron”
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FORMULARIO DE DATOS DE GUILLAIN BARRE

No.de expediente

Edad

Sexo

Procedencia municipio

Fecha de ingreso

Fecha de egreso

Dias de estancia

motivo de egreso

mejoria

mejoria con secuelas

defuncién

otras

Fecha de inicio de sintomas

Mialgias

Fiebre

Cefaleas

Inf. Gastrointestinal

Inf. Via aérea superior

Cuadro exantematico

Hiporreflexia osteo tendinosa

Debilidad en extremidades

Dolor en extremidades

Ataxia

leve

grave

Parestesia

Mareo

Dolor lumbar

Debilidad facial

Falla respiratoria

Taquicardia sinusal

Anormalidad en sudoracion

Hipertension

Hipotensidn

Vision borrosa

Disfagia

Sialorrea

Incapacidad para respiracion prof.

Debilidad sin parestesias

Debilidad cervical

Debilidad braquial

Calambres

Proteina LCR

Paralisis ascendente

Control de esfinteres
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FORMULARIO DE DATOS DE GUILLAIN BARRE

No.de expediente

Edad

Sexo

Procedencia municipio

Fecha de ingreso

Fecha de egreso

Dias de estancia

mejoria

mejoria con secuelas

motivo de egreso =
defuncion

otras

Fecha de inicio de sintomas

Mialgias

Fiebre

Cefaleas

Inf. Gastrointestinal

Inf. Via aérea superior

Cuadro exantematico

Hiporreflexia osteo tendinosa

Debilidad en extremidades

Dolor en extremidades

leve

Ataxia
grave

Parestesia

Mareo

Dolor lumbar

Debilidad facial

Falla respiratoria

Taquicardia sinusal

Anormalidad en sudoracion

Hipertension

Hipotensidn

Vision borrosa

Disfagia

Sialorrea

Incapacidad para respiracion prof.

Debilidad sin parestesias

Debilidad cervical

Debilidad braquial

Calambres

Proteina LCR

Paralisis ascendente

Control de esfinteres
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