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SINDROME DE GUILLAIN BARRE

Introduccion

El Sindrome de Guillain-Barré fue descrito por primera vez en 1916, cuando
Georges Guillain y Jean-Alexander Barré describen la sintomatologia que se
presentd en dos soldados franceses con paralisis flacida ascendente, simétrica,
acompafada de arreflexia y debilidad muscular. Los hallazgos en los examenes
paraclinicos fueronla presencia de proteinoraquiay disociacion proteico/celular,sin
la presencia de pleocitosis en el liquido cefalorraquideo (LCR), lo cual permitié
hacer el diagndstico diferencial con poliomielitis.!"

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoriaaguda, la cual afecta las fibras motoras y sensitivases
la primera causa de paralisis flacidaen la edad pediatrica a partir de que se
erradico la poliomielitis.

Es una neuropatia aguda adquirida, como consecuencia de una respuesta
autoinmune hacia los complejos proteicos formados; la cual produce lesion de la
mielina que se manifiesta como una polirradiculoneuropatia desmielinizante
segmentaria, o0 como una polineuropatia axonal, con degeneracion nerviosa. (2 )

Objetivo General

La presente revision bibliografica se realiza para presentar la informaciéon para
documentar y concientizar al personal médico de la importancia de poder
diagnosticar de forma temprana y adecuada para establecer un diagnostico y
tratamiento oportuno de la enfermedad de Sindrome de Guillain Barre, lo cual
disminuiria tanto la mortalidad como las secuelas de la enfermedad.

Objetivos especificos.

» Conocer los criterios clinicos para establecer el diagnostico temprano del
Sindrome de Guillian Barre, en sus diversas variedades.

e Conocer los diferentes tratamientos del Sindrome de Guillian Barre, lo cual
disminuiria tanto la mortalidad como las secuelas de la enfermedad.



El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, la cual afecta las fibras motoras y sensitivas.
Es la primera causa de paralisis flacida en la edad pediatrica partir de que se
erradico la poliomielitis.

Es una neuropatia aguda adquirida, como consecuencia de una respuesta
autoinmune hacia los complejos proteicos formados; la cual produce lesion de la
mielina que se manifiesta como una polirradiculoneuropatia desmielinizante
segmentaria, o0 como una polineuropatia axonal, con degeneracion nerviosa. (2 )

Las diferentes formas clinicas son:

1) Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda

2) Neuropatia axonal aguda con afectacién motora y sensorial
3)Neuropatia axonal motora aguda

4) Sindromede Miller Fisher

5) Polineuropatia craneal.

Es frecuente que se presente un cuadro infeccioso previo a la sintomatologia
neuroldgica de aproximadamente 4 semanas. Entre los agentes patégenosque
con mayor frecuencia se han asociado estan: V. Ebstein-Barr, Citomegalovirus,
Hepatitis y Varicela también se han reportado casos con Mycoplasma

pneumoniae, Haemophilus Influenzae y Campylobacter jejuni'(4)

Otros factores asociados a la aparicion de esta patologia lo son: la edad,
ubicacion geografica y el periodo estacional.

La aplicacion de las vacunas para influenza, tétanos y hepatitis se han asociado.
Se han reportado brotes de SGB posterior a la inoculacion de influenza A (H1N1)
en 2009.°

La sintomatologia es debida a una reaccion cruzada entre los antigenos neurales
y los anticuerpos que se forman secundarios al proceso infeccioso. El agente mas
estudiado es el Campylobacter jejuni, el cual expresa en su pared
lipooligosacaridosque estructuralmente son muy parecidos a los gangliosidos.
Debido a la gran similitud existente entre estos y la mielina se forman anticuerpos
anti-gangliésidos los cuales hacen que se produzca un dafio a nivel del nervio
periférico o en el axdn con afectacidon directa sobre la mielina.



Variedades Clinicas:
a) Polineuropatia desmielinizante inflamatoria Aguda

Esta es la variedad mas comun en Estados Unidos y Europa y representa el
90% de los casos, se han informado aproximadamente entre 400-600 casos de
SGB por afo.

Presenta un nadir, una etapa de meseta, yuna etapa de recuperacion.®’

La etapa de nadir, tiene una duracion de 2-4 semanas, se caracteriza por
debilidad muscular progresiva y ascendente. También pueden presentarse
alteraciones sensitivas (sensacion de hormigueo y entumecimiento), dolores
intensos y calambres. Los musculos respiratorios pueden verse afectados (20 a
30% de los pacientes necesitan una asistencia respiratoria mecanica), asi como
los musculos de la deglucidon y los oculares produciendo oftalmoplejia. Los
reflejos miotaticos estan disminuidos o ausentes. ")

La segunda fase conocida como meseta, presenta una duracidn entre 2-4
semanas, en la cual los sintomas motores y sensoriales se estabilizan y
pueden aparecer manifestaciones autondmicas como arritmias cardiacas
(taquicardia supraventricular, bradicardia), hiper/hipotension y alteraciones de la
motilidad gastrica, constipacion,retencion urinaria.® La etapa de recuperacion,
puede durar algunos meses, (promedio 6meses a 2 afos) y los sintomas
disminuyen progresivamente.

b) Neuropatia Axonal Motora y Sensorial Aguda

Es muy similar a la anterior. Aparece debilidad muscular y dolor intenso en las
extremidades inferiores. Esto debido a la afectacién que existe en los axones
motores preservando los sensoriales.’Esta variedad es la que se encuentra
mas frecuentemente enalgunas regiones del mundo.

Esta entidad es frecuentemente precedida por un cuadro de enteritis causado
por Campylobacter Jejuni, y se encuentra asociado a la presencia de
anticuerpos anti-ganglidsidos (principalmente anti-GM1/GD1a) lo que puede
causar una degeneracion axonal primaria mediada por anticuerpos o por la
inhibicién de los canales de sodio.™

Los estudios neurofisiologicos se caracterizan por la disminucidn o ausencia
del potencial de accion para la actividad motora y sensorial, sin afectacion de la
conduccion nerviosa.

Histolégicamente se observa inflamacion endoneuronal con desmielinizacion
primaria y degeneracion axonal.



c) Variedad Miller Fisher

Este se caracteriza por oftalmoplegia, ataxia y arreflexia y tiene una incidencia
2-4% de los casos en nifios.’

" L e 11 :

La oftalmoplejia es de inicio aguda y puede tornarse crénica, se catacteriza
. . o 1213

por ptosis palpebral y midriasis arrefléctica. =

Se asocia también a paralisis facial o bulbar, la cual generalmente se
autolimita, sin embargo existen reportes en la literatura en que esta paralisis
puede progresar ycomprometer los musculos intercostalesllegando a requerir
manejo con ventilacion mecanica.

Esta entidad se encuentra muy relacionada con incremento de proteinas en el
LCR, y con la deteccion de anticuerpo GQ1b posterior a la infeccion por C.
Jejuni y Hemophilus influenzae.'* '

d) Polineuritis Craneal:

Se caracteriza por la afectacion de nervios craneanos con excepcion del |, IlI. El
mas comun es el VII bilateral. Los sintomas caracteristicos son disfonia,
disfagia y la paralisis facial bilateral."®

Esta variedad esta asociada a infeccion por Citomegalovirus (CMV) asi como a
Campylobacter jejuni; los casos por CMV se han observado una edad de
presentacion menor y mayor severidad del cuadro con alto riesgo de presentar
datos de insuficiencia respiratoria. Generalmente tiene una buena recuperacion.
En estudio de resonancia magnética cerebral con gadolineo se puede observar
la hiperintensidad generada en los nervios craneales.

e) SGB con manifestaciones de tallo cerebral (Pandisautonomia Aguda)

Se trata de una entidad cuya alteracidén se localiza en las raices espinales, asi
como en los nervios craneales. Se considera que la primera afectacion se
encuentra localizada en la médula espinal, el bulbo o el puente, con presencia
de acumulos de células mononucleares alrededor de los vasos pequefios, con
posterior desmielinizacidn de los nervios periféricos.

Las manifestaciones clinicas pueden ser muy variables, desde hipotension
ortostatica, ileo, trastornos urinarios, sincope, vomito. Puede existir hiper o
hipohidrosis, cuadriparesia hipotonica, arreflexia, etc.



Esta entidad se puede asociar a infeccion previa por Mycoplasma Pneumoniae,
en cuya evolucion puede originar una encefalomielitis diseminada aguda.
Generalmente tienen una adecuada respuesta al tratamiento ya sea con
corticoestroides o con gamaglobulina V.

Patogenia:

El SGB es considerado como una enfermedad autoinmune postinfecciosa que
afecta preferentemente las raices y los nervios periféricos particularmente las
vainas de mielina y las células de Schwann. Se ha responsabilizado al
mimetismo molecular entre epitopes de los lipopolisacaridos bacterianos y los
glicolipidos y glicoproteinas de los nervios especificamente con los
gangliosidos GM1, GD14, GQ1b. Los anticuerpos contra los antigenos
reconocen en forma cruzada a los gangliésidos de la mielina, produciendo un
infiltrado inflamatorio mononuclear en el endoneuro y la vaina de mielina, lo que
genera desmielinizacion segmentaria multifocal en el nervio y las raices; en la
mayoria de las veces el axén no se lesiona excepto en formas muy graves."’

La mayor parte de la sintomatologia encontrada en el SGB se debe a la gran
variedad de anticuerpos formados, por la respuesta del mismo huésped, siendo
los mas estudiados los siguientes:'®2°

TABLA. Anticuerpos conocidos y sintomatologia asociada

Ag GQ1b Sx de Miller Fisher
GT1a Oftalmoplegia, encefalitis de Bickerstaff
GD1b Ataxia, afeccion de sensibilidad

profunda (propiocepcion)

GM1, GalNAc-GD1a, GD1a y GM1b

SGB Variedad puramente Motora por la
afectacion principalmente localizada en
los nédulos de Ranvier.

Anti GD1

accion inhibidora para la regeneracion
del nervio periférico

anticuerpo anti-GT1a especifico

Paralisis bulbares con afectacion del
NC VIII, Xl




Manifestaciones Clinicas

La caracteristica principal del SGB es la de debilidad muscular, la cual tiende a
ser simétrica, ascendente, con parestesias y disminucion o ausencia de reflejos
miotaticos. La mayor parte de los pacientes se encuentran libres de
sintomatologia sistémica al iniciar el cuadro.

Un 50% inicia con parestesias distales en los miembros pélvicos. Los pacientes
pediatricos con dolor lumbar y de piernas el cual suele exacerbarse con el
movimiento y suele describirse como de intensidad severa, profundo y de tipo
calambres o0 quemante siendo mas evidente durante la noche.?" Posteriormente
se observa debilidad progresiva, que inicia en los musculos distales lo cual
puede llegar a provocar que el paciente tenga dificultad para subir las
escaleras o el levantarse de una silla.

En el 26% de los pacientes con SGB se presenta disfuncién autondémica
caracterizada por eventos de hipertension sistémica, hipotension ortostatica,
taquicardia supraventricular y bradicardia. Se han reportado casos con
trastornos gastrointestinales como lo puede ser afectacion de la motilidad
gastroesofagica, pseudo-obstruccion y constipacion. También puede
presentarse retencién urinaria.??

(En las tablas 1, 2 y 3 se muestran los criterios de diagnostico)



TABLA 1 .Criterios Modificados de Asbury para el diagnodstico de SGB

Criterios Modificados de Asbury para el diagndstico de Sindrome de Guillan Barre

Manifestaciones Clinicas
Debilidad muscular progresiva, la cual se presente en mas de 1 extremidad
Arreflexia o Hiporreflexia marcada

Caracteristicas Clinicas que apoyan al Diagndstico

Progresion de los sintomas de dias a menos de 4 semanas
Simetria en la evolucién de los sintomas

Presencia de Dolor intenso al inicio de los sintomas

Presencia de Signos o sintomas sensitivos

Afectacion de nervios Craneales

Disfuncidon Autonémica

Ausencia de Fiebre al inicio de los sintomas

recuperacion 2-4 semanas posterior al inicio de la fase de meseta

Laboratorios

Elevaciéon de las proteinas en el LCR 1 semana posterior al inicio de los sintomas
Menos de 10 leucocitos en el LCR

Bloque o disminucion de la conduccion nerviosa en la electromiografia

TABLA 2 . Criterios diagndsticos para SGB

Criterios Diagnosticos para SGB

Criterio Apoya Diagndstico

Ausencia de Reflejos Simétrica

Debilidad progresiva de mas de 1 extremidad | Signos Sensitivos minimos

Afectacion de Pares Craneales

Ausencia de otra causa de neuropatia Disfuncién autondmica

Afebril

Proteinas incrementadas en LCR

Celularidad <10mm3

Velocidad de conduccion nerviosa
disminuida

Progresion < 4 semanas




Diagnéstico

Los estudios mas importantes para establecer el diagndstico de SGB incluyen:
analisis de liquido cefalorraquideo, la electromiografia y las velocidades de
conduccion nerviosa. Los resultados esperados en el LCR es incremento de
proteinas sin aumento de numero de células (disociacion albumino/citolégica).
La cual se presenta al final de la primera semana con un pico maximo a las 4-6
semanas.?

En la mayoria de los casos existen menos de 10 células por campo siendo de
predominio linfocitos. Al encontrar mas de 50 células por campo se debe de
sospechar de otro diagnostico.

La velocidad de conduccion nerviosa motora se encuentra lentas en mas del
80% de los pacientes, y su analisis nos permite establecer el tipo de afectacion
siendo la polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda la mas comun con
degeneracién axonal secundaria.?*

El estudio de las velocidades de conduccion sensitiva puede establecer el tipo
de dafio axonal y se encuentran: (a) neuropatia axonal motora y sensitiva
aguda, (b) neuropatia axonal motora aguda. %’

Otros hallazgos comunes son el bloqueo parcial de la conduccién motora,
dispersion anormal de la conduccion motora, y prolongacion de la latencia
distal motora. Se observa la Onda F con latencia prolongada y reduccion total
de la velocidad de conduccion motora.

En la etapa tardia de la enfermedad existen latencias distales prolongadas, y
disminucion en la velocidades de conduccion, llegando incluso a existir un
bloqueo de la misma.

El 85% de los pacientes que presentan alteracion en las velocidades de
conduccion sensitiva, tienen el diagndstico de polineuropatia inflamatoria
desmielinizante aguda. %

Algunos pacientes al inicio de los sintomas se puede encontrar que sus
velocidades de conduccion sensitiva son normales, sin embargo al realizar el
reflejo H en el nervio tibial este es ausente o prolongado como hallazgo inicial,
seguido de alteracién en las onda F, con un incremento de la dispersion
temporal motora.

Criterios diagnoésticos neurofisiolégicos

La presencia de onda A y reflejo de parpadeo disminuido son hallazgos de
afectacion del VII par. 2



Cuando existe afectacion del axdon hay una disminucion en la amplitud del
potencial de accion, sin retraso en la conduccidn o prolongacion de las latencias
distales.

En la resonancia magnética de columna con gadolinio, los hallazgos mas
representativos son la hiperintensidad en las raices nerviosas de la cauda
equina asi como de la columna lumbar, esto al analizar la proyeccion axial.

Tabla 3. Consenso de Neurofisiologia que sustenta en diagndstico de
neuropatia desmielinizante

Por lo menos demostrar 3 de los siguientes signos:

Disminucién de la velocidad de conduccién en dos o mas nervios motores
a. <80% del limite inferior en la unidad del potencial de acciéon y amplitud > 80%
del limite minimo o normal
b. <70% del limite inferior la unidad del potencial de accion y amplitud < 80% del
limite minimo o normal

Bloqueo en la conduccion o dispersion temporal en los potenciales generados en los
nervios proximales

a. Criterio para bloqueo parcial de la conduccion: <15% de duracién entre el
potencial de accidn generado en el nervio proximal y distal

b. Criterios para establecer dispersion temporal: y posible bloqueo de la
conduccién: >15% de la duracidn del potencial de accidn entre los sitios de
estimulacion distal y proximal

Aumento de las latencias distales en mas de dos nervios
a. >125% del limite superior o normal si la amplitud es >80% del limite inferior o
normal
b. >150% del limite superior o normal del potencial si la amplitud es < del 80%
del limite inferior o normal

Ausencia de Onda F o latencias prolongadas de la onda F en dos 0 mas nervios motores

a. >120% del limite superior o normal si la amplitud es >80% de limite inferior o
normal

b. >150 del limite superior del normal si la amplitud es <80% del limite inferior o
normal
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Diagnéstico Diferencial

a) Neuropatias Periféricas:

Neuropatia por vasculopatia, neuropatia diftérica, porfiria intermitente
aguda, neuropatia linfomatosa, intoxicacion por metales pesados,
botulismo, intoxicacion con Karwinskia Humboldtiana (capulin tullidor)
posterior a la inmunizacion de rabia, neuropatia urémica por dialisis aguda,
enfermedad de Lyme.

b). Trastornos con afectacion de la unién neuromuscular
Miastenia gravis, Sindrome de Eaton-Lambert, Intoxicacion o
envenenamiento industrial o biolégico

c). Trastornos musculares:
Miopatia inflamatoria, miopatia por toxicos, paralisis periddica, hipokalemia,
hipofosfatemia.

d). Trastornos de SNC

Infarto de tallo cerebral, encefalitis de tallo, mielopatia aguda (cervical alta),
poliomielitis aguda

Tratamiento

El Sindrome de Guillain Barré (SGB) es una entidad considerada como grave, que
requiere de un manejo multidisciplinario, para prevenir que se presenten
complicaciones y con esto mejorar el prondstico de los pacientes.

Todo paciente a su llegada a la sala de urgencias debe de ser evaluado
minuciosamente para determinar el grado de afectacion respiratoria, por medio de
la valoracion de datos de dificultad respiratoria.

Buscar signos de disfuncion autonémica como bradi o taquicardia, hipotension
ortostatica, hipertension arterial, ileo, arreflexia pupilar.

En la siguiente tabla se enlistan los criterios clinicos para manejo UTI
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TABLA. Indicaciones para monitorizacion en UCI

Indicaciones para la monitorizacion en UCI
Cuadriparesia flacida

Debilidad rapidamente progresiva
Capacidad vital forzada <20ml/kg

Paralisis Bulbar

Disfuncién autondmica cardiovascular

1. Inmunoterapia

Entre estos tenemos la utilizacion de la plamaféresis, la administraciéon de
inmunoglobulina G intravenosa.

La finalidad de su utilizacion es : a) evitar la activacion de los linfocitos T al inhibir
el reconocimiento antigénico, b) bloqueo de las vias alternas que producen
activacion de las citosinas, c) bloqueo de las células activadas de los
autoanticuerpos d) elimininacion selectiva de la subpoblacion de linfocitos
activados, e) interrupcion de la actividad de las proteasasa efectoras que median
la lesion al citoesqueleto.

1.1Gamaglobulina IV (GGIV)

Se ha demostrado que la utilizacion de gamagobulina IV ha reducido el tiempo de
evolucion entre el inicio de los sintomas hasta la recuperacién completa.?*°

Se recomienda una dosis total de GGIV 2 gr/kg dividida en dos dosis.

Su mecanismo de accion aun no es conocido del todo, sin embargo se cree que
bloquea los efectos de los autoanticuerpos, ademas de reducir la actividad de las
células T y por consiguiente la produccion de anticuerpos.*'

Se han reportado algunos efectos adversos y dentro de los mas conocidos son:
Cefalea, nausea vomito, reacciones de hipersensibilidad y meningitis aséptica.
Siempre hay que realizar ajuste de la dosis en pacientes que cuenten con dafio
cardiaco o renal previamente documentado

Un inconveniente es el alto costo.
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1.2 Plasmaféresis:

Este método es una alternativa sin embargo existen pocos estudios realizados en
nifos que tengan una confiabilidad que demuestren su eficacia en comparacion a
la GGIV.

Su utilizacién debe de ser evaluada por parte de el médico y debe de ser en base
accesibilidad, costo, antecedentes del paciente a reacciones de hipersensibilidad.

Su mecanismo de accion es la remocion de autoanticuerpos y de citosinas al
realizar el recambio de plasma.

Se conocen efectos adversos a corto plazo como lo es la hipotension, alteracion
en el balance hidroelectrolitico, problemas de coagulacién. Como efectos cronicos
se puede presentar anemia secundario a la hipocalcemia ademas de mayor
susceptibilidad a infecciones por la hipogamaglobulinemia .2

1.3 Plan de Terapia fisica y ocupacional

Siempre debemos de considerar la terapia fisica como una de las piedras
angulares de tratamiento. Debe de iniciar un plan de terapia fisica y ocupacional
que ayude al paciente recupere las funciones perdidas durante la fase de
convalecencia y que prevenga la formacidn de contracturas musculares, ulceras
de decubito y atrofia muscular.

Pronéstico

Se ha visto que el paciente pediatrico tiene un mejor pronodstico en comparacion
de con el adulto. Aproximadamente el 80% de los pacientes que han padecido de
el SGB se encuentran asintomaticos en un periodo de 6 meses y 20% persisten
con una secuela neurolégica moderada siendo la mas comun debilidad de la
musculatura facial o de algun miembro pélvico y ausencia de reflejos miotaticos
otras son la afectacion sensorial, la fatiga, incoordinacion motora. Se ha
comprobado que el inicio de un tratamiento en etapas tempranas de la
enfermedad produce una recuperacion mas rapida y por consecuencia menores
secuelas causadas por inhabilitacién prolongada.

Existen estudios en los que se ha observado que la media para que inicie la
mejora es de aproximadamente 11 dias, para inicio de la deambulacion 43 dias, y
aproximagamente el 75% de los paciente se encuentran libres de sintomas a los
100 dias.
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Conclusiones.

El Sx de Guillian Barre es una entidad autoinmune que se puede manifestar de 5
diferentes formas en base a la clinica. En México se presenta con mayor
frecuencia la variedad motora y sensorial aguda al igual que en muchos paises de
Europa.

Es generalmente precedida por un cuadro infeccioso y como en el resto de las
variedades de SGB se genera por una respuesta autoinmune asociado a la
presencia de anticuerpos anti-gangliosidos.
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