SINDROME DE GUILLAIN BARRE

Maria Inés Acosta, Maria José Cafiiza, Martin Fidel Romano.
Dr. Ezequiel Mateo Araujo.

Resumen

El sindrome de Guillain-Barré es una serie heterogénea de neuropatias periféricas mediadas in-
munolégicamente. El hallazgo comun es la polirradiculopatia de evolucion rapida, que se manifiesta
posteriormente a un suceso disparador, que con frecuencia es un proceso infeccioso. Se manifiesta
generalmente con una paralisis motora simétrica con o sin afectacién sensorial y autonémica. Su
diagnéstico se basa en el examen electrodiagnoéstico. El tratamiento consta de un tratamiento se so-
porte y uno especifico. Si los pacientes superan la fase aguda, la mayoria recuperara la funcion. Sin
embargo, la neuropatia puede avanzar tan rapido que sera necesaria la intubaciéon endotraqueal y la
ventilacion mecanica en las 24 horas posteriores al inicio del proceso El tratamiento especifico se
basa en la inmunoglobulina intravenosa y la plasmaféresis.

Summary

Guillain-Barré syndrome is an eponym for a heterogeneous group of immunemediated peripheral
neuropathies. A feature common is a rapidly evolving polyradiculoneuropathy preceded by a trigge-
ring event, most often an infection. Guillain- Barré syndrome generally manifests as a symmetric mo-
tor paralysis with or without sensory and autonomic disturbances. The diagnosis of Guillain-Barré
syndrome is based on typical clinical features electrodiagnostic examination. The treatment has two
components: supportive care and specific therapy. If patients overcome the acute phase of iliness,
most will recover function. However, the neuropathy can advance so rapidly that endotracheal intuba-
tion and mechanical ventilation may be necessary within 24 hours of symptom onset. The specific

treatments are intravenous immunoglobulin and plasma exchange.

INTRODUCCION

Se conoce como sindrome de Guillain-
Barré a una serie heterogénea de neuropatias
periféricas de alivio espontaneo mediadas in-
munolégicamente. El hallazgo comun en ellas
es la polirradiculoneuropatia de evolucion ra-
pida que se desencadena casi siempre des-
pués de un proceso de tipo infeccioso. Se
manifiesta mas frecuentemente con paralisis
motora simétrica, con o sin pérdida de la sen-
sibilidad, y en ocasiones con alteraciones de
tipo autonémico. %)

La debilidad de los musculos se agrava al
maximo en las dos o tres semanas posteriores
al inicio del cuadro y la recuperacion parcial o
total ocurre en semanas o meses.

Por lo general evoluciona hacia la curacion
sin dejar secuelas clinicas evidentes, aunque
pueden surgir complicaciones riesgosas para
la vida del enfermo. Hasta hoy constituye un
mal sin remedio, pues las terapias aplicadas
se limitan a disminuir la gravedad del trastorno
y a acelerar la recuperacion de la mayor parte
de los pacientes.

Objetivos: La presente revision tiene por ob-
jeto analizar publicaciones que hagan referen-
cia sobre el Sindrome de Guillain-Barré sobre
su etiopatogenia, clinica, diagndstico y trata-
miento.

Método de localizacién, seleccién:

Se realizd una busqueda electronica en la
base de datos MEDLINE, con la asistencia del
buscador especifico PUBMED, IMBIOMED,
utilizandose como palabras claves las siguien-

tes: Sindrome de Guillain-Barré, polineuripa-
tia, polineuritis idiopatica aguda, plasmafére-
sis, Guillan Barre Sindrome, acute idiopatic
polineuropathies, symemetric motor paralisis.

DESARROLLO
Epidemiologia

En el mundo se reporta una incidencia
anual de 1 a 3 cada 100000 habitantes. Suele
afectar a personas de cualquier edad y sexo
con 2 picos de presentacién: uno en la etapa
adulta joven y otra en ancianos ), es rara en
nifios menores de un ano de edad. El trastor-
no suele aparecer unos dias o semanas des-
pués de que la persona haya tenido sintomas
de infeccién viral respiratoria o intestinal, en
algunas ocasiones, el embarazo, cirugias o
las vacunas pueden desencadenar el sindro-
me.

Etiopatogenia

La gran mayoria de los pacientes se reco-
ge el antecedente de una infeccion respirato-
ria o gastrointestinal, bacteriana o viral, varias
semanas antes del comienzo de los sintomas
neurolégicos. Dentro de los antecedentes in-
fecciosos en este sindrome se encontrd una
mayor frecuencia de infeccién por Campylo-
bacter jejuni, Cytomegalovirus y virus de Eps-
tein Barr, también detectd infecciones por My-
coplasma pneumoniae, virus de la hepatitis,
herpes simple, mononucleosis infecciosa y
SIDA (HIV). También se ha asociado con va-
cunacion (influenza, antirrabica, etc.), enfer-
medades sistémicas (enfermedad de Hodgkin,
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lupus eritematoso sistémico, sarcoidosis) y ci-
rugia. @)

Cambylobacter jejuni, una causa mayor de
gastroenteritis bacteriana, es el antecedente
patdégeno mas frecuente encontrado. ©.€)

No se conoce con exactitud la patogenia
del sindrome, se piensa que el organismo in-
feccioso induce una respuesta inmunoldgica,
tanto de origen humoral como celular, que de-
bido a la forma homodloga de sus antigenos
con los del tejido neuronal a nivel molecular,
produce una reaccion cruzada con componen-
te gangliésido de la superficie de los nervios
periféricos. La reaccion inmune contra el anti-
geno “blanco” en la superficie de la membrana
de la célula de Schuwan o mielina, resulta en
neuropatia desmielinizante inflamatoria aguda
(85 % de los casos) o si reacciona contra an-
tigenos contenidos en la membrana del axén,
((—.;)n la forma axonal aguda (el 15 % restante).

Manifestaciones Clinicas ""*¥®

Los sintomas tipicos son:
a)Debilidad muscular o pérdida de la fun-
ciéon muscular (paralisis)
1.la debilidad comienza en los pies y las
piernas y puede progresar hacia arri-
ba hasta los brazos y la cabeza
2.puede empeorar rapidamente entre
24 y 72 horas
3.puede comenzar en los brazos y pro-
gresar hacia abajo
4.puede ocurrir en los brazos y las pier-
nas al mismo tiempo
5.puede ocurrir unicamente en los ner-
vios craneanos
6.en los casos leves, es posible que no
ocurra ni la paralisis ni la debilidad
b) Falta de coordinacion
c) Cambios en la sensibilidad
d) Entumecimiento, disminucién de la sen-
sibilidad
e)Sensibilidad o dolor muscular (puede
ser similar al dolor por calambres)
Sintomas adicionales que pueden aparecer
son:
a)Visién borrosa
b)Dificultad para mover los musculos de
la cara
c) Torpeza y caidas
d) Palpitaciones (sensacion tactil de los la-
tidos del corazon)
e) Contracciones musculares
Sintomas de emergencia en donde se de-
be buscar ayuda médica inmediata son:
a) Dificultad para deglutir
b)Babeo
c) Dificultad respiratoria
d)Ausencia temporal de la respiracion

e)Incapacidad para respirar profundamen-
te
f) Desmayos

Diagnéstico
Se basa en los criterios clinicos conside-
rando los antecedentes, hallazgos en el liqui-
do cefalorraquideo (LCR), serologia para anti-
cuerpos especificos y criterios electromiografi-
COs.
Criterios diagnésticos para Sindrome de
Guillain-Barré son:
1. Hallazgos necesarios para hacer el dia-
gnostico:
¢ Debilidad progresiva en varias extre-
midades
o Arreflexia
2. Hallazgos que apoyan fuertemente el
diagnéstico
a) Datos clinicos en orden de importan-
cia
e Progresion desde unos dias a 4 se-
manas
¢ Relativa simetria
e Alteraciones sensoriales leves
e Compromiso de pares craneales in-
cluyendo el facial
e Recuperacion que comienza 2 a 4
semanas después de detenerse la
progresién
¢ Disfuncion autondémica
¢ Ausencia de fiebre una vez instalado
el sindrome
b) Estudio del liquido cefalorraquideo
e Proteinas elevadas después de una
semana
eMenos de 10 linfocitos /mm3
¢) Pruebas electrofisiologicas
¢ Conduccién nerviosa lenta
oL atencias distales prolongadas
e Respuestas tardias anormales
3. Hallazgos que hacen el diagnéstico du-
doso
¢ Existencia de un nivel sensorial
o Marcada asimetria de sintomas y sig-
nos
¢ Disfuncién severa y persistente de ve-
jiga e intestino
e Mas de 50 células/mm3 en LCR
4. Hallazgos que excluyen el diagndstico
o Diagnéstico de botulismo, miastenia,
poliomielitis o neuropatia téxica
¢ Metabolismo alterado de las porfirinas
¢ Difteria reciente
¢ Sindrome sensorial puro sin fatiga

Estudios diagnosticos

Las pruebas de laboratorio son de poca
ayuda al inicio del proceso. Después de la
primera semana de aparicion de los sintomas,

16 Revista de Posgrado de la Vla Catedra de Medicina. N° 168 — Abril 2007



el estudio del liquido cefalorraquideo (LCR)
detecta tipicamente elevacion de las proteinas
(mayor de 50 mL/dL), maxima entre la segun-
da y la cuarta semanas, con escasas células
(menor de 10 células mononucleares/dL.. Al-
gunos pacientes presentan anticuerpos anti-
gangliésidos especialmente GM1 y GM1b. Los
estudios electrofisiolégicos son los examenes
mas sensibles y especificos para el diagnoésti-
co con este estudio se demostrd una gran va-
riedad de anomalias que indican desmieliniza-
cion multifocal, la cual incluye:

1.Velocidad de conduccion nerviosa enlen-

tecida.

2.Bloqueo parcial de la conduccién motora.

3.Dispersién temporal anormal.

4.Latencias distales prolongadas.

La clasificacion de Hughes modificada
ayuda a la correcta clasificaciéon 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.

Diagnostico diferencial del sindrome de
Guillain-Barré ©
- Diabetes
- Intoxicacion por metales pesados
- Deficiencia de vitamina B12
- Enfermedad de motoneuronas
- VIH
- Accidente cerebrovascular
- Botulismo
- Enfermedad de Lyme
- Miositis
- Miastenia gravis
- Paralisis periodica
- Lesiones de la médula espinal
- Difteria
- Paralisis de Bell
- Sarcoidosis
- Hipocalemia severa
- Poliomielitis
- Consumo de drogas

Evolucién y prondstico

La enfermedad evoluciona en 3 fases, de-
nominadas: de progresion, estabilizacién y re-
gresioén, que suele completarse en 3 a 6 me-
ses.

El 80 % de los pacientes se recuperan
completamente o con déficit pequefios. Entre
el 10 y el 15 % quedaran con secuelas per-
manentes; el resto morira a pesar de los cui-
dados intensivos.

Las causas de muerte incluyen:

o distrés respiratorio agudo

e neumonia nosocomial

e broncoaspiracion

e paro cardiaco inexplicable

¢ tromboembolismo pulmonar.

Los factores asociados con un mal pronés-

tico son:

1.Edad mayor de 60.

2.Progresion rapida de la enfermedad
(menos de 7 d).

3.Extension y severidad del dafio axonal
(amplitud motora distal media menor del
20 % de lo normal).

4 Enfermedad cardiorrespiratoria preexis-
tente.

5.Tratamiento tardio.

Tratamiento

Como parte esencial del plan terapéutico y
en correspondencia con el estado de grave-
dad del enfermo, se impone aplicar medidas
generales y especificas que garanticen su
adecuada evolucion, a saber:

» Reposo en el lecho, acorde con la for-
ma clinica y evitando adoptar posicio-
nes viciosas.

> Fisioterapia respiratoria para evitar las
atelectasias y las neumonias

» Cateterizacién venosa profunda con
asepsia y antisepsia requeridas.

» Control estricto de los signos vitales.

» Monitorizacion cardiovascular perma-
nente.

» Uso de heparina para evitar el trom-
boembolismo pulmonar

» Fisioterapia general para evitar las con-
tracturas corporales

» Sondeo vesical si fuese necesario

» Apoyo emocional y psicolégico conti-
nuo, tanto al paciente como a sus fami-
liares.

Las principales medidas terapéuticas inclu-
yen plasmaféresis y la administracion intrave-
nosa de inmunoglobulinas.16-18 La plasmafé-
resis consiste en el intercambio de plasma por
albumina o por plasma fresco congelado, se
extraen 50 mL/kg en dias alternos hasta com-
pletar 5 sesiones. Se recomienda su uso pre-
coz, principalmente en las 2 primeras sema-
nas, en la fase de progresion del Sindrome de
Guillain-Barré severo y en las recaidas; se
plantea que mejora la evolucién de la enfer-
medad, asi como acorta el tiempo de ventila-
cién mecanica. El uso de inmunoglobulinas in-
travenosas también ha demostrado efectividad
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tanto como en la plasmaféresis Se aconseja al
menos 5 dosis de 400 mg/kg/d en las 2 prime-
ras semanas. Las recaidas son mas frecuen-
tes que con la plasmaféresis, pero es tan efec-
tiva como ella. %2

Complicaciones de la plasmaféresis:

+» Hemodinamicas: Hipovole-
mia/hipervolemia, Trombo-
sis/hemorragia

< Endocrinometabdlicas:alcalosis metabo-
lica, alteracion de la concentracion hor-
monal, alteracion de factores de la coa-
gulacion y plaquetas, deplecion de pro-
teinas.

+ Infecciosas: Deplecién de inmunoglobu-
linas, transmision de virus (hepatitis C,
Citomegalovirus, VIH), infeccion lo-
cal/septicemia.

+ Hipersensibilidad

« Alteraciones en el manejo de drogas.

Efectos secundarios de las inmunoglobuli-
nas intravenosas (V)

+» Tromboflebitis superficial
» Infeccion
» Reaccion anafilactica
» Toxicidad renal
+ Rush cutaneo

+ Ofras: Hipotension, Meningitis aséptica
(en pacientes migrafiosos), Hemolisis,
Trombosis, Necrosis miocardica, Ne-
crosis de retina, Infarto cerebral.

El uso de esteroides no ha demostrado
beneficio, se ha usado tanto por via parenteral
como intratecal. Se han utilizado esteroides
por via intratecal (betametazona 8 mg. en dias
alternos durante 2 semanas), con buenos re-
sultados en pacientes jévenes, no asi en ma-
yores de 50, que presentaron una gran canti-
dad de complicaciones (30 %): hiperglucemia,
hipertension arterial y sangrado digestivo, en-
tre otros. 12

o ole ol % o

CONCLUSION

En la actualidad no se sabe porque el Sin-
drome de Guillain-Barré afecta a algunas per-
sonas, lo que si se sabe es que el sistema in-
munoldégico del cuerpo ataca al propio cuerpo.

Hasta este momento no existe cura alguna
conocida para el Sindrome de Guillain-Barré,
pues ciertas terapias se limitan a disminuir la
gravedad de la enfermedad y a acelerar la re-
cuperaciéon de los pacientes. Actualmente se
defiende el uso del tratamiento combinado de
inmunoglobulinas IV y plasmaféresis. En estos
enfermos se impone cumplir las medidas ge-
nerales prescritas para evitar y prevenir la

aparicion de complicaciones graves, que cau-
san rapidamente la muerte.
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