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Resumen:

Se designa con el nombre de polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA), o
mas cominmente sindrome de Guillen Barré a una patologia que origina desmielinizacién, sobre to-
do en los nervios motores, pero a veces también de los sensoriales y autonémicos. Es de etiologia
incierta y es la causa mas comun de paralisis flacida generalizada.

El diagndstico se basa en una historia clinica detallada, el exdmen fisico, pruebas de laboratorio y
pruebas de funcion autonémica.

El mejor indicador prondstico en el sindrome de Guillen Barré es la electromiografia.

El tratamiento de primera eleccion de esta enfermedad es la inmunoglobulina intravenosa por el me-
nor nimero de efectos secundarios y la mayor facilidad de administracion.

En general el pronéstico es bueno, la mayoria de los pacientes logran la recuperacion funcional
completa al cabo de varios meses o un afo.

Palabras claves: Sindrome de Guillen Barré, Polirradiculoneuropatia Desmielinizante Inflamatoria
Aguda, inmunoglobulina, Campylobacter jejuni.

Summary:

Designated as acute inflamatory demylinating polineuropaty (AIDP) or more frequentlky know as Gui-
llain Barre Syndrome (GBS) is a pathology that cause demyelinitation especially in motor nerves; but
sometimos the GBS also afects senitive and autonomic nervs. It is a desease of unknown etiology. It
is the most frequent cause of widespread flaccid paralisis.

The diagnosis is based in a ditailed clinical history, physical examination, laboratory testing and auto-
nomic function test.

The best indicador of prognosis of the Guillain Barre Syndrome is the electrodiagnostic examination.
The first choice of treatment of this illness is the intravenous inmunoglobulin ; for the less secundary
effects, and the easier management.

In general the prognosis is good; and most of the pacients achieve the complete functional recovey in
months or in one year

Key words: Guillain Barre Syndrome (GBS), acute inflamatory demyelinating polyneuropathy,(AIDP),

inmunoglobulin, Campylobacter jejuii.

INTRODUCCION

El Sindrome de Guillen Barré (SGB) es una
polirradiculoneuropatia desmielinizante @ ca-
racterizada por debilidad muscular y arre-
flexia® .Seguin su evolucién es una neuropatia
aguda (hasta cuatro semanas) y puede ser re-
currente®.

Afecta a personas de todas las edades y no
es hereditario .

La mayoria de los pacientes informaron an-
tecedentes de infecciones respiratorias o gas-
trointestinales, bacterianas o virales, varias
semanas antes del comienzo de los sintomas
neurolégicos®.

En esta patologia el liquido cefalorraquideo
presenta un aumento de las proteinas, mien-
tras, las células se encuentran normales (diso-
ciacion albumino-citolégica) ©.

La siguiente revision tiene por objetivo ana-
lizar y comparar publicaciones que traten sobre
el Sindrome de Guillén Barre o Polirradiculo-
neuropatia desmielinizante inflamatoria aguda.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé la busqueda de material, consul-
tando libros especificos de Medicina Interna;
Neurologia y Pediatria. En cuanto a la busque-
da electronica de articulos de revistas médicas

a texto completo, accedimos a los registros de
MEDLINE (PUBMED) MD Consult (First Con-
sult) y BIREME, utilizdndose como palabras
claves: Sindrome de Guillén Barré y Polineuro-
patia desmielinizante.

Criterios de Inclusién: se incluyeron todas
las referencias bibliogréaficas pertenecientes a
los libros de referencia de la especialidad y ar-
ticulos de revistas médicas a texto completo y
acceso libre de una antigiiedad no mayor a 8
afios.

Criterios de Exclusion; se excluyo todo ma-
terial con una antigiedad mayor a 8 afios y to-
das las referencias no consideradas como arti-
culos cientificos de revistas médicas reconoci-
das.

DESARROLLO
Epidemiologia:

El sindrome de Guillen Barré (SGB) es una

rara enfermedad que normalmente afecta
aproximadamente a 2 cada 100.000 personas
por afio en el mundo.
Sin embargo es actualmente la causa mas co-
mun de paralisis flacida aguda desde la des-
aparicion de la poliomielitis ® Representa el
25-40% de todas las polineuropatias de la
edad adulta @
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El riesgo es similar en hombres y mujeres.
En los paises occidentales la enfermedad afec-
Ea} a los adultos mas a menudo que a los nifios
5

En nifios hay un ligero aumento del riesgo
en los grupos de edad de 5 a 9 aflos y en la
adolescencia predominando levemente en el
varén. No tiene preferencia estacional ©.

Etiopatogenia

Alrededor del 70% de los pacientes informa-
ron antecedentes de infecciones en los 15 dias
previos al comienzo de la enfermedad, el mas
frecuente es la enteritis por Campylobacter je-
juni.

Otras causas son infecciones respiratorias
bacterianas y virales (citomegalovirus, virus del
herpes, de la hepatitis y de Epstein-Barr).

La presencia de transaminasas elevadas al
inicio del sindrome de Guillen Barré puede su-
gerir infeccién por alguno de estos virus.

La infeccion por HIV debe investigarse en
todo paciente con Guillen Barré, ya que puede
ser la primera manifestacion por este virus, en
estos casos, el LCR puede tener hasta 50 célu-
las/mm3. También pueden tener el anteceden-
te de enfermedad endocrina, inmunoldgica,
metabolica o toxica, cirugia general, anestesia
peridural y embarazo.

Puede desarrollarse en el curso de enfer-
medades sistémicas, como lupus eritematoso y
enfermedad de Hodgkin %

El Sindrome de Guillen Barré suele ser re-
portado seguidamente a la administracion de
las vacunas contra la rabia; influenza y fiebre
amarilla @ **°. Es posible que el mecanismo
patdgeno sea la inmunizacién contra los anti-
genos nerviosos. ©

Un importante nimero de estudios sugieren
qgue puede ser genética la susceptibilidad para
el desarrollo de anticuerpos que determinan el
(?1()38. Sin embargo casos familiares son raros.

Clinica:

La debilidad comienza generalmente en las
extremidades inferiores para afectar progresi-
vamente al tronco, las extremidades superiores
y por ultimo la musculatura bulbar con un pa-
tron de progresion conocido en el pasado co-
mo paralisis ascendente de Landry @

Otras veces la debilidad puede tener un
predominio proximal, de forma que el paciente
mueve los pies pero tiene dificultad para incor-
porarse desde la posicion de sentado.

La musculatura respiratoria se afecta en el
30% de los casos. Es frecuente la paresia de
los pares craneales bajos, con pardlisis facial
en hasta el 50% de los pacientes, hecho este
que contrasta con la habitual conservaciéon de
los nervios oculomotores .

Puede ocurrir debilidad en los musculos de
la deglucion, fonacion y masticacion

En fases iniciales es muy frecuente el dolor
muscular espontaneo y con la palpacion, sobre
todo en los casos de comienzo brusco. Tam-
bién pueden referir dolor de espalda. ®)

En el caso de los nifios, éstos pueden mos-
trarse irritables. La debilidad puede progresar
hasta la incapacidad o el rechazo a la deambu-
lacion y luego hasta la tetraplajia flacida.

En algunos casos hay parestesias. El 20%
de los pacientes sufre incontinencias o reten-
cion urinaria transitorias. Los reflejos tendino-
sos suelen estar abolidos.

La debilidad de las manos puede causar di-
ficultad para peinarse, cepillarse los dientes o
realizar tareas motoras finas como abotonar
una ropa o escribir a maquina.

Algunas personas experimentan una sen-
sacion de que mindsculos insectos avanzan
lentamente sobre su piel

Muchos pacientes estdn concientes de la
rapida disminucion de su funciéon muscular, in-
cluyendo funciones vitales como respirar y tra-
gar. Frecuentemente se sienten moribundos. @

Al inicio no suele haber fiebre ni sintomas
generales, cuando el paciente los presenta,
hay que poner en duda el diagnéstico. ©
Sintomas Autonémicos:

Los signos de disfuncion autonémica estan
presentes en el 30 al 50 %, entre ellos se en-
cuentran:

 Arritmias (bradicardia, taquicardia pa-

roxistica asi como asistolia).

« Hipotensién ortostatica.

 Hipertension arterial transitoria o perma-

nente.

« {leo paralitico y disfuncion vesical.

« Anormalidades de la sudacion

Las manifestaciones clinicas de debilidad
de la musculatura respiratoria incluyen:

« Taquipnea mayor de 35 por minutos.

* Reduccién del volumen tidal en menos

de 4mL/kg.

» Movimiento paraddéjico abdominal

« Alternancia respiratoria

El sindrome de Guillen Barré se asocia con
muy poca frecuencia a neoplasias, cuando se
da, el tumor suele ser un linfoma de Hodking.
El curso clinico es similar al que se observa en
pacientes sin cancer y su manejo también de-
be ser similar.

Esta neuropatia también se describio en
pacientes portadores de HIV, los que presen-
tan caracteristicas clinicas, electrofisioldgicas,
patoldgicas y evolutivas similares a la de los
sujetos negativos para HIV. Al igual que con el
individuo seronegativo, la etiopatogenia es de
naturaleza autoinmune. El SGB puede presen-
tarse en cualquiera de los estadios de la en-
fermedad
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Diagnéstico:

En el LCR se comprueba a las dos sema-
nas o mas la llamada disociacién albumina-
citologica® .La elevacion de las proteinas es
mas de 2 veces por encima del limite normal
(valor normal: 20-50 mg/dl), la glucosa es nor-
mal (40-70 mg/dl) y no hay pleocitosis . Las
células no aumentan o lo hacen de manera
g}uy moderada (menos de 10 leucocitos/mm3)

La disociacion albumina-citolégica es un
signo caracteristico y tiene valor diferencial con
la poliomielitis anterior aguda en la cual au-
mentan proteinas y células conjuntamente. Los
cultivos bacterianos y viricos son negativos.

La electromiografia (EMG) demuestra la ve-
locidad de conduccion en los nervios motores y
sensitivos muy disminuida o bien hay ausencia
de conduccion ©.

La resonancia magnética puede mostrar
nervios craneanos o raices engrosadas. Los
hallazgos no son especificos y no sirven para
confirmar el diagnostico de sindrome de Gui-

llen Barré 9,

Diagnéstico Diferencial 1021314

Mielopatias agudas

Botulismo.

Difteria

Porfiria

Poliomielitis

Polineuropatia del paciente critico.

Trastornos neuromusculares como la

Miastenia gravis

Neuropatias por farmacos y toxicos, co-

mo amiodarona, cisplatino, vincristina,

talio, arsénico, 6rganofosforados, sol-

ventes organicos y acrilamida

9. Dermatomiositis

10.Mielitis transversa

11.Polineuropatia diabética

12.Polineuropatia paraneoplasica

13.Polirradiculoneuritis subaguda o crénica
idiomatica.

14.Cuadro psicofuncional

NogprwdbrE

©

Evolucion y Pronéstico
La enfermedad evoluciona en 3 fases, de-
nominadas: de progresion, estabilizacién y re-

Tabla I: Tipos de Sindrome de Guillain-Barré

gresion, que suele completarse en 3 a 6 me-
ses. 1°
La evolucion suele ser benigna iniciandose
la recuperacion a las 2-3 semanas. La mejoria
suele seguir un sentido inverso al de afecta-
cion, recuperandose primero las funciones bul-
bares y la debilidad de las extremidades infe-
riores al final ®
El 80 % de los pacientes se recuperan
completamente o con déficit pequefios. Entre
el 10 y el 15 % quedaran con secuelas perma-
nentes; el resto morira a pesar de los cuidados
intensivos.
El 5 al 10 % de los pacientes con SGB tipi-
co tienen una o0 mas recidivas tardias, en tal si-
tuacion, se clasifica a dichos casos como poli-
neuropatias desmielinizante inflamatoria créni-
ca (CIDP) ©.
Los factores asociados con mal prondstico
son:
« Edad mayor de 60.
» Progresion rapida de la enfermedad
(menos de 7 dias).

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

« Enfermedad cardiorrespiratoria preexis-

tente.

 Tratamiento tardio

Las causas de muerte incluyen las compli-
caciones respiratorias de toda indole,distrés
respiratorio agudo, neumonia nosocomial,
broncoaspiracion, atelectasia bronconeumoni-
as paro cardiaco inexplicable, tromboembolis-
mo pulmonar, groblemas disautonomicos y
hemodinamicos ©*©

Tratamiento; ® 101718

El tratamiento mas importante esta basado
en las medidas de sostén.

En pacientes con debilidad severa, disauto-
nomia, trastornos respiratorios y debilidad mo-
derada progresiva es recomendable el control
en unidades de terapia intensiva.

Se recomienda kinesiologia respiratoria in-
tensiva para favorecer la movilizacion de se-
creciones, estimulo tusigeno, rotacion frecuen-
te del paciente y uso de técnicas apropiadas
de aspiracién de secreciones.

Tipo Pat6geno asociado Sintomas Patognia Prondstico
NIAD Variable M+++ Desmielinizacion Favorable
S+

NMAA C. jejuni M+++ Axonopatia Desfavorable
Craneal +

NSMAA CMV M+++ Axonopatia Desfavorable
S++

SMF C. jejuni Craneal+++ Desmielinizacion Favorable

H.influenzae Ataxia

Arreflexia

NIAD: Neuropatia inflamatoria aguda desmielinizante, NMAA: Neuropatia motora axonal aguda, NSMAA: Neuropatia sensiti-
vo- motora axonal aguda, SMF: Sindrome de Miller Fisher, M: Sintomas motores, S: Sintomas sensitivos,
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Tabla Il: Criterios Diagndésticos para el Sindrome de Guillein Barré Tipico, Modificados de Asbury y Cornblath

Rasgos requeridos para el diagndstico

«Debilidad motora progresiva en mas de una extremidad

« Arreflexia
Rasgos que apoyan fuertemente el diagndsico

«Progresioén de los sintomas hasta un maximo de cuatro semanas

 Simetria relativa
«Signos o Sintomas sensitivos leves

« Afectacion de nervios craneales, especialmente pardlisis facial bilateral, los nervios oculomotores pueden

afectarse.

«Comienzo de la recuperacion entre 2-4 semanas después de cesar la progresion.

 Disfuncion autonémica
* Ausencia de fiebre al inicio de la enfermedad

«Elevacién de la concentracion de proteinas en liquido cefalorraquédeo con menos de 10 células/mm3

«Hallazgos tipicos en los estudios neurofisioldgicos.

Rasgos dudosos para el diagnéstico
*Presencia de un nivel sensitivo nitido

*Marcada o persistente asimetria de los sintomas o los signos.

« Disfuncion esfinteriana persistente y grave

*Mas de 50 células/mm3 en el liquido cefalorraquideo

«Presencia de polimorfonucleares en el liquido cefalorraquideo

Rasgos que excluyen el diagndstico

«Diagndstico de Botulismo, Miastenia Grave, Poliomielitis, Neuropatia toxica

« Trastornos e el metabolismo de las porfirinas
« Difteria reciente
« Sindrome sensitivo puro sin debilidad

*Progresion de la enfermedad durante mas de dos meses:seria una polirradiculooneur crénica inflamatoria

desmielinizante.

Se deben controlar la capacidad vital, pre-
sion inspiratoria y espiratoria maximas. Esta in-
dicada la intubacion endotraqueal si la capaci-
dad vital es inferior a 18 ml/kg, o si las presio-
nes inspiratorias y espiratorias maximas son in-
feriores a 30 cm. H20 asociadas con hipoxe-
mia. La indicacion de intubacion también debe
considerarse en pacientes con tos frecuente e
incapaces de expectorar en forma adecuada o
con debilidad orofaringea severa.

Alrededor de 30% de los individuos con sin-
drome de Guillen Barré necesitan asistencia
ventilatoria, a veces por largo tiempo (semanas
0 mMas).Se deberan controlar infecciones pul-
monares, urinarias y producidas a punto de
partida de catéteres intravenosos, al igual que
la tromboflebitis profunda, los signos de disau-
tonomia y el manejo del dolor.

Otras medidas consisten en la higiene y
cuidados minuciosos de la piel, y también los
ejercicios diarios de arco de movimiento para
evitar contracturas articulares.

El tratamiento debe iniciarse tan pronto co-
mo se halla establecido el diagndstico.

En la dltima década se identificaron dos tra-
tamientos efectivos por igual para acortar el
tiempo de evolucién de la enfermedad y reducir
el periodo requerido de respirador: la plasmafé-
resis y la gammaglobulina intravenosa Alrede-
dor de dos semanas después de la aparicion
de los primeros sintomas motores la inmunote-
rapia ya no es eficaz. Se puede comenzar con
dosis elevadas de inmunoglobulina intravenosa
o plasmaféresis, dado que ambas medidas tie-

nen eficacia similar. La combinacion de ambos
tratamientos no es significativamente mejor que
cualquiera de ellos administrado por separado.
La inmunoglobulina suele ser el primer produc-
to que se escoge para la terapéutica, por su fa-
cilidad de administracion y seguridad corrobo-
rada. ®. Se aconseja al menos 5 dosis de 400
mg/Kg/d en las 2 primeras semanas.

La plasmaféresis es una técnica que consis-
te en la extraccion mecanica de los autoanti-
cuerpos del paciente(”) (intercambio de plasma
por albumina o por plasma fresco congelado),
se extraen 50 ml/Kg. en dias alternos hasta
completar 5 sesiones

Se recomienda su uso precoz, principalmen-
te en las 2 primeras semanas, en la fase de
progresion de SGB severo y en las recaidas.

Las recaidas son mas frecuentes con inmu-
noglobulinas que con la plasmaféresis, pero es
tan efectiva como ella y tiene un menor costo,
riesgo y disconfort para el paciente. (18)

En pacientes pediatricos la dosis de inmu-
noglobulina mas comun es 0,4 gr. /Kg. de pe-
so/dia durante 5 dias o bien la misma dosis to-
tal pero administrada sélo en 2 dias (1
gr./kg/dia). Se observan recaidas en un 5% de
los casos, que se tratan con una nueva dosis
de 0,4 gr. /K en un dia. La tasa de recaidas es
similar tras plasmaféresis. (19,2021

Es uso de esteroides no ha demostrado be-
neficio, se ha usado tanto por via parenteral
como intratecal. “?
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A diferencia de la forma aguda se ha de-
mostrado que el tratamiento con glucorticoides
es beneficioso para la forma crénica. .

CONCLUSIONES

En el sindrome de Guillen Barré se debe te-
ner en cuenta los antecedentes de infeccion,
vacunacién y enfermedades que pueden pre-
sentar los pacientes, como asi también, que el
mismo puede desarrollarse en el curso de en-
fermedades sistémicas. Estas causas involu-
cradas en su aparicion, junto a las diversas
manifestaciones clinicas, las mudltiples patolo-
gias con las que se pueden realizar diagnosti-

cos diferenciales y su baja incidencia a nivel
mundial pueden dificultar el diagnostico del
sindrome de Guillen Barré retrasando el inicio
del tratamiento.

Con respecto a la eleccion de la terapéutica,
esta debe ser individualizada dependiendo de
la disponibilidad del recurso y la experiencia de
cada servicio. Ademas hay que tener en cuenta
gue las medidas de soporte son esenciales
Otro aspecto que surge de la bisqueda del ma-
terial bibliogréfico es la falta de informacién con
respecto a la incidencia y prevalencia de esta
patologia en nuestro pais.
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