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Simposio “Guillain-Barré”
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INTRODUCCION

Amablemente la mesa directiva de la Academia
Mexicana de Neurologia, me asignoé la oportunidad
de coordinar un simposio que tiene como objetivo
actualizar a los neurdlogos de nuestro pais acerca
de este problema, cada vez mas complejo por la
variedad de cuadros que pueden dar caracteristicas
comunes, ademas de que la rapida intervencion y
adecuada acuciosidad diagnéstica hacen una gran
diferencia en la evolucién y prondstico del pacien-
te afectado.

En este simposio me siento muy honrado en que
contemos con la participacién del Dr. Anthony
Amato, profesor de la Universidad de Harvard y
codirector de Neurologia del Brigham and Women’s
Hospital A; del Dr. Roberto Trujillo, cientifico mexi-
cano fundador de la Sociedad Panamericana de
Virologia y quien actualmente tiene su desarrollo
profesional en el Institute of Human Virology,
University of Maryland y el Dr. Guillermo Garcia
Ramos, profesor titular del posgrado de Neurolo-
gia en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y
Nutricién Dr. Salvador Zubiran. Hemos intentado en
forma conjunta presentar los principales avances en
conocimientos basicos, avances terapéuticos y diag-
nostico diferencial de este sindrome, que sigue sien-
do en su estudio apasionante para quienes tene-
mos el privilegio de trabajar en el fascinante campo
de la Neurologia.

El abordaje actual de las enfermedades
neuromusculares se ha modificado y realmente el
término de Guillain Barré viene a formar parte de
unavieja moda que tendera seguramente a desapa-
recer, como de hecho haido sucediendo al conocer
mas sobre la genética, fisiopatogenia, abordaje diag-
nostico y posibilidades de tratamiento con esta va-
riedad de opciones que se amalgaman en este fa-
moso sindrome. Han aparecido términos como
“neuropatia paraneoplasica”, “neuropatia anti
MAG”, “neuropatia motora multifocal con bloqueo
de conduccidon”, “polineuropatia desmielinizante
inflamatoria crénica”, pero la vieja moda de hablar
de sindromes y especialmente de este “clasico” de
la Neurologia, sigue siendo Util, aunque seréa segu-
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ramente como una margarita que al deshojarse ofre-
ce muchas mas posibilidades que las dos Unicas tra-
dicionales.

DEFINICION

El Sindrome de Guillain-Barré se caracteriza por
debilidad progresiva con arreflexia; la sensibilidad,
el sistema autonémico y el tallo cerebral pueden
también estar afectados. Fue descrito por Landry
en 1859 y posteriormente por los neurélogos de la
Armada francesa Guillainy Barré en 1916.1 A Guillain
y Barré se les debe la observaciéon de que la debili-
dad ocurre con “disociacidn albuminocitolégica”
(una elevacion de las proteinas del LCR con
celularidad normal).

CUADRO CLINICO

Los pacientes se presentan con debilidad e ines-
tabilidad en la marcha (ataxia). De manera caracte-
ristica la debilidad inicia en las extremidades infe-
riores y asciende a las superiores, aunque esta
progresion puede tardar desde horas hasta dias o
semanas. Se pueden presentar dolor y disestesias,
especialmente en nifios. Con frecuencia los sinto-
mas inician después de una infeccién o una vacuna-
cion reciente (dentro de dos a cuatro semanas des-
pués del sintoma inicial).

EXPLORACION FiSICA

Se suele encontrar la combinacion de debilidad
ascendente con arreflexia, la cual tiende a ser simé-
trica, iniciando en los pies. En ocasiones se presenta
inestabilidad autondmica (26%), ataxia (23%), y
afeccion de nervios craneales (35% a 50%). Estas
caracteristicas son mas frecuentes en nifios que en
adultos.?

DISFUNCION AUTONOMICA

La neuropatia autondémica involucra tanto al sim-
patico como al parasimpatico. Las manifestaciones
incluyen hipotension ortostatica, disfuncion pupilar,
anormalidades en la sudoracion, y taquicardia
sinusal® y pueden poner en riesgo la vida del pa-
ciente dependiendo de su severidad.

LABORATORIO
Constituye una caracteristica que el estudio
citoquimico del LCR muestre una elevacion de pro-
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teinas sin pleocitosis, aunque suele no ser aprecia-
da sino a partir de las 48 horas posteriores al inicio
de los sintomas. Después de algunos dias se encuen-
tran anormalidades en la velocidad de conduccion,
en las ondas F, y en el componente motor del po-
tencial de accién en los estudios electrofisioldgicos.
La IRM puede mostrar anormalidades inflamatorias
en las raices nerviosas.

SINDROME DE FISHER

El sindrome de Fisher es una variante que se ca-
racteriza por oftalmoplejia, ataxia y arreflexia con
debilidad relativa.?

ETIOLOGIA

Se considera al Guillain-Barré como un proceso
autoinmune. Algunas infecciones (virus de Epstein-
Barr, Citomegalovirus, Mycoplasma, Campylobacter),
al igual que las inmunizaciones, han sido relaciona-
das.? El Guillain-Barré es considerado generalmente
como un proceso desmielinizante agudo. Una for-
ma del sindrome de Guillain-Barré ha sido asociada
a la presentacion posterior a una diarrea por
Campylobacter.3* Ocasionalmente encontramos que
una cirugia es el factor precipitante.

Hasta ahora el tratamiento ha sido la
inmunomodulacién con inmunoglobulina IV o con
plasmaféresis, consideradas como el tratamiento mas
efectivo. ®

FISIOPATOGENIA

La desmielinizacion e infiltracion mononuclear
son la caracteristica patoldgica: se aprecian infiltra-
dos inflamatorios con linfocitos y macréfagos ro-
deando a los vasos endoneurales y provocando
desmielinizacidon adyacente; estas caracteristicas
predominan en el SNP con inflamacion de las raices
nerviosas.!

El bloqueo en la conduccién del impulso y la
desmielinizacién resultan en la debilidad pro-
gresiva, aunque el problema motor predomina;
de forma similar la sensibilidad puede afectar-
se y se asocia con dolor y parestesias. Algunos
autores consideran que la enfermedad involucra
especialmente una respuesta celular de
linfocitos T de manera anormal, que es precipi-
tada por la enfermedad infecciosa que antece-
de.! Una variedad de antigenos pueden estar
implicados en esta respuesta, incluyendo la P-2
de la mielinay el gangliésido GM1.% Se han re-
portado epidemias de Guillain-Barré en el vera-
no, éstas ocurren anualmente en las areas rura-
les de China relacionadas con infecciones por
Campylobacter jejunii; en muchos de estos pa-
cientes se han encontrado anticuerpos
antiglicolipidos.”8

ANATOMIA PATOLOGICA

En los axones de los pacientes con Guillain-
Barré por biopsia se encuentra degeneracion
Walleriana con degeneracién de fibras en raices
anteriores y dorsales, con sélo minima
desmielinizaciéon o infiltrado linfocitario. Estos
hallazgos se observan tanto en las fibras sensiti-
vas como en las motoras.®1°

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia es de 1.5/100,000 en personas de
menos de 15 afios de edad. Un tercio ocurre antes
de los tres afios de edad. Es autolimitada y puede
ocurrir a cualquier edad.

PREVENCION

No se conocen formas de prevenciéon de la enfer-
medad. Se han modificado algunas vacunas para
evitar la presencia del Guillain-Barré como compli-
cacion.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El botulismo debe considerarse en el diagnéstico
diferencial, aunque en este problema suele haber afec-
cion de los musculos extraoculares y constipacion.

La myasthenia gravis debe considerarse tam-
bién en las posibilidades de debilidad progresi-
va, aunque en este problema la afeccion es ma-
yor en los musculos extraoculares, donde la ptosis
es prominente y suele ser mas evidente con el ejer-
cicio. La EMG (especialmente la prueba de Jolly)
y VCN ayudan a tener un mejor diagnéstico dife-
rencial con estas entidades. La enfermedad de
Lyme y las polineuropatias secundarias a la infec-
cion por el VIH pueden confundirnos, aunque en
estos casos encontraremos generalmente
pleocitosis en el LCR.

Aunque las mielopatias pueden presentarse con
debilidad progresiva, el encontrar un nivel sensiti-
vo y el estudio de IMR pueden ayudarnos a elabo-
rar un diagnéstico diferencial mas adecuado.

Las neuropatias por metales pesados (plomo) y
medicamentos (vincristina) pueden causar
neuropatia predominantemente motoray confun-
dirnos al igual que la provocada por intoxicacion
por organofosforados, en la cual una buena histo-
ria clinica sigue siendo la clave para tener un ade-
cuado diagnéstico.

Otros problemas como la hipocalemia asociada
a entidades endocrinas como el hipertiroidismo o
el hiperaldosteronismo, podrian confundirnos, por
lo que es siempre conveniente examinar bien estas
consideraciones.

El Dr. Garcia Ramos nos habla en forma mas ex-
tensay acuciosa sobre el diagnéstico diferencial en
el Sindrome de Guillain-Barré.
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ABORDAJE DIAGNOSTICO

La puncién lumbar, la velocidad de conduccién
nerviosay la electromiografia suelen ser suficientes
para completar el abordaje diagnéstico del SGB,
aunque la RM nos podria mostrar a nivel de raices
el proceso inflamatorio agudo que esta ocurrien-
do. La caracteristica clasica en el LCR es encontrar
la denominada disociacién albumonocitoldgica, en
donde debemos tomar en cuenta que las proteinas
no se incrementan sino a partir de las 48 horas pos-
teriores y hasta una semana después de iniciadas
las manifestaciones. La cuenta celular suele ser me-
nor a5 células pero pueden contarse hasta entre 10
a 50 leucocitos: linfocitos.t1!

Los estudios electrodiagnésticos se correlacionan
con la clinica en la primera semana y se hacen mas
evidentes los cambios con prolongacién o ausencia
de larespuesta F, con un incremento en las latencias
distales, bloqueo en la conduccién, y reduccién en
la VCN.22 A la segunda semana el potencial de ac-
cién muscular se reduce por completo, con latencias
distales prolongadas en la mayoria de los casos asi
como reduccién de la VCN. Estos resultados se
correlacionan con los cambios anatomopatolégicos
que se aprecian en la biopsia.®

A las dos semanas de iniciados los sintomas se
aprecia un engrosamiento de raices con aumento
de captacién de gadolinio en laimagen de la cauda
equina que aparece en 9 de cada 10 de los casos
«tipicos» de Guillain Barré.:

PRONOSTICO

En general el prondéstico es de recuperaciéon com-
pleta en un tiempo que es de semanas a meses, con
una media de siete meses. Los pacientes requieren
de por lo menos dos meses de asistencia en la ma-
yoria de los casos y entre mas distal es la afeccion,
mas tardan en caminar y requieren de mas tiempo
de recuperaciéon. Un buen nimero de pacientes re-
quiere transitoriamente de asistencia ventilatoria,
por lo que es necesario monitorizar con gasometria
y capacidad vital la evolucién del paciente. Aun-
que infrecuentes, las recurrencias pueden presen-
tarse; ocasionalmente se comporta como una en-
fermedad crénica. A largo plazo la mayoria estara
libre de sintomas y con independencia para cami-
nar y hacer sus actividades.'*

MANEJO

El manejo sera analizado en detalle por el Dr
Anthony Amato; simplemente sefialo que hay mul-
tiples estudios que han demostrado la utilidad de
la inmunoglobulina humana: administraron un es-
quema de 0.4 gm/kg por dia por cinco dias, la me-
joria suele manifestarse entre dos a tres dias des-
pués de iniciada la terapia. Hay autores que
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recomiendan dosis de 2 gm/kg de inmunoglobulina
IV dada en una sola dosis. La plasmaféresis parece-
ria ser otra posibilidad de manejo, aunque los re-
cambios no dejan de tener sus riesgos; es una alter-
nativa con posible menor costo que la
inmonoglobulina humana, si se administran 50 mL/
kg repitiendo en cinco diferentes ocasiones en un
periodo de dos semanas.'>” Las guias de manejo de
la Academia Americana de Neurologia son una ex-
celente alternativa para decidir cuando, cuanto y
cémo en los pacientes con este sindrome.*®

COMPLICACIONES

Cuando la capacidad vital cae por debajo de 15
mL/kg de peso corporal, o la PO2 arterial de 70
mm Hg, o hay fatiga significativa, la intubacién y
ventilacion mecénica deben ser consideradas. Pue-
den ocurrir hipotensidn ortostatica y retencién uri-
naria, Ulceras de decubito, contracturas: cada una
de ellas requiere manejo especifico para evitar com-
plicaciones; a pesar de ello, el pronéstico es favora-
ble en la mayoria de los casos, pero como veremos
a lo largo de esta presentacion, mucho del buen
prondstico dependera en gran medida de poner el
adecuado nuevo titulo al problema que enfrenta-
mos para dar la solucidon mas especificay adecuada
de acuerdo con lo que enfrentemos.***’

Termino agradeciendo a cada uno de los partici-
pantes no sélo por su amable aceptacion para for-
mar parte de este simposio, sino por brindarnos su
tiempo y experiencia en las memorias de este mis-
mo, que desinteresadamente la Dra. Lilia NUfez
Orozco acept6 publicar en la Revista de la Acade-
mia Mexicana de Neurologia.
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