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Sindrome de Guillain-Barré. Acercamiento diagndéstico terapéutico
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RESUMEN

El sindrome de Guillain-Barré es una serie heterogénea de neuropatias periféricas mediadas inmunoldgicamente. El hallazgo comin en
todas las variantes es la polirradiculopatia de evolucion rapida, que se manifiesta posteriormente a un suceso disparador, que con
frecuencia es un proceso infeccioso. El sindrome de Guillain-Barré se manifiesta generalmente con pardlisis motora simétrica con o sin
afectacion sensorial y autonémica. Su diagndstico se basa en hallazgos tipicos en el examen electrodiagnostico; el hallazgo de liquido
cefalorraquideo puede ayudar también a determinarlo. El tratamiento del sindrome de Guillain-Barré consta del tratamiento de soporte y
la terapia especifica. El primero es la piedra angular del manejo. Si los pacientes superan la fase aguda de la enfermedad, la mayoria
recuperara la funcién. La neuropatia puede avanzar tan rapido que seran necesarias la intubacion endotraqueal y la ventilacion
mecanica en las 24 horas posteriores al inicio del proceso. El tratamiento especifico se basa en la plasmaféresis e inmunoglobulina
endovenosa.
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ABSTRACT

Guillain-Barré syndrome is an eponym for a heterogeneous group of immune-mediated peripheral neuropathies. A feature common in all
variants of this syndrome is a rapidly evolving polyradiculoneuropathy preceded by a triggering event, most often an infection. Guillain-
Barré syndrome generally manifests as a symmetric motor paralysis with or without sensory and autonomic disturbances. The diagnosis
of Guillain-Barré syndrome is based on typical clinical features electro-diagnostic examination, examination of the cerebrospinal fluid can
aid in the diagnosis. The treatment has two components: supportive care and specific therapy. Supportive care remains the cornerstone
of therapy. If patients overcome the acute phase of illness, most will recover function. However, the neuropathy can advance so rapidly
that endotracheal intubation and mechanical ventilation may be necessary within 24 hours of symptom onset. The specific treatments are
plasma exchange and intravenous immunoglobulin.

Key words: Guillain-Barré syndrome, electrodiagnostic features, prognosis, treatment.

e conoce como sindrome de Guillain-Barré a
una serie heterogénea de neuropatias
periféricas de alivio espontaneo mediadas
inmunolégicamente. El hallazgo comun en
ellas es la polirradiculoneuropatia de evolucién rapida
gue se desencadena casi siempre después de un proceso
detipo infeccioso. Se manifiesta mas frecuentemente con
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Sindrome de Guillain-Barré

La fase progresiva de la enfermedad va de pocos
dias a cuatro semanas: 73% de los personas alcanzan
la maxima expresion de los sintomas en la primera
semanay 98% en la cuarta; para iniciar su lenta recu-
peracion, los pacientes se establecen en una fase de
meseta.*34

Las infecciones agudas, como antecedente bien co-
nocido, se manifiestan aproximadamente en 75% de
los pacientes. En unarespuesta cruzada entre el pato-
genoYy el tejido nervioso (mimetismo molecular), con
mucha frecuencia los pacientes mencionan haber pa-
decido una afectacién respiratoria o gastrointestinal.
Campylobacter jejuni es el principal precipitante del sin-
drome de Guillain-Barré.*

En 1995 se reportd que 26% de los pacientes con sindro-
me de Guillain-Barré dieron resultado positivo para
Campylobacter jejuni; 70% tuvieron un cuadro enteral 12
semanas antes de la afectacion neurolégica. Otros virus
con influencia en la génesis de este sindrome son:
citomegalovirus, virus de lainmunodeficiencia humana,
EpsteinBarry de varicelazoster.*

Se han reportado casos con asociacién de inmuni-
zacion contralainfluenzay laaparicion del sindrome
de Guillain-Barré, no obstante el riesgo demostrado fue
de s6lo 1.7 casos por cada millon de personas vacuna-
das, por lo que el riesgo es minimo.**

EPIDEMIOLOGIA

La epidemiologia del sindrome de Guillain-Barré se
complica por las dificultades en la definicion y la au-
sencia de pruebas diagnosticas de referencia. Las
anormalidades neuroldgicas objetivas pueden ser difi-
cilesde detectar en las primeras fases de laenfermedad
y las diferentes formas no clasificadas del sindrome
provocan problemas de seguimiento.1®

Los estudios de las familias afectadas demuestran
una compleja relaciéon genética y no un trastorno de
tipo mendeliano; ademas, intervienen significativa-
mente factores externos.’

En el mundo se reporta una incidencia anual de
uno a tres casos por cada 100,000 habitantes. Existen
dos picos de presentacion: uno en la etapa adulta tem-
pranay otro en ancianos. El primero esta estrechamente
vinculado con la infeccion por Campylobacter jejuni y
citomegalovirus. El reporte de casos en ancianos care-

ce de explicacidn clara, pero es posible que se deba a
problemas de tipo inmunitario.r

Algunos reportes epidemiolégicos sefialan un ter-
cer tipo de poblacion afectada: las mujeres
embarazadas. En un estudio realizado en Suecia se
observé incidenciasignificativa en los primeros meses
posteriores al parto.'®

Existe el reporte de unamujer embarazada con sindro-
me de Guillain-Barré que se tratd con inmunoglobulinay,
posteriormente, con plasmaféresis; el recién nacido tam-
bién padecid el sindrome. Este caso sugiere la
participacion del sistema inmunitario de tipo humoral
en la patogénesis del sindrome.®

A pesar del tratamiento, alin se manifiesta
morbilidad considerable en el sindrome Guillain-
Barré;' la mortalidad es menor al 5% en centros de
tercer nivel que cuentan con la atencion de personal
familiarizado con este tipo de pacientes. Las causas de
muerte incluyen: sindrome de dificultad respiratoria
del adulto, sepsis, embolia pulmonar y paro cardiaco
por disautonomia. * La mortalidad es mayor durante
el primer mes de evolucidn, cuando la necesidad de
cuidados intensivos es mas importante.”

Una variante del sindrome de Guillain-Barré es el
sindrome de Miller-Fisher, que ocurre aproximadamen-
te en 5% de los pacientes y consiste en oftalmoplejia,
arreflexia, ataxia y, en algunos casos, paralisis facial y
bulbar. El sindrome de Miller-Fisher es precedido en cier-
tas ocasiones por infeccion por Campylobacter jejuni.®®

En nifios, la aparicion de nuevos casos de sindrome
de Guillain-Barré se incrementa con la edad; es muy
raro en menores de dos afios y en general la recupera-
cion es notablemente més rapida.®

FISIOPATOLOGIA

El sindrome de Guillain-Barré es el prototipo de enfer-
medad autoinmunitaria postinfecciosay la teoria del
mimetismo molecular explica su origen. La respuesta
inmunitaria que se observa entre los determinantes
antigénicos de algunos microorganismos y el tejido
nervioso conforman al sindrome como enfermedad
autoinmunitaria postinfecciosa.

Los lipo-oligosacaridos del Campylobacter jejuni
tienen una estructura idéntica a los tetrasacaridos
terminales de los ganglidsidos GM1 expresados en
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el axolema periférico. Un elevado porcentaje de pacien-
tes con sindrome de Guillain-Barré tienen el
antecedente de infeccién por Campylobacter jejuni (has-
ta 30%).141516 E| intervalo entre los prédromos de la
infeccién y el progreso del sindrome es variable, pero
la mayor parte de las series lo fijan en 11 dias.?*%
Campylobacter jejuni también guarda relaciéon impor-
tante con el sindrome de Miller-Fisher (figura 1).4

El dafio ocasionado por los anticuerpos puede ser
en las capas de mielina o del axon.?>® Ademas de C.
jejuni, el sindrome de Guillain-Barré se asocia en 75%
de los casos a otros microorganismos,** como
citomegalovirus, Epstein Barr, Mycoplasma pneumoniae
e incluso hay reportes con H. influenzae.

Mas del 90% de los pacientes con sindrome de
Guillain-Barré en Europa y Estados Unidos tienen
polirradiculopatia desmielinizante inflamatoria agu-
da que histoldgicamente recuerda a la neuritis
autoinmune experimental.

En el hemisferio occidental, la neuropatia axonal
motora aguda ocurre en menos del 10% de los pacien-
tes con sindrome de Guillain-Barré, pero en Chinay
Japon se manifiesta en mas del 40%.

La predileccion de los anticuerpos por los determi-
nantes GD1a de las raices motoras en relacion con las
sensitivas indica cambios moleculares de conforma-
cion. Los lipopolisacaridos de varios subtipos de C.
jejuni (principalmente HS-19) tienen terminales de
tetrasacaridos similares al GM1, lo que confirma la teo-
riadel mimetismo molecular.***!71¥|_a mayoria de los
pacientes con sindrome de Guillain-Barré asociado a
C. jejuni, citomegalovirus y Mycoplasma pneumoniaetienen
inmunoglobulina G contra GM1Yy el electrodiagndstico
muestra neuropatia axonal motora aguda.®%

También algunos determinantes antigénicos de H.
influenzae reaccionan con el epitopo GML1 del tejido
nervioso y constituyen otro disparador para la
neuropatia axonal motoraaguda.»>?

Los epitopos similares a los galactocerebrésidos
presentes en Mycoplasma pneumoniae, que producen
anticuerpos por reaccion cruzada, carecen hasta el
momento de interpretacion fisiopatoldgicay se piensa
gue es un epifendmeno sin traduccidn clinica.?**

La incidencia de infeccion por C. jejuni es del 26 al
41% en el Reino Unido, Holanda, Estados Unidos y Ja-
pon.3% Los principales anticuerpos antigangliésidos

en el sindrome de Guillain-Barré son de tipo
inmunoglobulina G1ly G3;***los G1 son el subtipo més
frecuente de anticuerpos anti GM1 en los cuadros rela-
cionados con C. jejuni y coinciden con recuperacion muy
lenta: constituyen marcadores de mal pronéstico.®

La presenciade inmunoglobulina G3 concuerdacon
el antecedente de infeccidn respiratoriay se relaciona
con recuperacion rapiday mejor prondstico.®

En el sindrome de Miller-Fisher la subclase de
inmunoglobulina G es un anti-GQ1by se relaciona tam-
bién con infecciones previas; los anticuerpos de
inmunoglobulina G3 son el resultado de una infeccién
respiratoria y los de inmunoglobulina G1 de una
enteral (cuadro 1).14

Cuadro 1. Relacién entre anticuerpos antigangliésidos y varieda-
des clinicas

Anti-GM1+Anti-GD1b Afectacion de pares craneanos

Anti-GQ1B Oftalmoplejia externa y SMF
Anti-GT1A Inicio bulbar, faringo-cérvico-braquial
Anti-GM2 Diplejia facial

Modificado de Cuadernos de Neurologia 2002;XXV|.10°
SMF: sindrome de Miller-Fisher.

Se ha comprobado que los anticuerpos de
inmunoglobulina G1 son mas efectivos al promover la
citotoxicidad celular mediada por anticuerpos. Los
pacientes con neuropatia axonal motora aguda mues-
tran lesiones que sugieren afectacién inmunitaria tanto
celular como humoral (esta Gltima por activacion del
complemento), lo que explica el dafio neurolégico ma-
yory el peor prondstico.*4?

>
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Sindrome de Guillain Barré

Figural. Fisiopatologia del sindrome de Guillain-Barré.
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Sindrome de Guillain-Barré

Estos hallazgos sugieren que los diferentes tipos de
anticuerpos, junto con la respuesta del huésped, pre-
dicen el tipo de dafioy, en consecuencia, el prondstico
del paciente con sindrome de Guillain-Barré.®

En el subtipo desmielinizante, la atenuacion tem-
pranay potencialmente reversible de la capacidad de
accion del componente muscular, con preservacion de
lavelocidad de conduccién muscular, puede deberse a
grados variables de isquemia ocasionada por edema
endoneural provocado, a su vez, por infiltrados
inflamatorios.®

La respuesta inmunitaria final, producida por C.
jejuni, depende de la capacidad de estimulo y de res-
puestade las células T gd; esto demuestra el importante
papel del huésped en el grado de respuesta final . Los
pacientes con neuropatia axonal motora aguda pue-
den tener alteraciones en los conductos de sodio
mediado por citocinas; en un inicio pueden compor-
tarse como variedad desmielinizante, por lo que para
el diagndstico correcto es necesaria la realizacion de
electromiografias seriadas.”® La afectacion de las ter-
minales nerviosas distales y las raices nerviosas se
explica por la estructura deficiente de la barrera
hematdgena en estos sitios.*4

Se observan concentraciones bajas de hipocreatina
1 en el liquido cefalorraquideo de significado hasta
ahoraincierto y accién importante de la COX-2 como
cofactor en el proceso de desmielinizacion de los ner-
vios periféricos. Se demostré la respuesta favorable de
algunos inhibidores de prostaglandinas, aunque sélo
en fases muy tempranas de la enfermedad.*“ Hasta
ahora, no hay pruebas de que el suministro de
gangliésidos exdgenos provoque la enfermedad.®

Laausencia de anticuerpos antigangliésidos se re-
laciona con cuadros leves. Un alto porcentaje de estos
pacientes tiene variante motora pura, por lo que no
necesariamente dependen del antecedente de infeccion
por C. jejuni.

Las formas maés leves de sindrome de Miller-Fisher
tampoco tienen anticuerpos antigangliésidos (anti-
GQ1b).

A excepcidn del sindrome de Miller-Fisher, no hay
registro de anticuerpos antigangliésidos en pacientes
con Guillain-Barré; s6lo existe ligera debilidad. Van
Koningsveld y col. no encontraron este tipo de
anticuerpos en los casos leves.

Hay conexion importante entre los casos gravesy la
produccion de anticuerpos con infeccion por C. jejuni
y laforma motora pura del sindrome de Guillain-Barré.
Los casos leves, pese a que tengan antecedentes de in-
feccion por C. jejuni, no producen anticuerpos; esto se
ha comprobado en pacientes con oftalmoplejia y au-
sencia de anti GQ1b 4505t

ANATOMIA PATOLOGICA

Polirradiculopatiadesmielinizante inflamatoriaaguda
Hasta hace poco, el epénimo del sindrome de Guillain-
Barré se usaba indistintamente para cuadros de
polirradiculopatia desmielinizante inflamatoria agu-
da. Los hallazgos patolégicos sobresalientes son
infiltrado temprano de linfocitos en las raices espinales
y en los nervios periféricos. Subsecuentemente, existe
dafio en lamielina mediada por los macrofagos; estas
lesiones causan defectos en la propagacion de los im-
pulsos nerviosos; eventualmente se bloquea la
conduccién de los impulsos eléctricos, y sucede la pa-
rélisis flacida como correlacion clinica. El grado de
afectacion axonal como complicacion determinala ve-
locidad de recuperacion, las secuelasy, finalmente, el
prondstico. 4525

Neuropatiaaxonal sensitivo-motoraaguda

En general, los estudios de autopsia muestran degenera-
cién axonal, que parece ser consecuencia del dafio por
anticuerposy la fijacion de complemento en losnddulos
de Ranvier, seguido de lainvasién por macrofagos en los
axonesy lamielina queda casi intacta.

Estos pacientes frecuentemente tienen anticuerpos
contra gangliosidos GM1, GM1b, GDla o bien
GalNacGD1a, que muestran epitopos similares a los
glucoconjugados hallados en la membrana de algu-
nas cepas de C. jejuni.+135455

Neuropatiaaxonal-motoraaguda

Los hallazgos sugieren la degeneracion axonal prima-
ria, que afecta las terminales nerviosas motoras. Las
muestras de biopsia revelan la pérdida severay selec-
tiva de los axones de las terminales motoras, mientras
que las fibras distales estan intactas. La gravedad del
dafio axonal se relaciona con la gravedad del cuadro
clinico.#%85
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Sindrome de Miller-Fisher

Este subtipo se distingue por anticuerpos anti-GQ1b,
gue reconocen epitopos que se expresan en las regio-
nes nodales de los nervios oculomotores, pero también
se encuentran en los ganglios de las raices dorsales y
las neuronas cerebelares. Al igual que los otros tipos
axonales, se ha demostrado la asociacion con C.
jejuni.4’49’58

MANIFESTACIONES CLINICAS

El sindrome de Guillain-Barré se comprende mejor al
definirlo como un espectro amplio de enfermedades.

La variante Miller-Fisher consiste en ataxia,
oftalmoplejia y arreflexia, sin un notable componente
motor o sensorial, y se declara en 5% de los casos. Algu-
nas veces puede manifestarse con paralisis bulbar o facial
y ser precedido de la infeccion por C. jejuni. Su curso es
bueno con recuperacion tempranay completa.®

El sindrome de Guillain-Barré se distingue tipica-
mente por parélisis ascendente con datos de debilidad
por afectacion de la motoneurona inferior e
hiporreflexia; la afectacion sensorial es variable.

También puede haber afectacion autonémica, con
cambios vasotdnicos y fluctuaciones de la frecuencia
cardiaca, pero existe unavariedad importante de ma-
nifestaciones clinicas registradas, por ejemplo: se han
descrito casos de pacientes con dafio de la via aérea
superior con afectacion a los pares craneales,* al ileo®
y uno fulminante con ausencia de reflejos del tallo ce-
rebral.®! Estos casos demuestran la extrema variacion
clinica del sindrome (cuadro 2).

Aungue la manifestacion de sindrome de Guillain-
Barré es relativamente raraen los lactantes, constituye
la principal causa de parélisis flacida. La incidencia
de sindrome de Guillain-Barré aumenta con la edad;
es rara en menores de dos afios. Segun estudios
epidemiolégicos, la incidencia de sindrome de
Guillain-Barré antes de los 10 afios de edad es del 21%,
aunque hay reportes aislados de neonatos.®

El paciente caracteristico con sindrome de Guillain-
Barré manifiesta debilidad acompafiada de discretas
disestesias en las extremidades. Esta debilidad es més
fuerte en los masculos proximales y las piernas se afec-
tan méas que los brazos. Las parestesias ocurren
principalmente de forma proximal, pero se pueden ex-

tender hasta las mufiecas y los tobillos. Los reflejos
osteotendinosos desaparecen en los primeros dias de
iniciado el cuadro.!

El dolor es mas grave alrededor del hombro, la es-
palday en la parte posterior de los muslos; el malestar
descrito por los pacientes en los musculos débiles se
asemeja al que se siente después de realizar ejercicio
intenso. Ademas, pueden sentirse calambres que son
maés frecuentes por las noches (cuadros 3y 4).!

Hay variantes donde la afectacion a los pares
craneales es prominente, como la oftalmoplejia en el
sindrome de Miller-Fisher; una variante con paresia
del sexto nervio con parestesia, blefaroptosis sin
oftalmoplejia, diaplejia facial y parestesias; paralisis
bulbar en el sindrome de debilidad faringe-cervico-
braquial, o debilidad aguda orofaringea (cuadro 1).%

Cuadro 2. Frecuencia de las caracteristicas clinicas en el sindro-
me de Guillain-Barré y sus variantes

Paresias Al inicio Durante su evolucion
Brazos 20% 90%
Piernas 60% 95%
Facial 35% 60%
Orofaringea 25% 50%
Oftalmoparesia 5% 15%

Modificado de Cuadernos de Neurologia 2002;XXV|.10°

Cuadro 3 Frecuencia de anormalidades sensoriales en el sin-
drome de Guillain-Barré

Sintomas sensoriales

Adormecimiento/parestesias 72%
Dolor 37%
Signos sensoriales 62%
Reflejos
Normales 5%
Parcialmente perdidos 17%
Completamente perdidos 78%

Modificado de Parry, 1993;p:15.

DIAGNOSTICO

En Estados Unidos y Europa el subtipo més frecuente
es la polirradiculoneuropatia desmielinizante inflama-
toria aguda; menos del 10% de los casos se deben a
neuropatia axonal motora aguda o a neuropatia axonal
motora y sensitiva, estas Gltimas son mas frecuentes
en China®
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Sindrome de Guillain-Barré

Cuadro 4. Frecuencia de anormalidades autonémicas en el sin-
drome de Guillain-Barré

Disfuncion urinaria 25%
Disfuncién rectal 14%
Hipotensién 14%
Hipertension 31%
Taquicardia sinusal 36%
Arritmias 16%
Hiponatremia (SIADH) 9%

Modificado de Parry, 1993;p:15

El sindrome de Guillain-Barré se distingue por pa-
rélisis ascendente con hallazgos clinicos compatibles
con afectacion de motoneurona inferior e hiporreflexia.

Con frecuencia, es mal diagnosticado debido a la
falta de especificidad de los sintomas y a las muchas
variantes que se encuentran. El sindrome de Guillain-
Barré debe ser comprendido como un conjunto de
enfermedades en las cuales la afectacion de la
motoneurona inferior es s6lo una de ellas.*?

El sindrome de Miller-Fisher es una variante que se
distingue por ataxia, oftalmoplejiay arreflexia, sin afec-
tacién en el componente motor o sensitivo; su curso es
benigno con recuperacion tempranay completa.’>®La
afectacion sensorial es variable y laautonémica se ca-
racteriza por cambios vasotonicos y fluctuaciones en
la frecuencia cardiaca.®%

El diagnostico se basa en los criterios clinicos, con-
siderando los antecedentes, hallazgos en el liquido
cefalorraquideo, serologia para anticuerpos especifi-
cosy criterios electromiograficos.

Laelectromiografia auxilia pararealizar el diagnos-
tico y delimita el prondstico del paciente.

El diagnéstico diferencial es amplio y requiere un
abordaje sistematico: debe realizarse la historiaclinica
completa 'y un examen neurolégico detallado que in-
cluya examen de la sensibilidad, capacidad y forma de
caminar, y coordinacion y reflejos (cuadro 5).2

Criterios diagnésticos parael sindrome de
Guillain-Barrétipico
Hallazgos para el diagnoéstico
= Debilidad progresiva en ambos brazos y piernas
= Arreflexia
Hallazgos significativos que sugieren el diagndstico
= Progresion de los sintomas en un lapso de cuatro
semanas

Cuadro 5. Diagnéstico diferencial del sindrome de Guillain-Barré'?

Diabetes Deficiencia de vitamina B,
VIH Botulismo

Miositis Paralisis periodica
Accidente cerebrovascular Difteria

Intoxicacion por metales Enfermedad de motoneuronas

pesados Enfermedad de Lyme
Sarcoidosis Pardlisis de Bell
Miastenia gravis Lesiones de la médula espinal
Poliomielitis Hipocaliemia severa

Consumo de drogas

= Relativa simetria de los sintomas

= Anormalidades sensoriales minimas

= Afectacion de los pares craneales, especialmente

debilidad facial bilateral

= Recuperacién que inicia de dos a cuatro semanas

después de que la progresidn se detiene

= Disfuncion autonémica

= Ausencia de fiebre al inicio del cuadro

= Alta concentracién de proteinas en el liquido

cefalorraquideo con pocas células o ninguna
(mononucleares)

= Hallazgos electromiograficos tipicos
Hallazgos que excluyen el diagndstico

= Botulismo, miastenia, poliomielitis o neuropatia

toxica

= Alteraciones en el metabolismo de las porfirinas

= Difteria reciente

= Sindrome sensorial puro sin debilidad*

El sindrome de Guillain-Barré se ha clasificado so-
bre bases patoldgicas en formas axonales y
desmielinizantes. A su vez, las formas axonales se di-
viden en dos grupos: neuropatia axonal motora aguda
y neuropatia axonal aguda motoray sensitiva.

El electrodiagndstico es el principal método clinico
para distinguir con criterios claros entre neuropatia
axonal motora aguda, neuropatia axonal sensitivo
motora y polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda.

La neuropatia axonal motoraaguday la neuropatia
axonal sensitivo motora son muy similares; ambas
pueden provenir de una enteritis ocasionada por C.
jejuni. Los anticuerpos anti-GMN1, anti-GM1b y anti-
GD1a pueden utilizarse como marcadores para
diferenciar neuropatia axonal motora aguda de
polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda, pero la neuropatia axonal motora aguda y la
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neuropatia axonal sensitivo motora muestran el mis-
mo perfil inmunitario.”

El sindrome de Guillain-Barré motor puro (presu-
miblemente neuropatia axonal motora aguda) tiene
anticuerpos anti GM1 como consecuencia de infeccion
por C. jejuni.

En contraste, la polirradiculoneuropatia desmielini-
zante inflamatoria aguda se asocia con desmielinizacion
de los nervios motores y sensoriales.

En los pacientes con polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, las parestesias
dominan el cuadro en los primeros dias y la debilidad
se manifiesta posteriormente, esto explica por qué es-
tos enfermos buscan més tardiamente atencion
médica.%

Por los hallazgos electromiograficos, el sindrome de
Guillain-Barré puede dividirse en:

1. Polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda, variedad clasica y subaguda.

2. Formas axonales que incluyen la neuropatia
axonal aguda sensitivo-motoray la neuropatia axonal
motora aguda.

3.Sindrome de Miller-Fisher.®

Los pacientes con sindrome de Guillain-Barré de
tipo axonal pueden mostrar velocidad de conduccion
lenta de forma transitoria, simulando polirradiculo-
neuropatia desmielinizante inflamatoriaagudaen las
primeras fases de laenfermedad. El diagnéstico defi-
nitivo y la clasificacion electromiografica deben
determinarse con base en hallazgos secuenciales, mas
gue en pruebas Unicas aisladas.*

En conclusion, el sindrome de Guillain-Barré tiene
cinco subtipos: polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda, neuropatia axonal motora aguda,
neuropatia axonal sensitivo motora, sindrome de Miller-
Fisher y neuropatia panautondmica aguda (cuadro 6).
Las formas axonales tienen un prondstico pobre; es ne-
cesario determinar el subtipo especifico, que se distingue
patolégicamente y por electrodiagnoéstico.> 707

Los criterios electromiograficos para diagnosticar
sindrome de Guillain-Barré son:

A. 1. Criterios de desmielinizacion: al menos dos de
los siguientes hallazgos.

a) Velocidad de conduccion de menos del 80% del
limite inferior normal, si la amplitud excede 80%
dellimite inferior normal.

b) Menor del 70%, si laamplitud es menor del 80%
del limite inferior normal (dos 0 mas nervios motores).
2. Latencias distales que excedan 125% del limite
superior normal, si laamplitud fue de mas del 80% del
limite inferior normal, o més del 150% si la amplitud
fue menor del 80% del limite inferior normal (dos o
mMas nervios motores).

Cuadro 6. Resumen. Subtipos de sindrome de Guillain-Barré!

Polirradiculopatia desmielinizante inflamatoria aguda
Trastorno autoinmunitario mediado por anticuerpos
Provocada por antecedentes de infeccion viral o bacteriana
Hallazgos electromiograficos que demuestran desmielinizacion
Desmielinizacion inflamatoria que puede ser acompafiada por
afectacion axonal
La remielinizacion ocurre luego de que la respuesta inmunitaria
se detiene

Neuropatia axonal motora aguda
Forma de neuropatia axonal motora aguda
Alrededor del 67% de los pacientes son seropositivos para
campilobacteriosis
Los estudios electrofisiolégicos son normales en los nervios
sensoriales, con reduccién o ausencia de respuesta en los
nervios motores
La recuperacioén es tipicamente mas rapida
Alta proporcion de pacientes pediatricos

Neuropatia axonal sensitivo-motora
Degeneracion walleriana de las fibras mielinizadas motoras y
sensitivas
Minima inflamacion y desmielinizacion
Hallazgos similares a neuropatia axonal motora aguda excep-
to porque la neuropatia axonal sensitivo motora afecta los
nervios y raices sensoriales
Tipicamente afecta a los adultos

Sindrome de Miller-Fisher
Raro
Rapidamente evoluciona a ataxia, arreflexia, debilidad minima
de extremidades y oftalmoplejia
Pérdida sensorial inusual, pero la sensacion de propiocepcion
puede estar deteriorada
Existe desmielinizacion e inflamacién de los pares craneales
Ill'y VI, los ganglios espinales y los nervios periféricos
Potenciales de accion reducidos o ausentes en los nervios
sensoriales; el reflejo H tibial esta habitualmente ausente
La resolucion ocurre en uno a tres meses

Neuropatia panautonémica aguda
Es la méas rara de todas las variantes
Afecta el sistema nervioso simpatico y parasimpatico
La afectacion cardiovascular es comun (hipotensiéon postural,
taquicardia, hipertension, disritmias)

Visién borrosa, ojos secos y anhidrosis
La recuperacion es gradual y frecuentemente incompleta
Habitualmente se combina con afectacion sensorial

3. Ausenciade laondaF o latencia que exceda 120%
del limite superior normal, si la amplitud fue mayor
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del 80% del limite inferior normal, 0 més del 150% si la
amplitud fue menor del 80% del limite inferior normal
(dos 0 més nervios motores).

4. Bloqueo de conduccion parcial, incremento
en la duracién o dispersién temporal de los poten-
ciales de accion del componente muscular (uno o
mas nervios motores), ya sea en el nervio peroneal,
entre el tobillo y por debajo de la cabeza maleolar,
el nervio mediano entre la mufiecay el codo, o en
el nervio cubital arriba de la mufiecay por debajo
del codo.

B. Criterios de formas axonales incluidas la falta
de pruebas de desmielinizacién como se definen arri-
ba, junto con disminucién de los potenciales de accién
de componente muscular o amplitudes de potencial
de accion en nervios sensitivos menor del 80% del
limite inferior normal en al menos dos nervios eva-
luados.®

Cuando los nervios no son excitables, la distin-
cion entre polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda y neuropatia axonal motora
agudaes imposible sin realizar una biopsia del ner-
Vi0.6'53

Los hallazgos que sugieren sindrome de Guillain-
Barré incluyen ausencia de reflejo H, bajaamplitud
o ausencia de los potenciales de accién de los ner-
vios sensoriales, onda F anormal y otras
anormalidades menos frecuentes. Estos hallazgos
podrian permitir una intervencién especifica mas
temprana, pero el diagnéstico definitivo habitual-
mente no es posible sino hasta el quinto dia de
iniciados los sintomas.>™

La clasificacién de Hughes modificada ayuda a la
correcta clasificacion en cuanto a la gravedad de la
enfermedad, y con ella puede estadificarse la evolu-
cion. Se clasifica en seis grados:

Grado 1. Signosy 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 es-
pacio 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.

Hallazgos en el liquido cefalorraquideo

Los hallazgos en el liquido cefalorraquideo consisten
en proteinas elevadas (arriba de 0.55 g/dL) sin
pleacitosis. El liquido cefalorraquideo es frecuentemen-
te normal cuando los sintomas se han manifestado en
menos de 48 horas, pero al final de la primera semana
la concentracion de proteinas se eleva. El incremento
en las células blancas (10-100x10°) en un paciente con
sindrome de Guillain-Barré tipico incrementa la posi-
bilidad de la enfermedad de Lyme, neoplasia, VIH,
meningitis por sarcoidosis y otras enfermedades.t >

TRATAMIENT O

El tratamiento del sindrome de Guillain-Barré tiene dos
componentes:

1. Las medidas de sostén.

2. Terapiaespecifica.

Las medidas generales o de sostén son la piedra
angular del tratamiento. Estas incluyen: hidratacion,
nutricidn, terapia fisica, alivio del dolor, profilaxis de
la trombosis venosa profunda (debido a su inmovili-
zacién durante varias semanas) y de la depresion. Si
los pacientes logran pasar la fase aguda de la enferme-
dad, la mayoria recobra todas sus funciones. Sin
embargo, laevoluciény lagravedad de la neuropatia
pueden acelerarse de tal forma que la intubacion
endotraqueal y la asistencia respiratoria seran necesa-
rias dentro de las primeras 24 a 48 horas de iniciados
los sintomas.*#?

Por estarazén, todos los pacientes con sindrome de
Guillain-Barré deben ser hospitalizados para la obser-
vacion estrecha de la afectacién respiratoria, la
disfuncion de pares craneales y la inestabilidad auto-
noémica. Esta Gltima se manifiesta por fluctuaciones en
la presion arterial sanguinea, disritmias cardiacas,
pseudoobstruccion intestinal y retencion urinaria.#12

Elingreso a launidad de terapia intensivay el apoyo
ventilatorio mecanico son necesarios en aproximada-
mente 33% de los pacientes, quienes por lo regular
muestran disfuncién autonémica.*

A causa de ladebilidad de los mUsculos respiratorios,
siempre debe considerarse la orointubacion electivaen pa-
cientes con criterios de riesgo.

Es necesario tratar el dolor y el estrés psicolégico.
Los narcoticos deben usarse con precaucién por la
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posibilidad de ileo secundario. La terapia fisica inclu-
ye: masaje suave, ejercicios musculares pasivos y
cambios frecuentes de posicién; pueden usarse la
carbamacepina o la gabapentina para tratar el dolor:
ambos farmacos disminuyen la necesidad de narcoti-
cos.!

El tratamiento especifico consiste en plasmaféresis
o inmunoglobulina endovenosa. Los corticoeste-
roides no han demostrado utilidad alguna. El
tratamiento general y especifico debe iniciarse en for-
ma temprana para mejorar el prondstico.?

El uso de la plasmaféresis mejora el prondstico de los
pacientes en relacion con las medidas generales. Sin
embargo, el dificil acceso es una limitante importante
para su uso, ademas de las contraindicaciones obvias,
como lainestabilidad hemodindmicay laasistenciares-
piratoria del enfermo. Esto ha conducido a buscar
tratamientos alternativos, como el uso de la
inmunoglobulina.

Actualmente, se dispone de pautas de tratamien-
to mejor establecidas. Sesabe que la plasmaféresis es
efectiva para pacientes ambulatorios, cuando se ini-
cia dentro de las primeras dos semanas de que se
manifiestan los sintomas, y continda siendo util en
pacientes no ambulatorios, incluso después de tres
dias de iniciados los sintomas.

Las desventajas del uso de la plasmaféresis in-
cluyen sus complicaciones; aungque son raras deben
tomarse en cuenta. Entre ellas estan: la sepsis, que se
cree es causada por pérdida de inmunoglobulinas, y
el riesgo de adquirir enfermedades como la hepatitis C
o el virus de lainmunodeficiencia adquirida al usarse
hemoderivados, como restituyentes de la volemia en
vez de albamina.”

La plasmaféresis remueve o diluye los factores
inmunitarios circulantes implicados en la
patogénesis del sindrome de Guillain-Barré; tiene
contraindicaciones en alrededor del 10 al 20% de los
casos Yy se observan efectossecundarios del 4 al 15%.

La plasmaféresis se administra en cinco sesiones
en promedio, realizadas cada 48 horas con remo-
cion de 250 mL/kg de plasma, con restitucidon a base
de plasma o albumina. Se ha demostrado que en ca-
sos leves el prondstico mejora si se someten a dos
sesiones (50 mL/kg por cada una). En los pacientes
graves que no respondieron del todo al esquema

estandar se pueden dar dos sesiones adicionales, que
regularmente mejoran el prondstico.

El uso de lainmunoglobulina endovenosa es una
alternativa que va ganando terreno, pero es costosa.
Es mas accesible que la plasmaféresis y tiene
significativamente menos complicaciones.

El uso de inmunoglobulina representa 59% de
complicaciones menoresy 4.5% de graves. Las me-
nores son: dolor de cabeza, de espalda baja y
abdominal, mialgias y nauseas; las moderadas son:
bronco-espasmo, dolor toracico y empeoramiento de
los sintomas leves, y las graves son: neutropenia,
insuficiencia cardiaca congestiva, insuficiencia re-
nal y anafilaxia. Se han reportado casos de pacientes
con infarto cerebral después del uso de la
inmunoglobulina IV, presumiblemente ocasionado
por vasoespasmo cerebral o vasculitis. Sin embargo,
también la hiperviscosidad sanguinea se ha impli-
cado en la patogénesis de esta ultima. De aqui la
necesidad de mantener un equilibrio hidrico estre-
cho.™

Otros efectos colaterales que se reportan son:
hemdlisis, por la transferencia pasiva de altos titulos
de anticuerpos contra el grupo sanguineo, e incremen-
to en la viscosidad plasmatica. Las complicaciones
renales incluyen la insuficiencia renal aguda en pa-
cientes con crioglobulinemia esencial mixta, y el
incremento en la creatinina sérica; el suministro esta
contraindicado en pacientes con insuficiencia renal.
Hay casos reportados de meningitis aséptica vincula-
da con altas dosis de inmunoglobulina.’®®

A pesar de todo esto, el suministro de inmunoglo-
bulina IV es mas eficaz que los multiples efectos
colaterales que tiene.

La dosificacion estandar consiste en un ciclo de
tres a cinco dias, con una dosis de 400 mg/kg/d o
una dosis total de 2g/kg durante toda la sesion.

Los casos leves mejoran con sélo un ciclo de dos
dias. A los pacientes graves que no respondieron ade-
cuadamente al primer ciclo se les pueden suministrar
dos dias mas, lo que ha demostrado mejorar el pro-
nostico.

La eleccion entre plasmaféresis y suministro de
inmunoglobulina IV depende de la contraindicacion
de ambos tratamientos, mas que de la experienciain-
dividual y laaccesibilidad.
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Los riesgos de transmision de VIH y de hepatitis C
se han reducido gracias a los cambios en el procesa-
miento de los hemoderivados y laalbumina.

Se cree que la inmunoglobulina actia mediante la
union a las regiones variables y constantes, ademas de
los receptores de macréfagos y células B, e incrementa
la aclaracion de los anticuerpos anormales.?

La plasmaféresis mejora el prondstico temprano, y
las altas dosis de inmunoglobulina intravenosa han
demostrado ser tan efectivas como la plasmaféresis.

El éxito del tratamiento con plasmaféresis no difiere
de los subtipos de anticuerpos (IgG1-1gG3).443638

La falta de beneficio de los esteroides en el ma-
nejo del sindrome de Guillain-Barré se ha
establecido claramente mediante seis metanalisis
de base Cochrane.8%

Se haintentado el suministro de interferén betacomo
alternativa de manejo; sin embargo, hasta el momento
no se ha demostrado utilidad.”

Luego del tratamiento con inmunoglobulina, los
nifios con formas axonales de sindrome de Guillain-
Barré se recuperan mas lentamente que aquellos con
formas desmielinizantes, pero la evolucién al final del
primer afio parece ser igual de favorable en ambas for-
mas.88’89

PRONOSTICO

La recuperacion total se observa en 80% de los pacien-
tes, lamortalidad en 8% y la morbilidad alcanza 20%
como déficit residual neurologico.!%°

Los factores que predicen mala evolucién son: la
edad avanzada, el antecedente de diarrea, de cua-
dro enteral porC. jejuni, la presencia de anticuerpos
anti-GM1 del tipo inmunoglobulina G1, el antece-
dente de infeccidn por citomegalovirus, la debilidad
severa muscular al nadir, un corto periodo de evolu-
cion hasta no poder abandonar lacama, la necesidad
de ventilacién mecanica, amplitudes bajas o ausen-
tes del potencial de accién en su componente
muscular y electromiografia sugerente de degenera-
cion axonal 3¢

H. influenzae provoca una forma axonal de sindro-
me de Guillain-Barré relacionada con anticuerpos anti
GM1 muy similar a la ocasionada por C. jejuni, perola
recuperacion es mejor.*

Los factores de buen prondstico son: los reflejos
osteotendinosos preservados, antecedente de infeccion
por H. influenzae y ausencia de anti-gangliésidos; sin
embargo, cuando estan presentes los del tipo
inmunoglobulina G3 confieren mejor prondstico.

Los pacientes tratados con inmunoglobulina tienen
buena recuperacién, sin relacion con los subtipos de
anticuerpos (al igual que la plasmaféresis).3%

Un estudio reciente hecho en Holanda mostré que
las formas leves se asocian con mujeres menores de 50
afios y con la variedad motora pura.®

Aunque los pacientes con polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda suelen evolucio-
nar de forma estable, algunos se deterioran de
manera importante, sin que se encuentren factores
predictivos de tal evolucion durante las primeras
fases de la enfermedad, por lo que se recomienda
siempre mantener bajo vigilancia estrecha a estos
pacientes.®®

Indicadores de necesidad de ventilacion mecanica

La necesidad de ventilacibn mecénica conforma un
criterio de gravedad y necesidad de apoyo en la uni-
dad de terapia intensiva. Es importante detectar a los
pacientes que se encuentran en alto riesgo de requerir
asistencia respiratoria.

En estudios retrospectivos se encontro que prede-
cian lanecesidad de asistencia respiratoria: capacidad
vital de menos de 20 mL/kg, presion maxima
inspiratoria de menos de 30 cm H,0O y presion
espiratoria maxima de menos de 40 cm H,O, o bien
reduccion de mas del 30% de la capacidad vital basal.
Las presiones maximas descritas tienen un factor
predictivo positivo mas importante. La disfuncion
bulbar es un criterio independiente que pronostica
insuficiencia respiratoria.

Los datos que se encuentran a la admision de los
pacientes con sindrome de Guillain-Barré que predi-
cen necesidad de apoyo ventilatorio invasor son:

1. Tiempodeinicio de laenfermedad a la hospita-
lizacion menor de siete dias.

2. Incapacidad para levantarse.

Incapacidad para alejar los codos de la cama.
Incapacidad para levantar la cabeza.

Tos inefectiva.

Elevacion de enzimas hepaticas.

o0k w
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Con cuatro de estos criterios, 85% de los pacientes
necesitaron asistencia respiratoria, con cinco criterios
98%, y con seis 100%.%

Sharshary col.®* demostraron que la incapacidad
paralevantar los codos de lacama, o levantar la cabe-
za, indica una afectacion neuroldgica méas importante.

Encontraron que la disfuncién bulbar, la disfuncion
autonomicay la parélisis facial fueron mas comunes
en pacientes que requirieron asistencia respiratoria.®

Dada laimportancia de laasistencia respiratoriaen
estos pacientes, es necesario que los que cuenten con
uno o mas predictores tengan un monitoreo estrecho
en launidad de terapia intensiva.

Laintubacion no sélo trata la insuficiencia respira-
toria, sino que evita la neumonia por aspiracién.%%

La poblacién infantil manifiesta un curso clinico
diferente al del adulto, pues el periodo de recupera-
cién es mas rapido en los nifios.5%

Los hallazgos neurofisiolégicos no ayudan a deter-
minar completamente el prondstico, otros predictores
como la gravedad de la debilidad muscular y la dia-
rrea se contraponen a la electromiografia. La diarrea
constituye uno de los predictores mas importantes de
gravedad y mal prondstico.%%
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