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RESUMEN

Introducciéon: El sindrome de Guillain Barré es una polirradiculoneuropatia aguda,
inflamatoria, desmielinizante, de base inmunolégica. Es autolimitada, de evolucién
rapida y potencialmente fatal.

Objetivos: Caracterizar a pacientes con diagnéstico de sindrome de Guillain Barré
segun variables epidemioldgicas. Describir las variantes clinicas mas frecuentes, asi
como la evolucidn y el tratamiento de estos pacientes.

Métodos: Observacional, descriptivo, longitudinal y retrospectivo con un universo
constituido por 56 pacientes atendidos en servicios de terapia intensiva del Instituto de
Neurologia y el Hospital “Calixto Garcia” en el periodo comprendido entre el afio 1999
y 2009.

Resultados: Se obtuvo una mayor incidencia en el grupo de edad de 40 a 59 afios
(44,63 %) y del sexo femenino para un 66,07 %. Se recogieron antecedentes de
procesos infecciosos respiratorios (44,65 %). Por otro lado el 69,65 % presentd la
variante clinica clasica. El 94,61 % de los pacientes evolucion6é de manera favorable,
aunque tuvimos 2 fallecidos por la variante pandisautomica pura. 18 pacientes (32,14
%) necesitaron ventilacién artificial.

Conclusiones: El grupo de mayor prevalencia en el estudio fue el de 40-59 afios, con
un predominio del sexo femenino y de la raza blanca. La variante clinica que se puso
de manifiesto con mayor regularidad fue la clasica. El mayor porciento de los pacientes
evolucion6 favorablemente, sin complicaciones, mientras que un grupo importante de
pacientes recibié ventilacion artificial como tratamiento adicional en la unidad de
cuidados intensivos.

Palabras clave: sindrome Guillain Barré, Miller Fisher, pandisautonomia.
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ABSTRACT

Introduction: Guillain Barré is an acute polyradiculoneuropathy, it is inflammatory
demyelinating immune-based. It is self-limiting, rapidly progressive and potentially
fatal.

Objectives: To characterize patients with Guillain Barré syndrom according to
epidemiological variables; to describe the most common clinical variants, and the
development and treatment of these patients.

Methods: Observational, descriptive, longitudinal and retrospective study with a
universe consisting of 56 patients treated in intensive care services at the Institute of
Neurology and Calixto Garcia Hospital from 1999 to 2009.

Results: There was a higher incidence in the age group of 40-59 years (44,63 %) and
females 66,07 %. We collected a history of respiratory infectious processes (44,65 %).
Furthermore 69,65 % presented the classical clinical variant. 94,61 % of the patients
evolved favorably, although two patients died from pure pandysautonomic variant. 18
patients (32,14 %) required artificial ventilation.

Conclusions: The group with the highest prevalence in the study was 40-59 years,
with a predominance of females and whites patients. The classic clinical variant
revealed to be more regularly. The higher percentage of patients responded favorably,
without complications, while a large group of patients received additional treatment
such as artificial ventilation in intensive care unit.

Key words: Guillain Barré syndrome, Miller Fisher, dysautonomia.

INTRODUCCION

El sindrome de Guillain Barré (SBG) es una neuropatia adquirida, periférica, aguda,
distinguiéndose varios subtipos desde el punto de vista electromiografico y patogénico.
El 90-95 % de los casos corresponde a una polirradiculoneuropatia (aguda)
desmielinizante que es mas frecuente en Europa y E.U.A. Se caracteriza por cambios
desmielinizante secundario a una infiltracién de células T, macréfagos y dafio axonal
secundario. La forma axonal, en cambio, es mas frecuente en Asia y América y se
caracteriza por la presencia de anticuerpos dirigidos al axdn. Existen otras variantes
como la de Miller Fisher y la pandisautonomia.®

El sindrome de Guillain—Barré (SGB) es la causa mas frecuente de paralisis motora
aguda generalizada en Cuba y en el mundo occidental.?*

La incidencia anual de SGB es de 0,4 a 4 casos/100.000. El 60 % de los casos es
precedido por una infeccibn cuyo agente mas frecuente es Campylobacter jejuni. La
base patogénica de la enfermedad es el mimetismo molecular entre antigenos
representados en un agente infeccioso y estructuras nerviosas.**

Mas de 100 afios han pasado desde que Sir William Osler describié lo que hoy
conocemos como sindrome de Guillain-Barré (SGB) el cual, tras la virtual eliminacién
de la poliomielitis, se ha convertido en la principal causa de paralisis flacida en el
mundo occidental.®

La invalidez transitoria o permanente que produce, la evolucién potencialmente fatal,
las variantes clinicas atipicas que pueden dificultar el diagndstico precoz y la presencia
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de episodios de explosiones epidemioldgicas dentro de su baja incidencia convierten al
sindrome de Guillain—Barré en un trastorno relevante en la préactica clinica. Son
numerosas las publicaciones nacionales e internacionales que confirman esta
afirmacion, al analizar el comportamiento clinico y el tratamiento de esta neuropatia.
En Cuba, han ocurrido dos “brotes” del sindrome de Guillain—Barré, el primero en La
Habana, después de la epidemia de dengue hemorragico de 1977-1978 y el segundo
en 1994, en el municipio de Arroyo Naranjo, en relacibn con una epidemia de
gastroenteritis por enterobacteria.*’

Los criterios diagndsticos para SGB incluyen: debilidad progresiva, disminucion o
ausencia de reflejos de estiramiento muscular; la debilidad suele ser ascendente
progresiva de musculatura pélvica y braquial. El 50 % llega a presentar pardalisis facial
(uni o bilateral) y en algunos casos, debilidad oculomotora. Por tanto, el diagndstico
diferencial debe incluir los sindromes de debilidad flacida aguda.®

Los estudios de neurofisiologia han sido considerados el instrumento principal para
ayudar a diferenciar entre SGB axonal y desmielinizante.® Debe tomarse en cuenta que
en los primeros dias de la enfermedad, los hallazgos pueden ser totalmente normales e
inespecificos.® Peor alin, en las formas agudas graves, en las que el paciente puede
requerir respiracion asistida, el estudio de neuroconduccién puede ser totalmente
inatil, ya que no define en forma absoluta las dos formas.

Debido a la mayor alteracién de la barrera hemato-nervio en el SGB, se esperaria que
el estudio de LCR sea util en el diagnéstico diferencial y aportara beneficio en las
tomas de decisiones terapéuticas; sin embargo, la disociacién albGmina-citolégica
puede fallar ya que desde 1976 McLeod reporté que los LCR en 49 pacientes con
“polineuritis idiopatica aguda” la maxima elevacién de proteinas se presenta entre los
dias 10 y 20 (en 12 pacientes la maxima concentracion fue de 40 mg/dL)*°

La forma de Miller Fisher constituye un diagndstico especial, ya que conforma
aproximadamente 5 % de los SGB. Inicialmente descrita como ataxia, oftalmoplejia y
arreflexia. En la actualidad clinicamente prevalecen los datos de oftalmoplejia. La
“ataxia” no es de origen cerebelosa, sino se debe a errores en la afluencia de
propiocepcion de las espirales o husos musculares y la informacién cinestésica de los
receptores en las articulaciones.®

Ademas de la oftalmoplejia, puede haber afectacibn de otros nervios craneales
motores (formas incompletas o polineuritis cranealis). Los estudios electrodiagnésticos
demuestran afeccion axonal predominantemente sensitiva y minima afecciébn motora.
El LCR, una semana después del inicio del cuadro, suele tener incremento de proteinas
sin pleocitosis. La IRM no muestra alteracion cerebral ni cerebelosa. El avance
diagnéstico en este sindrome es la deteccidn de anticuerpos anti GQ1b, los antigenos
respectivos se encuentran en muy altas concentraciones en los nervios oculomotores y
otros nervios craneales, de ahi su correlaciéon clinica; mas de 85 % de los pacientes
con este sindrome tienen el anticuerpo mencionado.*

La forma “Pandisautonomia aguda” se caracteriza por falla aguda simpatica y
parasimpatica incluyendo hipotensidon ortostatica, anhidrosis, 0jos y boca secos,
cambios en la frecuencia cardiaca, etc. Sin componente sensitivo o motor. La mitad de
los pacientes tienen anticuerpos antirreceptores gangliénicos de acetilcolina.****

Sindrome de Guillain Barré posinmunizaciéon. En el afio 1976 la camparfia de
inmunizacién contra el subtipo A/NJ/1976, fue interrumpida por la notificaciéon de casos
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de SGB. Se distribuyeron 40 millones de dosis, con 532 casos de SGB reportados al
CDC. La tasa de ataque fue mayor en los vacunados durante las primeras 6 semanas,
en todos los grupos de edad. Se presentaron 7,2 casos (7,4 en adultos) en los
vacunados vs 0,79 casos (0,97 en adultos) en los no vacunados. Los casos atribuidos a
la vacuna fueron 8,8 casos por millébn de vacunados. Estos datos fueron confirmados
en estudios epidemioldgicos realizados en Ohio, Michigan y Minessota.®

En un porcentaje variable de casos se identifica una causa infecciosa desencadenante,
la mayor parte de las veces se trata de infecciones del tracto respiratorio alto que
preceden en dos a cuatro semanas el inicio de los sintomas.*>*®

Los organismos relacionados que con mas frecuencia producen sindrome de Guillain
Barré posinfeccion son: campylobacter jejuni, cytomegalovirus, virus de Epstein Barr,
mycoplasma pneumoniae, virus de la hepatitis, herpes simple, virus de la influenza y
brucelosis.

Las herramientas terapéuticas mas usadas en la actualidad son la plasmaféresis y la
inmunoglobulina intravenosa (Intacglobin).**** La mayoria de los pacientes evoluciona
satisfactoriamente, pero esta reportada una mortalidad de 3 % a 15 %.'%® Es
importante identificar los casos de polirradiculopatia ascendente debido a que sin un
tra’igmiento precoz y apoyo ventilatorio adecuado, la mortalidad es cercana al 100
%.

No hay ningun método curativo para el SGB, pero con las medidas de sostén
(especialmente con el control adecuado de la respiracion) y con la rehabilitaciéon
intensiva, el 85 % de los casos se suele resolver de manera completa en el transcurso
de 6 a 12 meses luego del evento.?*?*

Nos motivé la realizacion de este trabajo, dar a conocer la casuistica de pacientes
atendidos en nuestro centro, que nos demuestra que en el sindrome de Landry Guillain
Barré Strolh debemos tener presente que al ser una enfermedad autolimitada su
tratamiento precoz, ingreso en sala de cuidados intensivos y posterior rehabilitacion
constituyen el pilar fundamental para evitar la muerte de estos pacientes y en los que
sobreviven lograr mejorar su calidad de vida.

Para ello nos trazamos como objetivo caracterizar a pacientes con diagnéstico de
sindrome de Landry Guillain Barré Strohl segln variables epidemiolédgicas, atendidos
en los servicios de terapia intensiva del Instituto de Neurologia y Neurocirugia y el
Hospital “Calixto Garcia” en el periodo comprendido entre el afio 1999 y 2009.
Describir las variantes clinicas mas frecuentes, asi como la evolucién y el tratamiento
de estos pacientes dentro de la unidad de cuidados intensivos.

METODOS

Se realizd un estudio observacional, descriptivo, longitudinal y retrospectivo en las
unidades de cuidados intensivos del Instituto de Neurologia y Neurocirugia y del
Hospital General “Calixto Garcia” en el periodo comprendido entre 1999-2009.

El universo estuvo constituido por 56 pacientes que fueron ingresados en la unidad de

cuidados intensivos (UCI) del Instituto Nacional de Neurologia y Neurocirugia (INNN) y
Hospital General “Calixto Garcia” por sindrome de Guillain Barré (SGB).
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Para darle salida a los objetivos se definieron las siguientes variables: edad, sexo,
raza, antecedentes, variantes clinicas, evolucion clinica, tratamiento. La fuente de
obtencidn de la informacién fue la historia clinica de cada paciente.

Se trabajé en la investigacion con las historias clinicas de los 56 pacientes estudiados,
que fueron ingresados en los servicios de cuidados intensivos del Instituto de
Neurologia y del Hospital “Calixto Garcia” en el periodo comprendido desde 1999 a
2009. De ahi se obtuvo toda la informacién necesaria para realizar la investigacion.

A todos los pacientes se les realizd6 examenes complementarios de hemoquimica,
neurofisioldégicos, imagenolégicos y de inmunidad.

El procesamiento de la informacion se realizé de forma automatizada y se presentd en
graficos y tablas para su mejor andlisis e interpretacién. Se utiliz6 el programa
Microsoft Office Access para Windows, version 2007, para la confeccion de la base de
datos y el analisis y procesamiento de la informacion. Se utilizé el paquete estadistico
para procesar toda la informacion.

En la investigacion se preservo en todo momento la confidencialidad de la informacion
adquirida mediante las historias clinicas para contribuir a la privacidad del paciente.
RESULTADOS

Tabla 1. Distribucidon de pacientes con sindrome de Guillain Barré segin edad, sexo y
raza

Distribucion Numero | Porcentaje
GRUPO DE EDADES

20 a 39 afios 12 21,44
40 a 59 afos 25 44,63
60 a 79 afios 18 32,14
80 afios y mas 1 1,79
SEXO

Femenino 32 66,07
Masculino 19 33,93
RAZA

Blanca 32 57,14
Negra 11 19,64
Mestiza 13 23,22

La tabla 1 pone de manifiesto la distribuciéon de los pacientes segun edad, sexo y raza
donde se puede observar un predominio del grupo de edad comprendido entre 40-59
afios para un total de 25 pacientes, lo que representd el 44,63 % de todos los
pacientes estudiados. Por su parte en el caso del sexo el predominio fue del femenino
con 37 personas para un 66,07 % del total. En cuanto a la raza se puede visualizar
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que la parte mas significativa estuvo en el grupo de piel blanca (32 personas) para un
57,14 %.

Tabla 2. Distribucion de pacientes con SGB segun antecedentes previos de procesos
infecciosos

Antecedentes Numero Porcentaje
Proceso infeccioso respiratorio 25 44,65
Proceso infeccioso gastrico 14 25

Sin antecedentes 17 30,35
Total 56 100

En la tabla 2, se representa la distribucién de los pacientes estudiados segun la
presencia o no de antecedentes infecciosos previos al diagnostico del sindrome de
Guillain Barré, observandose que 25 pacientes (44,65 %) presentaron un proceso
infeccioso respiratorio mas o menos 21 dias antes del diagndstico de la enfermedad.

Tabla 3. Distribucion de pacientes con SGB segun formas clinicas de presentacion

Variantes clinicas Ndmero Porcentaje
Variante clasica 39 69,65
Sindrome de Miller-Fisher 9 16,07
Variante Miembro superior 5 8,93
Pandisautonomia pura 2 3,60
Variante Axonal 1 1,79
Total 56 100

La tabla 3 representa la distribuciéon de los pacientes del estudio segun la variante
clinica de presentacién del sindrome, donde puede observarse que el 69,65 % de los
individuos presentoé la variante clasica como forma de presentaciéon, mientras que solo
2 personas presentaron la variante de pandisautonomia pura, la cual esta catalogada
como una variante casi mortal cuando aparece en los sujetos.

Tabla 4. Distribucién de pacientes con SGB segun su evolucién clinica

Evolucién clinica NUumero Porcentaje
Favorable 53 94,61
Desfavorable (variante axonal) 1 1,79
Fallecidos 2 3,60
Total 56 100

La tabla 4 muestra la distribucion de los 56 pacientes segln su evolucién clinica en la
sala de cuidados intensivos, donde se puede ver que el 94,61 % del total de los casos
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evolucioné de manera favorable, mientras 2 pacientes fallecieron a pesar de los
cuidados impuestos (3,60 %b).

Tabla 5. Distribucion de pacientes con SGB segun tratamiento

Tratamiento Numero | Porcentaje
Medidas generales 56 100
Ventilacion artificial 18 32,14

Intacglobin, esteroide intratecal y

56 100
neuroprotectores

En la tabla 5 se pone de manifiesto la distribucién segun el tratamiento impuesto a los
pacientes destacandose que el 32,14 % de los pacientes necesité ventilacion mecanica
asistida, a todos los pacientes se les administré iguales medicamentos y medidas
generales.

DISCUSION

El sindrome de Guillain-Barré es una enfermedad autoinmune, autolimitada
considerandose la neuropatia aguda mas frecuente. Partiendo de ello haremos
referencia al analisis y la discusion de los datos encontrados. En la tabla 1 se muestra
la distribucion de pacientes con sindrome de Guillain Barré segun edad, sexo y raza
desatancandose que el mayor numero corresponde al sexo femenino, con una edad
promedio entre los 40 y los 59 afos y una incidencia en la raza blanca. En el caso de la
edad el trabajo discrepa de muchas otras investigaciones donde el predominio ocurrié
en el sexo masculino, como es el caso del trabajo de la Dra. Rosario Cuadro y
colaboradores,*® desde Uruguay.

La tabla 2 nos expone la distribucibn de los pacientes segun la presencia de
antecedentes previos de procesos infecciosos. La evidencia hasta ahora ha demostrado
que el sindrome es de naturaleza autoinmune y la enfermedad resulta de una
respuesta inmune aberrante contra el tejido nervioso del huésped debido a un
mecanismo conocido como mimetismo molecular, por ello es de vital importancia la
presencia de antecedentes infecciosos en los pacientes. La tabla muestra que el mayor
porcentaje correspondid a los pacientes con procesos infecciosos de tipo respiratorio, lo
cual concuerda desde el punto de vista epidemiolégico con las causas desencadenantes
del proceso autoinmune para la aparicién de la enfermedad. Esto puede verse reflejado
de manera positiva en otros trabajos como por ejemplo la investigacion realizada en
Espafia por el Dr. Fernandez-Ortega y colaboradores®® y otra serie en Chile realizada
por el Dr. Lehmann,?® que pone también de manifiesto la patologia respiratoria como
primera causa con un periodo de presentacion que varié entre 3 y 30 dias, con un
promedio de 15 dias, similar a lo encontrado en nuestro estudio.

Los sintomas iniciales del SGB pueden ser variados e inespecificos y el diagnostico es
dificil en aquellos pacientes que comienzan con afectacion aislada de los pares
craneales pero es mas facil en aquellos donde se desarrolla una variante tipica o
clasica del sindrome (debilidad progresiva que comienza en las piernas y asciende
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paulatinamente hasta alcanzar su nivel maximo en menos de tres semanas en el 80 %
y en menos de un mes en el 90 % de los pacientes para mejorar posteriormente). Para
ello la tabla 3 expone las caracteristicas clinicas de la enfermedad en estos pacientes,
donde se observa que las manifestaciones que mas se desarrollaron corresponden
precisamente a la variante clasica del sindrome, esta variante prevalece en las
bibliografias encontradas como la principal causa clinica de comienzo de la
enfermedad, asi pues se expone en una investigaciéon nacional llevada a cabo en el
Hospital “Julio Trigo Lépez” por los doctores Marisol Torriente, Adalio Adalmi Felipe y
otros colaboradores,” coincidiendo también con otras series del ambito
internacional.?>?® Varios autores describen la variante denominada sindrome de Miller
Fisher en aproximadamente 5 % de los casos,?® similar a lo demostrado aqui.

La tabla 4 nos sefiala como se comportd la evolucion clinica de cada paciente, para lo
que resulté que el mayor grupo estuvo compuesto por pacientes que evolucionaron de
manera favorable, esto es sustentado sobre la teoria de que la enfermedad es
autolimitada, por ello siempre que se diagnostique a tiempo y se trate de manera
adecuada, la evolucién serd satisfactoria, a menos que existan complicaciones.

La mortalidad de la enfermedad se comporta actualmente a nivel mundial mayor a lo
encontrado en nuestro trabajo (5-10 %), para ello comparamos el estudio con el
realizado en Espafia por la Dra. Nurimi Martin-Pefia y colaboradores.®°

En la tabla 5, se expresa de manera detallada el tratamiento implementado a los
pacientes de nuestra investigacion, resaltando el uso de ventilacibn mecanica en un
grupo importante de ellos, por eso la necesidad del ingreso precoz de estos pacientes
en una unidad de cuidados intensivos, pudiendo evitar asi con la ventilacion artificial,
una insuficiencia respiratoria por la pardlisis ascendente de Landry que lleva al
paciente a la muerte.

La necesidad de su ingreso en ese servicio se debe al desconocimiento inicial, de la
variante del sindrome a que nos enfrentamos y que tiempo de progresion tendrda en
cada paciente y con la medida antes mencionada disminuye notablemente la tasa de
mortalidad de la enfermedad. Esto concuerda con estudios internacionales realizados
como el del Dr. Martinez-Gabarrén.**

También hay que mencionar que el tratamiento medicamentoso impuesto es el que
actualmente propone la Organizacién Mundial de la Salud para tratar esta enfermedad
tanto en nifilos como en adultos con la particularidad que en el caso del infante no se
utiliza el esteroide ni por via endovenosa ni intratecal. Aqui se debe mencionar el uso
del esteroide por via intratecal como un pilar a considerar en el tratamiento de esta
patologia pues mejoré notablemente el dolor radicular en los pacientes. Esto se
evidencié en la publicacién realizada por una serie de doctores en la provincia de
Granma® y en otros trabajos, uno de ellos del Dr. Rafael Estrada en el Instituto de
Neurologia.*® y otro en Camaguiey.**

Concluimos que el grupo de mayor prevalencia en el estudio estuvo constituido por
individuos de edades entre 40-59 afios, con un predominio del sexo femenino y de la
raza Blanca. La variante clinica que se puso de manifiesto con mayor regularidad fue la
variante clasica que comienza por los miembros inferiores de manera ascendente. El
mayor porciento de los pacientes evoluciond favorablemente, sin complicaciones,
mientras que un grupo importante de pacientes recibié ventilacion artificial como
tratamiento adicional en la unidad de cuidados intensivos.
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Recomendamos profundizar alin méas en estudios donde se compruebe la eficacia del
uso del esteroide intratecal (en este caso, betametasona) y su beneficio para el dolor
radicular como un pilar de tratamiento en los pacientes con sindrome de Landry
Guillain Barré Strohl.
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