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Sindrome de Guillain-Barré (SGB).
Diagnostico diferencial
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RESUMEN
Los criterios diagnosticos para SGB incluyen: debilidad progresiva, disminucidén o ausencia de reflejos de estiramiento
muscular; la debilidad suele ser ascendente progresiva de musculatura pélvicay braquial. En 50% llega a haber paralisis
facial (uni o bilateral) y en algunos casos, debilidad oculomotora. Por tanto, el diagnostico diferencial debe incluir los
sindromes de debilidad flacida aguda. De acuerdo con la localizacion topogréfica se enlistan otras alternativas diagnosticas
en el SGB.
Palabras clave: sindrome de Guillain-Barré, debilidad progresiva, reflejos de estiramiento muscular.
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Myelo-CT: a current exploration. A case report
Guillain-Barre’s syndrome (GBS).
Differential diagnosis

ABSTRACT

Diagnose criteria for GBS include: progressive weakness, diminution or absence of reflections of muscular streching;
weakness use to be ascending progressive of pelvic and brachial musculature. Facial palsy could appear in 50% (uni or
bilateral) and in some cases, oculomotor weakness. Therefore, differential diagnosis must include acute flaccid weakness

syndrome. In accordance with topographic location we expose other diagnose alternatives in GBS.
Key words: Guillain-Barré’s syndrome, progressive weakness, reflections of muscular streching.
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INTRODUCCION

Los criterios diagndsticos para SGB incluyen:
debilidad progresiva, disminucidn o ausencia de
reflejos de estiramiento muscular; la debilidad sue-
le ser ascendente progresiva de musculatura
pélvicay braquial. En 50% llega a haber paralisis
facial (uni o bilateral) y en algunos casos, debili-
dad oculomotora. Por tanto, el diagnéstico dife-
rencial debe incluir los sindromes de debilidad
flacida aguda.! De acuerdo con la localizacién
topografica se enlistan otras alternativas
diagnosticas en el SGB (Tabla 1).

ANTECEDENTES!?

La historia del SGB se puede dividir en tres eta-
pas: de 1843 a 1926 se establece la hipotesis de
que la afeccién del nervio periférico puede ser cau-
sa de la paralisis flacida aguda. Del periodo de 1916
a 1969 se intenta el SGB y se debaten los limites y
barreras del diagndstico. De 1970 a la fecha se ini-
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cian los intentos para identificar la patologia de
una enfermedad la cual en diferentes consensos se
ha considerado de caracter autoinmune. El diag-
noéstico diferencial sera descrito en los siguientes
tres contenidos: causa de paralisis flacida aguda,
formas clinicas de SGB y sindromes relacionados
con el SGB.

La poliomielitis anterior aguda ha sido histori-
camente la enfermedad de mayor peso en el diag-
nostico diferencial. Aunque en México se ha erradi-
cado la poliomielitis, gracias a los programas de
vacunacion, sin embargo, sélo es valido para la polio
producida por enterovirus de la poliomielitis
(Picornavirus). En la actualidad el sindrome de
poliomielitis puede ser causado por virus Echo 70,
Coxsackie, y muy recientemente por el virus del
oeste del Nilo. Los casos iniciales de este ultimo gru-
po fueron diagnosticados inicialmente como for-
mas axonales de SGB.

DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL PATOLOGICO3

Las formas del SGB se subdividen en tipo
desmielinizante inflamatoria aguda (PIDA), donde
existen diferentes grados de inflamacion
leucocitaria, desmielinizacion y edema del
endoneurio. Las areas més afectadas son las raices
espinalesy correlacionan con ausencias ondas F, asi
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Tabla 1
Diagnostico diferencial del
Sindrome de paralisis flacida aguda.
Adaptada de Peter van Doorn.?

« Enfermedad de motoneurona
- Forma aguda de atrofia muscular espinal
progresiva (esclerosis lateral amiotroéfica)
- Forma bulbar (disartria, disfagia
y denervacion de lengua)
- Poliomielitis viral aguda
- Otros virus neurotrépicos (Coxackie, Ecovirus,
- Enterovirus, Virus del Oeste del Nilo

« Polineuropatia

- Sindrome de Guillain-Barre:
polirradiculopatia inflamatoria
desmielinizante aguda (PIDA)

- Otras formas de Guillain-Barré: neuropatia
motora axonal aguda, neuropatia aguda
motora-sensitivo, pandisautonomia aguda,
Miller-Fisher

- Intoxicacion por tullidora

- Polineuropatia del enfermo grave
en terapia intensiva

- Porfiria

- Vasculitis, paraproteinemia

- Neurotoxicidad por metales (arsénico, plomo,
talio) abuso o intoxicacién por sustancias y
drogas, toxinas biolégicas, efecto
medicamentos

- Borreliosis (enfermedad de Lyme)

e Trastornos de la transmision neuromuscular
- Miastenia gravis autoinmune
- Sindrome miasténico paraneoplasico
- Botulismo
- Hipermagnesemia
- Aminoglucoésidos
- Agentes bloqueadores
neuromusculares (pancuronio o vecuronio)

e Trastornos musculares y metabdlicos
- Paralisis hipokalémica aguda
° Deplecién cronica de potasio
° Paralisis tirotdxica periédica
° Paralisis hipokalémica peridodica familiar
- Paralisis hiperkalémica periddica familiar
- Miopatias necrotizantes
- Deficiencia de maltasa acida
- Miopatia mitocondrial

* Lesiones de médula espinal y/o tronco cerebral que
remedan SGB.

como latencias distales prolongadas. La inflamacion
y desmielinizacién se presentan en cualquier sitio
de los nervios periféricos y se facilita por la pérdida
de la integridad de la barrera hemato-nervio. La
inflamacién es predominantemente en el espacio
del endoneurio, ya sea en los manguitos
perivasculares o dispersos en el endoneurio. La in-

tensidad de la inflamacién no tiene que ver con la
desmielinizacioén local.

El otro subgrupo en la patologia diferencial son
de tipo axonal de SGB destacan la forma
neuronopatica citoplasmica descrita por Ramos-
Alvarez.* Estos autores intervinieron en los progra-
mas de vacunacién antipolio. No obstante la practi-
ca de erradicacion en la misma se siguen informando
casos de paralisis flacida aguda mortal, algunos de
ellos muestran datos patolégicos de PIDA. Sin em-
bargo, en otros casos no hay inflamacién ni
desmielinizaciéon y lo mas notable en éstos son los
cambios en los cuerpos de las motoneuronas,
los cuales estan hinchados, tienen tincién citoplas-
ma palido y nucleo excéntrico. Estos hallazgos se
identifican como “neuronopatia citoplasmica”.

Debe hacerse notar que la biopsia de nervio peri-
férico tanto en la forma axonal como desmielinizante
no es unaindicacién primaria en el estudio diagnés-
tico del enfermo con paralisis flacida aguda
arrefléctica.

Otras formas de SGB es la neuropatia axonal sen-
sitivo-motora aguda (AMSAN) que permite diferen-
ciarlas clinicamente por la afeccion predominante-
mente motora (AMAN), en estas Ultimas se pueden
incluir los casos de neuronopatia citoplasmica de
Ramos-Alvarez.*

DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL NEUROFISIOLOGICO

Los estudios de neurofisiologia han sido consi-
derados el instrumento principal para ayudar a di-
ferenciar entre SGB axonal y desmielinizante.® La
forma clasica de hacerlo se ilustra en la tabla 2.

Debe tomarse en cuenta que en los primeros dias
de la enfermedad, los hallazgos pueden ser total-
mente normales e inespecificos.® Peor aun, en las
formas agudas graves, en las que el paciente puede
requerir respiracion asistida, el estudio de
neuroconduccion puede ser totalmente inutil, ya
que no define en forma absoluta las dos formas. El
SGB de muy rapida instalacién enfrenta el ser res-
paldado por estudios neurofisiolégicos como se
muestra en la tabla 3.

Se aprecia en las primeras dos semanas que 50%
de los pacientes puede tener diagnéstico negativo
a hallazgos inespecificos. En este tiempo y en los
casos graves suceden o se dan en las tomas de deci-
siones, por ejemplo, intubacién, traqueostomia,
administracion de inmunoglobulina o plasmaféresis.
La disminucién en la amplitud de los potenciales
motores y sensitivos con latencias normales, asi
como la disminucién o ausencia de ondas F, dismi-
nuciéon del reflejo H y preservacion inicial de las
respuestas del nervio safeno (sural) son altamente
sugestivas de la forma axonal.
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Tabla 2
Criterios para definir entre neuropatia axonal y desmielinizante.

Axonal
Velocidad de conduccién nerviosa
sensitivo-motora (m/s)

Amplitud de potencial compuesto de
unidad motora y sensitiva

Electromiografia

Latencias proximales Normal

Ondas F y reflejo H

Normal o disminuido

Disminucién importante

Signos de denervacién

Disminuidas o ausentes

Desmielinizante
Disminucién
importante

Normal o disminuido

No especifico

Bloqueo de la conduccion
Disminuidas o ausentes

Tabla 3
Porcentaje de pacientes con polirradiculopatia desmielinizante aguda inflamatoria que cumplen los
criterios diagndsticos en varios periodos de tiempo desde el inicio de los sintomas (80 pacientes).®

Semanas del inicio de los sintomas la 2a 3a 4a
Diagnostico positivo 50% 50% 85% 68%
Diagndéstico negativo 12% 28% 75% 16%
Hallazgos inespecificos 38% 38% 75% 16%
Tabla 4
Subtipos del sindrome de Guillain-Barré. Axonal
Motora pura
1. PIDA 18%
2. Sindrome Miller Fisher N
3. Formas axonales Se'ljs'“‘éa
a. Predominantemente motora, moderada
b. Forma mixta sensitivo-motora Sindrome
c. Predominio autonémico de Miller
Fisher
“G@F@AH{AE@V 3 2%
. GMAR
V. DIAGNOSTICO - p 5 N\
DIFERENCIAL POR LIQUIDO Senstltlva {’f ::%%Z‘éx 3 Sensitiva
CEFALORRAQUIDEO (LCR)’ 0% NSt severa
Debido a la mayor alteracién de la barrera

hemato-nervio en el SGB tipo PIDA que la forma
axonal, se esperaria que el estudio de LCR sea util
en el diagnostico diferencial y aportara beneficio en
las tomas de decisiones terapéuticas; sin embargo,
la disociacion albumina-citolégica puede fallar ya
que desde 1976 McLeod report6 que los LCR en 49
pacientes con “polineuritis idiopatica aguda” la
maxima elevacion de proteinas se presenta entre
los dias 10 y 20 (en 12 pacientes la maxima concen-
tracion fue de 40 mg/dL) (Tabla 4). La celularidad
en 12 pacientes mostro pleaocitosis entre tresy 148
células por mm3. El estudio en LCR de anticuerpos
anti-GM, deteccion de bandas oligoclonales y pro-
teina basica de mielina poco contribuyen al diag-
noéstico por su baja sensibilidad y méas adn por su
baja especificidad.
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Figura 1. El diagrama representa las caracteristicas clinicas,
infecciones y anticuerpos relacionados en el SGB. Se observa
que es el SGB motor puro constituye 18% y menos de 20%
tienen anticuerpos GM1. La forma axonal es la que mas se
asocia a Campylobacter jejuni (32%) y el Sindrome de Miller
Fisher (que constituye 2% del SGB) solamente 4% tienen an-
tecedentes de C. jejuni y mas de 90% tienen anticuerpos GQ1b
AB. La forma sensitiva-severa se asocia a Citomegalovirus en
5% y 6% tienen AntiGM2. Las formas sensitivas leves y sensiti-
vo motoras son mezcla de lesion axonal y desmielinizacion.
Van der Meché FGA, Van Doorn PA, Meulstee J, et al. Diagnostic
and classification criteria for the Guillain-Barré Syndrome. Eur
Neurol 2001;45:138-139. 2001

En la figura 1 se ilustran las caracteristicas clini-
cas, infecciones y anticuerpos relacionados con el
SGB.



SITUACIONES ESPECIALES
EN LOS DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Intoxicacidon por “tullidora’®

En México, a medida que la poliomielitis ha des-
aparecido, otras patologias, anteriormente poco va-
loradas como problemas de salud publica, han
emergido como causas de paralisis. Tal es el caso de
las paralisis flacidas producidas por la intoxicacion
con una planta del género Karwinskia, cuyo nombre
comun es “tullidora”, de la que se tienen noticias
desde tiempos coloniales y que continuamente son
reportadas en México.® Entre 1980 y 1989, la Direc-
cion General de Epidemiologia registré 94 brotes de
intoxicacion por Karwinskia. A partir de 1990 se han
seguido reportando dentro del Sistema de Vigilan-
cia de Pardlisis Flacidas Agudas (PFA) casos aislados,
y algunos brotes de pequefia magnitud. Se caracte-
riza por ser arboles o arbustos rigidos, entre uno y
ocho metros de altura. El fruto es de cascara fibrosa,
carnoso y de hueso fuerte y lefioso con una semilla.
Su forma es subglobosa, de color violeta oscuro y de
sabor agradable. En México se han encontrado 11
especies de este género, las cuales son: K. calderonii,
K. humboldtiana, K. johnstonii, K. mollis, K. latifolia,
K. parvifolia, K. rzedowskii, K. subcordata, K.
tehuacana, K. umbellata y K. venturae. Algunos de
los nombres comunes con que se conocen a las dife-
rentes especies en México son: tullidora, coyotillo,
margarita, capulincillo, cacachila, tuvii, pimientillo.*°
En la distribucidon geografica del arbusto y casos in-
formados se ilustra en la figura 2.

La intoxicacion por frutos de Karwinskia se ma-
nifiesta como una paralisis motora, sin fiebre, as-
cendente, progresiva y simétrica, que puede afec-
tar los musculos intercostales y llevar a la muerte.
Frecuentemente el cuadro se confunde con el sin-

drome de Guillain-Barré y con lesiones del asta an-
terior de la médula espinal como la poliomielitis.
La sustancia téxica se encuentra en las semillas y se
disuelve facilmente en la saliva. Estas se ligan a la
albumina sérica y se van liberando paulatinamente,
por lo que su efecto puede ser acumulativo y de ahi
que la paralisis aparezca semanas o después de la
ingestion del fruto. Este antecedente se identifica
en més de 80% de los casos. Su mecanismo de dafo
es toxicidad sobre las células de Schwann y secun-
dariamente al axon. El tratamiento es sintoméatico
y depende del grado de gravedad. Los esteroides,
inmunosupresores, inmunoglobulina intravenoso.
La fraccion libre toxica, podria disminuirse con se-
siones de plasmaféresis y reposicidon de albumina.

POLINEUROPATIA
DEL PACIENTE CRITICO (PEC)

Una situacion clinica habitual es la de un pacien-
te (usualmente con infeccidn grave sistémica o des-
pués de un procedimiento quirdrgico mayor) desa-
rrolle debilidad flaccida grave en la Unidad de
Terapia Intensiva (UTI) y esto se dé varios dias des-
pués de su ingreso a UTL.! Frecuentemente, esta de-
bilidad hace que no sea posible el extubar o retirar
del respirador. Tomando en cuenta que dos de los
antecedentes del SGB son infecciones o cirugia ma-
yor, surge frecuentemente el dilema clinico dife-
rencial de SGB y PEC.'212 Es recomendable tomar en
cuenta los siguientes datos:

1. ElI SGB es la principal causa neurolégica de ad-
misién a la UTI. Por otro lado, la PEC se desarro-
lla durante la estancia en la UTI por algun otro
motivo.

2. Lapresencia de sintomas constitucionales como
inmunizacion, fiebre o diarrea (posibilidad de

-z

Figura 2. Mapa de namero de
especies de Karwinskia y 74 ca-
sos de intoxicacion, 1990-1994.1°
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Campilobacter) usualmente precede a la apari-
cion del SGB.

3. Las alteraciones caracteristicas del SGB en el li-
quido cefalorraquideo incluyen elevacién de pro-
teinas y una cuenta celular normal o ligeramen-
te elevada.

4. Existe la posibilidad de encontrar anticuerpos IgG
contra GM1, GM1b, GDla y GalNac-GD1 en el
suero de los pacientes con SGB axonal y suelen
ser negativos en la PEC.

5. Los cambios electrofisiolégicos en el SGB ocu-
rren en nervios motores y sensitivos en mas de
80%. En los pacientes con PEC, existe una
disfuncién motora predominante.

6. EL SGB en su variante axonal y la PEC pre-
sentan variantes sensorimotoras o puramen-
te motoras. La PEC y las miopatias se pueden
distinguir en ocasiones del SGB por la pre-
sencia de potenciales miopaticos vy
denervacion aunados a una elevacién en la
CPK.

7. Las alteraciones autondmicas severas son mas
frecuentes en el paciente con SGB

8. Lapresencia de encefalopatia séptica puede es-
tar presente antes del inicio de la PEC. Los pa-
cientes con SGB no tienen alteracién primaria
en el estado de alerta.

9. LaPEC suele asociarse con uso de relajantes mus-
culares, sedacion, corticoesteroides, antibidticos
tipo aminoglucésidos, trastornos metabdlicos,
nutricionales, de electrélitos, rabdomiolisis que
agravan la debilidad muscular.

10.La plasmaféresis o la IgG-1V no son utiles en la
PEC, la cual tiene un buen pronéstico una vez
que se corrige y se estabilizan las causas que ori-
ginan el cuidado en una UTI.

VARIANTES DEL
SINDROME DE GUILLAIN-BARRE (SGB)?

En el SGB se incluyen las formas descritas en la
tabla 4.3

La forma de Miller Fisher constituye un diagnds-
tico 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 propiocepciéon de las
espirales o husos musculares y la informacién
cinestésica de los receptores en las articulaciones.
Ademas de la oftalmoplejia, puede haber afecta-
cién de otros nervios craneales motores (formas in-
completas o polineuritis cranealis). Los estudios
electrodiagnésticos demuestran afeccién axonal
predominantemente sensitiva y minima afeccion
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 diagndstico en este sindro-
me es la deteccion de anticuerpos anti GQ,,, los
antigenos respectivos se encuentran en muy altas
concentraciones en los nervios oculomotores y otros
nervios craneales, de ahi su correlacion clinica; mas
de 85% de los pacientes con este sindrome tienen
el anticuerpo mencionado. En buena parte de los
pacientes se detecta antecedente de infecciones en
las vias aéreas superiores y/o por infecciones intes-
tinales debido a C. jejuni.

La forma AMAN indica una debilidad motora por
una lesidon de predominio axonal, y cuyo diagndsti-
co diferencial con poliomielitis, intoxicaciéon por
“tullidora™, son problemas clinicos de amplio inte-
rés. El antecedente de C. jejuni se ha encontrado

Tabla 5.
Caracteristicas clinicas, patologicas y seroldgicas de las variantes del SGB
(Adaptada de Griffin JW, 2005).1

Sindrome Patologia

Enfermedad
antecedente

Antigeno
relacionado

Polineuropatia inflamatoria Desmielinizacion con
desmielinizante aguda(PIDA)

inflamacion linfocitica

Sindrome de Fisher Sin datos

Formas axonales
Neuropatia motora
axonal aguda (AMAN)

Neuropatia motora
sensitiva axonal aguda
(AMSAN)

Pandisautonomia aguda

Degeneracion axonal
motora con pequefia

autonémicos

degeneracion axonal variable e

inflamacién o desmielinizacion

Similar con involucro sensitivo

Cambios axonales y ganglios

14 a 25% tienen Ac
19G Angi GM,

Herpesvirus, Campilobacter
jejuni. Mycoplasma pneumoniae

Ocasionalmente Campylobacter
jejuni, la mayoria de los casos
con antecedente desconocido o
Mycoplasma pneumoniae

GQ,,y gangli¢sidos
relacionados

Campylobacter jejuni GD,,, GM, GalNAc,

GD,.,GM,,

Probablemente
gangliésidos

Campylobacter jejuni

Ninguna Antirreceptor
acetilcolina en

ganglios autonémicos
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hasta en 76% en los casos de AMAN y la detecciéon
de anticuerpos antigangliésidos le confiere carac-
teristicas de apoyo diagnéstico. El LCR y los estu-
dios neurofisioldgicos ya han sido mencionados. La
AMSAN es una mezcla de trastornos sensitivos ade-
mas de los motores y sin ninguna otra caracteristica
especifica diferencial. En la tabla 5 se resumen las
caracteristicas esenciales de las variantes.

La forma “Pandisautonomia aguda”

Se caracteriza por falla aguda simpatica y
parasimpatica incluyendo hipotensién ortostatica,
anhidrosis, ojos y boca secos, cambios en la frecuen-
cia cardiaca, etc. Sin componente sensitivo o mo-
tor. La mitad de los pacientes tienen anticuerpos
antirreceptores gangliénicos de acetilcolina.

0-4 afios (68.1%)

5-9 afios
25.0%
10 y mas afios (6.9%)

Figura 3. Distribucién etaria en 74 pacientes con intoxicacion
por Karwinskia, 1990-1994. Como se puede observar, los casos de
intoxicacion por tullidora son mas frecuentes en nifios y adoles-
centes (93% entre esos dos grupos) que en adultos (7%) 1°

CONCLUSIONES

En el sindrome de la pardlisis flacida aguda, el
SGB es la causa mas frecuente e importante. Esta
urgencia médica tiene una evolucién natural acep-
table; sin embargo, en los que desarrollan paralisis
respiratoria, la deteccién oportuna (ventana tera-
péutica ideal menor de tres semanas) permite esta-
blecer un diagnéstico que influye considerablemen-
te en la toma de decisiones, tales como asistencia
ventilatoria, IgG-iv, plasmaféresis. Cada uno de los
subtipos de SGB permite establecer otros diagndsti-
cos diferenciales. La fisiopatologia inmunolégica,
asi como la medicién de anticuerpos genera una
mayor especificidad de diagnéstico. Nuestra expe-
riencia®® se muestra en la figura 4, donde se identi-
fican los antecedentes mas frecuentemente relacio-
nados y que genera una fisiopatologia, p.ej. la
infeccién con Campylobacter, cuyos epitopos gene-
ran la produccién de anticuerpos contra la mielina
producida por las células de Schwann (mimetismo
molecular). Después de esta sensibilizacion
inmunoldégica o latencia, se inicia la actividad
mielinoclastica de los linfocitos T, macréfagos,
citocinas, complemento y accion de anticuerpos IgG.
El espectro de la enfermedad puede ser sintomas
sensitivos y motores vagos o inespecificos como la
pardlisis aislada o bilateral del nVII, insuficiencia
respiratoria aguda o fulminante. En nuestra serie,
14 ameritaron ventilacion mecanicay el desenlace
final fue recuperacién funcional excelente 41%,
recuperacion incompleta funcionalmente aceptable
en 32%, secuelas graves discapacitantes 19%, muer-
te 0%, no hubo formas iniciales que indicaran
recurrencia o cronicidad. Al igual que en otras se-

54% TIENEN
HISTORIA DE -
RECUPERACION
VENTANA DE =P TOTAL 41%
el E RECUPERACION
(PLASMAFERESIS
PERIODO DE, GAMMAGLOBULINA ) v _’ INCOMPLETA 32%
SENSIBILIZACION ¢
« DIARREA — L
q 0
»  INFECCION DE dol o : 8 > SECUELAS 19%
VIAS AEREAS 7 dias neurolégico
«  VACUNACION = ! p | MUERTE 0%
« CIRUGIA PROGRESION <N3
«  CAMPILOBACTER (SEMANAS) RECURRENTE,
——P| CRONICO 0%
01234
13 no VM
15 si VM

Figura 4. Serie del INCMNSZ de pacientes con SGB.
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ries, las formas axonales tienen peor prondstico fun-
cional.
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