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Resumen

En la actualidad el sindrome de Guillain Barré (SGB) es la causa mas
frecuente de paralisis flacida aguda.!? La forma clasica de sindrome no
ha sufrido modificaciones importantes en su comportamiento clinico,
sinembargo, el espectro de variantes clinicas del sindrome es extenso,
sustentado en los avances de la biologia molecular y la inmunologia
gue han permitido caracterizar mejor estas formas del SGB. Los
anticuerpos anti-gangliésidos han reestructurado los criterios, ya
gue aumentan la sensibilidad como la especificidad del diagnéstico;
debido a ello, los criterios clasicos son insuficientes para lograr una
adecuada clasificacién y discriminar los imitadores del sindrome. La
evolucién de los criterios debe cambiar la perspectiva en el abordaje
del cuadro y normar la conducta terapéutica, sin sobrepasar el juicio
clinico de la practica médica diaria.
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Abstract

Currently, Guillain Barre Syndrome (GBS) is the most frequent cause
of acute flaccid paralysis. The classical form of the syndrome has not
undergone significant changes in their clinical behavior. However,
the spectrum of clinical variants of the syndrome is extensive,
supporting advances in molecular biology and immunology have
allowed better characterize these forms of GBS. The anti-ganglioside
antibodies have restructured the criteria because they increase the
sensitivity and specificity of diagnosis; because of this, the traditional
approaches are inadequate for appropriate classification and
discriminate imitators of the syndrome. The evolution of the criteria
should change the perspective in addressing the box and regulate
the therapeutic approach, without exceeding the clinical trial of daily
medical practice.
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Introduccion

El SGB constituye la primera causa de paralisis
flacida aguda encontrado enun hospital de primery
segundo nivelde atencidonen México.Laconcepcién
actual de este grupo de neuropatias autoinmunes
de evolucién aguda con secuelas croénicas ha
obligado a revisar los mecanismos fisiopatogénicos
basicos, epidemioldgicos, inmunoldgicos y clinicos
debido al gran espectro clinico que presentan, por
lo cual los criterios actuales de diagndstico deben
estar sustentados en los ambitos ya mencionados
previamente, obligando al médico a clasificar
adecuadamente la enfermedad, la cual puede
repercutir a largo plazo en la funcionalidad global
del paciente y permite discriminar adecuadamente
el efectodetraslape con otras causas de neuropatia
sobre-agregadas y/o diferenciales. Por lo tanto, el
objetivo de este trabajo es revisar los principios
basicos y fenotipicos del SGB que soportan la
experiencia clinica del médico, imprescindibles a la
hora del abordaje diagnodstico.

Antecedentes histoticos

En la primera edicién de “Clinical lectures” de 1848,
Robert Graves propuso que en la “epidemié du Paris”,
la paralisis flacida aguda tenia su origen en la lesién
de los nervios periféricos.! Fue la primera ocasion
en la cual se distingue una pardlisis de origen
central. En 1858 Jean Baptiste Octave Landry de
Thézillat describié de manera formal la “Ascending
paralysis”, conocida hasta 1876 como la paralisis
de Landry. Posteriormente Ostler en 1892 realizé
la descripciéon de seis tipos de polineuropatia
y acuind el nombre de polineuritis aguda febril
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en el que considera que algunos pacientes de
Landry probablemente cursaron con un proceso
inflamatorio de la médula espinal. Los casos
descritos por Ostler son similares a lo que ahora
se conoce como Sindrome de Guillain Barré (SGB)
con ladiferencia de que estos Gltimos no presentan
cuadro febril de manera estricta. Fue hasta 1916
cuando Guillain, Barré y Strohl describieron las
caracteristicas de la forma clasica del cuadro;
por su parte Miller Fisher en 1958 contribuyd
con la descripcidon de una variante consistente:
oftalmoplejia, ataxia y arreflexia. Finalmente, Dyck
et al; en 1975 describieron una variante crdénica
como polineurorradiculopatia recurrente.?34

Epidemiologia

En dos metaanalisis>¢ realizados en 2011 por los
Centers for Disease Control and Prevention de
Estados Unidos se estimé la incidencia del SGB
a nivel mundial en 0.89-1.89 casos por 100,000
habitantes/aio con una predominancia del género
masculino de 1.78:1, 60% de los casos presentaron
previamente un episodio infeccioso; dicho hallazgo
de importancia se ejemplifica con Campylobacter
yeyuni que presenta reportes del 0.25-0.65 casos
por cada 100,000 habitantes/afno Unicamente
atribuidos a este agente; histéricamente toma
relevancia a partir de un brote de SGB en la
provincia de Hubei en el norte de China por su
vinculo con 12 casos confirmados por diagndstico
histopatolégico, sustentando el estudio del
mimetismo molecular antigénico.”®? La infeccion
subclinica por citomegalovirus produce el 0.6-2.2
casos por cada 100,000 habitantes/afio; relacion
conocida desde 1967, en la que predomina la
afeccion de nervios craneales y la pérdida auditiva,
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de manera similar a la infeccion congénita; algunas
series europeas!®refieren que el 70% se clasifican
como polineuropatia inflamatoria desmielinizante
aguda (PIDA) y 7% como axonal. En México un
metaanalisis multicéntrico de 2014, Garcia Ramos
et al*? describid laincidencia en 0,89-1,89/100.000
personas por afo, la mortalidad se aproxima a
0,16/100.000 personas por ano, cifras similares a
las encontradas en la literatura internacional.

Caracterizacion de las variantes por

criterio inmunologico

Los glucoesfingolipidos son residuos de
carbohidratos unidos a una fraccién de lipidos
(esfingolipidos y ceramidas principalmente) por
un enlace glucosidico; cuando estos presentan
en la fraccion del carbohidrato uno o mas
acidos sidlicos (acido  N-acetilneuraminico,
N-acetilglicolilneuraminico) son conocidos como
gangliosidos®® (Figura 1). En el sistema nervioso
central de los vertebrados se han caracterizado
hasta 188 tipos, cuya principal funcién es formar
parte de las membranas celulares de las células
de sostén (glia) del sistema nervioso central
y periférico formadoras de mielina; blancos
moleculares clasicos de los anticuerpos anti-
gangliésidos de superficie que contribuyen al
proceso de inflamacion-desmielinizaciéon del
nervio periférico en el SGB.

Los trabajos de Yuki et al*®* han contribuido a
caracterizar las variantes de SGB con base al
antigeno del subtipo gangliésido de mielina contra
el que se forma el anticuerpo; esta clasificacion
intenta correlacionar el fendmeno autoinmune con
los hallazgos neurofisiolégicos y neuropatoldgicos
descritos (Figura 1). Algunas vacunas se han
asociado con un riesgo elevado de desarrollar el
SGB, excepto para la vacuna antirrabica hecha en
cultivo de tejido cerebral. Un informe demostré
que las vacunas contra la gripe porcina y la gripe
estacional de 1976 indujeron la formacién de
anticuerpos anti-GM1 en ratones, lo que sugiere
mimetismo molecular en el SGB del estado post-
vacunacién, pero esto no pudo ser replicado en
los modelos murinos y humanos. En contraste, una
vacuna antirrabica derivada del cultivo cerebral de
ovejas que estaba contaminada con gangliésidos
puede desencadenar el SGB asociado con
anticuerpos IgG anti-GM1 o anti GD1a.

En 2013 Uncini y Yuki et al***> sustentan con
base en los hallazgos clinico-experimentales-
inmunologicos el concepto de “nodopatia” vy
“paranodopatia” con base en los componentes
moleculares de las regiones componentes del nodo
de Ranvier (regién nodal, yustanodal y paranodal);
las cuales son ricas en canales de Na+, K+, lo cual
general el potencial de conduccién saltatorio;

de manera interesante también es una zona

Figura 1.Estructura bioquimica del gangliésido GMD-1 y el blanco antigénico del IgG anti-GM1. Gal:
galactosamina, GalNAc: N-acetilgalactosamina, NeuAc: Acido N-acetilneuraminico.
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Figura 2. Asociacion de anticuerpos anti-gangliosidos con el SGB'y el SMF. En los modelos experimentales se ha
encontrado la sobreposicion inmunoldgica del mismo anticuerpo para las diferentes expresiones fenotipicas del
sindrome de Guillain Barré, ain no esta claro él porqué presentan tal variedad clinica.
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llena de potenciales blancos blancos proteicos
[componentes del citoesqueleto membranal en
las incisuras de Schmitd-Lanterman de las células
de Schwann], principalmente porque son regiones
dentro del axén (300% mas que las regiones
internodales) ricas en las distintas variedades
de gangliésidos, la distribucion de estos ultimos
se mantiene uniforme en las fibras motoras y
sensitivas. Lo anterior se evidenciaenlas siguientes
observaciones experimentales:
e Titulos de los antigenos anti-gangliésidos
son mas altos en el inicio de la enfermedad y
disminuyen durante su curso.
e Los casos de neuropatia axonal motora aguda
(AMAN) seguidos de la administracién de
antigangliésidos externos por via venosa han
sido reportados.
e El tratamiento subsecuente con anticuerpos
monoclonales del melanoma (anti-GD2) puede
producir polineuropatia sensitiva en algunos
pacientes y el anti-GD2 puede producir
reactividad cruzada imitando en casos graves
un SGB.
e Campylobacter jejuni es el agente mas comun

enlos casos de SGBy sindrome de Fisher debido
a que expresa lipopolisacaridos que mimetizan
GM1,GD1aoGQ1lb.
e Lasensibilizaciéon de conejos con GM1 0 GM1-
like lipo-oligosacaridos produce una réplica de
AMAN vy la sensibilizacién con GD1b induce un
modelo de neuropatia ataxica axonal aguda.
e La inyeccion intraperitoneal de anticuerpos
anti-GQ1b y complemento produce parilisis
respiratoria.
e Anticuerpos monoclonales anti-gangliésido
contra GD1a bloquean la conduccién nerviosa
y destruyen las terminales nerviosas via
complemento en modelos murinos.
e En fibras mielinizadas de ratas los anti-GM1
disminuyen las corrientes de Na+ e inducen la
pobre conduccién de manera crénica mediada
por complemento.
Los gangliésidos son abundantes en el sistema
nervioso periférico.>*% La composicion de los
nervios motores y sensitivos expresan cantidades
similares de GM1, GD1a y GD1b, a pesar de que
las concentraciones de ceramidas en la membrana
celular son mayores en los motores mas que en los
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sensitivos. Este dato esimportante debido aque los
anticuerpos reconocen la estructura extracelular
de carbohidratos y no las ceramidas inmersas
en la membrana lipidica. GM1, GD1a y GD1b
se encuentran mas en el axén que en la fraccién
mielinica, teniendo la fraccién mielinica motora
grandes cantidades de GM1 y GD1a mas que la
fraccion sensitiva. La funcion de los gangliosidos en
la region nodal aun es desconocida. En los modelos
mutantes murinos que incluyen GM1 y GD1a las
estructuras paranodales tendieron facilmente a la
fragilidad, disrupcion y los canales de K+ tendieron
alabajaen las regiones paranodales. Esos defectos
fueron mas prevalentes en las regiones dorsal y
ventral de las raices espinales, donde los estudios
de conduccién revelaron que la misa fue mas lenta
con reduccién de los canales de Na+ en los nervios
motores.Esoshallazgosindicanquelosgangliosidos
contribuyen a la estabilidad y al mantenimiento
de las interacciones con la neuroglia en la region
paranodal y el mantenimiento de los canales
ionicos (principalmente de Na+) en la regién nodal
de las fibras motoras principalmente.'>%?

Diagnostico y criterios
para definir el SGB

Desde 1960 Osler et al18 en su articulo clasico
describié metddicamente 10 casos similares al SGB
y variantes de la enfermedad sugiere la necesidad
de criterios de clasificacion que permitan cubrir
el amplio espectro y diferenciar la enfermedad
de otras patologias similares. Los criterios
diagnésticos para SGB con base en la cohorte
de Asbury et al19 (1990) clasicamente incluyen:
debilidad progresiva de la musculatura pélvica y
braquial, ascendente, con disminuciéon o ausencia
de reflejos de estiramiento muscular (Tabla 1).

En 2014 el grupo holandés20 para el estudio del
SGB del University Medical Centre Rotterdam con
una cohorte que incluyé a 567 pacientes emitio los
criterios diagnodsticos de Brighton del SGB (Tabla
2), que sustituyeron a los de Asbury por ser estos
ultimos poco Utiles enlapracticaclinica. Se utilizd la

escala adaptada de discapacidad de Hughes et al*’
para describir el curso clinico del SGB; esta ultima
fue util para la observacion de las fluctuaciones
clinicas y durante el tratamiento (Tabla 3). Dentro
de las conclusiones destacables se encontré que
el 97% de los pacientes alcanzaron el nadir a
las 4 semanas, durante la admisién hospitalaria
el 99% presentaron debilidad simétrica en las
extremidades y 91% disminucion de los reflejos
de estiramiento muscular. Todos los pacientes
mostraron una recuperacioén en cierta medida y el
95% tuvo un curso monofasico de la enfermedad,
algunos de ellos con fluctuacién transitoria durante
el tratamiento en la fase aguda del cuadro. Ventajas
importantes de los criterios de Brighton son las
definiciones de los casos explicitos y la clasificacién
en cuatro niveles de certeza diagndstica en funcion
delascaracteristicasdel pacienteyladisponibilidad
de informacion del mismo. Este estudio pone de
relieve el hecho de que la documentacién precisa
y exhaustiva de los signos clinicos deberia permitir
una mejor clasificacion del sindrome de Guillain-
Barré en paises desarrollados y en los paises en
desarrollo. Se necesitan estudios en los proximos
afnos que validen esta premisa y que demuestren
su utilidad en poblaciones donde las condiciones
hospitalarias no cumplen todos los requisitos que
integran los criterios.

En ese mismo ano The GBS Classification Group®!
publicé en la revista Nature los nuevos criterios
para SGB, subtipos y sindrome de Miller Fisher
(SMF) (Tabla 4); con base a la evidencia clinico-
serolégica de acuerdo al tipo de antigeno que
expresa cada nervio; ejemplos notables el SMF y
la encefalitis de Birckestaff donde los anticuerpos
anti-GQ1b se expresan predominantemente en
el nervio abducens, troclear y oculomotor, asi
como en los husos musculares de los musculos
inervados; posiblemente GQ1b también se
exprese en la formacion reticular, lo cual explicaria
porque los pacientes con EB presentan el deterioro
rostrocaudal caracteristico. Por otra parte, el 18%
de los pacientes con neuropatia sensitiva ataxica
aguda presentan anticuerpos anti-GQ1lb y el
65% de los SGB ataxicos también expresan dicho
antigeno. Otro antigeno importante es GT1, el
cual se expresa en los nervios glosofaringeo, vago

Revista Mexicana de Neurociencia

Enero-Febrero, 2018; 19(1):80-93



Revision 8 5

Lo viejo y nuevo en el Sindrome de Guillain-Barré

Tabla 1. Criterios de Asbury.

Caracteristicas necesarias
para el diagnostico
Caracteristicas que apoyan
del diagnéstico

Caracteristicas que ponen
en duda el diagnostico

Caracteristicas que
descartan el diagnostico

Debilidad progresiva en ambos brazos y piernas.

Arreflexia (o hiporreflexia).

La progresién de los sintomas durante dias a 4 semanas.

Simetriarelativa.

Signos o sintomas sensoriales leves.

Afectacion del nervio craneal, debilidad facial especialmente bilateral.

La recuperacion a partir del 2 a 4 semanas después de que cese la progresion.
Disfuncién autondémica.

Ausencia de fiebre de inicio.

Hallazgos en liquido cefalorraquideo tipicos (disociacion albumino-citoldgica).
Electromiografia/velocidades de conduccién del nervio (signos caracteristicos de
un proceso desmielinizante en los nervios periféricos).

Debilidad asimétrica.

Disfuncion vesical e intestinal persistente.

Disfuncion vesical e intestinal inicial .

>50 célulasen el LCR.

Presencia de nivel sensitivo.

Abuso de hexacarbonos (solventes inhalados, N-hexano y N-butilcetona), incluye
inhalaciéon de thinner y pegamento.

El metabolismo de la porfirina anormal.

Infeccién reciente de la difteria.

Intoxicacién por plomo.

Otras condiciones similares: la poliomielitis, botulismo, paralisis histérica,
neuropatia toxica.

Tabla 2. Criterios de Brighton diagndsticos y definiciones para el SGB (2014).

Criterios diagnosticos

Nivel de certeza diagnostica
1 2 3 4

Debilidad flacida simétrica de las extremidades ar + + +/-
Reflejos tendinosos profundos disminuidos o ausentes en los miembros + +a - +/-
con debilidad

Curso monofasico y tiempo entre aparicion del nadir de 12 h a 28 dias 1 +/-a - s
Celularidad en liquido cefalorraquideo <50/ul + +/- - +/-
Concentracion de proteinas en liquido cefalorraquideo > valores normales F +/- = +/-
Estudios de conduccién nerviosa consistentes con un subtipo de SGB + + + +
Ausencia de un diagnostico alternativo para la debilidad + 4 + +

Tabla

3. Escala de discapacidad en el SGB (Hughes et al 1978)

1.Sano

2. Sintomas menores y capaz de correr

3. Camina mas de 10 metros con apoyo, pero incapaz de correr
4. Camina mas de 10 metros en espacios abiertos con apoyo

5. Confinado assilla de ruedas o acama

6. Requiere ventilacion asistida en la mayor parte del dia

7. Muerte

Revista Mexicana de Neurociencia

Enero-Febrero, 2018; 19(1):80-93



Revisién

Lo viejo y nuevo en el Sindrome de Guillain-Barré

Tabla 4. Criterios diagnosticos de SGB, Sindrome de Miller Fisher y sus subtipos 2014 por el The GBS Classification Group.

Clasificacion

Caracteristicas clinicas

Comentarios

Caracteristicas de
soporte al diagnostico

Sindrome en general

Todo el
espectro de
SGB

Patron simétrico de debilidad en las
extremidades/nervios craneales
Enfermedad de curso monofasico con un
intervalo del inicio y nadir de la debilidad
de 12 hrsy 28 dias seguido de un

comportamiento clinico en meseta

Diagnésticos especificos

SGB clasico

Debilidad
faringo-cervico
-braquial

Debilidad, arreflexia/hiporreflexia en las

4 extremidades

Debilidad orofaringea, del cuello y brazo
simétrica o unilateral; con
arreflexia/hiporreflexia del brazo.
Ausencia de debilidad en las piernas.
Debilidad en las
piernas/arreflexia/hiporreflexia, los
miembros toracicos respetados
Debilidad facial

Ausencia de oftalmoplejia, ataxia y
debilidad de extremidades
Oftalmoplejia, ataxiay
arreflexia/hiporreflexia

Ausencia de debilidad de las
extremidades e hipersomnolencia
Hipersomnolencia, oftalmoplejia y ataxia
Ausencia de debilidad de las

extremidades

Los diagnésticos alternativos deben

excluirse

La debilidad usualmente inicia en las piernas,
pero puede iniciar en los brazos

Puede ser leve, moderada o pardlisis
completa

Los musculos inervados por los nervios
craneales o los respiratorios pueden estar
afectados

Los reflejos de estiramiento muscular
pueden ser normales o aumentados en el
10% de los casos

La ausencia de ciertas caracteristicas indica
debilidad faringo-cérvico- braquial
incompleta: los pacientes sin debilidad en el
brazoy del cuello tienen paralisis
orofaringea aguda; pacientes sin paralisis
orofaringea tienen debilidad cervicobraquial

aguda.

En algunos casos la debilidad en las piernas
puede estar presente, pero la debilidad
faringo-cervico-braquial debe ser

prominente.

La presencia de caracteristicas adicionales
indica superposicion con otra GBS variantes:
ataxia con oftalmoplejia sugiere
superposicién con SMF; ataxia sin
oftalmoplejia sugiere superposicién con la
neuropatia ataxica aguda; ataxia,
oftalmoplejia y deterioro de la conciencia

sugiere superposicién con BE.

Antecedente de
sintomas de caracter
infeccioso

Presencia de parestesia
distal antes del inicio de
la debilidad

Presencia de disociacion
albuminocitolégica en

liquido cefalorraquideo

Evidencia
electrofisioldgica de

neuropatia

Evidencia
electrofisioldgica de
neuropatia
Presenciade
anticuerpos IgG
anti-GT1a o anti-GQ1b

Revista Mexicana de Neurociencia

Enero-Febrero, 2018; 19(1):80-93



Clasificacion Caracteristicas clinicas

Revision

87

Lo viejo y nuevo en el Sindrome de Guillain-Barré

Comentarios

Caracteristicas de

soporte al diagnostico

SGB
paraparético

Debilidad en las
piernas/arreflexia/hiporreflexia, los
miembros toracicos respetados
Debilidad Debilidad facial
facial bilateral

y parestesias

Ausencia de oftalmoplejia, ataxiay
debilidad de extremidades

SMF Oftalmoplejia, ataxiay
arreflexia/hiporreflexia
Ausencia de debilidad de las

extremidades e hipersomnolencia

Encefalitis de
Bickerstaff

Hipersomnolencia, oftalmoplejia y ataxia
Ausencia de debilidad de las

extremidades

y en las fibras vagales del nervio accesorio; formas
incompletas de SMF y con la debilidad faringo-
cervico-braquial expresan de igual forma tanto
anticuerpos anti-GQ1by GT1.

En la mayoria de los pacientes, el sindrome de
Guillain-Barré contintia progresando durante un
maximo de 1 a 3 semanas después de la aparicién
de los sintomas. Dos tercios de los pacientes no son
capaces de caminar de forma independiente cuando
la maxima debilidad se ha alcanzado. La insuficiencia
respiratoriase produceenel 25%delos pacientes,ylas
principales complicaciones,como laneumonia, sepsis,
embolia pulmonar y hemorragia gastrointestinal, se
desarrollan en el 60% de los pacientes intubados.
Entre los gravemente afectados, el 20% siguen
siendo incapaces de caminar 6 meses después de
la apariciéon de los sintomas.? Las variaciones en la
velocidad y el grado de recuperacién en el SGB hacen
dificil predecir su prondstico. Las escalas prondsticas
Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score (EGRIS) y
Erasmus GBS Outcome Score (EGOS) utilizan el niimero
de dias entre el inicio de la debilidad y la admision
hospitalaria, la presencia o ausencia de debilidad

Tipicamente la funcién vesical esta
conservada y no hay un nivel sensitivo
definido

En algunos pacientes las parestesias de las
extremidades estan ausentes y los reflejos
de estiramiento muscular pueden ser
normales

Las ausencias de ciertas caracteristicas
clinicas indican un SMF incompleto:
neuropatia ataxica aguda y Oftalmoparesia
aguda.

La presencia de una sola caracteristica
clinica indica un SMF incompleto: ptosis
aguda, midriasis aguda.

Pacientes sin oftalmoplejia tienen la forma
incompleta de la EB conocida como

hipersomnolencia ataxica aguda.

Evidencia
electrofisiolégica de
neuropatia
Evidencia
electrofisioldgica de

neuropatia

Presencia de
anticuerpos IgG
anti-GQ1b

Presenciade
anticuerpos IgG
anti-GQ1b

facial o bulbar, y la gravedad de la debilidad de las
extremidades para predecir la probabilidad de que
la insuficiencia respiratoria se desarrolle; la escala
de Hughes se incluye dentro de estas Ultimas (Tabla
5). Ambas escalas validadas, en sus respectivas
poblaciones de pacientes (n=397 y 388 pacientes en
seguimiento en las primeras 4 semanas, 3y 6 meses),
pueden ser Utiles en el cuidado de pacientes con el
SG B7.22,23,24,25
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Tabla 5. Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score (EGRIS) y Erasmus GBS Outcome Score (EGOS)

Factores
pronosticos Categorias EGRIS EGOS Modificado EGRIS
Admisién Admisién Alos 7 dias Alos 14 dias
hospitalaria  hospitalaria de admisién  de admision
Edad de inicio <40 0 0 1
41-60 1 1 0.5
>60 2 2 0
Diarreaen las Ausente 0 0 0
4 semanas que Presente 1 1 1
precedieron al
iniciodela
debilidad
Dias entre el >7 dias 0
iniciode la 4-7 dias 1
debilidad < 3dias 2
Debilidad Ausente 0
facial o bulbar Presente 1
Escalade 60-51 0 0 0
fuerza Medical 50-41 1 2 3
Research 40-31 2 4 6
Council 30-21 3
<20 4
<30 6 9
Escalade Oo1 1
discapacidad 2 2
SGB 3 3

Diagnostico diferencial

El espectro de enfermedades que afectan el nervio
periférico es extenso. La poliomielitis aguda ha sido
histéricamente la enfermedad con la cual debe
hacerse énfasis en el diagnéstico diferencial.? 28
Los sintomas de la enfermedad menor (1-3 dias)
coincidenconlaprimeraviremia,semejanuncuadro
gripal con remisién completa de los sintomas,
siendo esta fase denominada “poliomielitis
abortiva”. Si la enfermedad progresa aparecen
los sintomas de la “poliomielitis paralitica”: fiebre
elevada, cefaleaintensa, rigidez de nuca, dorsalgiay
espasmo segmentario severo, afectando de manera
importante la marcha, cuadro prodrémico con

duracién de 2-3 semanas. La poliomielitis espinal
propiamente dicha se caracteriza por destruccion
de las astas anteriores, clinicamente con debilidad
asimétricay arreflexia de los miembros pélvicos en
las siguientes 48 horas hasta llegar a la plejia de la
extremidad afectada, sininvolucro necesariamente
deesfinteres (raramente debutacomouncuadrode
mielitis transversa). Una variante es la poliomielitis
bulbar, que no presenta envolvimiento de las
extremidades, pero si disautonomia importante
(hipertension, hipotension, choque neurogénico),
disfagia, disfonia y falla respiratoria, por otra
parte, es posible el desarrollo de encefalitis o
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meningitis aséptica por polio. En México se ha
erradicado la forma “salvaje” del poliovirus gracias
a los programas de vacunacion, sin embargo, es
importante conocer la historia natural por su inicio
subito similar al SGB.

Las paralisis flacidas producidas por la intoxicaciéon
conunaplantadel género Karwinskia,cuyonombre
comun es “tullidora”, de la que se tienen noticias
desde tiempos coloniales y que continuamente
son reportadas en México. Se manifiesta como
una paralisis motora, inicialmente espastica
y posteriormente arrefléctica, ascendente,
progresiva y simétrica, que puede afectar los
musculos intercostales y llevar a la insuficiencia
respiratoriaaguda, no presentainvolucro sensitivo.
Otro signo invariable y constante que se observa
en los individuos intoxicados son las manos en
garra. Frecuentemente el cuadro se confunde
con el SGB y con lesiones de la asta anterior de la
médula espinal como la poliomielitis. La sustancia
téxica (derivada de los antracénicos (compuesto
T-544, tullidinol) se encuentra en las semillas y se
disuelve facilmente en la saliva. Esta se liga a la
albuminaséricay se van liberando paulatinamente,
por lo que su efecto puede ser acumulativo y de ahi
que la pardlisis aparezca semanas o después de la
ingestion del fruto. Este antecedente se identifica
en mas de 80% de los casos. Su mecanismo de
dano es toxicidad sobre las células de Schwann
y secundariamente al axén. El tratamiento es
sintomatico y depende del grado de gravedad. Se
han utilizado con resultados parciales esteroides,
inmunosupresores y gammaglobulina intravenosa.
La fraccién libre tdxica, podria disminuirse
con sesiones de plasmaféresis y reposicion de
albimina.?®

Una situacién clinica habitual es la del paciente con
choque séptico, politraumatizado, con sindrome
de distrés respiratorio agudo, que precisa de
apoyo ventilatorio mecanico (AVM) prolongado
y soporte multiorganico, desarrolle debilidad
flaccida grave en la Unidad de Cuidados Intensivos
(UCI) después de varios dias o semanas al ingreso
en la UCI Frecuentemente, esta debilidad hace
gue no sea posible el extubar o retirar del AVM.
Tomando en cuenta que uno de los antecedentes
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etiolégicos de del SGB son las infecciones, surge
frecuentemente el dilema clinico diferencial de SGB
y la denominada polineuropatia del paciente critico
(PPC). Es importante recordar que la presencia de
encefalopatia séptica puede estar presente antes
del inicio de la PPC, los pacientes con SGB no tienen
alteracionprimariaenelestadodealerta;laPPCsuele
asociarse con uso de relajantes musculares, sedacion,
corticoesteroides, antibiéticos tipo aminoglucésidos,
trastornos metabdlicos, nutricionales, electroliticos
y rabdomiélisis que agravan la debilidad muscular.
EL SGB en su variante axonal y la PPC presentan
variantes sensitivo-motoras o puramente motoras,
sin embargo, las alteraciones autonémicas severas
son mas frecuentes en el paciente con SGB. Por
ultimo, La plasmaféresis o la IgG-1V no son Utiles en
la PPC, la cual tiene un buen prondstico una vez que
se corrige y se estabilizan las causas que originan el
cuidado en la UCI.22% E| resto de causas se resumen
en la Figura 3.303!
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Figura 3. Diagnostico diferencial de la paralisis flacida aguda.

/
~
/ Trastornos musculares y metabélicos \
- Paralisis hipokalémica aguda
- Deplecién crénica de potasio
- Pardlisis tirotoxica periodica
- Pardlisis hipokalémica periddica familiar

Enfermedades de la motoneurona

- Forma aguda de atrofia muscular espinal progresiva
(esclerosis lateral amiotrofica)

- Forma bulbar (disartria, disfagia y denervacion de lengua)
- Poliomielitis viral aguda (Coxackie, Echovirus,
Enterovirus, Virus del Oeste del Nilo)

~

- Parélisis hiperkalémica periddica familiar
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\ - Miopatias mitocondriales

Trastornos de la transmision neuromuscular
- Miastenia gravis autoinmune
- Sindrome miasténico paraneoplasico

Polineuropatias

- Intoxicacion por tullidora (Karwinskia)

- Polineuropatia del paciente en estado critico
- Porfiria

- Vasculitis, paraproteinemias

biolégicas, efecto medicamentoso.
- Borreliosis (enfermedad de Lyme)

Icohol
\ a

- Polirradiculopatia inflamatoria desmielinizante crénica

- Neurotoxicidad por metales (arsénico, plomo, talio)
abuso o intoxicaciéon por sustancias y drogas, toxinas

- Polineuropatia aguda axonal secundaria al consumo de

™ - Botulismo

- Hipermagnesemia

- Aminoglucésidos

- Agentes bloqueadores neuromusculares }

N
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Tratamiento

En el sindrome de la pardlisis flacida aguda, el
SGB es la causa mas frecuente e importante u
debe abordarse como una urgencia médica, la
cual tiene una historia natural en su evolucién de
manera aceptable, con un prondstico favorable en
la funcionalidad del paciente; sin embargo, en los
que desarrollan pardlisis respiratoria, la deteccién
oportuna (ventana terapéutica ideal menor de tres
semanas) permite establecer un diagndstico que
influye considerablemente en la toma de decisiones,
tales como asistencia ventilatoria, gammaglobulina,
plasmaféresis y las medidas de soporte tempranas.*?

Los tratamientos actuales®*** no han cambiado
respecto a las medidas previamente comentadas; en
un primer plano, el soporte vital avanzado en la UCI

sigue siendo la piedra angular del tratamiento. El
uso de escalas como EGOS y EGRIS han demostrado
ser coadyuvantes en la decision clinica sobre dicho
manejo y las complicaciones del sindrome. Respecto
al uso de la gammaglobulina intravenosa (IVIg) ain
no hay un consenso sobre el uso clasico de 5 dias a
0.4 g/kg/dia versus la modalidad alternativa de 2 g/
kg/dia en 2 dias; tampoco se ha demostrado que en
pacientes que tienden a empeorar clinicamente,
la IVIg haya probado ser eficaz; por otra parte, las
sesiones de plasmaféresis (cinco sesiones en dos
semanas de manera estandar) han demostrado ser
tan efectiva como la IVIg. Sin embargo, la mayoria
de los estudios realizados en Estados Unidos y
Europa se han llevado a cabo en pacientes con
polineuropatia aguda inflamatoria desmielinizante,
por lo que su efectividad con el resto de las variantes
es aun inconcluyente. La combinacién de IVIg con
esteroide es conocida por ser poco eficaz respecto a
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IVlg sola, y tampoco se ha demostrado ser superior
la combinacion de IVIg seguido de sesiones de
plasmaféresis, que cada tratamiento de manera
individual. Un biolégico monoclonal humanizado,
eculizumab, que tiene una gran afinidad por C5
del complemento y que previene su activacion, la
formacion del complejo de ataque de membrana
(C5b-9) y la cascada proinflamatoria subsecuente,
empieza a probarse en el estudio piloto Inhibition
of Complement Activation (Eculizumab) in Guillain-
Barre Syndrome Study (ICA-GBS).%

Conclusiones

Revision
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Algo interesante respecto al desarrollo de la
polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica,
que desarrollan el 10% de los pacientes con SGB 8
semanas después de su inicio, es que el uso de IVIg 2
gr/kg/dia por 5 dias ha demostrado ser beneficiosaen
estos pacientes, aunque alin no se tienen estudios lo
suficientemente grandes para precisar el impacto de
esta terapia “subaguda” en estos pacientes.?>3

Cada uno de los subtipos de SGB permite establecer otros diagndsticos diferenciales.
La fisiopatologia inmunoldgica, asi como la medicién de anticuerpos genera una mayor
especificidad de diagnéstico de las variantes del sindrome, herramienta que se ha
incorporado a la conocida neurometria. Debe subrayarse la importancia de contar con
los elementos necesarios para el diagndstico molecular; muchas veces la norma de que
los criterios deben ser reproducibles en la practica diaria, tienden a omitirse por las
carencias de la institucion, por lo que la clinica y una buena semiologia sigue siendo las

mejores herramientas del clinico experimentado.
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