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RESUMEN

El sindrome de Guillain- Barré es una neuropatia aguda con-
siderada como una de las mas serias emergencias en neuro-
logia y como la primera causa de paralisis flacida generaliza-
da, secundaria a un proceso de desmielinizacion del sistema
nervioso periférico, en el marco de una respuesta autoinmu-
ne. Su presentacion requiere un diagnostico rapido y preciso,
ya que hasta un 5% de los pacientes muere, a pesar de la
inmunoterapia. En este articulo presentamos los resultados
de estudios de casos, ademas de una breve actualizacion
del tema.

Palabras clave: inmunoterapia, Guillain-Barré, polirradiculo-
patia.

CASO CLINICO No. 1

Paciente masculino de 62 afos, natural y proce-
dente de Bogota (Cundinamarca), comerciante,
con cuadro clinico de 4 dias de evolucidén consis-
tente en “adormecimiento de manos y pies” con
disminucién de la fuerza, que se inicid desde la
region distal a la proximal, tanto en miembros su-
periores como inferiores, con posterior dificultad
para la marcha y la bipedestacion. Niega fiebre o
alteraciones esfinterianas

No manifiesta infecciones recientes. Relata ser
bebedor semanal, hipertenso, y haber presentado
manifestaciones de enfermedad acido péptica 5
anos atras.

A su ingreso se encuentra paciente con signos vi-
tales estables, alerta, orientado, sin signos me-
ningeos, con lenguaje conservado; pares cranea-
nos sin déficit; fuerza 3/5 proximal y 2/5 distal en
miembros superiores e inferiores, arreflexia bici-
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Guillain-Barré syndrome is an acute immune mediated neu-
ropathy. It is currently the most frequent cause of acute flac-
cid paralysis worldwide and constitutes one of the serious
emergencies in neurology. Two thirds of cases are preceded
by symptoms of upper respiratory tract infection or diarrhea.
Rapid diagnosis is required as much as 5% die, despite im-
munotherapy. In this paper we present the results of studies,
along with a brief update on the issue.
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pital, tricipital, rotuliana y aquiliana bilateral; sen-
sibilidad para dolor conservada, ausencia de nivel
sensitivo y flujo espiratorio pico normal para su
edad, talla 'y peso.

Con estos datos se sospecha una polineuropatia
motora aguda tipo Guillain Barré. Debido al resul-
tado de unos gases arteriales (pH 7.37, Pa02 89,
PaCO2 50, HCOS3 24 y SatO2 de 98% con FIO2
28%), se solicita monitoreo inmediato en UCl y se
decide el inicio de Ig G humana a razén de 35gms
diarios por 5 dias. El paciente no autoriza estudio
del LCR. Durante su estancia en UCI (3 dias) fue
valorado y tratado por Nutricion, Fonoaudiologia,
Terapia fisica y Terapia respiratoria (ciclos de ven-
tilaciéon no invasiva alternados con canula nasal).
En vista de la resolucion del cuadro sensitivo, de
la evolucion satisfactoria de su fuerza muscular y
de la ausencia de disautonomia, es trasladado a
pisos. Un hemograma y quimica sanguinea fue-
ron normales. La Electromiografia y Velocidades
de Conduccién fueron compatibles con polineu-
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ropatia motora desmielinizante aguda con patron
simétrico.

Al completar 10 dias de estancia se ordena salida
a casa, explicandole los signos de alarma neuro-
I6gica y los de disautonomia, ante la posibilidad
de recaida.

CASO CLINICO No 2

Paciente masculino de 42 anos, natural y proce-
dente de Bogota, con cuadro clinico de 15 dias
de evolucién consistente en odinofagia y fiebre
cuantificada en 40°C, diagnosticado y tratado ini-
cialmente como laringotraqueitis aguda. El cuadro
mejora pero alos 8 dias aparecen diplopia, disfagia
para liquidos y en menor grado para soélidos, dis-
fonia, parestesias en miembros superiores que se
extienden hacia miembros inferiores, con disminu-
cién de la fuerza e incoordinacion para la marcha,
por lo que consulta a su EPS donde toman TAC
cerebral simple y RM Cerebral informadas como
normales, de alli es remitido a esta institucion y
es valorado por neurdlogo quien al examen fisi-
co encuentra oftalmoplejia total con “mirada con-

gelada”, pupilas de 3 mm, hiporreactivas, paresia
facial periférica leve bilateral, voz nasal, fuerza 3/5
en las cuatro extremidades, ataxia y dismetria, con
alteracion propioceptiva bilateral y arreflexia gene-
ralizada. Con estos hallazgos se considera la po-
sibilidad de una Polineuropatia aguda tipo Guillain
Barré, posible variante Miller Fisher. Se le realiza
puncién lumbar (presion de apertura de 18 cm de
agua, liquido incoloro, aspecto limpido; leucoci-
tos 1/ mm3, PMN 0% monocitos 0%, hematies
3/ mm3: 100% frescos, glucosa 55 mg/dL, pro-
teinas 27 mg/dL, con VDRL negativa, al igual que
tinciones para gérmenes comunes, tuberculosis
y hongos. Se considera que no hay disociacion
albumino-citologica. Se realizan electromiografia
y velocidades de conduccién, informadas como
signos de polineuropatia de los nervios peroneo y
cubital izquierdo, con compromiso motor en esta-
dio temprano. Ante la severidad del cuadro clinico
(compromiso de la musculatura faringea) y riesgo
de progresion y compromiso de musculos respi-
ratorios, Neurologia decide iniciar de inmediato
Inmunoglobulina G Humana con la que completd
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Al parecer, los gangliésidos presentes en la superficie de la mielina y en los nédulos de Ranvier, muestran una composicién molecular similar a la de ciertos microorga-
nismos; dichos gangliésidos, al ser equivocadamente reconocidos como antigenos por el sistema inmune, se unirian a determinadas inmunoglobulinas, conformando
un complejo de ataque de membrana (MAC) que al activar el complemento, da lugar a inflamacién y posterior afluencia de macréfagos, los que en un intento de
reparacion y limpieza, terminan destruyendo la mielina (patron desmielinizante) o el axén (patrén axonal) En Europa y América del Norte, el 90% son SGB subtipo
desmielinizante, mientras que en el resto del mundo el patron axonal es responsable del 30 a 65% de los casos. Las infecciones virales, CMV y VEB, se asocian con
el subtipo desmielinizante, mientras que la infeccion por C. jejunni se asocia con el subtipo axonal.
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5 dias, sin reacciones alérgicas ni de otro tipo a la
medicacion. Los flujos espiratorios pico mantuvie-
ron buenos niveles; fue asistido por Terapia fisica
y Fonoaudiologia, con ejercicios fisicos, ejercicios
para la voz y la deglucion, sin necesidad de son-
da nasogastrica, lograndose buena evolucién y
franca mejoria clinica. A los 15 dias se da salida
con recomendaciones y signos de alarma neuro-
I6gicos.

Discusion y breve resena de la literatura

Los primeros casos fueron descritos por Jean
Landry en la segunda mitad del siglo XIX, poste-
riormente, en 1916, los médicos franceses Guillain,
Barré y Strohl complementaron dichos estudios
con la observacion de la disociacién albumino-ci-
toldgica en liquido cefalorraquideo; en 1956 Miller
Fisher documenté 3 casos de oftalmoplejia, ataxia
y arreflexia, y finalmente, Asbury, en 1969, unifico
los criterios de diagnostico y tratamiento.

En Colombia se ha estimado una incidencia anual
de 3 casos por 100.000 habitantes®, con edad
promedio de presentacion entre los 40 y los 50
anos, sin diferencias significativas en relacién con
el género.

La literatura registra que en dos terceras partes de
los casos existen manifestaciones infecciosas del
tracto respiratorio alto, o diarrea, 3 dias a 6 sema-
nas antes del inicio de los sintomas, criterio pre-
sente en uno de nuestros pacientes. Dentro de los
agentes infecciosos mas frecuentemente identifi-
cados y asociados con desarrollo del sindrome se
encuentran Campylobacter jejuni y Cytomegalovi-
rus, seguidos por Epstein-Barr virus, Varicella zos-
ter virus y Mycoplasma pneumoniae. En nuestra
institucion no disponemos de datos al respecto.

Las manifestaciones clinicas generalmente com-
prenden debilidad simétrica, parestesias (adorme-
cimiento y hormigueo), dolor en las extremidades
o alguna combinacién de ellas, acompanada en
90% de los casos de arreflexia o hiporreflexia.

En ocasiones los sintomas pueden comenzar en
los brazos y progresar hacia abajo, ocurrir en los
brazos y las piernas al mismo tiempo u ocurrir Uni-
camente en los nervios craneanos, con empeora-
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miento rapido entre 24 y 72 hs. En los casos leves,
es posible que no ocurran paralisis ni debilidad.
Otras manifestaciones pueden estar dadas por
trastornos de coordinacion, visidén borrosa, dificul-
tad para mover los musculos de la cara, torpeza
y caidas, palpitaciones, o sintomas que ameritan
urgente valoracion médica como dificultad para
respirar o para deglutir, babeo, incapacidad para
respirar profundamente o sincopes®.

Desde el comienzo, las manifestaciones suelen
progresar hasta los 7 a 21 dias, seguidas por una
meseta y una posterior etapa de recuperacién que
comienza 2 a 4 semanas después de detenerse la
progresion. Nuestros dos pacientes cursaron tanto
con un cuadro clasico como con uno atipico. La
falta de seguimiento no nos permite decir si hasta
el presente ha habido o no recaida, situacién que
segun la literatura se presenta en un 7% de los
casos.

El comportamiento fue eminentemente leve y be-
nigno en nuestros dos casos, aunque es pertinen-
te decir que existe una concepcion equivocada
respecto al buen prondstico del sindrome, debién-
dose aclarar que la insuficiencia respiratoria ocurre
en el 25% de los casos, y entre los que presentan
una debilidad extrema, 20% no pueden deambular
a los 6 meses o0 permanecen severamente disca-
pacitados. El 5% de los casos muere a pesar de la
inmunoterapia, debido a complicaciones sobrea-
gregadas (sobre todo en pacientes que requieren
asistencia respiratoria mecanica, ya sea por neu-
monias o sangrado digestivo) o por arritmias se-
cundarias a disautonomia.

En nuestro segundo caso llama la atencion, que
si bien se present6 la triada neurolodgica que ca-
racteriza a la variante Miller Fisher, la ausencia de
disociacion albumino-citologica, la rapida recupe-
racion de la ataxia y la zona geografica donde se
presento el caso, estarian en contra de esta posi-
bilidad.

Para el diagnéstico muchas veces son suficientes
los criterios clinicos mas los hallazgos en el LCR.
Los criterios electromiograficos y la serologia para
anticuerpos especificos constituyen otras ayudas
diagnosticas.
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Tabla 1. Criterios diagnésticos para el sindrome de Guillain — Barré propuestos por Asbury y Comblath

Rasgos requeridos para el diagndstico

e Arreflexia

e Debilidad motora progresiva en mas de una extremidad

Rasgos que apoyan fuertemente el diagndstico

e Simetria relativa de los sintomas
e Sintomas o signos sensitivos ligeros

e Ausencia de fiebre al inicio de la enfermedad

el 50% de pacientes en la primera semana)

e Progresion de los sintomas hasta un maximo de cuatro semanas

e Afectacion de nervios craneales, especialmente paralisis facial bilateral

e Comienzo de la recuperacion entre 2-4 semanas después de cesar la progresion

e Disfuncion autonémica (labilidad tensional, arritmias, sudoracién, diarrea)

e Disociacion albumino-citolégica: Hiperproteinorraquia con menos de 10 células/mma3. (Presente solo en

e Hallazgos tipicos en los estudios neurofisiolégicos

Rasgos dudosos para el diagndstico
e Presencia de un nivel sensitivo

e Disfuncion esfinteriana persistente y grave
e Mas de 50 células/mm3 en el LCR

e Marcada o persistente asimetria en los sintomas o signos

Rasgos que excluyen el diagndstico

e Trastorno del metabolismo de las porfirinas
e Sindrome sensitivo puro sin debilidad
e Difteria reciente

e Diagndstico de botulismo, miastenia gravis, poliomielitis o neuropatia toxica

En la Tabla 1 se enuncian los criterios diagnésti-
cos propuestos por Asbury y Comblath. Invitamos
al lector a revisar también los recientes criterios
propuestos por Brighton para diagnéstico de la
enfermedad.

Existen 4 variantes del sindrome o presentaciones
atipicas:

e Polineuropatia sensitivo motora desmielini-
zante aguda (PDIA). Es la més frecuente (90%).
Los estudios histopatolégicos demuestran des-
mielinizacidon mediada por macréfagos e infiltra-
dos de linfocitos T.

¢ Neuropatia motora axonal aguda (NMAA). Se
asocia hasta en un 80% a infeccidn previa por
C.jejuniy atitulos elevados de Anticuerpos anti
GM1y GD1a

e Neuropatia sensitivo motora axonal aguda

(NSMAA). Es una variedad asociada a tetrapa-
resia profunda y a mal prondstico.
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¢ Sindrome de Miller Fisher. Es considerado una
variante del SGB porque el liquido cefalorraqui-
deo muestra la disociaciéon albuminocitologica
caracteristica. Se caracteriza por la triada de of-
talmoplejia, ataxia y arreflexia. Parece ser mas
comun en el este de Asia que en el resto del
mundo. La presencia de parestesia distal se en-
cuentra asociada con este sindrome. La recupe-
racion de la ataxia y de la oftalmoplejia toman un
promedio de 1 y 3 meses respectivamente. Es
fundamental realizar el diagnostico diferencial
con otras entidades como ictus, encefalopatia
de Wernicke, miastenia gravis y botulismo®.

La tipica disociacion albumino-citoldgica (hiper-
proteinorraquia con recuento celular generalmente
menor de 10 cel/mm3) se encuentra en 50% de
los casos durante la primera semana y hasta en
75% de ellos en la tercera semana, por lo que su
ausencia no excluye la enfermedad. En un 5% de
los casos el recuento celular se encuentra entre
10-20 cel/mm3. Cuando el recuento es mayor de
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50 cel/mm3 se debe sospechar infeccion por VIH,
enfermedad de Lyme, sarcoidosis o infiltracion
meningea por linfoma, entre otros®.

Los estudios de electromiografia, segun los cri-
terios de Brighton de 2011, no son de obligatoria
realizacion para hacer el diagnéstico, aunque en
casos dificiles (normorreflexia) se constituyen en
una herramienta basica. Dichos estudios permiten
también establecer el patrén (desmielinizante, axo-
nal, mixto) y la severidad de la neuropatia. Pue-
den ser normales en la primera semana o mostrar
unidades motoras que descargan en forma rapi-
da. A partir de la segunda semana se encuentran
potenciales de fibrilacién. Hacen diagnostico de
Guillain-Barré, presencia de al menos 4 de los si-
guientes criterios en 3 nervios (al menos 2motores
y uno sensitivo):

* Reduccién de la Velocidad de Conduccion mo-
tora

¢ Bloqueo parcial de la conduccion

e Dispersiéon temporal

e | atencias distales prolongadas

e Ausencia de ondas F o aumento de las latencias
minimas

¢ Velocidad de conduccién sensitiva

Los ganglésidos GM1, GD1a, GT1a y GQ1b, son
importantes componentes de los nervios perifé-
ricos. Los autoanticuerpos IgG anti-GM1 y anti-
GD1a estan presentes en los tipos de neuropatia
axonal aguda motora. Por su parte, los anticuer-
pos IgG anti-CG1b se asocian fuertemente con la
variante SMF. Hasta el momento, el subtipo des-
mielinzante del SGB no se asocia con la presencia
de anticuerpos.®

En cuanto al tratamiento, de ser posible, los pa-
cientes inicialmente deben ser asistidos en Unidad
de Terapia intensiva (UTI) o en algun sitio donde se
disponga de un monitoreo cardiorrespiratorio.

En la actualidad se dispone de dos tipos de trata-
miento especificos para el sindrome, la plasmafé-
resis (PE) o la aplicacién intravenosa de IgG, am-
bos al parecer, igualmente efectivos si se aplican
dentro de las 2 semanas de iniciado el sindrome
(periodo donde el tratamiento es mas efectivo),
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permitiendo acortar el periodo de enfermedad vy
disminuir la intensidad de las manifestaciones.

La escogencia de uno u otro se encuentra de-
terminada basicamente por su disponibilidad. La
Plasmaferesis (PE) permite la eliminacién de facto-
res humorales, tales como anticuerpos, complejos
inmunes, complemento, citoquinas, y otros media-
dores inflamatorios inespecificos, mientras que la
Inmunoglobulina Humana G (IG) actua interfiriendo
con las moléculas coestimuladoras implicadas en
la presentacién de antigenos y la modulacion de
autoanticuerpos, citoquinas, produccién de mo-
léculas de adhesion y de macrofagos; interrumpe
la activacién del complemento y la formacién de
complejos contra la membrana. La dosis total de
IG IV es de 2 g/ kg administrados en 2 a 5 dias. IG
IV se recomienda para los pacientes adultos hos-
pitalizados con GBS dentro de la segunda (nivel A)
o posiblemente cuarta semana (nivel B) de la apari-
cién de los sintomas. En nuestros casos se prefirid
esta ultima alternativa debido a su mas facil con-
secucioén y disponibilidad. No se presentaron nin-
guna de las posibles reacciones descritas con el
uso de esta medicacion. El tratamiento secuencial
con PE seguido de IG IV no se recomienda para
los pacientes con SGB.(nivel B). El bloqueo de la
activacion del complemento (C5) por Eculizumab,
un anticuerpo monoclonal especifico, previene el
dafio neuronal. Los esteroides no han mostrado
beneficio en el tratamiento ( nivel B).“

Aunque el paciente esté estable desde el punto de
vista respiratorio, algunos han recomendado la in-
tubacién orotraqueal y ventilacion mecanica si se
cumple uno de tres criterios mayores (pCO2 > 48
mmHg; pO2 < 55 mmHg; y capacidad vital forzada
menor de 15 ml/kg) o dos criterios menores (tos
ineficaz, dificultad para tragar o desarrollo de ate-
lectasias). Las cifras de 02 y C02 deben ser ajus-
tadas a los valores que correspondan al sitio geo-
grafico de permanencia del enfermo. En el caso
de nuestro paciente, fue suficiente el manejo con
VM no invasiva y O2 por canula nasal, aplicados
intermitentemente.

El tratamiento del dolor, que en algunos casos
puede ser incapacitante y de localizacion lumbo-
sacra, en gluteos o en miembros inferiores, puede
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hacerse con gabapentina, pregabalina, carbama-
zepina o tramadol. Se recomienda ademas, el ini-
cio temprano de terapia fisica; valorar la deglucién
para colocar una sonda nasogastrica precoz y evi-
tar la broncoaspiracién, anticoagulacién profilacti-
ca 0 medias compresivas, cambios de posicion,
valoracion por nutricion, control permanente de
signos vitales y medicion del PEM (pico espirato-
rio maximo), el cual se considera como de riesgo
para falla ventilatoria si se encuentra por deba-
jo de 15 ml/kg de peso corporal. Se debe evitar
el tratamiento agresivo de las fluctuaciones de la
presion arterial ya que los pacientes son sensibles
a los medicamentos. El uso de antihipertensivos
de accién prolongada esta contraindicado.

En el Sindrome de Miller-Fisher, la IGIV ha demos-
trado lograr una discreta mejoria en la recupera-
cién neuroldgica, aunque no en el tiempo total de
recuperacion.
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El tiempo sigue su marcha y los colombianos
no contamos aun con la esperada y necesaria
Reforma a la Salud
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