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Rojas Benites El sindrome de Guillain-Barre, es una polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda de cardcter
progresivo; producto de la inflamacién de los nervios periféricos secundaria a factores autoinmunes.
. L . - Se ha clasificado en cuatro grupos desde el punto de vista fisiopatoldgico: poliradiculopatia aguda
Direccitn: Av. ME'HSIEhE__EBZ' Dficina inflamatoria desmielinizante (AIDP), neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (AMSAN), neuropatia
[3. Urb. Santa Inés. Trujillo. axonal motora aguda (AMAN) y sindrome de Miller-Fisher (SMF). Es una enfermedad monofdsica con

una duracién menor a doce semanas, generalmente inicia con parestesias y debilidad distal de
Corren electranico: miemlbros inferiores. La progresion de la debilidad es ascendente y variable, pudiendo comprometer
los miembros superiores, tronco, musculatura facial y orofaringe. En casos severos hay compromiso
respiratorio, requiriendo ventilacién. Las causas de mortalidad son disautonomia y falla respiratoria.
Los criterios necesarios para el diagndéstico son: debilidad motora progresiva de mds de un miembro y
Telefono: 87290511 arreflexia o hiporreflexia marcada. El diagnéstico debe ser confirmado con andlisis de LCR y estudios
electrofisiolégicos. Una vez se sospeche clinicamente el diagndstico, el paciente debe ser
hospitalizado para vigilancia médica, cuidados de sostén, reconocimiento e intervencién de las
complicaciones que ponen en riesgo la vida del paciente. La plasmaféresis y la inmunoglobulina
humana son superiores al manejo de soporte.
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ABSTRACT
Guillain-Barre syndrome is an acute inflammatory polyradiculoneuropathy of a progressive nature;
product of peripheral nerve inflammation secondary to autoimmune factors.. It has been classified

info four groups from the physiopathological point of view: acute inflammatory demyelinating
polyradiculopathy (AIDP), acute sensory-motor axonal neuropathy (AMSAN), acufe motor axonal

Recibido &l 03/08/18 neuropathy (AMAN) and Miller-Fisher syndrome (SMF). It is a monophasic disease with a duration of
less than twelve weeks, usually begins with paresthesias and distal weakness of the lower limbs. The
progression of the weakness is ascending and variable, being able to compromise the upper limbs,
trunk, facial musculature and oropharynx. In severe cases there is respiratory compromise, requiring
ventilation. The causes of mortality are dysautonomia and respiratory failure. The criteria necessary for
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the diagnosis are: progressive motor weakness of more than one limb and areflexia or marked
hyporeflexia. The diagnosis must be confirmed with CSF analysis and electrophysiological studies.
Once the diagnosis is clinically suspected, the patfient must be hospitalized for medical surveillance,
supportive care, recognition and intervention of the complications that put the patient's life at risk.
Plasmapheresis and human immunoglobulin are superior to support management.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain Barre es wuna
polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda de
rapida evolucion y potencialmente fatal, es una
enfermedad autoinmune, autolimitada,
desencadenada principalmente por un proceso
infeccioso, es una patologia relativamente rara
(ocurren anualmente 1 a 2 casos por cada 100
000 personas), cursa con trastornos somaticos
motores y sensitivos, asi como manifestaciones
disautonémicas. Los pacientes desarrollan una
paralisis motora, cldsicamente ascendente, que
comienza en los miembros inferiores, progresa
en horas o dias a los muasculos del tronco, de los
miembros superiores, cervicales y de inervaciéon
craneal (por ejemplo musculos faciales, de la

deglucién y de la fonacién). 1

Puede provocar discapacidad prolongada que
puede tratarse con rehabilitacién; en 30% de los
pacientes, el curso de la enfermedad puede ser
fulminante, con evolucién rapida que requiere
asistencia ventilatoria a los pocos dias 2.

Manifestaciones Clinicas

El Sindrome de Guillain Barré es la causa mas
comun de paralisis generalizada flaccida. El
cuadro cldsico en general comienza con
parestesias en los pies que se propagan a las
manos, seguido luego de 1 6 2 dias por el
sintoma cardinal de estd neuropatia que es
debilidad muscular simétrica y progresiva que
afecta, al inicio, a los musculos distales de los
miembros inferiores y en forma ascendente
compromete los miembros superiores y
musculos respiratorios. El dolor en la region
lumbar y los miembros inferiores es frecuente y

en ocasiones muy intenso.

En el examen fisico los hallazgos mas
caracteristicos son debilidad simétrica de
musculos proximales y distales, con reflejos
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disminuidos o ausentes. A pesar de las
parestesias y el dolor el examen sensitivo suele
ser normal durante la primera semana. Sin
durante Ia

embargo progresion de la

enfermedad se detectaron trastornos de la
sensibilidad profunda hasta en 2/3 de los
pacientes con reduccion de la sensibilidad

termoalgésica en hasta 1/3 de ellos.?

En los casos mas severos el compromiso de los
musculos respiratorios obliga a la asistencia
respiratoria mecanica en el 30%. Una regla util
es que la debilidad de los musculos elevadores
de los hombros y de los flexores del cuello es
un indicador de debilidad diafragmatica.

La disfuncién autonémica es otra manifestacion
frecuente y suele ser mds severa en pacientes
con mayor debilidad. Las manifestaciones mas
frecuentes son taquicardia sinusal, hipertension
intermitente o  paroxistica, hipotension,
arritmias vagales. La paralisis del detrusor con
retencién urinaria, signo mas tipico de
compromiso medular, es infrecuente en esta
enfermedad, pero puede afectar all4 % de los
pacientes que sufren una forma severa de esta

patologia.

Es comdn el compromiso se pares craneanos; la
paresia facial bilateral se presenta en mas del
50% de los casos, la oftalmoparesia en un tercio
de los pacientes y llega a oftalmoplejia con
ausencia de respuestas pupilares en el 5%. Los
trastornos deglutorios comprometen hasta el
50% de los casos, por lo general coinciden con
la presencia de paresia facial y debilidad de los
musculos flexores del cuello.

Antecedentes y enfermedades asociadas

Alrededor del 70% de los pacientes informo
antecedente de infecciones en los 15 diaas
previos al comienzo de la enfermedad. La

enteritis por Campylobacter jejuni es el
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antecedente infeccioso mas frecuente en

pacientes con Sindrome de Guillain Barré.

Otras frecuentes son infecciones

respiratorias

causas
bacterianas y virales
(citomegalovirus, virus Zika, virus del herpes,

de la hepatitis y del Epstein Bar)*

La infeccion por HIV debe investigarse
también, ya que puede ser la primera
manifestacion de infeccién por este virus.

Las vacunas provocan reacciones alérgicas
caracterizadas por desmielinizacion aguda
monofasica en menos de 1 por cada 100 000
vacunados. Cirugia general, anestesia peridural
y embarazos son otros antecedentes
reconocidos, aunque la relacién causal es

dudosa.>

Variantes clinicas

Sindrome de Guillain Barré axonal

En la dltima década surgié el concepto acerca
de que en algunos casos de Sindrome de
Guillain Barré el ataque inmunitario esta
dirigido en primer término contra el axén sin
desmielinizacién previa. Los pacientes de este
subgrupo sufren una evolucioén fulminante con
instalacion

rdpida de la cuadriplejia y

recuperacion lenta e incompleta. La
electroneuromiografia no muestra signos de
desmielinizaciéon y en las autopsias se demostré
inflamaciéon escasa. Este cuadro representa la
variante sensitivo motriz axonal aguda del

Sindrome de Guillain Barré (AMSAN).

Una segunda variante axonal de pacientes con
Sindrome de Guillain Barré es la neuropatia
motora axonal aguda (AMAN) que se identifico
y se caracteriz6 mediante los excelentes
estudios de wun grupo de investigadores
norteamericanos y chinos. En el norte de China
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el Sindrome de Guillain Barré se presenta de
forma epidémica durante los meses estivales.
Desde el
muchos de estos pacientes presentan reduccion

punto de vista electrofisiol6gico

de las amplitudes motoras sin compromiso
sensitivo y sin desmielinizaciéon. Los estudios
anatomopatoldgicos confirmaron compromiso
axonal primario.6”

Sindrome de Guillain Barré sensitivo

Luego de wuna infeccion los pacientes
desarrollan un cuadro de parestesias e
hipoestesia  similar al de la forma
desmielinizante clasica pero con debilidad
minima. El compromiso sensitivo es en mayor
medida de fibras gruesas con arreflexia y
COmMpTromiso disautonémico. La
electrofisiologia muestra reducciéon de las
respuestas sensitivas con alteraciones minimas
en las conducciones motoras. Esta variante es
infrecuente y obliga al diagnéstico diferencial
con las neuronopatias sensitivas de instalacion

aguda.

Sindrome de Miller-Fisher

Se caracteriza por la clasica triada de
oftalmoplejia, ataxia y arreflexia sin debilidad
muscular. Algunos pacientes comienzan con los
sintomas de la triada y luego desarrollan el
cuadro clasico de Sindrome de Guillain Barre.

En pacientes con este cuadro se identifico un
anticuerpo circulante policlonal contra el
gangliésido GQ1b. Las fibras motoras ricas en
este epitope son las oculomotoras, pero también
se encuentra en neuronas sensitivas del ganglio
dorsal y en células cerebelosas

Este sindrome no debe confundirse con cuadros
de encefalitis de tronco en el que junto con los
sintomas de la triada también aparecen
disartria, estupor, coma y signos de Babinski.
Estudios anatomopatolégicos en pacientes con
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Sindrome de Miller Fisher mostraron
indemnidad del tronco y signos de

desmielinzacion en los pares craneanos.

Algunos pacientes presentan ataxia severa de
tipo cerebeloso al comienzo del Sindrome de
Guillain Barre con oftalmoparesia leve o

ausente, y sin trastornos propioceptivos
importantes. La mayoria de estos pacientes son
portadores de anticuerpos anti GQlb. La
disociacién albumino citolégica, las paretesias
distales, la arreflexia, la neuropatia sensitiva y
los anticuerpos sugieren que este cuadro de
Sindrome de Guillain Barre ataxico debe
incluirse dentro del espectro clinico del

Sindrome de Miller Fisher.8

Una forma clinica infrecuente que algunos
autores consideran variante del Sindrome de
Guillain Barré es la pandisautonomia aguda. Se
caracteriza por sintomas
gastrointestinales(dolor, vomitos y
constipacioén), retencién urinaria, hipotensiéon
ortostatica, impotencia, sudacién y salivaciéon
reducida con anormalidades  pupilares
ocasionales. La fuerza muscular es normal pero
es frecuente la pérdida de los reflejos durante la
enfermedad y la aparicion de parestesias e
hipoestesia distal. Puede haber una infeccion
viral previa y la recuperaciéon suele ser

parcial.”8
TRATAMIENTO

El tratamiento mas importante estd basado en
las medidas de sostén. Los pacientes deben ser
controlados en el hospital mientras progrese la
debilidad.

debilidad
disautonomia, trastornos respiratorios y en los

En pacientes con severa,

que presentan debilidad moderada cuya
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progresion continua es recomendable el control
en unidades de terapia intensiva para tratar las
complicaciones

médicas que  puedan

presentarse.
Plasmaféresis

En los estudios por asignacion al azar
norteamericano y franceses se demostré que
este tratamiento, usado dentro de los primeros
15 dias de iniciada la enfermedad es efectivo
tanto para acortar el tiempo necesario para
recuperar la marcha independiente, como para
reduje el tiempo en el ventilador. El porcentaje
de pacientes con recuperacién completa al afio
grupo
plasmaféresis. Un estudio posterior realizado

fue mayor en el tratado con
por el grupo francés mostro que atn pacientes
con Sindrome de Guillain Barré capaces de
caminar en forma independiente se benefician
si reciben tratamiento con plasmaféresis en
comparacién con un grupo control no tratado

A pesar de haber sido el primer tratamiento con
beneficio probado para cambiar el curso de la
enfermedad, la plasmaféresis tiene una serie de
Puede

autondémicas e

limitaciones y efectos adversos.

exacerbar alteraciones
inestabilidad cardiaca. Puede inducir trastornos
de la coagulacién, no es accesible en todos los
centros, para su realizacion requiere catéteres

centrales con riesgo de infeccion.’
Inmunoglobulina Intravenosa (IGIV)

Elbeneficio del uso de la IGIV en Sindrome de
Guillain Barre quedo demostrado en un estudio
multicéntrico holandés. Un ensayo posterior
comparo IGIV, plamaféresis y la combinacién
de IGIV y plasmaféresis en forma aleatorizada.
Se demostr6 que ambos tratamientos son
efectivos por igual y que su combinacién no
ofrece ventajas
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Sobre la base de menor ntimero de efectos
facilidad de
la

secundarios y la mayor

IGIV

plasmaféresis como tratamiento de primera

administraciéon, la reemplazo a

eleccion en esta enfermedad.

Se de IGIV de 400
mg/Kg/dia durante cinco dias. La terapia debe

recomiendan dosis

practicarse los primeros siete dias de inicio del
cuadro clinico.10

Entre los eventos adversos se incluyen

complicaciones menores: cefalea, ndauseas,
tiebre, prurito y rash cutdneo; y trastornos méas
severos: insuficiencia renal aguda, insuficiencia
cardiaca, meningitis aséptica, infarto cerebral y
miocardico, anemia hemolitica y reaccion
anafilactica. Esta ultima se debe a la formacién
de anticuerpos anti-IgAen pacientes

deficiencia de IgA.1011

con

El consenso actual es que deben tratarse todos
los pacientes adultos con Sindrome de Guillain
Barre, atin con sintomas leves que muestren
progresion de la enfermedad, dentro de las 2

semanas de iniciada la enfermedad, con
plasmaféresis o inmunoglobulina.!?
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