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RESUMEN

El sindrome de Guillain Barré es una polineuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda de origen desconocido. Su fisiopatologia no estd completamente aclarada y se
sefiala que un organismo infeccioso induce una respuesta inmunoldgica, de origen
tanto humoral como celular, la que produce una reaccion cruzada contra la vaina de
mielina de los nervios periféricos que causa su destruccién. Se realiz6 una exposicion
de los principales eventos fisiopatolégicos que desencadenan la insuficiencia respira-
toria. Se comentaron ampliamente los criterios diagnosticos actuales, que incluyen los
resultados de los estudios electrofisiolégicos, se sefialaron los criterios establecidos
para iniciar la asistencia respiratoria. Por ultimo, se presentaron las principales medi-
das terapéuticas, sus indicaciones, dosis, y los diferentes estudios que avalan el uso de
cada una de ellas.

DeCS: SINDROME DE GUILLAIN-BARRE/diagnéstico; INFECCIONES POR
CAMPYLOBACTER; INFECCIONES POR CYTOMEGALOVIRUS; INFECCIONES

POR VIRUS DE EPSTEIN-BARR; SINDROME DE GUILLAIN-BARRE/terapia

El sindrome de Guillain Barré (SGB)
es una polineuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda de origen idiopatico,
caracterizada por debilidad muscular y
arreflexia. Constituye una de las formas méas
frecuentes de neuropatia, siendo la de evo-
lucion més rapida y potencialmente fatal.'

Aunque la parélisis ascendente aguda
ha sido reconocida por siglos, una descrip-
cién aceptada fue ofrecida por Osler en 1882.
En 1916, Guillain, Barré y Strohl publica-
ron en Paris los elementos clinicos y los
hallazgos del liquido cefalorraquideo tal y
como se conocen actualmente. En 1949,
Haymaker y Kernohen estudiaron material

1 Especialista de | Grado en Medicina Interna. Instructor

anatdmico de soldados en la Segunda Guerra
Mundial y consideraron el trastorno como una
desmielinizacion. En 1969, Asbury y otros
reportaron los signos clinicos y los resulta-
dos de las autopsias de 19 pacientes falleci-
dos del sindrome, que fueron estudiados en
viday a los cuales se les realiz6 una extensa
diseccion nerviosa, ya para 1978 propusieron
criterios diagnosticos que son aceptados
actualmente.®En la década de los 80, los tra-
bajos de Osteman* demostraron los efectos
beneficiosos de la plasmaféresis, los que cons-
tituyeron junto al uso de las inmunoglobulinas,
los 2 grandes avances en el tratamiento de la
enfermedad.



PATOGENIA

En el 60 % de los pacientes con SGB se
recoge el antecedente de una infeccion respi-
ratoria o gastrointestinal, bacteriana o viral,
varias semanas antes del comienzo de los
sintomas neurol6gicos. Jacobs® estudié el
espectro de antecedentes infecciosos en este
sindrome y encontré una mayor frecuencia de
infeccion por Campylobacter jejuni,
Cytomegalovirus y virus de Epstein Barr,
aunque también detectd infecciones por
Mycoplasma pneumoniae, virus de la hepatitis,
herpes simple y mononucleosis infecciosa.

El SGB también se ha asociado con
vacunacion (influenza, antirrabica, etc.),
enfermedades sistémicas (enfermedad de
Hodgkin, lupus eritematoso sistémico,
sarcoidosis) y cirugia.?®

Cambylobacter jejuni, una causa ma-
yor de gastroenteritis bacteriana, es el
antecedente patégeno mas frecuente encon-
trado y el mas estudiado en los dltimos
afios.” Rees® en un estudio que incluy6 103
pacientes con la enfermedad, encontr6 que
el 26 % de los afectados tenian evidencias
de infeccion reciente por C. jejuni y de
ellos el 70 % reportd una enfermedad
diarreica hasta 12 semanas antes del inicio
de los sintomas neuroldgicos. No se conoce
con exactitud la patogenia del sindrome, se
piensa que el organismo infeccioso induce
una respuesta inmunoldgica, tanto de ori-
gen humoral como celular, que debido a la
forma homologa de sus antigenos con los
del tejido neuronal a nivel molecular, pro-
duce una reaccion cruzada con componente
ganglidsido de la superficie de los nervios
periféricos. La reaccién inmune contra el
antigeno “blanco” en la superficie de la
membrana de la célula de Schuwan o
mielina, resulta en neuropatia desmie-
linizante inflamatoria aguda (85 % de los
casos) 0 si reacciona contra antigenos con-
tenidos en la membrana del axén, en la for-
ma axonal aguda (el 15 % restante).
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En apoyo a esta teoria estan los traba-
jos de Aspinal® y Jacobs® que han demos-
trado titulos muy elevados de anticuerpos
antigangliésidos GM1b y GQ1b, los cuales
estan presentes en los nervios periféricos
y nervios craneales de pacientes con SGB
asociados a C. jejuni y en el sindrome de
Fisher (forma clinica del SGB que afecta a
los nervios craneales también asociado con
infecciones por C. jejuni), respectivamente.

CUADRO CLINICO

Los sintomas iniciales consisten en sen-
sacién de “adormecimiento™ y “alfile-razos™
en los dedos de los pies y en las manos, y
en ocasiones por dolor en la region lumbar
baja o en las piernas, sequido de debilidad
muscular que suele iniciarse en los
miembros inferiores para después afectar
otros territorios. Esta debilidad es a veces
progresiva y puede afectar sucesivamente
piernas, brazos, masculos respiratorios y
pares craneales, todo lo cual configura el
cuadro clinico de paralisis ascendente de
Landry.1?

La afectacidn de pares craneales ocu-
rre en el 25 % de los casos, siendo la paresia
facial bilateral la méas caracteristica, aun-
que también pueden ocurrir debilidad en los
musculos de la deglucion, fonacién y
masticacion. Los signos de disfuncion auto-
nomica estan presentes en el 30 al 50 %,
entre ellos se encuentran:®

- Arritmias (bradicardia, taquicardia
paroxistica asi como asistolia).

- Hipotensi6n ortostéatica.

- Hipertensién arterial transitoria o per-
manente.

- leo paralitico y disfuncion vesical.

- Anormalidades de la sudacion.



Las manifestaciones clinicas de debili-
dad de la musculatura respiratoria inclu-
yen:1

- Taquipnea mayor de 35 por minutos.

- Reduccidn del volumen tidal en menos
de 4mL/kg.

- Movimiento paraddjico abdominal (mo-
vimiento hacia dentro durante la inspira-
cion).

- Alternancia respiratoria (alternativa en-
tre movimientos predominantemente ab-
dominales y los de la caja toracica du-
rante la inspiracion).

ESTUDIOS DIAGNOSTICOS

Las pruebas de laboratorio son de poca
ayuda al inicio del proceso. Después de la
primera semana de aparicion de los sinto-
mas, el estudio del liquido cefalorraquideo
(LCR) detecta tipicamente elevacion de las
proteinas (mayor de 50 mL/dL), maxima
entre la segunda y la cuarta semanas, con
escasas células (menor de 10 células
mononucleares/dL), lo que constituye la lla-
mada “disociacion albuminocitoldgica™.
También se reporta®* que algunos pacien-
tes presentan anticuerpos antigangliosidos
especialmente GM1 y GM1b. Ropper?? se-
fiala que los estudios electrofiol6gicos son
los examenes més sensibles y especificos
para el diagnéstico y demostré una gran
variedad de anomalias que indican
desmielinizacion multifocal, la cual inclu-

ye:

- \Velocidad de conduccién nerviosa
enlentecida.

- Bloqueo parcial de la conduccion moto-
ra.

- Dispersion temporal anormal.

- Latencias distales prolongadas.

Los criterios diagndsticos del SGB pro-
puestos por Asbury?® se sefialan en el anexo.

EVOLUCION Y PRONOSTICO

La enfermedad evoluciona en 3 fases,
denominadas: de progresién, estabilizacion
y regresion, que suele completarse en 3a 6
meses.

El 80 % de los pacientes se recuperan
completamente o con déficit pequefios. En-
tre el 10 y el 15 % quedaran con secuelas
permanentes; el resto morira a pesar de los
cuidados intensivos. Las causas de muerte
incluyen: distrés respiratorio agudo, neu-
monia nosocomial, broncoaspiracion, paro
cardiaco inexplicable y tromboembolismo
pulmonar.?

- Los factores asociados con un mal pro-
nostico son:

- Edad mayor de 60 a.

- Progresion rapida de la enfermedad (me-
nos de 7 d).

- Extension y severidad del dafio axonal
(amplitud motora distal media menor del
20 % de lo normal).

- Enfermedad cardiorrespiratoria preexis-
tente.

- Tratamiento tardio.

TRATAMIENTO

Por al posibilidad de deterioro rapido,
todos los pacientes con diagndstico
presuntivo de SGB en fase de progresion,
deben ser hospitalizados en una sala de vi-
gilancia intensiva para el monitoreo de la
funcidn respiratoria.'

MANEJO RESPIRATORIO

El manejo de la funcién respiratoria
debe incluir la permeabilidad de las vias
aéreas, la capacidad del paciente para to-
sery expectorar, la evaluacion de la meca-
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nica ventilatoria, la habilidad para tragar y
la aparicion de sintomas y signos de
hipoxemia y/o hipercapnia.'**® La medida
seriada de la capacidad vital es el parametro
mas Util, cuando este desciende a 30 mL/kg
la tos es deficiente y se producen acimulos
de secreciones, entre 20 y 25mL/kg el sus-
piro es deficiente y aumenta el riesgo de
atelectasia, y cuando la capacidad vital cae
por debajo de 15 mL/kg el riesgo de insufi-
ciencia ventilatoria se incrementa significa-
tivamente.?!* La necesidad de soporte
ventilatorio oscila entre el 25 y el 40 %;
los criterios establecidos para iniciar la asis-
tencia ventilatoria mecanica son los siguien-
tes:®

- Capacidad vital menor de 15 mL/kg.

- Presion inspiratoria maxima menor de
-20 cmde H,0.

- Presion espiratoria maxima menor de 40
cmde H,0.

- Paralisis bulbar o disfagia con peligro
de brocoaspiracion.

- Hipoxemia y/o hipercapnia.

Los autores del presente trabajo opi-
nan que la colocacion de una via aérea arti-
ficial debe ser iniciada tempranamente, an-
tes que decline la fuerza ventilatoria o se
produzca fatiga por tos improductiva.

MANEJO CARDIOVASCULAR

Es esencial el monitoreo cercano de la
tension arterial, el nivel de hidratacion y del
ritmo cardiaco, puesto que la disfuncion
auténomica es una fuente significativa de
mortalidad toda vez que la arritmia sUbita
puede causar muerte inesperada.®t Ademas,
debe tenerse mucho cuidado con el uso
de las drogas vasoactivas y sedantes, pues
la disautonomia puede exagerar la respues-
ta hipotensiva de estas drogas.
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TERAPIA INMUNOMODULADORA

Las principales medidas terapéuticas
incluyen plasmaféresis y la administracion
intravenosa de inmunoglobulinas.'®® La
plasmaféresis consiste en el intercambio de
plasma por albdmina o por plasma fresco
congelado, se extraen 50 mL/kg en dias
alternos hasta completar 5 sesiones. Su efec-
tividad quedd demostrada en varios estu-
dios."!8 Se recomienda su uso precoz, prin-
cipalmente en las 2 primeras semanas, en la
fase de progresion de SGB severo y en las
recaidas; se plantea que mejora la evolu-
cion de la enfermedad, asi como acorta el
tiempo de ventilacién mecéanica.'®°El uso
de inmunoglobulinas también ha demostra-
do su efectividad tanto como en la
plasmaféresis.'® Se aconseja al menos 5 do-
sis de 400 mg/kg/d en las 2 primeras sema-
nas. Las recaidas son mas frecuentes que
con la plasmaféresis, pero es tan efectiva
como ella'y tiene un menor costo, riesgo y
disconfort para el paciente,® por lo que se
recomienda que la eleccién de uno u otro
debe ser individualizada en dependencia de
la disponibilidad del recurso y la experien-
cia de cada servicio.

Es uso de esteroides no ha demostra-
do beneficio, se ha usado tanto por via
parenteral como untratecal. Hughes® sefia-
la que los esteroides en el SGB producen
mas dafio que beneficio. Creange® reportd
recientemente el efecto-beneficio del
interferon b en casos individuales, pero se
necesitan ensayos de control y aleatorios a
gran escala para determinar su efectividad
y seguridad.

CONSIDERACIONES FINALES

Las medidas de soporte son esenciales
para evitar complicaciones que pueden
dar al traste con la vida del enfermo antes de



que se restablezca la funcion ventilatoria,
entre ellas se encuentran: a) el uso de
heparina para evitar el tromboembolismo
pulmorar, b) el aporte nutricional para ga-
rantizar la competencia inmunoldgica y el
destete de la ventilacion mecanica, c) la
fisioterapia respiratoria para evitar las
atelectasias y las neumonias, d) la fisiote-
rapia general para evitar las contracturas
corporales, y €) el apoyo psicoldgico al pa-
ciente para lograr su cooperacion.

Por ultimo, los autores de esta revision
quieren dejar plasmadas sus experiencias
en el tratamiento del SGB. Se ha alcanzado
muy buenos resultados con el uso de la
inmunoglobulina humana cubana
(intacglobin), y se han obtenido beneficios
similares a lo reportado por varios investi-

ANEXO. Criterios diagnésticos para el SGB

1. Hallazgos necesarios para hacer el diagnéstico
Debilidad progresiva en varias extremidades
Arreflexia
2. Hallazgos que apoyan fuertemente el diagndstico
a Datos clinicos en orden de importancia
- Progresion desde unos dias a4 semanas
- Relativa simetria
- Alteraciones sensoriales leves
- Compromiso de pares craneales incluyendo el facial

gadores con el uso de inmunoglobulinas de
diferentes laboratorios.”419 Estos resulta-
dos se lograron con un menor costo y con
escasos efectos secundarios (5 %), dados
por fiebre y escalofrios. También se han
utilizado esteroides por via intratecal
(betametazona 8 mg en dias alternos duran-
te 2 semanas), con buenos resultados en
pacientes jovenes, no asi en mayores de
50, que presentaron una gran cantidad de
complicaciones (30 %): hiperglicemia,
hipertension arterial y sangramiento diges-
tivo, entre otros.

En cuanto al uso combinado de
plasmaféresis e inmumoglobulina, se ha
observado que la combinaciéon de ambas
terapias no confiere una ventaja significati-
va sobre cada una de ellas por separado.

- Recuperacion que comienza 2 a 4 semanas después de detenerse la progresion

- Disfuncion autondémica
- Ausencia de fiebre una vez instalado el sindrome
b) Estudio del liquido cefalorraquideo
- Proteinas elevadas después de una semana
- Menos de 10 linfocitos /mm?
) Pruebas electrofisiologicas
- Conduccion nerviosa lenta
- Latencias distales prolongadas
- Respuestas tardias anormales
3. Hallazgos que hacen el diagndstico dudoso
Existencia de un nivel sensorial
Marcada asimetria de sintomas y signos
Disfuncion severa y persistente de vejiga e intestino
Més de 50 células/ mm? en LCR
4. Hallazgos que excluyen el diagndstico

Diagnéstico de hotulismo, miastenia, poliomielitis 0 neuropatia téxica

Metabolismo alterado de las porfirinas
Difteria reciente
Sindrome sensorial puro sin fatiga
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SUMMARY

Guillain Barré's syndrome is an acute demyelinating inflammatory neuropathy of unknown origin. Its physiopathology
is not completely clear and it is underlined that an infectious organism induces an immunological response of
humoral and cellular origin that produces a cross reaction against the myelin sheath of the peripheral nerves
causing its destruction.The main physiopathological events producing respiratory insufficiency were explained.
The present diagnostic criteria, including the results of the electrophysiological studies, were widely commented
upon. The criteria established to initiate respiratory assistance were also stressed. Finally, the fundamental
therapeutic measures, their indications, doses and the different studies supporting the use of each of them were
presented.

Subject headings: GUILLAIN-BARRE SYNDROME/diagnosis; CAMPYLOBACTER INFECTIONS;
CYTOMEGALOVIRUS INFECTIONS; EPSTEIN-BARR VIRUS INFECTIONS; GUILLAIN-BARRE
SYNDROME/therapy.
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