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RESUMEN

Se realiz6 un estudio descriptivo y prospectivo de 25 pacientes con sindrome de
Guillain-Barré, atendidos en el Hospital Infantil Docente Sur de Santiago de Cuba,
desde enero de 2006 hasta diciembre de 2012, con vistas a identificar sus
caracteristicas clinicoepidemioldgicas y determinar la utilidad del tratamiento
empleado. Predominaron los nifios menores de 5 afios (40,0 %), el sexo masculino y
la infeccidn respiratoria alta previa (ambas con 60,0 %), asi como la debilidad
muscular y arreflexia osteotendinosa (76,0 % en cada caso). La
polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda fue la variante clinica mas
frecuente (72,0 %). Tanto el tratamiento con inmunoglobulina humana intravenosa
como la rehabilitacién resultaron beneficiosos y la mortalidad baja (4,0 %).

Palabras clave: nifio, infancia, sindrome de Guillain-Barré, polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, inmunoglobulina humana intravenosa, atencion
secundaria de salud.

ABSTRACT

A descriptive and prospective study of 25 patients with Guillain-Barré syndrome,
assisted in the Teaching Southern Children Hospital in Santiago de Cuba was carried
out from January, 2006 to December, 2012, with the aim of identifying their clinical
and epidemiological characteristics and to determine the usefulness of the treatment
applied. Children younger than 5 years (40.0%), male sex and previous upper
respiratory infection (both with 60.0%), as well as the muscular weakness and
osteotendinous areflexia (76.0% in each case) prevailed. The inflammatory and acute
desmyelinating polyrradiculoneuropathy was the most frequent clinical variant
(72.0%). Either the treatment with intravenous human immunoglobulin as
rehabilitation were beneficial and the mortality was low (4.0%).

Key words: child, childhood, Guillain-Barré syndrome, inflammatory and acute
desmyelinating polyrradiculoneuropathy, intravenous human immunoglobulin,
secondary health care.

INTRODUCCION
El sindrome de Guillain Barré (SGB) es una polirradiculoneuropatia aguda inflamatoria,

desmielinizante y progresiva que constituye la causa mas frecuente de polineuropatia
en la infancia, con incidencia entre 0,5-1,5 por 100 000 habitantes en la poblacién
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menor de 18 afios.! Es la principal causa de pardlisis flacida aguda en los paises en los
cuales la poliomielitis ha sido erradicada y representa una seria emergencia
neurolégica.??

Al respecto, en 1859 Landry describe los primeros casos; destaca que la enfermedad
puede tener un compromiso motor y sensitivo, el cual afecta la porcién distal de las
extremidades y que progresa en direccién ascendente. Asimismo, en 1916, Guillain y
Barré sze3ﬁalaron la importancia de la disociacién albimino-citolégica para el diagndstico
clinico.”

La causa exacta del sindrome se desconoce. Se presenta en todas partes del mundo y
en todas las estaciones; afecta a personas de todas las edades y ambos sexos. La
mayor parte de la evidencia disponible sugiere que las manifestaciones clinicas son
resultado de una reaccion inmunoldgica mediada por células, que puede causar
disfuncion y desmielinizacién segmentaria y/o degeneracion axonal dirigida contra las
raices sensitivas y motoras, nervios periféricos y craneales.*”’

En 60 % de los pacientes con SGB existe el antecedente de una infeccidn respiratoria o
gastrointestinal, bacteriana o viral, varias semanas antes del comienzo de los sintomas
neuroldgicos.*® Su evolucién clinica presenta usualmente un modelo trifasico bien
definido: inicio y progresion de los sintomas y signos; luego alcanza un periodo de
estabilizacion seguido de una fase de recuperacién en semanas o meses. Las
parestesias en los dedos de las manos y los pies son sintomas precoces; el dolor en la
espalda y en las extremidades inferiores es un hallazgo frecuente en nifios. La
manifestacion clinica mas frecuente es la debilidad muscular simétrica proximal y distal
de los miembros inferiores y posteriormente de los superiores.”®

Ahora bien, el prototipo del SGB es la polineuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda (AIDP), no obstante, existen otras formas de presentacién, tales como el
sindrome de Miller Fisher (SMF) y las formas axonales: neuropatia motora sensitiva
axonal aguda (AMSAN) y neuropatia motora axonal aguda (AMAN). La mayoria de los
pacientes tiene un curso benigno; un pequefio grupo tiene una forma mas severa de
curso progresivo con paralisis motora total y fallo respiratorio, que provoca su
admisién en una Unidad de Cuidados Intensivos.?’ Se notifican 10 % de secuelas y
mortalidad baja, entre 3-4 %. El uso de inmunoglobulina intravenosa puede ser
considerado la opcién inicial en el tratamiento del SGB en la infancia.?>°:%8°?

METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo y prospectivo de 25 pacientes con sindrome de
Guillain-Barré, atendidos en el Hospital Infantil Docente Sur de Santiago de Cuba,
desde enero de 2006 hasta diciembre de 2012, con vistas a identificar sus
caracteristicas clinicoepidemioldgicas y determinar la utilidad del tratamiento empleado
de acuerdo con la evolucién clinica.

Entre las variables analizadas figuraron: edad, sexo, lugar de hospitalizacion,
antecedentes previos, sintomas y signos iniciales, tiempo de evolucion al ingreso,
forma clinica, modalidad de tratamiento empleado, respuesta al mismo y evolucién
clinica ulterior.

La informacién fue plasmada en una planilla de vaciamiento de datos. Se utilizé6 como
medida de resumen el nimero absoluto y el porcentaje; ademas, se determind la
media de algunas variables de interés.
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RESULTADOS

La edad de los integrantes de la serie fue de 1-17 afnos, promedio 7,32 afios.
Predominaron los nifios menores de 5 afos (40,0 %), seguidos por el grupo de 6-10
afnos (36,0 %) y el sexo masculino (60,0 %), con una relaciéon varon-hembra de 1,5:1.

El antecedente de infeccion respiratoria alta se hallé en 60,0 % de los casos y
16,0 % tenia historia de gastroenteritis; un menor porcentaje refirié traumatismos,
varicela zoster o ninglin antecedente (8 % en cada caso).

La debilidad muscular fue el sintoma mas frecuentemente referido en 76,0 % de los
pacientes, sequido de 36,0 % que present6 dolor en miembros inferiores, 20,0 %
parestesias, 12,0 % debilidad facial y 4,0 % (1 afectado) dificultad respiratoria. La
arreflexia osteotendinosa (76,0 %) fue el hallazgo predominante en el examen fisico,
le sucedié la paralisis de miembros inferiores y superiores (52,0 %), asi como paralisis
de miembros inferiores (36,0 %).

Entre la variantes clinicas prevalecio la polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda (AIDP) con 72,0 %; 12,0 % presentd neuropatia motora axonal
aguda (AMAN), asi como otras variantes atipicas y 4,0 % sindrome de Miller Fisher
(SMF). No se encontrd neuropatia sensitiva motora axonal aguda (AMSAN).

Por otra parte, 24,0 % de los pacientes presentd disociacidon albumino-citoldgica a la
semana de iniciados los sintomas, porcentaje que aumenté (40,0 %) a la segunda
semana de efectuado el estudio. En algunos afectados con liquido cefalorraquideo
(LCR) negativo se observaron niveles de inmunoglobulina G (IgG) elevados, pero esta
técnica no fue realizada a la totalidad de los pacientes, pues al inicio de la
investigacidn no estaba disponible.

En los casos (16,0 %) que se realizaron estudios neurofisioldgicos el bloqueo de la
conduccion nerviosa motora fue el dafio predominante.

Los pacientes ingresaron como promedio a los 5,4 dias del inicio de su sintomatologia;
88,0 % fueron atendidos inicialmente en la Unidad de Cuidados Intensivos. En 100,0
% de los casos se realizd precozmente el tratamiento con inmunoglobulina humana
intravenosa durante 5 dias, con dosis de 0,4 g/kg/dia, con resultados beneficiosos en
96,0 % de ellos y tiempo promedio de inicio de la mejoria clinica de 4,2 dias. Un
afectado (4,0 %) requirid ventilacién mecanica y posteriormente fallecié por
insuficiencia respiratoria y sepsis nosocomial. El promedio de estadia hospitalaria fue
de 19,6 dias. La totalidad de los pacientes recibié tratamiento rehabilitador precoz;
100,0 % de los sobrevivientes lograron recuperacion total en un periodo promedio de 4
meses, solo en casos aislados persistid la disminucidon de los reflejos osteotendinosos
sin discapacidad motora.

DISCUSION

Clasicamente se plantea que el SGB es poco frecuente en los primeros afios de la vida,
sobre todo en los menores de 2 afios de edad. La incidencia especifica oscila entre
1,26 por 100 000 en el grupo etario de 1-4 anos y 0,24 por 100 000 para

5-9 afios; ' no obstante, se notifican casos desde la lactancia, e incluso, un caso raro
de SGB neonatal.® Por su parte, Akbayram et al'® estudiaron pacientes con rango de
edad entre 6-180 meses y 13,8 % eran menores de 2 afios. Asimismo, Bloch et al'!
informan el caso de una nifia de 14 meses. Vigil et al*’> encontraron, que 40 % de su
muestra tenian 0-4 afios y 30 %, 5-9 afios.
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El sexo masculino predomind en la mayoria de las series, con una proporciéon varon-
hembra de 1,5-2,1:1.>*3 En el estudio de Vigil et al*> 60 % eran varones. Igualmente
Akbayram et al*® hallaron 55,5 % del sexo masculino y 44,5 % del femenino; sin
embargo, en otros estudios prevalecieron las nifias.'*

Resulta oportuno sefialar que el mecanismo fisiopatoldgico basico del SGB es
posinfeccioso; la mayoria de los enfermos tienen el antecedente de infecciones del
tracto respiratorio superior o diarreas desde varios dias hasta 1 mes, antes del inicio
de los sintomas.?6810-12

En varias series se ha relacionado el SGB con la gastroenteritis por Campylobacter
jejuni, antecedente bacteriano que se presenta en 23-40 % de los casos.>!*> Asi, un
metanalisis reciente le atribuye 30 % de los mismos;? sin embargo, otros autores!®®
lo relacionan con el aumento o disminucion de su incidencia. Otras infecciones
relacionadas con este sindrome son los virus, tales como citomegalovirus (10 %), virus
de Epstein-Barr (2-10 %), varicela zoster (5 %), virus de la hepatitis, herpes simple y
mononucleosis infecciosa. El SGB se ha asociado también a Mycoplasma pneumoniae
y Haemophilus influenzae.?381>

Se ha notificado asociacidon con otros antecedentes como las vacunaciones contra la
rabia, influenza y hepatitis; pacientes con linfoma, positivos al VIH/sida o con lupus
eritematoso sistémico, entre otras afecciones.>>%81% | a participacién de los
traumatismos e intervenciones quirurgicas como precipitantes del SGB es
probablemente anecdédtica; no obstante, en esta casuistica hubo 2 casos con
antecedentes de traumas.

Los primeros sintomas del SGB son, por lo general, debilidad y dolor en las
extremidades, entumecimiento de los dedos, parestesias o combinaciones de estos,
con la caracteristica predominante de ser bilaterales y relativamente simétricos, que
progresan en 12-28 dias antes de alcanzar un periodo de estabilizaciéon. En la forma
tipica se asocia generalmente a hiporreflexia o arreflexia osteotendinosa.? La presencia
de dolor puede ser el sintoma inicial en niflos menores de 10 afios, con predominio
incluso sobre la debilidad. Se notifican cifras entre 20-79 % en nifios menores de 6
afios, <1:c3>n prevalencia de dolor en la espalda y miembros inferiores en 83 % de los
Casos.™

De hecho, las parestesias usualmente se inician en las extremidades inferiores y luego
ascienden, aunque puede encontrarse una pequefia diferencia entre un lado y otro. En
50 % de los afectados la debilidad es distal, pero en 15 % la musculatura proximal
estd intensamente implicada; 44 % de los pacientes pueden presentar ataxia, las
paralisis de pares craneales pueden aparecer en cualquier momento de la enfermedad
en 15-43 %.8 Asimismo, en un estudio realizado por Kannan et al** 97,6 % de los
nifos presentaron debilidad motora, 76,9 % paralisis de nervios craneales; 13,9 %
disturbios autondémicos y 9,3 % paralisis respiratorias.

La mayoria de los pacientes presentan progresion por periodo de 1-3 semanas
después del comienzo de los sintomas; a dos tercios de los mismos les es imposible
caminar independientemente y cuando alcanzan el maximo de la debilidad, 25% puede
presentar insuficiencia respiratoria. En nifios es mas frecuente en menores de 6 afios
con alto grado de discapacidad, que pueden requerir ventilacion mecanica en 10-15 %
de los casos.??71?
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En tal sentido, la variabilidad de los sintomas y signos clinicos presentes estara en
dependencia de la forma clinica presente en cada paciente, pues aunque en la mayoria
de los casos se presenta la forma caracteristica ascendente, no son pocas las variantes
atipicas que obligan a descartar otras causas.

La polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda representa 85-90 % de los casos
en Estados Unidos, Europa y la mayoria de los paises desarrollados.? En la serie
estudiada por Akbayram et al,!° 69,4 % tenian AIDP. En nifios evoluciona entre 2-4
semanas después de una infeccion respiratoria o gastrointestinal, con debilidad distal
simétrica de manos y pies que progresa en forma ascendente y compromiso sensitivo
discreto, sobre todo profundo; 50 % presenta trastornos autondmicos (hipotension
ortostatica, hipertensién, ileo paralitico, arritmias cardiacas, entre otras); tiene curso
clinico més corto y recuperacién mas completa que en los adultos.*®

Por otro lado, la neuropatia motora sensitiva axonal aguda es un trastorno grave que

causa degeneracion axonal motora y sensitiva con poca o nula desmielinizacion, lenta
recuperacién y secuelas frecuentes.? La neuropatia motora axonal aguda se relaciona

con la infeccidon por Campylobacter jejuni y su gravedad depende de la extension de la
lesion axonal; en casos con compromiso distal tiene rapida y total recuperacién en un
periodo de 2 semanas.?

Algunos investigadores'® notifican 27,8 % de AMAN y 2,8 % de AMSAN, asi como
mayor frecuencia de secuelas y muerte en estas formas clinicas (40 % contra 12 % de
las AIDP). En la India, Kannan et al'® encontraron 48,8 % de AIDP, 44,2 % de AMAN
Yy 6,9 % no clasificadas; sin embargo, la variante clinica no interfirié en la completa
recuperacion de sus pacientes.

El sindrome de Miller Fisher es una variante clinica relacionada en 20 % de los casos
con infeccién por Campylobacter jejuni y 8 % con Haemophilus influenzae, que
preceden de 1-3 semanas el inicio de la oftalmoplejia y ataxia con arreflexia. Es la
forma de presentaciéon en 3-5 % de los casos en paises occidentales y en Asia llega al
20-25 %. El cuadro progresa en una semana; se inicia con diplopia y diplejia facial en
50 % de los casos, seguida por oftalmoplejia externa y ataxia; la recuperacién oscila
entre 1-3 meses.??

Ademads, existen otras variantes menos frecuentes del SGB, entre las cuales figuran:
- Neuropatia craneal multiple, que es la mas conocida (afecta de forma aguda varios
pares craneales y respeta el nervio dptico, con compromiso sensitivo severo)

- Debilidad faringo-cervico-braquial (DFCB)

- Paraparesia

- Ptosis palpebral grave sin oftalmoplejia

- Diplejia facial y parestesias

- Combinacion de SMF y DFCB, descritas por Ropper en 1994

- Variante “saltatoria” con compromiso de extremidades inferiores y pares craneales,
pero que no afecta las extremidades superiores.>?°

La disociacion albumino-citoldgica es un pilar importante en el diagnostico del SGB que
estd presente en no mas de 50 % de los casos durante la primera semana, porcentaje
que es superado hacia la segunda y alcanza 75 % en la tercera.’?

Durante la primera semana los estudios neurofisiolégicos pueden mostrar bloqueo de
la conduccion, aumento de la latencia distal y aboliciéon de la onda F; a partir de la
segunda son mas especificos con la abolicidon del reflejo H y la ralentizacion de las
velocidades de conduccidn nerviosa.*!® Los resultados neurofisioldgicos contribuyen a
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clasificar la variante clinica, establecer prondstico y predecir la evolucién.'* La
frecuencia de la variante clinica desmielinizante o axonal, varia con la localizacién
geografica; la primera predomina en Estados Unidos y Europa, la segunda en China,
Japén, Bangladesh y México.?

El tratamiento especifico en nifios con SGB es la inmunoglobulina humana intravenosa
en dosis de 0,4 g/kg/dia durante 5 dias.> Este esquema de plan terapéutico ha
resultado tan efectivo como la plasmaféresis, la cual se utiliza usualmente en régimen
de 5 recambios plasmaticos, durante 2 semanas.>®

La plasmaféresis extrae los anticuerpos y el complemento de forma inespecifica y
parece que esta asociada con la reduccién del dano del nervio y una mas rapida
mejoria clinica. La inmunoglobulina neutraliza los anticuerpos patdgenos e inhibe la
activacion del complemento mediada por autoanticuerpos, lo cual produce una
reduccién de la lesidon del nervio y una mas rapida mejoria clinica, asi como total
recuperacién.?® Ambas opciones por separado son Utiles, pero no se han informado
mejorias significativas con su combinacién; sin embargo, teniendo en cuenta que la
plasmaféresis es invasiva, costosa y no exenta de riesgos, el uso de la
inmunoglobulina humana es actualmente la primera opcién de tratamiento.??
Akbayram et al*® utilizaron inmunoglobulina humana intravenosa en 94,4 % de sus
pacientes, con resultados beneficiosos en 80,2 % y recuperacion entre 3-12 dias
después de iniciada la terapia.

El tratamiento rehabilitador es fundamental para lograr la recuperacion total de los
afectados. Debe iniciarse en etapas tempranas de la enfermedad, incluye movilizacién
en el lecho, kinesioterapia respiratoria y motora. Es de gran importancia sobre todo
para los pacientes ventilados mecanicamente, limita las secuelas provocadas por la
pardlisis prolongada, puede requerir meses para lograr recuperacion total.>'? La
recuperacidn psicoldgica con la utilizacién de terapia ocupacional y apoyo psicoldgico
de pacientes y familiares constituyen aspectos a tener en cuenta en la rehabilitacion
integral del enfermo para lograr una posterior reincorporacion al medio familiar, social
y adecuada reinsercién escolar.'?

La recepcion hospitalaria antes de la semana del comienzo de los sintomas es
importante para el inicio precoz del tratamiento, de manera tal que la recuperacién sea
mas rapida y queden menos secuelas. Akbayram et al'® notifican un periodo de
hospitalizacion de 5,5+3,6 dias con un rango de 1-17 dias; 8,3 % de los integrantes de
su serie requirieron intubacidon mecanica, e igual porcentaje fallecié, con predominio de
las formas axonales; sin embargo, no hubo diferencias estadisticamente significativas
entre las diferentes formas clinicas en cuanto a la recuperacion total, la aparicién de
secuelas o muerte. Otros autores® consideran que la forma clinica influye en la
evolucion, pues alrededor de 90 % de los pacientes con AIDP y SMF se recuperan
integramente; por su parte los que tienen AMAN pueden quedar con mayor cantidad
de secuelas, pero su mejoria es rapida cuando solo se produce bloqueo de la
conduccion sin degeneracion axonal. Resulta importante sefialar que el fallecido de
esta serie tenia una forma axonal de la enfermedad (AMAN).

Segun la mayoria de los estudios revisados el SGB en nifios tiene un buen prondstico,
a pesar de que en su evolucién 40 % de los nifios pierden la marcha, 15 % necesitan
ventilacién y en las formas mas severas pueden requerir desde 6 meses hasta un afio
para la recuperacién. Entre 5-10 % pueden quedar con algunas secuelas motoras o
sensitivas distales sobre todo en miembros inferiores. La mortalidad es baja, entre
1-5 % e incluso menor.>
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La evolucion final estara en dependencia de la rapidez de progresidon de los sintomas,
la edad (peor prondstico por debajo de 2 afios), el tiempo de evolucidon al momento del
diagnéstico y de inicio del tratamiento, asi como la variante clinica, constituyen los
factores determinantes del riesgo de secuelas a largo plazo, aunque 20 % solo
experimer;ta debilidad muscular distal y rara vez resulta en alguna discapacidad
funcional.

Tal como se ha visto, el diagndstico temprano del SGB y el inicio precoz del
tratamiento con inmunoglobulina humana intravenosa resultan de gran utilidad para
lograr una evolucién favorable, reducir las secuelas y lograr una baja mortalidad.
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