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RESUMEN
El Sindrome de Landry-Guillain-Barré-Strohl, mas simple y conocido como Sindrome de Guillain Barré (GB), se considera
actualmente como un conjunto de autoinmunes, que se caracterizan por una polirradiculoneuropética, que clinicamente
se expresa en la forma de una cuadriparesia arrefléctica ascendente, con leves trastornos sensitivos y algunas veces
presencia de alteraciones autonémicas. Junto con el cuadro clinico sugestivo de la existencia de ésta, son convenientes las
pruebas de laboratorio y gabinete para confirmar el diagnoéstico. En general el tratamiento es sintomatico, especifico y
rehabilitatorio con lo que se intenta reducir la morbimortalidad y presencia de las secuelas asociadas.
Palabras clave: Landry-Guillain-Barré-Strohl, factores de riesgo, disautonomia.
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Landry-Guillain-Barré-Strohl Syndrome. An update

ABSTRACT

The Landry-Guillain-Barré-Strohl Syndrome, commonly known as Guillain Barré Syndrome (GB), is considered at present
as a group of autoimmune illnesses, that are expressed as a polyradiculoneuropathic affection, that clinically is characterized as
an ascending arreflectic cuadriparesis, with mild sensitive symptoms and sometimes autonomic alterations. Along with
the clinical picture it is convenient to perform laboratory tests to confirm the diagnosis. In general, the treatment is
symptomatic, specific and with rehabilitation with the aim of diminishing the morbimortality and the associated sequelae.
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HISTORIA

El Sindrome de Landry-Guillain-Barré-Strohl,
denominado simplemente como Sindrome de
Guillain Barré (SGB), es un epénimo comunmente
utilizado para un grupo heterogéneo de enferme-
dades autoinmunes que se expresan por una afec-
cion polirradiculoneuropatica. Otra caracteristica es
que muchas veces se asocia con la existencia de un
cuadro infeccioso sistémico o local previo y, gene-
ralmente, se presenta como una paralisis simétrica
ascendente que puede presentar ademas alteracio-
nes sensitivas o autondmicas, y es actualmente la
primera causa de paralisis aguda en los paises en
donde la poliomielitis ha sido eliminada.!?

En 1859, Landry describio las caracteristicas cli-
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nicas de una pardlisis ascendente sin amiotrofia;
algunas otras descripciones le siguieron en ese mis-
mo siglo, pero fue descrita en 1916 por Guillain Barré
y Strohl como la polirradiculoneuritis acompafiada
de disociacion albuminocitologica en el examen del
liquido cefalorraquideo: “We call attention to a
clinical syndrome which we have observed in two
cases, a syndrome characterized by motor
disturbances, loss of deep tendon reflexes,
preservation of cutaneous reflexes, paresthesias with
slight disturbance of objective sensibility, tenderness
on pressure of the muscles, little change in the
electrical reactions of the nerves or muscles and
noteworthy hyperalbuminosis of the cerebrospinal
fluid in the absence of cytological reaction
(albumino-cytologic dissociation). This syndrome
seems to us the result of a concomitant attack on
the spinal roots, nerves and muscles, probably by
an infectious or toxic agent. It must be
differentiated from simple radiculitis, pure
polyneuritis, and polymyositis. Graphic studies of
the speed of the reflexes and their latent time and
of the character of the muscular contractions
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demonstrate that the entire neuromuscular
apparatus participates in the syndrome. Guillain, et
al; 1916”8

En los 20 afios subsecuentes, més de 30 casos fue-
ron reportados en la literatura médica, siendo el
mismo Guillain quien afiadié 10 de estos casos en
un articulo que public6 en 1936; desde entonces, la
entidad se conoci6 bajo el epdnimo de Sindrome
de Guillain Barré.3#

EPIDEMIOLOGIA

Su incidencia anual se calcula generalmente en
1-3 por 100,000 personas. Ocurre en todos los gru-
pos de edad con incidencias variables: 1.3 a 1.9 por
100,000 desde el nacimiento hasta los 30 afios de
edad, con picos de incidencia al final de la adoles-
cenciay en los adultos jévenes, asi como en la ma-
durez; el caso de menor edad reportado es de cua-
tro meses y el de mayor edad de 95 afo; afecta
predominantemente a hombres, aunque algunos no
reconocen esto.3%9

Se ha calculado en Suecia que 3% de los casos
de SGB no son hospitalizados debido a que los pa-
cientes afectos conservan la capacidad de caminar
y usar lo brazos con libertad, llamando algunos
autores a esto la forma leve de la enfermedad.'*!!

Se dice que 40% de pacientes hospitalizados por
SGB, ala larga tendran que reinternarse por compli-
caciones tardias o necesidad de mayor rehabilitacion.

El primer pico de incidencia se correlaciona en
gran manera con infecciones por citomegalovirus y
Campylobacter jejuni; el pico de incidencia en la
madurez se ha intentado correlacionar con meca-
nismos inmunosupresores fallidos.”

Otras condiciones que muestran aumento en la
incidencia son el embarazo y parto en las mujeres,
cirugia mayor, vacunacion contra la influenza, uso
de drogas, anestesia espinal y enfermedad de
Hodgkin. El riesgo de padecer SGB a los dos meses
de padecer una infeccidn por C. jejuni es 100 veces
mayor que los no infectados.

Los casos de SGB ocurren generalmente en for-
ma esporadica, pero ocasionalmente se ha informa-
do de formas epidémicas, como tal vez sea la “en-
fermedad china paralitica™, que ocurre en el verano
en el norte de China, y se ha asociado con infeccio-
nes por C. jejuni; también se han reportado casos
semejantes en Curazao, ubicada en el Caribe.}8%17

El SGB es el ejemplo tipico de una enfermedad
neuroldgica, resultado de un trastorno autoinmune.
Su espectro clinico, por el momento, reconoce cin-
co variantes, desde la clasica forma llamada
Polineuropatia Aguda Inflamatoria Desmielinizante
(AIDP, por sus iniciales en inglés de Acute
Inflammatory Demyelinating Polyneuropathy), la
variante axonal (AMSAN-Acute Motor-Sensory
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Axonal Neuropathy), la faltante de afeccion sensiti-
va, conocida como Neuropatia Axonal Motora Agu-
da (AMAN-Acute Motor-Axonal Neuropathy), las
variantes clinicas de Miller Fisher (MFS) y la
Neuropatia Aguda Pandisautonémica (PDAN-
Pandysautonomia Acute Neuropathy). La mas fre-
cuentemente vista es la AIDP, y las menos comunes,
pero mas estudiadas, son el MFS 'y la AMAN.8912

En los paises occidentales, 85-90% de los casos
de SGB son del tipo AIDP y 3-5% son MSF, mientras
que en China, por ejemplo, la forma mas comun
son la AMANYy la AMSAN, en Taiwan la forma AMA
es rara, con menos de 4% de los casos.

FISIOPATOGENIA

El concepto principal de la fisiopatogenia de la
enfermedad es que su presencia se debe a una con-
jugacion de varios y variados factores, ya que parti-
cipan desde el complejo de histocompatibilidad que
tiene el paciente, sus enfermedades previas, las
quimiocinas presentes en axones, macréfagosy va-
s0s sanguineos, asi como la cepa bacteriana o mi-
croorganismo presente en la regién donde vive el
paciente y que lo infecta, hasta la presencia de mi-
metismo molecular entre el agente infeccioso y las
estructuras neuronales propias. Es decir, como en
gran namero de enfermedades, podemos estable-
cer factores del paciente, el agente y el ambiente
que se conjugan y dan por resultado la expresion
de laenfermedad.

Se ha estudiado, sobre todo, que hay gran pare-
cido entre moléculas normales que forman parte
de la estructura mielinica y axonal neuronales, con
estructuras que a su vez forman parte de paredes o
antigenos bacterianos y/o virales.

Dentro de los glicolipidos estudiados y que estan
involucrados se hallan el GM1, asialo-GM1, GM1b,
GalNac-GD1la, GD1b, 9-O-acetil-GD1b, GD3, GT1a,
GT1b, GQ1lbyel LM1. Incluso se ha llegado a intentar
correlacionar la molécula involucrada con un tipo
especifico de patrdn clinico, lo que se ha logrado mas
0 menos con éxito sobre todo para las variantes
axonales. Por ejemplo, la variedad AMAN se ha
correlacionado sobre todo con el involucramiento de
antigenos oligosacaridos de la pared celular de algu-
nas cepas de Campylobacter jejuni, responsable de
algunos cuadros de gastroenteritis, asi, cuando exis-
ten en la sangre de los pacientes anticuerpos antiGT1la
(de tipo IgG), clinicamente se presenta oftalmoparesia
y pardlisis facial en 57% de los casos, involucro bulbar
en 70%, y en 39% de los casos hay necesidad de ven-
tilacibn mecénica; todo esto también puede obser-
varse en el caso de pacientes con anticuerpos anti-
GQ1b, ademas los datos clinicos sugestivos de una
infeccién por C. jejuni son diarrea y dolor abdominal,
que preceden a los sintomas de SGB.



Tabla 14

Infeccion Pacientes GM, IgA GM, IgG GM, IgM Promedio Pronéstico
n (%) n (%) n (%) (95% CI) pobre
Tiempo para (%)
lograr marcha
auténoma
(dias)
Sin infeccion 155 8 (5) 26 (17) 22 (14) 28 (19-37) 17 (11)
S6lo C. jejuni 52 24 (46) 25 (48) 17 (33) 76 (0-164) 18 (35)
Sélo
Citomegalovirus 17 0 0 6 (35) 66 (39-93) 0 (0)
Solo V.E.B 3 0 0 1 (33) 52 (0-124) 0 (0)
Dos infecciones 2 1 (50) 1 (50) 1 (50) 126 0 (0)
Total 229 33 (14) 52 (23) 47 (21) 42 (30-54) 35 (15)

Los pacientes infectados por C. jejuni y que de-
sarrollan SGB tienen mayor probabilidad de pade-
cer una neuropatia axonal, desarrollar anticuerpos
al gangliésido GM1, desarrollar una forma clinica
puramente motora, y tener hiperproteinorraquia de
menor intensidad, presentando una forma severa
de laenfermedad.!34891319

Los pacientes infectados por citomegalovirus
desarrollan mayor concentracién de moléculas aso-
ciadas con activacién y migracion de las células T,
presentando una variedad moderada de la enfer-
medad.

A continuacion, se presenta en la tabla 1 un estu-
dio multicéntrico,'* que intenta correlacionar infec-
ciones precedentes, anticuerpos contra gangliésidos
GML1 y recuperacion de la marcha auténoma.

Otros microorganismos involucrados son el
Micoplasma pneumoniae, con su galactocerebrdésido
que se mimetiza con el glicolipido mayor de la
mielina, citomegalovirus, virus del Epstein Barr, E.
coli, Haemophilus influenzae, Parainfluenza 1, In-
fluenza A, HIV, hepatitis B, Chlamydia psittaci,
Borrelia burgdorferi, Varicela zoster, enterovirus,
rotavirus y el virus del Nilo.2021

En un estudio con 383 pacientes de 11 paises, se
determind 23% de infectados por C. jejuni, 8% con
citomegalovirus y 2% con Epstein Barr.

Los antecedentes infecciosos mas comunes en un
estudio japonés, fueron en un grupo de 227 pacien-
tes, de los cuales, 62% resultaron con cuadro del
tracto respiratorio superior y 29% con cuadro
gastroenteral. Se analizaron 158 sueros de estos
pacientes y se encontré evidencia de infecciéon por
C. jejuni en 20%, E-Barr en 5%, citomegalovirus en
5% y Micoplasma pneumoniae en 3%.

Otro estudio llevado a cabo en Minnesota, E.U.,
menciona 65% de casos de SGB con antecedentes
de infecciones, 44% del tracto respiratorio superior,
21% gastroenteral y 19% de enfermedades febriles
inespecificas.

Aunque generalmente se piensa que la afecciéon
de lacapa de mielina es el sustrato anatémico de la
lesion causante del SGB, ahora también se investi-
gan aspectos que involucran una afeccion en la
misma placa neuromuscular, los nodos de Ranvier,
(por la rapida recuperacion en algunas formas de-
terminadas como axonales), y en filamentos
intraaxonales (Figura 1).

Fuera de la expansiéon del conocimiento que se
tiene sobre la enfermedad, la determinacion de tan-
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Fuente: Hartung HP, et al. Acute immunoinflamatory
neuropathy: update on Guillain Barré syndrome. Curr
Opin Neurol 2002; 13: 371-7.

Figura 1. Sitios de accién de autoanticuerpos en el SGB.
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tas sustancias, obedece a la busqueda de “blancos™
terapéuticos efectivos, que ayuden a los pacientes
a un acortamiento de la enfermedad y sus conse-
cuencias (Figura 1).

HISTOPATOLOGIA

Los aspectos histopatoldgicos de la enferme-
dad fueron descritos por primera vez por
Haymaker y Kernohan, quienes notaron que ocu-
rria un deterioro inflamatorio en las raices ante-
riores de la médula espinal. Finalmente en 1969,
Asbury, Arnason y Adams reportaron que los da-
tos caracteristicos de la enfermedad eran un infil-
trado mononuclear inflamatorio perivascular, el
cual rodea, ademas, zonas de mielina degradada
en nervio periférico. Esta desmielinizacién ocu-
rre con respeto de los axones de los nervios dafia-
dos; sin embargo, cuando la inflamacién es muy
intensa puede ocurrir dafio axonal y degenera-
cion walleriana.

Una de las caracteristicas de esta respuesta es
que aparecen linfocitos en y sobre los nervios
periféricos, o que puede ser variable en severi-
dad y extension. Posteriormente los nervios son
invadidos por macr6fagos que engullen la
mielina*%¢ (Figura 2).

sl il
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CUADRO CLINICO

Los pacientes afectos del sindrome, tipicamente
presentan en horas, dias 0 semanas, debilidad distal
y disestesias en las extremidades, sobre todo de las
inferiores. Las disestesias afectan las cuatro extre-
midades, pero rara vez las manosy pies, hasta tobi-
llos y mufecas. Los reflejos de estiramiento muscu-
lar desaparecen dentro de la primera semana del
inicio de los sintomas.

La deglucién y masticacion pueden afectarse en
40% de los casos y haber afeccién facial uni o bila-
teral hasta en 50%0.15922

La fase de progresion de la enfermedad puede
durar de unos dias hasta cuatro semanas. Cerca de
73% de los pacientes presentan el cenit de su cua-
dro en la primera semana, 75% en la 2a, 92% en la
3ay 98% a las cuatro semanas.

Posteriormente hay una fase estacionaria de sin-
tomasy signos persistentes, pero estables, para des-
pués entrar al periodo de recuperacién, que es va-
riable y dura de semanas a meses, dependiendo de
cada caso en particular y de algunos factores pre-
sentes desde el inicio de la enfermedad; aun asi, se
reconocen 5-28% de casos “leves” de la enferme-
dad en que los pacientes no dejan de tener marcha
auténoma.tot

Figura 2. Aspecto molecular de la fisiopatologia del SGB.

a) Células T autorreactivas reconocen un autoantigeno es-
pecifico presentado por moléculas del complejo mayor
de histocompatibilidad, clase Il, y al mismo tiempo pre-
sentan sefales coestimuladoras sobre la superficie de las
células presentadoras de antigenos, como los macréfagos
(M), en los compartimientos del sistema inmune.

b) Los linfocitos T activados cruzan la barrera hematonerviosa
(BNB), para entrar al sistema nervioso periférico (PNS), un
proceso parcialmente mediado por quimiocinas, molécu-
las de adhesion (CAMs) y la matriz de metaloproteinasas
(MMPs).

c) Dentro del PNS, las células T activan a los macré6fagos que
entran en una actividad fagocitica, produciendo ademas
citocinas, y liberando mediadores toxicos como el 6xido
nitrico (NO), MMPs y citocinas inflamatorias, como el TNF o
o el IFNy. Autoanticuerpos (Abs) cruzan la BNB o son pro-
ducidos por linfocitos B (B), localmente contribuyendo al
proceso de desmielinizacién y dafio axonal. Los Abs pue-
den causar desmielinizacion por citotoxicidad dependien-
te de anticuerpos (ADCC), pueden bloquear funcionalmente
lugares o epitopes involucrados con la conduccién nervio-
sa 0 pueden activar la via clasica del complemento (C),
liberandose mediadores proinflamatorios y el complejo fi-
nal citolitico C5b-9. La terminacién de la respuesta
inflamatoria es mediada parcialmente por los macr6fagos
por la induccién de apoptosis de células T y la liberacién de
citocinas antiinflamatorias, como la IL-10 y el factor-p de
trasformacion del crecimiento (TGF-B).

Fuente: Hartung HP, et al. Acute immunoinflamatory
neuropathy: update on Guillain Barré syndrome. Curr Opin
Neurol 2002; 13: 371-7.



Puede haber afeccién de algunos nervios
craneales, como los involucrados en la movilidad
ocular, facial, en la deglucién y, mas adn, en la
inervaciéon de los musculos respiratorios. Por esto,
los pacientes deben hospitalizarse para vigilarlos,
ya que aproximadamente 20-30% de pacientes re-
queriran de asistencia ventilatoria mecanica en al-
gun momento de su enfermedad.”

El pobre prondstico de la enfermedad esta rela-
cionado, sobre todo, con la severidad de la misma,
con un 20% de mortalidad general y 81% de mal
prondstico, mas en los pacientes que necesitaron
ventilacion mecénica.t14.17.23-30

Cerca de 30-50% de los pacientes presentan, do-
lor severo, asociado sobre todo con el minimo mo-
vimiento de las extremidades, predominantemen-
te en cintura escapular, espalda y pantorrillas, que
muchos comparan al producido por un ejercicio
extenuante. También puede haber calambres, de
predominio nocturno. Algunos han caracterizado
sindromes dolorosos en GB enumerandolos como:
dolor de espalda y muslos, disestesias en las extre-
midades, dolor en las extremidades de tipo
mialgico-reumatico, dolor visceral por ulceras de
presion, y cefalea disautondmica, con una afeccién
en conjunto en hasta 89% de los pacientes.28:31:32

Dependiendo de la serie, hasta 22.5-42%° de los
pacientes presentan disfuncidon autondmica, con
involucro esfinteriano en 13.3%; esto a la vez de
las implicaciones per se, llama la atencién sobre el
cuidadoso uso de medicamentos vasopresores O
vasodilatadores.

DIAGNOSTICO

El diagndstico de la enfermedad se considera
probable en todo aquél paciente afecto de una pa-
ralisis flacida arrefléxica, rapidamente progresivay
ascendente con minimo involucramiento sensitivo
0 autondémico.

Se han descrito varias formas clinicas raras, que
son diferentes a las variedades de GB, las cuales
ademas de la clinica, tienen algunas caracteristicas
electrofisioldgicas particulares.

Algunas formas clinicas actualmente reconoci-
das son:

1. La forma de Miller Fisher: Ataxia, oftalmoplejia
y arreflexia, (también considerado una variedad
de SGB).

Debilidad faringeobraquiocervical.

Forma paraparética.

Afeccion facial o de neuropatia craneal multiple.
Paralisis oculomotora.

Ptosis sin oftalmoplejia.

GB sensitivo, puro con o sin leve afeccion moto-
ra.

Nogk~owd

8. Formas excepcionales como puramente ataxicas,
supresoras de reflejos de tallo o simuladoras de
muerte cerebral, con hiperreflexia, etc.16:3344

ESTUDIOS DE GABINETE

Deben hacerse analisis citoquimicos de liquido
cefalorraquideo (LCR) y estudios electrofisioldgicos,
pues éstos ayudan al diagndstico.

Los hallazgos electrodiagndsticos de utilidad son
la ausencia de reflejo H, ondas F anormales (sobre
todo dentro de los primeros siete dias de iniciada la
enfermedad), ausencia o baja amplitud de los po-
tenciales de accidon de nervios sensitivos, y otras
anomalias menos frecuentes. Aln asi, generalmen-
te no es posible un diagnéstico de certeza hasta el
5° dia de evolucidn de la enfermedad.®64°

Un estudio italiano reporta un patrén
desmielinizante en 51.6% de los casos, degenera-
cién axonal en 24.2% y un patrén mixto en
24.2%.5

Criterios diagndsticos
para Guillain Barré tipico

1. Caracteristicas requeridas para el diagndstico:
e Debilidad progresiva arrefléctica en mas de
una extremidad.

2. Caracteristicas que sugieren fuertemente el diag-
nostico:

e Progresion de los sintomas, de dias hasta cua-
tro semanas.

e Simetria relativa de los sintomas (la simetria
absoluta es rara).

< Sintomas o signos sensitivos leves a modera-
dos.

< Involucramiento de nervios craneales, espe-
cialmente debilidad facial bilateral.

< Inicio de la recuperaciéon dos a cuatro sema-
nas después del cese de la progresion de los
sintomas.

e Presencia de disfuncién autonémica.

< Ausencia de fiebre al inicio.

e Presencia en el LCR de disociacion
albuminocitolégica (mas de 55 mg/dL de
proteinas y menos de siete leucocitos por
mm?).

< Hallazgos electrofisioldgicos tipicos.

3. Caracteristicas dudosas para el diagnéstico:
e Presencia de un nivel sensitivo.
< Marcada o persistente asimetria de los sinto-
mas o signos.
< Disfuncion esfinteriana persistente o grave.
e Mas de 50 células/mm?® en el liquido
cefalorraquideo.
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4. Caracteristicas que excluyen el diagnéstico:
e Diagndstico de botulismo, miastenia gravis,
poliomielitis, neuropatia toxica, HIV.
 Haber padecido difteria recientemente, pa-
decer porfiria, o tener un sindrome sensorial
puro sin debilidad.1#4916

Criterios electrofisiolégicos
para el sindrome de Guillain Barré

Debe haber tres de las siguientes cuatro caracte-
risticas:

1. Reduccioén en las velocidades de
neuroconduccidn en dos 0 mas nervios motores.

a) < 80% del limite inferior normal (LIN) si la
amplitud es > 80% del LIN.
b) <70% del LIN si laamplitud es < 80% del LIN.

2. Dispersion temporal anormal y bloqueo de la
conduccién en uno 0 mas nervios motores: ner-
vio peroneo (entre rodillay por debajo de la ca-
beza fibular), nervio mediano (entre codo y
mufieca), o nervio ulnar (entre mufieca y por
debajo del codo).

a) Criterio de bloqueo parcial de a conduccion:
< 15% de cambio en el tiempo de duracién
entre sitios proximales y distales, y > 20% de
reduccién en el pico del area negativa o area
de amplitud interpico entre sitios distales y
proximales.

b) Criterio de dispersién temporal anormal y po-
sible bloqueo de conduccién: > 15% de cam-
bio en el tiempo de duracién entre los sitios
proximales y distales, y > 20% de reduccién
en el pico del area negativa o area de ampli-
tud interpico entre sitios distales y proximales.

3. Latencias distales prolongadas en dos o0 mas ner-
vios.

a) 125% del limite superior normal (LSN) si la
amplitud es > 80% del LIN.

b) > 150% del LSN si la amplitud es < 80% del
LIN.

4. Ausencia de ondas F o latencias minimamente
prolongadas de ondas F (10-15 pruebas) en dos o
mas nervios.

a) >120% del LSN si la amplitud es > 80% del LIN.
b) >150% del LSN si la amplitud es < 80% del
LIN.®

Hasta en 90% de los casos, el LCR muestra
hiperproteinorraquia mayor de 55 mg/dL, sin
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pleocitosis (menos de siete células mononucleares),
lo que conforma la llamada disociacién albumino-
citoldgica.t®

El mismo estudio en Italia,® reporta 83.33% de
LCR de pacientes con SGB con disociacién
albuminocitoldgica, con un promedio de proteinas
de 105 mg/dL +68.5.

Generalmente, el LCR es normal si es tomado antes
de dos dias de iniciados los sintomas y salvo 10% de
los casos, la presencia de pleocitosis es indicativa
de otras enfermedades consideradas dentro de los
diagnoésticos diferenciales.?

Puede hacerse determinacién de anticuerpos anti-
GML1, pero sélo sirven como orientadores en cuan-
do a la etiologia y naturaleza axonal de la afec-
cién, no siendo de utilidad prondstica.*®

También, si se analizan los niveles de enzimas he-
paticas [aspartato aminotransferasa (AST), alanino
aminotransferasa (ALT), gama glutamil transferasa
(GGT) y fosfatasa alcalina (FA)] de los pacientes, se
puede encontrar hasta 28% de casos con elevacion de
las mismas, 11% menos de 1.5 veces lo normal, y 17%
de casos con elevacién por arriba de tres veces lo nor-
mal; ésta liberacidn enzimatica se supone, sobre todo,
dada la naturaleza misma del SGB, descartandose para
esto infecciones por citomegalovirus, virus de la he-
patitis, toxoplasmosis, toxicidad por alcohol, medica-
mentos u otras enfermedades hepaticas preexistentes.
Asimismo, 34% de pacientes con SGB pueden tener
elevacién de enzimas hepaticas después de recibir tra-
tamiento con inmunoglobulina, por menos de una
semana después de su administracion.*

Ocasionalmente, estudios de Resonancia Magné-
tica muestran reforzamiento de raices espinales, que
puede traducirse como evidencia de la
radiculoneuritis presente en el SGB.*

Diagnodsticos diferenciales
y caracteristicas que difieren
de aquellas presentes en GB

e Oclusion de la arteria basilar (paresia asimétrica
de las extremidades).

< Botulismo (pardlisis descendente).

e Intoxicacidon por metales pesados (confusion,
psicosis, sindrome organico cerebral).

e Hipofosfatemia (irritabilidad, ansiedad,
hiperventilacién, LCR normal).

< Miopatias metabdlicas (sintomas cerebrales y
cerebelosos).

« Miastenia gravis (debilidad y fatiga que mejo-
ran con el reposo).

e Meningitis neoplasica (paralisis espastica
asimétrica).

e Intoxicacidon neurotéxica por pescado (recupe-
racion espontaneaen 24 hrs).



Tabla 2°

Variedades del SGB.

Variedad  Caracteristicas Electrodiagndstico Patologia
AIDP 90% de casos Desmielinizante Ataque inicial a la
en el mundo superficie de las
occidental; células de Schwann;
anticuerpos anti-GM, dafio extendido en
(aproximadamente, forma vesicular de la
30%) no especifico mielina, activaciéon de
macroéfagos, e
infiltracion linfocitica.
AMAN Prevalente en China, Axonal. Ataque principal
Latino América; Potenciales de a los nodos de
anticuerpos anti-GB,, accion muscular Ranvier; activacion
especificos para compuestos (CMAP) de macroéfagos,
AMAN en los casos chinos, reducidos y potenciales pocos linfocitos,
sin embargo sensibilidad de accion de nervios frecuentes macréfagos
s6lo del 60-70% sensitivos (SNAP), periaxonales, dafio
normales, sin axonal extenso de
evidencia de desmielinizacion severidad variable.
AMSAN No comun, Axonal Al igual que la AMAN,
recuperacion generalmente CMAP’s reducidos pero también afecta
incompleta, fuertemente 0 ausentes, nervios sensitivos y
relacionada a AMAN SNAP’s sin raices dorsales; dafio
evidencia de axonal usualmente
desmielinizacioén. severo; dafio
desmielinizante
secundario.
MFES Poco comun; Desmielinizante Pocos casos estudiados,

oftalmoplejia,

ataxia, y arreflexia;
anticuerpos anti-GQ,
(90%)

muchos parecidos
a la AIDP.

< Neuropatia paraneoplasica (crénica).

e Poliomielitis (desorden puramente motor y me-
ningitis).

e Compresion medular espinal (asimétrica).

e Paralisis por picadura de garrapata (sin altera-
ciones sensitivas, LCR normal).

e Mielitis transversa (debilidad abrupta bilateral,
alteraciones sensitivas ascendentes).

< Neuropatias vasculiticas (mononeuropatias).1-1650

Se han descrito, cuando menos, cinco subtipos o
variedades de la enfermedad (Tabla 2):147-%1213.16.17

1. La polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda (AIDP, por sus siglas en inglés).

2. Neuropatia axonal motora aguda (AMAN), aso-
ciada sobre todo con infecciones por C. jejuni,
con evidencia de dafio motor axonal puro o con
leve participacion sensitiva o desmielinizante, se
relaciona sobre todo con titulos elevados de
anticuerpos IgG anti-GM1.

3. El sindrome de Miller-Fisher (MFS), descrito pri-
meramente en 1956, con hiperproteinorraquia
severa; 90% de casos presentan titulos elevados
de anticuerpos IgG anti-GQ1b, y usualmente re-
cuperacion completa.

4. La neuropatia axonal aguda sensoriomotora
(AMSAN).

5. Laneuropatia aguda pandisautondmica.

TRATAMIENTO

El tratamiento del sindrome de SGB tiene
dos aspectos: el de soporte y el especifico,
siendo el primero lo principal a llevarse a
cabo, ya que generalmente una vez pasada la
fase aguda o de progresidn inicia la recupera-
cion.t14

Tratamiento de sostén

Cuando existe afeccidon autondmica, ésta gene-
ralmente se identifica por fluctuaciones de la pre-
sion arterial, frecuencia cardiaca, datos de
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pseudoobstruccion intestinal, alteraciones sudomo-
torasy retencién urinaria.#53%5

Las alteraciones cardiovasculares mas frecuente-
mente observadas como parte de la disautonomia,
son la taquicardia sinusal (72%), tanto en forma
episddica como continua, la hipertension arterial
(sola o combinada con la primera), bradicardia,
asistolia, taquicardia supraventricular y taquicardia
ventricular en 28% restante. En los pacientes con
taquicardia sinusal episédica, es mas probable que
experimenten arritmias graves.®5%5

También se ha demostrado una sobrerreactividad
vagal en 30% de los pacientes afectos de GB, que se
puede corroborar con la maniobra oculovagal (pre-
sionando un 0jo, se produce bradicardia, e incluso
se hareportado, asistolia).>” Ademas, debe realizarse
profilaxis para trombosis venosa profunda, y mas
aun si hay inmovilidad o ésta se presupone por mas de
unasemana.

Si existe afeccidn de musculos respiratorios, de
acuerdo con los parametros clinicolaboratoriales
estandar, debe considerarse la necesidad de instala-
cion de ventilacién mecénica.!1425-27.3031

Algunos factores de mal pronéstico para la evo-
lucion de la enfermedad (y la necesidad subsecuen-
te de ventilacién mecanica) son:

1. Hospitalizacidon en menos de siete dias, desde el
inicio de los sintomas.

Incapacidad de elevar los codos por arriba de la
cabeza, estando acostado.

Incapacidad para la bipedestacion.

Incapacidad para toser.

Elevacion de enzimas hepaticas.

Capacidad vital menor de 60% a lo predicho en
la espirometria.

N

ooAw

Estos factores no deben ser confundidos con
aquéllos de mal prondstico para la enfermedad en
si, como son:

1. Edad del paciente mayor de 60 afios.

2. Enfermedad rapidamente progresiva (menor de
siete dias).

3. Amplitudes nerviosas en electrofisiologia peque-
fias (sugestivas de dafio axonal).

4. Necesidad de ventilaciébn mecanica por mas de

un mes.

Enfermedad pulmonar preexistente.

Ausencia de respuesta al tratamiento especifico.

7. Padecer diabetes mellitus.?

oo

Indicaciones para ventilacién mecéanica:

Lo

Capacidad vital forzada < 20 mL/kg.
2. Presion maxima inspiratoria < 30 cm H,0.
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3. Presion maxima espiratoria < 40 cm H,O.

4. Reduccién mayor de 30% de la capacidad vital,

presidon maxima inspiratoria, o la presion maxi-

ma espiratoria durante la evolucion.

Frecuencia respiratoria mayor de 35 por minuto.

Paro cardiaco y/o respiratorio.

7. pH < 7.35 con PO, < 60 6 PCO, > 60 en la
gasometria arterial 11425273031

oo

Debe tratarse también el dolor y la ansiedad-de-
presidn, iniciarse y mantenerse terapia fisica y de
rehabilitacién, y mantenerse desde un inicio cam-
bios frecuentes de posicién, tanto para alivio del dolor
como para la prevencién de escaras de decubito, so-
bre todo en pacientes incapaces de moverse.1458

Comunmente se usan medicamentos como
gabapentina y carbamacepina para aliviar el dolor
“neuropatico”, pero otras opciones son los
antidepresivos triciclicos, quinina y fenitoina, y
como adyuvantes, analgésicos no esteroideos, cui-
dando la irritacién de la mucosa gastrica; incluso se
ha mencionado el uso directamente de esteroides
como tratamiento del dolor de origen muscular,
cuando hay liberaciéon sobre todo de creatin-
fosfoquinasa (CK), y opiaceos en caso de dolor ex-
tremo, o como parte de la sedaciéon cuando el pa-
ciente tiene que permanecer en la unidad de
cuidados intensivos.14:323359

Debe evitarse el desarrollo de escaras cutaneas
con la movilizacién continlia y uso de colchén de
agua, masajes y cuidados de la piel en general, y
deteccién de regiones afectadas por presiéon cons-
tante, asi como evitar el contacto de la piel directa-
mente con superficies plasticas o impermeables que
acumulen calor y humedad porque maceran la piel;
también pueden ser de ayuda parches protectores
o donas protectoras en las salientes Gseas.®1458

Se sugiere que realicen ejercicios pasivos de mo-
vilidad articular, cuando menos cada ocho horas para
evitar el desarrollo de contracturas articulares, man-
teniendo ademas los segmentos corporales del pa-
ciente pléjico o parético, en posiciones neutras, sien-
do de utilidad el uso de férulas y ortesis. 1458

El aspecto nutricional no debe olvidarse y hay
que vigilarlo con determinaciones de albumina
séricay balances nitrogenados, pues la inmovilidad,
el estrés metabdlico, la afeccion intestinal, la disfa-
giay la depresiéon contribuyen a la desnutricion del
paciente. Se prefiere la nutricién por via oral, salvo
en los casos en que ésta sea imposible, siendo en-
tonces necesaria la aplicacion de otras medidas como
la instalacién de alimentacién por sonda
nasogastrica, gastrostomia o, incluso, alimentacion
parenteral con sus indicaciones precisas.®1458

El estrefiimiento es un problema frecuente, pu-
diendo utilizarse metoclopramida como procinético



intestinal o ablandadores de heces de uso comun;
en caso de diarrea, ésta pudiera ser una manifesta-
cién de afectacion disutonémica o una reacciéon a
la dieta utilizada y, afortunadamente, es casi siem-
pre algo pasajero.

Tratamiento especifico

El tratamiento especifico se realiza con
inmunoglobulina o plasmaféresis, con una eficacia
(aln bien utilizados) en 60% de los casos,*® sin ha-
berse demostrado nunca un efecto sinérgico al usar-
se una combinacion de las dos.'861-6 Hace ya varios
afios que se demostré la falta de utilidad de los
esteroides, e incluso se demostrdé que aumentaban
la morbimortalidad.®2646567

El tratamiento especifico acorta el curso de la
enfermedad, disminuyendo la morbimortalidad aso-
ciada con complicaciones, lo cual disminuye la
mortalidad global; sin embargo, no esta determi-
nada a la fecha la modificacion de la gravedad de
la enfermedad como tal.188

Se menciona que aunque generalmente no hay
en los estudios diferencia entre tratar a los pacien-
tes con inmunoglobulina a dosis de 0.4 g/kg/dia por
cinco dias, o plasmaféresis (con recambio plasmatico
total), existe la observaciéon de que en aquéllos pa-
cientes que presentan autoanticuerpos a GM1, es
superior la administracion de inmunoglobulina que
larealizaciéon de plasmaféresis, lograndose ademas
una mas rapida recuperacioén y una menor inciden-
cia de secuelas.’+56

La plasmaféresis es un procedimiento en el que
se filtran, del plasma sanguineo, anticuerpos circu-
lantes mediante centrifugacién, que separa y/o fil-
tra los elementos sanguineos por medio de una
membrana semipermeable; el plasma extraido puede
ser sustituido con plasma de donantes o albimina.

Se cree que la plasmaféresis actiia removiendo
anticuerpos y complejos circulantes que se dirigen
hacia antigenos de los nervios periféricos y raices;
se ha visto que este tratamiento acorta el periodo
necesario para recuperar la marcha entre 60 a 24
dias. Para mayor efecto benéfico, debe ser realiza-
da dentro de los primeros siete dias de iniciado el
cuadro.

Para tener efecto benéfico se necesita un mini-
mo de dos recambios plasmaticos y un maximo de
siete, con un volumen plasmatico en promedio en-
tre los 200-250 mL/kg de peso corporal o 3.5-4 litros
de plasma sanguineo para un solo ciclo de trata-
miento, dividido en el total de recambios ya sefia-
lados y pudiéndose repetir un ciclo de tratamiento
en 10-15 dias.

Sus potenciales complicaciones incluyen hemo-
rragia, edema agudo pulmonar, hipotensién, reac-
ciones transfusionales, infecciones transferidas por

hemoderivados, septicemia, hipocalcemia, arritmias,
paro cardiaco o reacciones locales de la linea
endovenosa utilizada, todo lo que en conjunto se
observa en 11-82% de los casos.® 707

El mecanismo por el que actda la inmunoglo-
bulina se piensa que es ligandose a los autoanti-
cuerpos circulantes, nulificandolos al igual que al
sistema de complemento o por regulacién inhibito-
ria de las células B, disminuyendo la produccién de
antiCUerp05.4’8’9'13'64'65'72

Sin embargo, de 20 a 40% de los pacientes trata-
dos con inmunoglobulina o plasmaféresis,*®° no
mejoran (falla del tratamiento) y otros muestran una
mejoria inicial o estabilidad prolongada, para des-
pués presentar un agravamiento o recurrencia de la
debilidad (recaida aguda o fluctuacién en el trata-
miento) en un 9-26% de los casos,” lo cual no debe
confundirse con aquellos casos raros de recaida des-
pués de afos de haber sufrido un primer cua-
dr0.9’64’65’74

En un estudio del suroeste de Inglaterra, 46% de
pacientes recibieron inmunoglobulina, 6%
plasmaféresis, 14% ambos tratamientos, 4% esteroi-
desy 32% ningun tratamiento. En un estudio sueco,
37% recibieron inmunoglobulina, 40% plasmafé-
resis, 14% esteroides y 10% ninguno. En la Emilia
Romagna, Italia, 32% recibieron inmunoglobulina,
34% plasma, 12% esteroides y 22% ninguno.”™;Cua-
les fueron los resultados de esos estudios? Estas ci-
fras s6lo muestran la aiin heterogeneidad de los tra-
tamientos empleados en el mundo, como parte de
la terapéutica del SGB, observandose en general,
una mayor tendencia al uso de inmunoglobulina
como primera eleccion.

Tratamientos futuros

Tratamientos que estan adn en estudio para su
uso futuro, son el uso de Interferén (31a, la filtracion
de liquido cefalorraquideo, la inmunoadsorcion se-
lectiva plasmatica, la administracion de celecoxib y
meloxicam (debido al involucramiento del ciclo de
la ciclooxigenasa en el dafio axonal), la combina-
cién de esteroides con inmunoglobulina, y el uso de
factores neurotroficos, como el derivado de cerebro
que también prevendria mas dafio axonal.506476.77

En cuanto al interferdn, se le supone un papel
inmunomodulador en el SGB, en la forma de dismi-
nuir la expresion de moléculas de adhesiéon y mi-
graciéon linfocitaria, inhibiendo ademas la
leucodiapédesis al inhibir la produccion de la ma-
triz de metaloproteinasa-9.

La filtracion de LCR estaria fundamentada en que
remueve factores solubles neuropatogénicos de su
sitio de accion, como el pentapéptido (QYNAD),
identificado en valores 10 veces por arriba de lo
normal en pacientes con SGB y que actla bloguean-
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do canales de sodio, actuando en forma similar con
algunos anestésicos.

SECUELAS

Aproximadamente, 85% de los pacientes con SGB
logran una completa recuperacion dentro de los 6-
12 meses después del inicio de los sintomas, con un
maximo de rango de 18 meses. Se ha estimado en
40 dias el intervalo en general para la recuperacion
de un grado de la escala de Hughes, existente al
momento de egreso hospitalario del paciente.?®

Las secuelas vistas a largo plazo son de cuatro
tipos:

1. Alteraciones sensitivas residuales, como

parestesias y disestesias.

Secuelas motoras de grado diverso.

3. Ataxiasensorial por secuelas neuropaticas severas.

4. Reinervacion aberrante, como en el caso del sin-
drome de “lagrimas de cocodrilo’.%165878:80

N

Aproximadamente, un 7-15% de pacientes que-
dan con secuelas neuroldgicas importantes, como
pie caido bilateral, debilidad de musculos intrinse-
cos de la mano, ataxia sensorial, fatiga crénica no
incapacitante, disestesias (5-10%) y 19% refieren
problemas de la funcién sexual.

De esta manera, 63% de los pacientes tiene que
hacer un cambio en su estilo de vida dentro de los
tres o seis afios de su egreso hospitalario debido a
las secuelas padecidas por la enfermedad.

En un estudio en el sureste de Inglaterra, 62%
de pacientes con SGB tuvieron recuperacién en el
primer afio de haberlo padecido, no teniendo sin-
tomas o signos minimos residuales, 18% fueron in-
capaces de correr, 9% de caminar, 4% tenian que
estar en camay 8% murieron.

La mortalidad en centros hospitalarios de tercer
nivel, familiarizados con GB es menor a 5%, siendo
las causas de muerte principalmente el sindrome
de distrés respiratorio, sepsis, tromboembolia
pulmonary paro cardiaco.12327.2881

Se han descrito casos de SGB recurrente en 3-5%
de los casos, sin ninguna otra implicacién,'® asi como
casos de aparente SGB que a la larga resultaron ser ca-
sos indistinguibles en su inicio de Polineuropatia
Desmielinizante Inflamatoria Crénica (PDIC).507
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