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RESUMEN.

El Sindrome de Guillain-Barré es un grupo de sindromes
autoinmunes que consisten en una degeneracion desmielinizante
aguda axonal. La incidencia anual mundial es de 1 a 3 por
100 000 habitantes. Los pacientes exhiben una paralisis progresiva
que alcanza una fase de meseta. Se asocia generalmente al
antecedente de una infeccion por varios patogenos. La reactividad
cruzada entre el patdégeno y tejido del nervio instala la respuesta
autoinmune. El tratamiento consiste en cuidados de apoyo, soporte
ventilatorio cuando es necesario ( un tercio de los pacientes), y la
terapia especifica con inmunoglobulina intravenosa o plasmaféresis .
En la mayoria de los pacientes la resolucion es completa o casi
completa. La mortalidad del Sindrome de Guillain-Barré se asocia a
disautonomias y a la ventilacion mecanica.
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TIPO DE ESTUDIO.

Descriptivo, revision bibliografica.

UBICACION:

Centros de informacion y documentacion: bibliotecas y
hemerotecas del Instituto Nacional de Pediatria, Centro Médico
Nacional Siglo XXI y Sistema de intercambio bibliotecario.

CRITERIOS DE INCLUSION:

Articulos con diagndstico confirmado de Sindrome de
Guillain-Barré, series de casos que refieran tratamiento
farmacologico con pacientes de todas las edades , cualquier
genero en idioma inglés o espafiol.

METODOLOGIA.

Se revis6 informacion en fuentes electronicas utilizando para
la busqueda las palabras claves ya mencionadas, seleccionando
los articulos de texto completo, obteniéndolos de Intermet o en
centros bibliotecarios. Se revis6 ademas la informacion sobre el
Sindrome de Guillain-Barré en los medios impresos: Index Medicus,
Anuarios de Estadistica de Salud de la Secretaria de Salud y
en los textos de Pediatria y Neurologia Pediatrica. De los
articulos impresos se tomaron los datos de la  bibliografia
referida  en los mismos para obtener articulos originales.

El material obtenido se clasifico en articulos que se referian
a la poblacion adulta, los que presentaban casos tanto en adultos
como en nifos, y los que se referian exclusivamente a la
poblacion pediatrica, sintetizando la informacion para estructurar
el marco tedrico.



ANTECEDENTES HISTORICOS.

Las descripciones del entumecimiento y de la debilidad
progresiva por periodos cortos seguidos por la recuperacion
espontanea existe en los médicos desde el siglo XIX . En 1916 en
Francia, Georges Charies Guillain, Jean Alexandre Barré y Andrés
Strohl fueron ampliando las descripciones clinicas de estos
cuadros de paralisis aguda, describiendo el incremento de las
proteinas en liquido cefalorraquideo ( LCR), y la disociacion
albumino-citolégico ; desde entonces, empezaron a surgir diversos
reportes de ésta entidad. Las alteraciones en LCR junto con
ciertas caracteristicas clinicas permitieron diferenciar este tipo de
polirradiculoneuropatia  inflamatoria desmielinizante aguda de otras

entidades como la poliomielitis. (1)

DEFINICION.

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es un epo6nimo asignado
a un grupo heterogéneo de neuropatias periféricas mediadas
inmunoldégicamente. Es una polirradiculoneuropatia rapidamente
progresiva precedida de 2 a 3 semanas por un proceso infeccioso
que condiciona una reaccién cruzada entre el patégeno y la

mielina , instalando una respuesta autoinmune. El SGB se












jejuni referia una enfermedad diarreica en el plazo de 12

semanas después de las secuelas neuroldgicas (8).

En fechas recientes el SGB se aprecia como un espectro
heterogéneo de desordenes que abarcan numerosos subtipos. La
mayoria de los pacientes muestran una polirradiculoneuropatia
desmielinizante , inflamatoria aguda caracterizada por pérdida de
la mielina de los nervios. Sin embargo hay otra variantes clinicas
del SGB que implican dafo predominantemente a nivel del
axén (neuropatia aguda axonal motora y neuropatia sensorial
aguda axonal motora). Esta forma axonal es mas frecuente
en China. Las formas axonales son mas severas, y con
mayor probabilidad de dafio permanente. Hay otros subtipos ,
el sindrome de pescador de molinero que implica el inicio
agudo de ataxia, arreflexia y oftalmoplejia y otros subtipos
mds de SGB sensoriales que implican una perdida sensorial
aguda con arreflexia , neuropatia autonomica aguda; que se
limita a nervios autondmicos. Hay diferencias inmunoldgicas
entre los pacientes con SGB basadas en la infecciébn que la
ocasiona y el subtipo clinico. . El SGB secundario a C. jejuni
se asocia a Ac de IgG gangliosido GM1. Los gangliosidos se
expresan intensamente en los tejidos finos del nervio (9). En
estos pacientes es mas probable que tengan afeccion pura
motora, dafio axonal, un nivel de proteinas en liquido
cefalorraquideo (LCR) alto y un resultado peor (9). EIl SGB
secundario a Citomegalovirus demuestra tipicamente una
implicacion sensorial, con niveles mas altos de marcadores
inmunes y toma un curso mas severo. El sindrome del
pescador del molinero se asocia con Ac a un gangliosido

distinto GQIb de IgG. Finalmente , los factores inmunes


















Mielitis transversa (debilidad bilateral con asenso sensorial de las

piernas).

Neuropatia por vasculitis (mononeuropatia).

SUBTIPOS DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE.

Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (AIDP)

Desorden autocinmune mediado por anticuerpos.

Asociado con antecedentes de infeccion viral o bacteriana.

Los resultados electrofisiologicos demuestran la desmielinizacion,

La desmielinizacion inflamatoria se puede acompafar por perdida del
nervio axonal.

La remielinizacion ocurre después de que la reaccion inmune concluyo.

Neuropatia aguda axonal motora (AMAN).

Neuropatia pura axonal motora.

El 67% de los pacientes son seropositivos a Campylobacter.

Los estudios de electrofisiologia son normales en los nervios sensoriales,
reducidos o ausentes en los nervios motores.

La recuperacion es tipicamente mas rapido.

Una parte importante son pacientes pediatricos.
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Neuropatia Sensorial Axonal Motora Aguda (AMSAN)
Desmielinizacion de fibras motoras y sensoriales.

Similar a AMAN excepto que AMSAN afecta los nervios y las raices
nerviosas sensoriales.

Afecta tipicamente a adultos.

Sindrome del Pescador de Molinero

Desorden raro.

Ataxia de rapido desarrollo acompanado con arreflexia debilidad leve de
miembros y oftalmoplejia.

La perdida sensorial es inusual, pero la propiocepcién puede estar
deteriorada.

Hay desmielinizacion e inflamacion de los nervios craneales III y 1V, el
ganglio espinal y nervios periféricos.

Los potenciales de accion sensoriales estan reducidos o ausentes y el
reflejo tibial H esta generalmente ausente.

La recuperacion ocurre entre uno y tres meses.

Neuropatia Panautondémica aguda.

Es el mas raro de todas las variantes.

El sistema nervioso parasimpatico esta implicado.

Hay implicacién cardiovascular ( hipotensién , taquicardia, hipertension
y disritmias posturales)

Anhidrosis.

La recuperacion es gradual y a menudo incompleta.

Hay combinaciéon a menudo con caracteristicas sensoriales.

Informacion de referencias 4 y 17 = 21.
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TRATAMIENTO.

En el pasado hay reportes de remision espontanea; antes de
que el tratamiento estuviera disponible muchos pacientes se
recuperaban totalmente con el tiempo. Sin embargo, los sintomas
pueden ser severos Yy la hospitalizacién se puede requerir
generalmente para apoyar la funcidén respiratoria y para prevenir las
complicaciones. (13)

Dentro de los tratamientos utilizados para tratar esta
patologia, y considerando los mecanismos que tienen un fondo
inflamatorio e inmunolégico se han utilizado esteroides,
plasmaféresis y mas recientemente la inmunoglobulina intravenosa;
ademas del tratamiento de sostén con medidas generales y
mantenimiento al que son sometidos estos pacientes, asi como la

rehabilitacion.(5)

Otros tratamientos se han dirigido a la prevencion de las
complicaciones tales como disfagia (sondas de alimentacion)
coagulacion, cateterizacion de la vejiga, entre otras. El dolor se trata
agresivamente con agentes narcoticos antiinflamatorios si fuera

necesario. (5)

Los corticoides se han utilizado desde hace mas de 20 afios
por via oral, intravenosa o intratecal y aun en décadas actuales
los resultados son controversiales , de hecho los estudios clinicos
controlados han demostrado que este tratamiento no es eficaz; sin

embargo en los pacientes que por alguna otra razon necesitan






























Guillain-Barré tratados con IG IV se caracteriza por ausencia de
recaidas . En este estudio se concluye que se confirma el efecto
benéfico de la IG IV en el tratamiento del Sindrome de Guillain-

Barré.

La Dra. Espinosa ( 4) compara la eficacia de la IgIV vs placebo
en pacientes con SGB, reportando menor porcentaje de pacientes que
requirieron intubacion endotraqueal ( 26% vs 18%), acortamiento del
promedio de dias de estancia en UTI (de 17 a 5dias )en los pacientes
que recibieron IgIV. La estancia hospitalaria para el grupo de
pacientes que no recibié tratamiento con gammagiobulina por via
intravenosa fue de 3.25 meses. En comparacién con 2 meses en los
pacientes con tratamiento con IGIV. Los costos de hospitalizacion
de cada paciente se redujo en un 16% en el grupo de pacientes

que utilizo gammaglobulina por via intravenosa

Hughes RAC, Raphaél JC. Hacen una revisiéon de la biblioteca
de Cochrane en el 2004 (37) sobre Ila utilidad de la
inmunoglobulina vs cambio de plasma , analizando seis ensayos al
azar que comparan la inmunoglobulina intravenosa con el cambio
de plasma. En un meta-analisis de cinco ensayos, que implicaban
536 pacientes, sobre todo adultos ,que no podian caminar y que
habian estado enfermos por lo menos dos semanas antes. La
mediciéon primaria de esta revisiébn era el cambio medido en una
escala de inhabilidad de 7 grados cuatro semanas después de la
aleatorizacion. La diferencia de esta medida no era
estadisticamente significativa, siendo solamente de 0-04 ( CI 0-26 a
0.19 del 95%) de un grado de la inhabilidad mds de mejora en

el grupo tratado con inmunogiobulina intravenosa comparado con
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