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INTRODUCCION

Se establecio el diagndstico, tratamiento, evolucion e impacto, asi como en
cuanto al sexo, edad, muerte y sobrevida en pacientes con Sindrome de Guillain Barré
en el Hospital Infantil de Morelia, asi como en la literatura universal, pero no se ha
descrito los resultados de esta experiencia clinica ni diagnostica de dichos pacientes. Por
lo que el presente trabajo se realizard haciendo un analisis del cuadro clinico,
diagndstico, tratamiento y evolucion clinica durante su estancia en este hospital asi
como la comparacién en la literatura universal mediante la revision de expedientes
clinicos del archivo médico del hospital Infantil de Morelia de seis afios.

Desde la fundacién del Hospital Infantil de Morelia en 1964 hasta la fecha se
atienden nifios con diferentes patologias incluyendo las neuroldgicas que es la
subespecialidad que compete esta enfermedad.

En estos 45 afios no se cuenta con referencia sobre la experiencia en el manejo médico
del Sindrome de Guillain Barré en este hospital
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EXPERIENCIA EN EL MANEJO DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE EN
EL HOSPITAL INFANTIL DE MORELIA “EVA SAMANO DE LOPEZ
MATEOS” EN UN PERIODO DE SEIS ANOS.

Reyes L. S.' Olascoaga B.

1- Nombre de los investigadores principales
Dr. Samuel Reyes Leén. *
Dra. Berenice Olascoaga Bedolla.

! Médico pediatra Adscrito al servicio de Urgencias del Hospital Infantil de Morelia
“Eva Samano de Lopez Mateos”

2 Medico residente de pediatria de 3er afio del HIM

3 D.C. Profesor Investigador del Postgrado de la Maestria en Ciencias Médicas de La
Universidad Michoacana de San Nicolas de Hidalgo.

2-ANTECEDENTES CIENTIFICOS: EI sindrome de Guillain Barré es una
polirradiculoneuropatia inflamatoria anterior aguda, simétrica, con afeccién motora o
sensorial distal, que tiene un origen autoinmunitario. Ocurre a lo largo de todo el afio,
mucho de los casos precedida una a tres semanas por una infeccion gastrointestinal o de
vias respiratorias. Es una enfermedad por lo regular benigna, afecta a todas las edades y
no es hereditario, la enfermedad afecta a los adultos con una frecuencia mayor que a los
nifios.(1)

El Sindrome de Guillain-Barré se ha considerado una enfermedad desmielinizante
primaria, se le conoce también como polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda, el Sindrome de Miller Fisher, caracterizado por la triada de ataxia,
arreflexia y oftalmoplegia, considerado como una variante de el Sindrome de Guillain-
Barré @  Otra variante es el de Sindrome axonal de Guillain-Barré, que es una
degeneracion axonal de fibras motoras y sensitivas (acute motor-sensory axonal
neuropathy) (AMSAN), este Sindrome se asocia generalmente con peor prondstico ®.
Se ha descrito otra forma de Sindrome de Guillain-Barré que es la neuropatia axonal
motora aguda (acute motor axonal neuropathy) (AMAN), la cual puede ser una
subclasificacion de las formas severas de este sindrome ®

Definicion: el Sindrome de Guillain Barré (SGB) es una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda que se caracteriza por pardlisis arrefléxica flacida
ascendente, trastorno sensorial variable y elevacion de las proteinas en el LCR, siendo la causa
mas comun de este tipo de paralisis en la poblacion infantil. Se conoce que el SGB constituye
un conjunto de sindromes que se manifiestan como diferentes subtipos de trastornos, con rasgos
electrofisiolégicos y anatomopatoldgicos distintos; En ocasiones aparece diez dias luego de una
infeccion virica o bacteriana. ( 13)



Histoia:

La primera mencion a inicios del siglo XIX en referencia a entumecimiento, debilidad, corta
evolucion y recuperacion espontanea. En 1859 Octave Landry de Thézila describe la forma
desmielinizante; finales del Siglo XIX Guillain, Barré y Strohl recopilan méas casos, describen la
disociacion albuminocitoldgica y realizan la primera electromiografia.

En 1956, Fisher describe la primera variante; en 1986 Feasby la forma axonal con compromiso
motor y sensitivo: en 1993 McKhann et a la forma axonal motora (3,20)

Epidemiologia: EI SGB puede presentarse a cualquier edad, con un pico de incidencia entre la
quinta y la octava década de la vida y dandose mayor frecuencia en nifios con rangos de 5 a los
10 afos y adolescencia, y ligeramente mas comun en el sexo masculino, asi como sujetos de
raza blanca, no tiene preferencia estacional. Su incidencia oscila entre uno a nueve por cada
100,0000 habitantes, su letalidad entre 5 y 8 porciento aln existiendo nuevas terapéuticas. La
incidencia anual en nifios en paises de América Latina es de 0.91 por cada 100,000 nifios. En
México, no se manejan datos epidemioldgicos precisos del comportamiento de esta enfermedad,
ni se encuentra una base de datos actualizada publicada sobre esta patologia. A pesar de esto,
todas las patologias que producen pardlisis flacida aguda en menores de 15 afios en América
Latina apenas alcanzan la tasa de 1 en 100,000 segun dato de la vigilancia epidemioldgica de las
paralisis flacida. Incidencia mundial del SGB 0.6 a 1.1 pacientes menores de 15 afios,
reportados en el afio 2003 (13,19)

Clinica: las caracteristicas clinicas estan dadas por la debilidad muscular progresiva y la
arreflexia, es autolimitada que tiene un pico (caracterizado por debilidad) entre la segunda y
cuarta semana, la resolucién se da semanas 0 meses después del inicio del cuadro. (13)

Su caracter es monoféasico, con duracion menor de 12 meses, la evolucién es con velocidad
variable. Inicialmente se reconocen sintomas sensitivos como parestesias en extremidades
inferiores, posteriormente asociadas a debilidad ascendente y variable de tipo simétrico hasta
llegar incluso al compromiso de musculatura respiratoria y de pares craneales (30 a 40%) en un
periodo de 1 a 3 semanas. Después de una meseta de variable duracion, la enfermedad empieza
a resolver lentamente. Algunos pacientes presentan un curso dramatico alcanzando un nadir en
pocos dias. Los sintomas son caracterizados por una debilidad muscular simétrica progresiva
asociada con arreflexia, el dolor también es frecuente, hasta un 80% de los pacientes lo
presentan (parestesias, disestesias, mialgias o artralgias), siendo en muchas ocasiones el sintoma
inicial. EI compromiso diautondmico es bien reconocido y se presenta en 65% de los pacientes,
este incluye: arritmias cardiacas, labilidad en la regulacién de la presion arterial, respuestas
hemodinamicas anormales a drogas empleadas, disfuncion pupilar, diaforesis, retencion urinaria
por compromiso de esfinter externo uretral y disfuncién gastrointestinal. Las recaidas son
impredecibles, a diferencia de los adultos en los nifios las secuelas son menores y su prondéstico
es mejor. (15) (19)En los nifios pequefios la debilidad puede ser malinterpretada como
ataxia.(20)

Variantes fisiopatolégicas: En la actualidad se reconocen cuatro subtipos del SGB o
polirradiculo-neuropatia autoinmune aguda, dos con afectacion primaria de la mielina (AIDP y
SMF) y dos con afectacion primaria del axon (AMAN y AMSAN) de las raices y nervios
raquideos y craneales. La mayoria de los pacientes en los cuatro subtipos se pueden diferenciar
electrofisioldgica y patolégicamente, pero s6lo SMF se diagnostica con certeza desde el punto
de vista clinico (arreflexia, ataxia y oftalmoplejia) y serologico 1gG antiGQ1b elevado en el 90
%. (15,20)




- Polineuropatia sensitivo-motora desmielinizante (NIAD)

- Neuropatia Motora Axonal Aguda (NMAA), sin afeccion de los nervios sensitivos

- Neuropatia Sensitiva-Motora Axonal Aguda (NSMAA), de peor evolucion que la
forma desmielinizante.

- Sindrome de Miller Fisher (SMF), se caracteriza por la presencia de la triada
oftalmoplejia, ataxia y arreflexia. Esta desencadenada por varias cepas de
Campylobacter jejuni que inducen la formacion de anticuerpos anti-gangliosido
GQ1b.(16).

TIPOS DE SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

TIPO PATOGENO | ANTICUERO SINTOMAS | PATOGENIA PRONOSTICO
ASOCIADO PO ASOCIADO
NIAD variable GM1 M+++ Desmielinizacion | Favorable
S+
NMAA C. jejuni GM1,GD1a,GD1b | M+++ Axonopatia Desfavorable
Craneal+
NSMAA CmMVv GM2 M+++ Axonopatia Desfavorable
S++
SMF C jejuni, H GQ1b Craneal+++ Desmielinizacion | Favorable
influenzae Ataxia
Arreflexia

NAID: Neuropatia inflamatoria aguda desmielinizante. NMAA.: neuropatia motora aguda axonal. NSMAA.: neuropatia sensitivo-
motora axonal aguda. SMF:sindrome de Miller Fisher. M: sintomas motores. S: sintomas sensitivos. (Tomado de Ulloa Santamaria
E) (19)

" La neuropatia inflamatoria aguda desmielinizante (NIAD): en su patologia se observa
desmielinizacion inflamatoria con infiltracion focal o difusa y macréfagos cargados de lipidos,
la lesion visible mas temprana en los nervios mielinicos fue la vacuolozacion de las ldminas de
mielina, pero esta fue precipita por la activacion del complemento en la superficie externa de la
célula de Schwan de las fibras afectadas. Se especula que el complemento es activado por
anticuerpos que se unen a etiopes en la superficie de las células de Schwan y el complemento
activado inicia la vacuolizacion y fagocitosis de macrofagos. La infiltracion de linfocitos es
posterior. La degeneracion axonal parece estar relacionada a la intensidad de la respuesta
inflamatoria.

* La neuropatia motora axonal aguda (NMAA): es una forma epidémica estacional de SGB que
se observa predominantemente al norte de China y que esta fuertemente ligada a la infeccion
por C jejuni y en casos esporadicos en el resto del mundo.

* La neuropatia sensitivo motora axonal aguda (NSMAA): ocurre mas frecuentemente en
adultos, es un desorden destructivo severo que afecta los axones y tiende a tener un curso de
recuperacion prolongada. La patologia de NMAA y NSMAA es suave y exenta de de signos
inflamatorios, el primer efecto en las fibras nerviosas es la degeneracién axonal pero la
extension de los cambios patol6gicos es variable entre los pacientes, el primer ataque inmune
parece ser a los nodos de Ranvier, las fibras motoras dafiadas corresponden a las raices ventrales
de los nervios periféricos y los ramos musculares.

* El sindrome de Miller Fisher (SMF): desorden que se caracteriza por marcada ataxia en
miembros, arreflexia y oftalmoplegia externa. Mas del 90% de los pacientes con esta variante
presentan 1gG anti-GQ1b. Los hallazgos patolégicos son similares a los de la
polirradiculoneuropatia desmielinizante aguda. (19,20)




Etiologia: EIl factor autoinmune es fuertemente invocado como el mediador del SGB; sin
embargo, permanece desconocido el mecanismo intimo por el cual esto ocurre. La infeccion
microbiana o cualquier otro factor bioldgico o no, que resulte en una respuesta inmune
idiosincrasica y provoque una reaccién cruzada contra las proteinas basicas del nervio (PO,P2 y
proteina basica de la mielina) permanece aun como la hipétesis mas aceptada universalmente y
que sirve de base en las investigaciones actuales. Esta respuesta inmune en parte esta dirigida
hacia ganglidsidos especificos y estan involucradas moléculas de adhesién intracelular (ICAM),
se ha observado una sensibilizacién por parte de los linfocitos al componente proteico de la
mielina. La migracion de estos linfocitos sensibilizados hacia el interior de los nervios
periféricos, parece ser la alteracion mas temprana, a la que sigue la rotura de las vainas de
mielina, la enfermedad puede ser reproducida en animales mediante sensibilizaciones a la
proteina basica de la mielina extraida de los nervios periféricos. (18) Esta respuesta inmune
dirigida contra los antigenos (antigangliosidos) sobre la mielina o el axén, la mayoria de los
casos son de tipo desmielinizante, aunque el SGB de tipo axonal esta bien reconocido, y ligado
a la infeccion por campylobacter Jejuni, también se reconoce en su génesis otros tipos de
infecciones gastrointestinales o respiratorias, al igual que factores como inmunizaciones,
cirugia, anestesia, trauma, etc. (15) Dos tercios de los casos estan precedidos de una infeccion
aguda, frecuentemente infecciones viricas inespecificas de vias respiratorias 0 gastroenteritis,
en intervalo entre el prédromo infeccioso y el inicio de los sintomas es variable, de una a tres
semanas.(19)

Esta enfermedad es considerada como una enfermedad post infecciosa, aunque su etiologia real
es desconocida, una pequefia proporcidn de casos suele presentarse en el transcurso de ciertos
trastornos sistémicos como el lupus eritematoso sistémico, la enfermedad de Hodgkin, la
sarcoidosis o la infeccion reciente por VIH, la tendencia actual es creer que esta enfermedad es
causada por una respuesta autoinmune. Se ha asociado al Campylobacter jejuni (26-41%), un
agente importante implicado en la gastroenteritis bacteriana a nivel mundial, como el agente
patégeno bacteriano mas frecuente en este sindrome; esta asociado esencialmente a formas
axonales y al sindrome de Miller-Fisher, se puede aislar en las heces hasta varias semanas tras la
terminacion de la diarrea (16), mientras que el CITOMEGALOVIRUS (10-22%) se considera el
principal patégeno viral en el SGB en nifias (13,16). Dos tercios de los casos siguen a una
infeccion usualmente de tipo virico inespecifica de las via respiratorias del tracto
gastrointestinal. Y el 60% es de tipo gripal porcentaje sefialado por Romper en 1992.(13).
También se ha puesto en relacion con diferentes vacunaciones, diversos estudios no han
encontrado asociacién causal con la vacuna del sarampién-rubéola-parotiditis; la relacién con
otras vacunas como la poliovirus oral, difteria-tétanos o gripe no ha sido bien probada, otros
antecedentes menos frecuentes mencionados son cirugia anestesia, embarazo (primer trimestre y
posparto) o la picadura de insectos. Una pequefia proporcién de casos se presenta en el curso de
enfermedades sistémicas como LES, enfermedad de Hodgkin, sarcoidosis y diferentes
neoplasias, algunos autores los denominan con el término de SGB sintomatico (19).

Es una respuesta autoinmune idiosincrasica que involucra un grupo heterogéneo de entidades
clinicas y patoldgicas caracterizado por debilidad muscular, compromiso sensitivo y
disautonomias. (14)

Anatomia patoldgica o fisiopatologia:

Los estudios anatomopatoldgicos han demostrado que las lesiones aparecen en el sistema
nervioso periférico, a cualquier nivel altitudinal del raquis y pares craneales; los sitios de lesion
mas constantes son las raices anteriores y posteriores e incluyen las fibras intraganglionares.
Estas lesiones son de tipo inflamatorio con infiltrado linfocitario y de macréfagos en las vénulas
endoneurales y epineurales del sistema nervioso periférico. Tempranamente en la enfermedad
ocurre retraccion del nodo de Ranvier, que produce un espacio internodal amplio, signos de




degeneracion de la vaina de mielina con segmentacion y fagocitosis, que comienza en la region
nodal y se dirige al ndcleo de la célula de Schwann, lo que origina desmielinizacién
segmentaria. Este proceso provoca aumento del volumen de las raices y del ganglio raquideo, lo
que a su vez crea un fendmeno de atrapamiento en la region del orificio neural y agujero de
conjuncion, esto condiciona una lesién secundaria isquémica con degeneracion axonomielinica
de las raices afectadas.La proliferacion de las células de Schwann ocurre en conjunto con la
desmielinizacion segmentaria desde estadios tempranos de la enfermedad. Esta proliferacion de
las células de Schwann origina un aumento de la celularidad, a lo que se suma la presencia de
macrofagos. (18)

Es un sindrome heterogéneo en donde la mayoria tiene como principal base patoldgica la
desmielinizacion, en otros predomina la degeneracién axonal y en una minoria los hallazgos
patoldgicos son inespecificos.(19)

Es un proceso autoinmune que intervienen tanto factores autoinmune en el que intervienen tanto
factores humorales como celulares probablemente provocado por un fendmeno de mimetismo
molecular que desencadenaria una reaccion cruzada entre determinantes antigénicos del agente
infeccioso y ciertos componentes del sistema nerviosos periférico sobre todo determinadas
estructuras glicolipidicas denominadas gangliosidos. Aunque se han encontrado diferentes
variantes de la enfermedad , solamente se ha informado de uno especifico, el antigeno GQ1b
gue aparece en un 95% de los pacientes con sindrome de Miller-Fisher (19)

Curso. Periodos: En su evolucion la enfermedad se divide clasicamente en los periodos de
progresion (de nueve a diez hasta 21dias), la estabilizacion, que comienza cuando no progresa
la enfermedad y termina con los primeros signos de recuperacion, como minimo de tres a
cuatro, maximo diez dias y la recuperacién que es la ejecucion de actos motores previamente
desaparecidos, el paciente debe permanecer ingresado después de iniciado este proceso. (21)

Diagnostico: en un intento de facilitar el diagnéstico de esta enfermedad se han establecido
criterios de Asbury y Cornblath, como en el Anexo 1. (19).

El diagnostico es fundamentalmente  clinico, apoyada por el LCR y los estudios
neurofisiolégicos, donde las proteinas del LCR aumentan de dos veces del limite normal,
glucosa normal y la ausencia de pleocitosis. Se considera diagndstico de Guillain —Barré la
disociaciéon albuminocitologica con aumento de proteinas y normalidad de las células. (13,
19,20)

ESTUDIOS DIAGNOSTICOS (15,19):

- LCR De acuerdo con los criterios de Ausbury, el andlisis del LCR es el Gnico criterio
de laboratorio. Caracteristicamente ocurre un aumento en la concentracion de las proteinas, en
presencia de un recuento celular inferior a 10 células, lo cual se observa a partir de la primera
semana de evolucién clinica. Cuando se hacen recuentos celulares mayores a 50/mma3, hacen
dudoso el diagnostico de SGB.

Realizar puncion lumbar para estudio citoquimico del LCR. 10 a 14 dias después del inicio de la
sintomalogia. No hay medidas que lo respalden, pero es un criterio de Ausbury. Asi como en los
dos o tres primeros dias de evolucion clinica las proteinas del LCR pueden ser normales.(20)

- Pruebas inmunoldgicas

En todos los pacientes deben estudiarse los anticuerpos contra gangliésidos contenidos en la
mielina y el axolema nodal, los cuales se encuentran elevados en pacientes que han sufrido una
infeccion previa con C. jejuni, ya que estos pacientes requieren mas IgG que aquellos con titulos
negativos de MG1. Hasta el momento, el Gnico especifico es el GQ1b que se encuentra elevado
en el 90 % de los pacientes con SMF que se han expuesto a C. jejuni EI GM1 se encuentra en
todos los subtipos. Debe ordenarse la determinacion sérica de titulos de anticuerpos IgM e IgG
contra C. jejuni, virus de Epstein-Barr, micoplasma pneumoniae y virus citomegéalico (21)



- estudio neurofisiologico. Se estudian las velocidades de conduccion nervioso
sensitivas y motoras, la onda F y el reflejo H hace el aporte diagnostico segin los
criterios de Ausbury, pero también se emplean para su clasificacion fisiopatolégica
en la actualidad. Los criterios electrofisiologicos de desmielinizacion msd
universalmente admitidos, los de Cornblath, 1990. en la primera semana sélo el
22% de los casos lo cumplen. Criterios de desmielinizacion (Delante y cols) :
presencia de al menos 4 de los siguientes criterios en 3 nervios (deben ser al menos
2 nervios motores y uno sensitivo):

1- Reduccidn de la velocidad de conduccion motora:

a) menor del 80% del limite bajo de lo normal (LBN) si la amplitud es
mayor del 80% del LBN.
b) Menor del 70% del LBN si la amplitud es menor del 80% del LBN.

2- Bloqueo parcial de la conduccion: menos del 15% de cambio en la duracion
evocado motor (PEM), entre la estimulacion proximal y distal y mas del
20% de disminucion en la amplitud de pico a pico (o del area negativa)
entre estimulo proximal y distal.

3- Dispersion temporal: mas del 15% de cambio en la duracion del potencial
entre la estimulacion proximal y distal.

4- Latencias distales motoras prolongadas:

a) latencia mayor que el 125% del limite alto de la normalidad (LAN)
si la amplitud del PEM es mayor del 80% del LBN.

b) Latencia mayor del 150% del LAN si la amplitud del PEM es
menor del 80% del LBN.

5- ausencia de ondas F o aumento de las latencias minimas de las ondas F
(Latencia mayor que el 120% del LAN si la amplitud del potencial evocado
motor es superior al 80% del LBN).

6- Velocidad de conduccidn sensitiva: la misma definicidn que la referida ara
los nervios motores.

7- Disminucion de la amplitud del potencial evocado motor (PEM) o del
potencial sensitivo, debiendo ser menor del 80% del LBN (16,19)

- Resonancia magnética de columna lumbosacra: la presencia de realce de las raices
nerviosas en los casos tipicos, este es de utilidad cuando los estudios
electrofisiolégicos son dudosos.

- Otros estudios: BH, ES, gases arteriales, radiografia térax, proteinograma, parcial
de orina, CPK, metales pesados, colinesterasa, anticuerpos anti-Camylobacter
jejuni. (15)

Diagnéstico diferencial:

1. Poliomielitis anterior aguda: Enfermedad febril casi siempre asimétrica, en nifios no
vacunados, con genio epidémico; provoca atrofia muscular severa y temprana; en su
periodo de estado presenta pleocitosis del LCR.

2. Polineuropatia diftérica: El cuadro neuroldgico puede ser indistinguible del sindrome de
Guillain-Barré, pero ocurre siempre después del cuadro infeccioso febril faringeo
caracteristico de la difteria (de 1 a 6 semanas).

3. Porfiaria intermitente aguda: En ocasiones presenta manifestaciones encefalicas
(delirio, obnubilacién, convulsiones) y abdominales (célicos y diarreas), el hallazgo de
coproporfirina y acido deltaaminolevulinico aclara el diagnéstico.

10



4. Polineuropatia toxica: El diagnéstico se facilita si se conoce la congestion de la
sustancia, pero en ocasiones ante la sospecha es necesario investigar y tomar muestras
de laboratorio, ademas de seguir el progreso y la recuperacion clinica que en estos casos
es prolongada. Los toxicos mas frecuentes son: nitrofurantoina, isoniacida, vincristina,
poliacrilamida, plomo, talio y triortocresilfosfato.

5. Polineuropatia paraneoplasica: Tiene un desarrollo subagudo o cronico e incluso puede
preceder a la deteccion clinica de la neoplasia, ejemplo, enfermedad de Hodgkin.

6. Polirradiculoneuritis subaguda o crénica idiopética: Se prolonga mas alla de 3 semanas,

es remitente y recidivante, responde al corticoesteroide oral. En este grupo se destacan

la pardlisis motora multifocal y la polirradiculoneuritis desmielinizante inflamatoria
cronica.

Polimiositis: Enfermedad sistémica, fiebre, paralisis arrefléxica motora y asimétrica.

8. Mielitis aguda: Pardlisis sensitiva y motora por debajo del nivel lesional, con toma
esfinteriana.

9. Cuadro psicofuncional: Debe prestarse atencién a esta situacién para evitar errores
diagnosticos que afecten el adecuado manejo del paciente. (18)

~

Tratamiento:

El analisis de ensayos rabdomizados muestra que ambos mejoran y aceleran la recuperacion
respecto al tratamiento conservador en nifios y adultos aunque no disminuye la mortalidad.
Puesto con ambas son caras Yy efectivas, la eleccion de una u otra se hara por la experiencia o
facilidad de disposicion de plasmaféresis. No hay hasta el momento ensayos rabdomizados con
plasmaféresis en nifios menores de 12 afios. (16)

A) MANEJO MEDICO

1- Manejo soporte: adecuado monitoreo respiratorio, hemodinamico, nutricional-metabolico(15)
2- Manejo del dolor: el dolor es una manifestacion clinica frecuente en los pacientes con

SGB (65-85%), mas frecuente a nivel lumbar y miembros inferiores, este es dificil de manejar a
gue puede estar relacionado con las areas de presion, por lo que es necesario los cambios
frecuentes de posicién, el empleo de analgésicos, en especial los AINES sin embargo en
ocasiones es Util el empleo de narcéticos (15)

3- Manejo respiratorio: el SGB puede evolucionar rapidamente a la falla respiratoria y se
asocian al uso de ventilacion mecanica

La traqueostomia se asocia al uso de ventilacion mecéanica prolongada y segun Freezer,
este es un procedimiento seguro en nifios. (15).
4- Criterios de ingreso a la UCIP: no existe consenso en la literatura cuales deben ingresar pero
se enumeran algunos:

* Réapida progresion de la enfermedad

* Todo paciente con clase funcional mayor de 2 de Hughes

* Todo paciente con clase Borderline en cuanto a compromiso respiratorio
* Compromiso desautonémico

* Sindrome de Miller Fisher

* Variantes clinicas que incluyen compromiso de nervios craneales
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5- Manejo de compromiso disautonémico: la inestabilidad cardiovascular por alteracién
autonomica en estos pacientes debe tenerse cuidado con maniobras como succion,
intubacidn, sondas nasogastricas, etc.

6- Manejo nutricional: si el paciente no ha tragado por al menos 5 dias esta indicada la
alimentacion por sonda nasogastrica, gastrostomia o parenteral. es aporte de las necesidades ara
la regeneracion de los nervios desmielnizantes y musculos atréficos, el paciente con SGB en su
periodo inicial puede estar en estado hipercatabolico secundario al estrés catabdlico causado por
la enfermedad de base (Asociado a altos niveles de catecolamina, citoquinas y corticoesteroides)
y posteriormente requiere aportes elevados de proteinas y calorias por lo tanto la dieta debe ser
hiperproteica e hipercaldrica, los cuales deben calcularse de acuerdo al peso, estatura y edad.

7- Apoyo psicoldgico
El paciente debe ser rotado cada dos horas, terapia fisica debe ser indicada en las primeras 48
horas de internamiento para evitar las contracturas.(15,20)

MANEJO ESPECIFICO: no existe adecuados estudios aleatorizados y rabdomizados en nifios,
por lo que la plasmaféresis y la inmunoglobulina intravenosa en el tratamiento de SGB tiene un
nivel de recomendacién B (probable efectividad) derivado de una evidencia de clase Il en
adultos. Entre ambos no hay diferencias significativas y su empleo combinado en un mismo
paciente no parece proporcionar mejores resultados.

Inmunoterapia. (19)

a) Inmunoglobulina G intravenosa, cuya eficacia es similar a la observada con el
tratamiento con plasmaféresis. A dosis de 400 mg/kg/dia durante 5 dias , debe
administrase tan pronto se establezca el diagnéstico clinico, la evidencia de los
beneficios de la inmunoglobulina G se basa en estudios de Europa y Estados Unidos,
donde la forma desmielinizante del SGB es la mas frecuente-mayor 95%, para la
neuropatia motora axonal aguda es una variedad mas frecuente en Latinoamérica, con
una efectividad probable las cuatro primeras semanas(15,16,19)

La inmunoglobulina intravenosa utilizada en dosis inmunomoduladora ha demostrado ser tan
eficaz como la plasmaféresis. Se desconoce el modo de accion. Se han propuesto varios
mecanismos: 1. Inhibicion de la sintesis de anticuerpos. 2. Como anticuerpo antidiotipo
(anticuerpo contra autoanticuerpos).3. Blogueo del receptor Fc de células inmunocompetentes o
modulacion de la expresion o afinidad del receptor Fc y 4. Inhibicion o interaccién de
linfocinas. Los efectos secundarios mas comunes son cefalea, meningitis aséptica, fiebre,
mialgias, reaccién anafilactica, insuficiencia renal, hipotension, accidentes tromboembélicos y
rara vez transmision de la hepatitis C. (18)

b) Plasmaféresis:

La plasmaféresis remueve los anticuerpos y otros factores potencialmente dafiinos del
corriente sanguineo implica conectar la circulacion sanguinea del paciente a una maquina
que intercambia el plasma por una solucion sustituta, generalmente por albumina.(17)

La PF es efectiva cuando se emplea durante las dos primeras semanas de evolucién,
aungue algunos autores sostienen que puede ser beneficiosa después de este periodo si la
enfermedad continua progresando durante la tercera semana, reduciendo el tiempo de
estancia en la UCIP, el nimero de dias de asistencia ventilatoria y tiempo total de
hospitalizacion. Se recomienda el 5% del peso en recambios o 50 ml/kg/dia de plasma
durante 7 a 10 dias, debe tenerse en cuenta las limitantes técnicas para dicho procedimiento
y mucho mas aun para la poblacion pediatrica. La F requiere la colocacion de un catéter
central y se realiza en 7 dias los dias 1,3,5y 7 (15,19,20)
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En los casos leves (estadio funcional 2 o 3) bastan 2 sesiones y la evolucion es mas
rapido que sin ellas, los casos moderados (estadio 4) evolucionan mejor con 4 sesiones,
los casos graves (estadio 5) requieren 4 sesiones, y su evolucion no mejora se aumentan
a 6, recambios de 40cc/kg en cada uno y se hacen en dias alternos (16). Un estudio
reciente francés de GB indico que 2 recambios son suficientes en casos leves, 4 son
preferibles en casos moderados y severos, seis intercambios no mostraron beneficios
adicional sobre 4. (20).

Las complicaciones de la plasmaféresis son: hipotension ortostatica, anemia,
tronbocitopenia, anemia, reacciones postransfusionales, hipocalcemia, infecciones (VIH,
hepatitis B,C) arritmias, arresto cardiorrespiratorio, infecciones relacionadas con el catéter y
lesién del sistema vascular. (18)

c) Corticoesteriodes: no se han encontrado evidencia de su eficacia.(15)

Secuelas: son menores e incluyen pies equinos, parestesias distales, luego de un afio el 18%
presentan incapacidad para correr, 4% para la marcha. (15)

Mortalidad: es variable pero basicamente en pacientes con disautonomia, la muerte ocurre en el
4% de los pacientes y la recurrencia es rara. (15)

Complicaciones: la paralisis respiratoria es la complicacion més grave.

Prondstico: se ve influenciado por la etiologia, los rasgos clinicos, la neurofisiologia (ausencia
de potenciales muscular compuesta y formas inexcitables) y ciertos marcadores bioquimicos
como son la enolasa neuronal especifica y la proteina S 100b en el LCR. (15)

Factores de mal prondstico: son edad avanzada, infeccion por C jejuni, la marcada reduccion de
los potenciales motores y el ataque fulminante y severo.(20)
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3- Planteamiento del problema
Actualmente en Michoacan no existe suficiente referencia cientifica sobre la

experiencia en cuanto la presentacion y manejo del Sindrome de Guillain Barré
en nifios menores de 15 afios.

14



4-

Justificacion:

*Su incidencia mundial oscila entre 1 a 9 casos por cada 100,0000 habitantes, su
letalidad entre 5 y 8 porciento aln existiendo nuevas terapéuticas. La incidencia anual
en nifios en paises de América Latina es de 0.91 por cada 100,000 nifios y tiene una
incidencia mundial de 0.6 a I.I en nifios menores de 15 afios.

El presente estudio permitir4 obtener informacion para el diagndstico en el
Hospital Infantil de Morelia.

Hipétesis: las caracteristicas clinicas de los nifios con Sindrome de Guillain
Barre atendidos en le hospital Infantil de .Morelia son similares a lo reportado
en la literatura.
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7- Objetivo General:
* Describir la experiencia del Hospital Infantil de Morelia “Eva Sdmano de
Lopez Mateos” en la atencion de nifios con Sindrome de Guillain Barré.

Objetivos especificos:

1- Estimar la frecuencia y distribucion por grupo de edad y sexo de los nifios
con Sindrome de Guillain Barré atendidos en le hospital Infantil de Morelia.

2- Evaluar los criterios clinicos y de laboratorio empleados para el diagnostico

del Sindrome de Guillain Barre.

3- Clasificar a los pacientes de acuerdo a la clase funcional.

4- Analizar el tratamiento empleado.

5- Conocer la patologia previa a su ingreso y complicaciones durante su

evolucion.
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6- MATERIAL Y METODOS:

Disefio general de estudio:
Se realiz6 estudio ambipectivo, transversal, descriptivo, observacional que
comprendié de enero de 2003 a septiembre 2008.

Poblacion de estudio:

Se revisaron los expedientes clinicos de los nifios cuyo diagndstico clinico
estuviese consignado como Sindrome de Guillain Barré que ingresaron al hospital
Infantil de Morelia “Eva Samano de Lopez Mateos” en el periodo de enero de 2003
a septiembre del 2008. Los pacientes son menores de 15 afios y cumplian los
criterios de Asbury vy andlisis de laboratorio del liquido cefalorraquideo para el
diagnostico de Sindrome de Guillain-Barré (anexo 1), ingresados por urgencias;
evaluados por médicos residentes y médicos especialistas.

Criterios de inclusion:
* pacientes que cumplieron con los criterios clinicos y de laboratorio de
sindrome de Guillain Barré diagnosticados en el hospital infantil de Morelia.

Criterios de exclusion:
e pacientes diagnosticados antes del 2003

Criterios de eliminacion
* Pacientes con expediente incompleto.

Se analiz6 la respuesta a dos tipos de tratamiento (inmunoglobulinas y
plasmaféresis) y se compar6 con lo reportando en la literatura.

El andlisis funcional de la afeccion se realiza utilizando la escala funcional de
Hughes (Anexo 2).

El andlisis del movimiento de las extremidades a su ingreso y durante la
evolucion, se realiza a través del examen muscular sugerido por la Fundacion
Nacional de Pardlisis Infantil (Anexo 3).

Variables de estudio

Se describe las caracteristicas generales para toda la poblacién en cuanto a las
variables estudiadas. Las variables de estudio analizadas fueron: edad, sexo,
procedencia, antecedente de infeccion, intervalo de tiempo entre infeccion
prodromica y aparicion de sintomas, época del afio, presencia de fiebre a su ingreso,
dia de evolucién clinica al ingreso al hospital, caracteristicas de la debilidad,
alteracion de los reflejos, alteracion sensorial, compromiso respiratorio, ataxia,
disautonomias, clase funcional de Hughes al ingreso, estudios diagndsticos
complementarios, dia de mejoria clinica al dar tratamiento, tipo y dias de manejo,
analisis del tratamiento establecido, electromiografia, duracion de internamiento,
analisis de complicaciones, dias con ventilacibn mecéanica y terapia intensiva,
condicion y clase funcional de Hughes a su egreso, control postegreso, defuncion.
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Métodos o técnica de recoleccion de informacion

Se obtuvo la informacién de expedientes clinicos y examenes de laboratorio (LCR),
la técnica de recoleccion de informacion fue manual se utilizd un formato del
programa Excel y Word, utilizando andlisis estadistico de tabulacion manual de
nameros absolutos, porcentajes, con medidas de tendencia central como el rango, la
media y de dispersion.

18



RESULTADOS:

Se identificaron un total de 33 casos que ingresaron al hospital con diagnéstico de
Sindrome de Guillain Barré; de los cuales 6 se eliminaron por tener expediente
incompleto, diagndstico diferente y no cumplian con los criterios diagndsticos; por lo
que el estudio se realiz6 en 27 pacientes.

La incidencia corresponde a 2.5 x 10,000 pacientes ingresados a éste hospital. El rango
de edad de la poblacién es de 16 meses a 14 afios con una media de 6.3 afios. En cuanto
a sexo 17 son hombres (56%) y 10 mujeres (44%) con una relaciéon 1.7:1 hombre -
mujer, todos con edad menor de 15 afios que ingresaron con diagnostico de sindrome de
Guillain-Barré por clinica segun los criterios de Ausbury y Cormblath 1990(Anexol).
La procedencia de los pacientes la analizamos de acuerdo al municipio de residencia
habitual. EI municipio con mas casos correspondié a Morelia con 4 casos seguido de
Tancitaro, Maravatio y Salvador Escalante con 2 casos cada municipio, tambien se
presentaron 2 casos del estado de Guanajuato y con | caso los municipios de Charapan,
Tangamandapio, Chinicuila, Tepalcatep, La piedad, Tingambato, Nauhtzen, Patzcuaro,
Apatzingan Paracho, Erongaricuaro, Uruapan, Huaniqueo, Zitacuaro y Lazaro Cardenas
(cuadro 1).

CUADRO 1. PROCEDENCIA DE PACIENTES.

MUNICIPO No. CASOS
Morelia 4
Maravatio
Tancitaro 2c-u
Salvador Escalante
Guanajuato 2

Charapan, Tangamandapio, Chinicuila,
Tepalcatep, La piedad, Tingambato,
Nauhtzen, Patzcuaro, Apatzingan Paracho, 1lc-u
Erongaricuaro, Uruapan, Huaniqueo,
Zitacuaro y Lazaro Cardenas.

TOTAL 27
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Las patologias que se diagnosticaron erréneamente como Guillain Barré
correspondieron a la encefalitis, mielitis traumética, malformacion arteriovenosa y
poliomielitis como se muestra en el cuadro 2.

CUADRO?2. DIAGNOSTICO CONFUNDIDO CON SINDROME GUILLAIN BARRE

DIAGNOSTICO FINAL

Encefalomielitis

Mielitis traumatica
Malformacion arteriovenosa
Poliomielitis

A wWwDN B

Se Observo que los pacientes ingresaron con mas frecuencia en verano Yy otofio con
(41%) con 11 pacientes en cada uno (Figura 1), el antecedente infeccioso previo al
inicio de las manifestaciones clinicas del Sindrome de Guillain Barré se hace presente
en un 44% del total siendo la patologia de vias respiratorias la mas frecuente (26%)
(Figura 2), no se logro clasificar a los pacientes ya que no todos cuentan con estudio de
electromiografia por cuestiones econémicas solo 10(37%) pacientes cuentan con el
estudio el cual en el 100% de ellos reportan patrén desmielinizante sin afeccion axonal.
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MES DE INGRESO

FIGURA 1. MES DE INGRESO
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A su ingreso los 27 pacientes presentaban caracteristicas clinicas del sindrome de
Guillian Barré segun los criterios de Ausbury, todos (100%) los pacientes presentaron
debilidad muscular de mas de una de las extremidades (figura 3); el patron simétrico
predomind en 23 (85%) pacientes (Figura 4), todos iniciaron de las extremidades
inferiores una o ambas al mismo tiempo de forma ascendente; los reflejos estuvieron
ausentes en 21 (78%) de los pacientes y 6 (22 %) con hiporreflexia de las extremidades
(figura 5); 26% con afeccion a pares craneales y 33% compromete musculatura
respiratoria; disautonomias estuvieron presentes en 7 (26%) de los pacientes
predominando alteracion de la tension arterial en un 85%, hipotension en 4 (57%) e
hipertensidn en 2 pacientes (24%), solo 1 paciente con bradicardia (14%) (figura 6); y
un 78% se asocia a dolor siendo éste el primer sintoma refiriéndolo en forma de (
parestesias, disestesias, mialgias o artralgias) de predominio en extremidades inferiores
(figura 7). La correlacion clinica encontrada en los 27 pacientes se muestraen la (Tabla1ly 2).
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FIGURA 3. FRECUENCIA DE DEBILIDAD MUSCULAR EN SGB
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FIGURA 4. SIMETRIA DE LAS CARACTERISTICAS CLINICAS SGB
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FIGURA 5. CARACTERISTICAS DE LOS REFLEJOS EN SGB

FIGURA 6. PRESENTACION CLINICA DE DISAUTONOMIAS EN SGB
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FIGURA 7. CARACTERITICA CLINICADE SGB. DOLOR

AUSENCIA
DOLOR 22% |
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TABLA 1 CARACTERISTICAS CLINICA AL INGRESO

No Arrefl | Hipor | Simet | Ascen | Extre | Dolor | Debili | Compro | Disautonomi
Pac | exia reflexi | rico dente | midad dad miso as

a resp
1 X X X 4 X X
4 X X X 4 X X X Hipotension
5 X X X 4 X X
6 X X X 4 X X
7 X NO X 2 NO X
8 X X X 4 X X
9 X NO X 4 NO X
10 X NO X 2 X X
11 X X X 2 X X
12 X X X 4 X X
13 X X X 4 X X Hipotension
14 X X X 4 X X
16 X X X 4 X X
17 X NO X 2 NO X
18 X X X 4 NO X
19 X X X 4 X X
20 X X X 3 X X X Hipotension
21 X X X 2 NO X
22 X X X 4 X X X Hipotension
23 X X X 4 X X
24 X X X 4 X X X Hipertension
25 X X X 4 X X
26 X X X 2 X X Hipertension
27 X X X 2 NO X X Bradicardia
Tot | 21 6 23 19 21 27 9 7
al
% | 78% | 22% | 85% | 100% | 70% | 78% | 100% | 33% 26%
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A su ingreso contaban con un grado funcional el cual se evalu6é en la escala de Hughes
(Anexo 2) en la sala de urgencias, resultando 3 pacientes grado Ill, 19 grado IV y 5
pacientes grado V , en los grado I, 11 y VI no se reporto ninguno. (tabla. 2).

TABLA 2. GRUPO DE PACIENTES POR CLASE FUNCIONAL DE HUGHES
A SU INGRESO

CLASE FUNCIONAL | NUMERO DE | PORCENTAIJE
HUGHES PACIENTES

i 3 11

\Y/ 19 70

\ 5 19

TOTAL 27 100

El liquido cefalorraquideo se tomo en 25 casos (92.5%) y en 2 pacientes (8%)
no se realizd6 la toma pero contd con electromiografia con reporte de
poliradiculoneuropatia aguda de tipo desmielinizante, al liquido cefalorraquideo lo
reportan como agua de roca en 23 pacientes (92%) vy so6lo en 2 casos (8%) se refirid
como turbio en relacién a presencia de eritrocitos. El citolégico mostré un rango de 0 a
46 célulassrmm3, con una media de 22.5 célulassmm3 con exclusividad de 100%
linfocitos. Las proteinas se observan elevadas en todos los casos con un rango de 24 mg
a 172 mg/dl, con una media de 76 mg/dl. Con méas del 90% de los pacientes con
disociacion citologico-albumina, y 2 de los pacientes no mostraron disociacién (8%)
(Figura 8), en un 70% de los casos se realizo la toma de LCR en la segunda semana de
evolucidn clinica de la enfermedad (tabla 3).
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Tabla3 LIQUIDO CEFALORRAQUIDEO

No Paciente Clase Proteinas/dl % celular Disociacién Dia de analisis
funcional mg/dl LCR

1 v 42 0 Sl 7
2 v 68 4 SI 7
3 v 61 10 SI 4
4 v a7 6 Sl 9
5 (V4 172 7 SI 8
6 1l 48 10 Sl 10
7 v 24 2 SI 5
8 v 101 6 Sl 9
9 v 78 4 SI 3
10 v No realiz6 No realiz6 No realiz6 No realiz6
11 v 63 4 Sl 9
12 (V4 67 1 Sl 12
13 Vv 40 1 Sl 7
14 Vv 60 6 Sl 8
15 Vv 58 2 Sl 5
16 v 20 1 NO 5
17 (V4 94 4 Sl 8
ﬁ H NoEaliz() No re.aIizé Noaaliz() No re.aIizé
20 v 37 4 Sl 8
21 i a7 3 Sl 4
22 Vv 24 8 Sl 4
23 v 60 2 Sl 8
24 Vv 100 2 Sl 7
25 v 38 3 Sl 4
26 1l 78 4 Sl 2
27 v 58 2 Sl 8

Total 19 25 pacientes | 25 pacientes | 23 pacientes

Porcentaje 70% 92% 92% 92%
Rango 20-172 0-46 cel
Media 76 23 cel
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FIGURA 8. DISOCIACION DE LCR

cit/alb no cit/alb no realizo

El manejo de los pacientes se muestra en la (figura 9). Observado que la eleccion del
tratamiento en nuestro hospital depende de la solvencia econdémica de los familiares en
cubrir alguno de los tratamientos recomendados. Se empleo en 19 pacientes (70%)
inmunoglobulina a dosis de 400mg/kg/dia intravenoso por 5 dias continuos, el inicio de
tratamiento con inmunoglobulina tuvo una media de5 dias (rango 2 a 8 dias). Son 7
pacientes manejados con plasmaféresis en la mayoria se dieron 4 recambios de 40
ml/kg/dia de plasma cada tercer dia, el inicio de la plasmaféresis tuvo una media de 5
dias (rango de 3 a 7 dias). Y un paciente que no se empleo tratamiento. Ademas de
manejo general en todos ellos. En el 88% de los casos el tiempo en que se instauro el
tratamiento es en la primer semana de iniciado el cuadro clinico.
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FIGURA 9. TRATAMIENO DEL SINDROME DE GUILLAIN BARRE.
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El analisis de ambos tratamientos empleados en cuanto al dia de mejoria clinica
observado en la involucion de los sintomas, es de un rango de 6 a 84 dias con una media
de 39 dias, sin encontrar diferencia significativa en el uso de plasmaféresis o

inmunoglobulina en cuanto a la mejoria clinica. A pesar de la diferencia en el numero

de pacientes en cuanto al tratamiento empleado, no es posible la comparacién en cuanto

al tiempo en que apareci6 la mejoria clinica, la cual nos da una diferencia de 8 dias a

favor de la plasmaféresis. (Tabla 4)

TABLA 4. ANALISIS DEL TRATAMIENTO EN SINDROME DE GUILLAIN

BARRE
No CLASE DIA CLINICO | Tx DIA DE | DIA DE | COMPLICACIONES
PACIE FUNCIONA | AL INGRESO INICIO MEJORIA
NTE L TRATAMIEN CLINICA
TO
1 [\ 1 PF 3 11
2 \/ 4 PF 8 73 Neumonia
3 \Y 2 PF 3 13 Neumonia
4 v 2 PF 4 24 Nm,IVU litiasis
5 v 4 PF 7 12
6 11 3 PF 4 6
7 v 4 PF 6 11
8 [\ 4 IgG 4 8
9 [\ 2 IgG 2 8
10 IV 2 1gG 2 7
11 [\ 5 IgG 6 9
12 IV 2 1gG 2 8
13 \Y 4 IgG 4 84 Neumonia
14 Vv 7 IgG 7 11
15 V 4 IgG 5 11
16 [\ 4 lgG 5 8
17 v 7 IgG 8 17
18 [\ 4 lgG 5 10
19 [\ 3 IgG 3 6
20 v 6 IgG 8 35 Nm, Atelectasia
21 1l 3 IgG 3 7
22 \Y 3 IgG 4 16 Neumonia
23 v 6 IgG 7 12
24 \Y 6 IgG 8 32 Nm, Atelectasia
25 v 3 IgG 4 11
26 1T 1 1gG 2 10
27 v 5 SITx | Sin/Tx
Total 7 pacientes
% 26%
Rango 1-7 dias 6-84 dias
Media 4 dias 39 dias
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Son 19 pacientes (70%) que requirieron terapia intensiva para su manejo integral y de

éstos 9(33%) requirio de ventilacién mecénica con un rango de empleo de 2 a 88 dias

con una media de 43 dias, y en ellos se aprecian las complicaciones, la mas frecuente
neumonia. (Tabla 5). El hospital no cuenta con servicio de rehabilitacion, por lo que se
interconsulta al médico rehabilitador externo al observar mejoria clinica, y
posteriormente la continua a su egreso, de ellos 20 pacientes (70%) acude a la misma 'y
7 pacientes (26%) la abandona.

TABLA 5. PACIENTES QUE REQUIRIERON APOYO VENTILATORIO Y
COMPLICACIONES.

No CLASE uTI VENTILADOR | COMPROMISO | COMPLICACIONES
PACIENTE | FUNCIONAL RESPIRATORIO
1 v
2 v 23 13 X Neumonia
3 v 12 5 X Neumonia
4 v 81 45 X Nm,IVU litiasis
5 v 12
6 Il 9
7 v 13
8 v 8
9 v 9
10 v
11 v
12 v 10
13 V 35 34 X Neumonia
14 V 4
15 V 7 7 X
16 v 7
17 v
18 v
19 v 8
20 v 38 18 X Nm, Atelectasia
21 Il
22 AV 89 88 X Neumonia
23 v
24 Vv 31 27 X Nm, Atelectasia
25 v 9
26 Il 10
27 v 15 12 X
Total 19 9 pacientes 9 7 pacientes
Porcentaje 70% 33% 33% 26%
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Los pacientes sin antecedente de infeccion tuvieron una media de recuperacion de 13
dias con un rango de 6 a 32 dias. En contraste con aquellos pacientes con antecedente de
infeccion respiratoria con una media de recuperacion de 32.5 dias con rango de 8 a 73
dias, y en el antecedente de infeccion gastrointestinal reporta una media de 39 dias con
un rango de 6 a 84 dias. (Tabla 6).

TABLA 6. CORRELACION DEL ANTECEDENTE INFECCIOSO Y EL DIA DE
RECUPERACION.

No CLASE DIA ~ DE  MEJORIA | Antecedente
PACIENTE FUNCIONAL CLINICA infeccioso
1 IV 11
2 vV 73 IRA
3 (\V4 13
- -
7 AV 11
8 v 8 EXANTEMATICA
9 \Y% 8 IRA
10 (\V4 7
I ¥V | i
14 V 11
15 Vv 11 IRA
16 v 8
17 v 17 IRA
18 v 10
19 (\V4 6
20 v 35 IRA
21 1l 7
22 Vv 16 IRA
23 AV 12
24 Vv 32
25 v 11
26 i 10 IRA
27 (\V4
Total 12
Porcentaje
Rango 6-84 dias
Media 39 dias
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DISCUSION.

En nuestro trabajo se encontrd predominio en el sexo masculino, al igual que en la
mayoria de los reportes se encuentran un predominio ligero por el sexo masculino al
sex0(1,13,19).

Las edades de nuestros pacientes estuvieron en un rango de 16 meses a 14 afios con una
media de 6.3 afios, con un rango de 11 meses a 17.7 afios en otros estudios (1). Al igual
que otros reportes la edad no parecié ser un factor que influyera en el tiempo de
recuperacion, de evolucion clinica y de complicaciones en la poblacion pediatrica. La
procedencia de nuestros pacientes son de zonas rurales y de las mas reportadas es zona
Morelia y Uruapan, aunque no mencionan en la literatura la procedencia de sus pacientes.

El antecedente de proceso infeccioso en nuestro estudio es de 44.5% muy cercano a
reportado en la literatura, siendo el de tipo respiratorio el mas frecuente con un porcentaje
de 58% al igual que otros estudios el antecedente de infeccion parecid influir sobre el
tiempo de recuperacion, dia de mejoria clinica mas tardada, relacionado con clase
funcional IV y V, mayor dia de estancia hospitalaria y requerir de UTI. (13,15). El no
presentar fiebre al inicio de los sintomas del sindrome de Guillain Barré apoya mas el
diagndstico en nuestros pacientes no se presento fiebre en un 85% como lo mencionado
otros autores (15,19,20). ElI 100% de nuestros pacientes ingresa a nuestro hospital en la
primer semana de evolucion clinica lo cual es favorable para el pronostico, no asi para la
evolucion ya que esta depende mas de la clase funcional con la cual ingresa. La mayoria
de los pacientes ingresaron con clase funcional IV igual que otros autores reportan
ingresan con clase funcional 1lI-1V (1,3,4,5), sin embargo en nuestro estudio solo
ingresaron 3 paciente en clase funcional Il observandose que la mayoria de nuestra
poblacién es de medio rural y posiblemente no tengan el conocimiento de esta patologia y
dejan evolucionar al menor hasta clase funcional 1V, los que ingresan clase funcional V
todos requirieron de terapia intensiva y se asocia a uso de ventilaciobn mecéanica por la
progresion de la patologia o el compromiso de la musculatura respiratoria pero su estancia
al igual que otros autores(1,3,4) no fue tan prolongada observandose que la mayoria se les
hace diagndstico y se indica tratamiento oportuno.

La hiporreflexia 22% y arreflexia de mas de una de las extremidades predomind y existe
en mas del 78% de los pacientes estudiados. Se presenta en mas del 80% patron simétrico,
un 100% patron ascendente como lo mencionan la mayoria de los autores (1,13,15,19),
ademas el dolor que es un de los primeros sintomas de este sindrome se hace presente en
nuestros pacientes en un 78%. No se encontr6 afeccidén de nervios craneales o ataxia en
ningun paciente que integrara un Sindrome de Miller Fisher o al menos en las historias
clinicas no se encuentra descrito al ingreso ni en la evoluciédn, asi como solo10 pacientes
cuentan estudio de electromiografia esto por la solvencia econdémica de los familiares es
minina por ser un hospital de concentracion y los pacientes son de zonas rurales, por lo
que los reportes de electromiografias son de tipo desmielinizante aguda sin afeccion
axonal que el tipo mas frecuente en la clasificacibn como lo reporta la literatura
(1,13,15,20), por lo que no se puede referir en éste estudio la presencia de alguna de las
variedades recientemente descritas del Guillan Barré (15,20).
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La disociacion albamina/citolégica se presenta en 23 (92%) del total de los pacientes
estudiados, no disociacion 2 (8%) pacientes pero no mencionan parametro de disociacion
albimina citoldgica en otros estudios, ya que nosotros tomamos como pardmetro una
elevacion de proteinas y disminucion de la celularidad, que esta se va haciendo mas
notoria en la segunda semana, sin embargo en nuestro estudio no se realizo una segunda
puncion lumbar salvo en 2 pacientes observandose el incremento de esta disociacion. y
2(7.5%) pacientes en los que no se realizo puncion lumbar pero cuentan con estudio de
elctromiografia que confirma el diagnostico, el 60% de las punciones lumbares realizadas
en la segunda semana de evolucion clinica que es cuando es mas probable encontrar una
disociacion citoldgica/albimina como lo mencionado en otros estudios (1,3,13),

En nuestros 27 pacientes no se encontr6 afeccion de nervios craneales, oftalmoplegia o
ataxia por ello no se integro ningun sindrome de Miller Fisher..

La eleccion del manejo del paciente con Guillain Barré en nuestra unidad esta en relacion
a la economia del familiar, ya que la terapéutica en cuanto a inmunoglobulina es en base al
peso por lo que los menores de 10 afios un 100% es manejado con inmunoglobulina y los
mayores de 10 afios quienes cuentan con mayor peso se elije la plasmaféresis siempre y
cuando autoricen la aplicacion de un catéter para la realizacién de la misma y no es
posible la comparacion de dichos manejos por la muestra pequefia que se tiene de
plasmaféresis.

La mejoria clinica en el grupo de plasmaféresis y con gammaglobulina la observamos
favorable segunda semana, salvo en los pacientes en quienes tienen como antecedente
haber contado con patologia previa concomitante su mejoria clinica y su estancia
hospitalaria se prolongo que es un hallazgo encontrado, asi como son también los
pacientes que requerian ventilacion mecanica, por lo que en este hospital se tiene muy
presente que instaurar en la primera semana que el diagnostico oportuno y el inicio de
uno u otro manejo es muy favorable para los pacientes ya que acorta la estancia
hospitalaria ademas se observa menos complicacién como ventilacion mecanica por
compromiso respiratorio que es una progresion rapida de la evolucién clinica de la
patologia. Asi como todos los autores revisados coinciden en que en la primera semana de
aplicada la terapéutica cualquiera que se elija es muy favorable para el paciente
(1,2,3,4,5,6,7).

La realizacion de la electromiografia en este hospital se no es frecuente que se realice en
estos pacientes ya que como se menciono en el criterio tomado para el manejo depende de
la economia del familiar a cargo del menor.

En nuestro estudio no tuvimos ningun paciente fallecido pese a la gravedad clinica, esto es
posiblemente debido al diagndstico oportuno y a los cuidados de terapia intensiva, otros
autores coinciden con nosotros(1,,5,6), sin embargo los autores que manejaron como
terapéutica de opcion la, plasmaféresis, comentan de 1 a 2 defunciones pero no a
consecuencia del procedimiento sino secundario a las complicaciones (2,3)

Dadas la limitaciones econdmicas y no contar con el equipo necesario por ser hospital de
segundo nivel no se pudo realizar procedimientos auxiliares como estudiar Campilobacter
jejuni, realizar serologias, cultivos, PCR para estudio de otras patologias.
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CONC

LUSIONES

Con predominio del sexo masculino segun la variable de sexo.

Sin predominio segun la variable de edad

Importantes implicaciones socio-econdémicas.

La forma clinica predominante fue la desmielinizante por electromiografia.
Predominio de clase funcional IV al ingreso.

Predominio de ingreso a la primera semana de evolucion clinica.

Se sabe hacer diagnostico oportuno y por ende la instauracion del tratamiento en
nuestro hospital.

Predomino el manejo con inmunoglobulina, asi como la aplicacion en la primera
semana tanto de esta como de plasmaféresis.

No existe diferencia entre la plasmaféresis o inmunoglobulina en cuanto a la
evolucidn clinica de nuestros pacientes.

El antecedente de infeccion previa con hallazgo de mayor complicacion

Estancia hospitalaria dentro de lo esperado, mas corta.
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ANEXOS

ANEXO. 1CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME DE GUILLIAN BARRE DE
AUSBURY

I. SINTOMAS Y SIGNOS REQUERIDOS PARA EL DIAGNOSTICO

A. Debilidad muscular progresiva de mas de una extremidad. El grado fluctta
entre debilidad minima de las extremidades, con o sin ataxia leve, a parélisis total de
los musculos de las cuatro extremidades y el tronco, paralisis facial y los masculos
inervados por los nervios craneales 1X al XI1I'y oftalmoplejia externa.

B. Ausencia de los reflejos de estiramiento muscular. (Areflexia). La regla es
arreflexia total, aunque la presencia de arrflexia de los gastrocnemios con hiporeflexia
del biceps y del cuadriceps tiene el mismo valor si existen otras caracteristicas
diagndsticas.

Il. HALLAZGOS QUE FRECUENTEMENTE APOYAN EL
DIAGNOSTICO

A. Hallazgos clinicos (en orden de importancia).

Curso. Los sintomas y signos de debilidad muscular se desarrollan rapidamente hasta
alcanzar la gravedad méxima a las 4 semanas. Aproximadamente el 50% de los
pacientes alcanzan este punto a las dos semanas, el 80% a las 3 semanas, y mas de 90%
a las 4 semanas.

Simetria relativa. La afectacidn simétrica absoluta de las extremidades es rara, pero
generalmente, pero si una extremidad esta afectada, la otra también lo esta. Sintomas y
signos sensitivos leves.

Pares craneales. El VI par esta afectado en el 50% de los pacientes y casi siempre es
bilateral. Los pares 1X, X, XI, y XII pueden estar también afectados y, mas raramente,
los pares 111, IV y VI. En menos del 5%, la neuropatia puede comenzar con afectacion
de los nervios craneales 111, IV y VI, u otros nervios craneales.

Recuperacion. Generalmente comienza entre 2 y 4 semanas después de haber
alcanzado la méxima gravedad. A veces puede durar hasta meses. La mayoria de los
pacientes recuperan sus funciones alteradas.

Alteraciones autondmicas. La presencia de taquicardia y otras arritmias, hipotension e
hipertension y sintomas vasomotores apoyan el diagndstico. Estos hallazgos pueden
fluctuar. Se debe descartar otras causas para estas alteraciones, principalmente embolia
pulmonar.

Fiebre. Ausente al comienzo de los sintomas neuropaticos.

B. Hallazgos en el liquido cefalorraquideo

Proteinas. Elevada después de la primera semana de inicio del cuadro clinico; continua
elevandose con el tiempo hasta alcanzar un maximo.

Células. No mas de 10 leucocitos mononucleares/mm3

C. Hallazgos neurofisiologicos

Velocidad de conduccion (VC). Disminucién mayor del 60% del valor normal en el
80% de los pacientes durante el proceso, pero algunos nervios pueden no estar
afectados por la naturaleza segmentaria de este.

Bloque de conduccidn. Presente en el 80% de los pacientes durante el proceso, pero
algunos nervios pueden no estar afectados por la naturaleza segmentaria de éste.
Latencia distal. Puede estar aumentado hasta 3 veces el valor normal.

Latencia de la onda F. aumentada o ausente constituye una indicacion de las
alteraciones de la conduccidn proximal en las raices y nervios raquideos . los estudios
neurofisiologicos pueden permanecer normales en las primeras semanas del proceso y




pueden ser normales en el 20% de los pacientes.

I11. HALLAZGOS QUE CREAN DUDA EN EL DIAGNOSTICO

A. Marcada y persistente asimetria de la debilidad.

B. Disfuncién vesical o intestinal persistente

C. disfuncidn intestinal o vesical al inicio.

D. Més de 50 células mononucleares /por micfrolitro en el LCR (excluyendo VIH).

F. Nivel sensorial preciso.

IV. HALLAZGOS QUE DESCARTAN EL DIAGNOSTICO

A. Historia actual de abuso de hexacarbono.

B. Metabolismo porfirinico anormal.

C. Infeccion difteria reciente

D. Intoxicacion por plomo.

E. Diagnostico definitivo de poliomielitis, botulismo, paralisis histérica o neuropatia
toxica.

ANEXO 2. CLASIFICACION FUNCIONAL DE HUGHES

I. El paciente deambula de forma ilimitada, tiene capacidad para correr y presenta
signos menores de compromiso motor.

I1. Capacidad de caminar por lo menos 5 metros sin ayuda externa pero con
incapacidad para correr.

I11. capacidad de realizar marcha de por lo menos 5 metros con ayuda externa
(caminador o asistencia de otra persona).

IV. Paciente en cama o silla sin capacidad para realizar marcha.

V. Apoyo ventilatorio permanente o por algunas horas del dia.

V1. Muerte.

ANEXO 3. ANALISIS DE LA MOVILIDAD (FUNDACION
NACIONAL DE PARALISIS INFANTIL)

GRADO | DESCRIPCION

575 Arco de movilidad completo en contra de Ta gravedad, con Cierta resistencia maxima.
475 Arco de movilidad completo en contra de Ta gravedad, con cierta resistencia.

35 Arco de movilidad completo en contra de Ta gravedad.

215 Arco de movilidad completo con eliminacion de la gravedad.

175 Evidencia de contraccion muscular Ieve, no hay movimiento articular.

075 No hay evidencia de contraccion muscular.
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