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RESUMEN

El sindrome de Guillain-Barré es una
polineuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda de origen
desconocido que se caracteriza
clinicamente por paralisis flacida
ascendentey acompanada de arreflexia,
trastornos sensoriales variables con
aumento de proteinas en el liquido
cefalorraquideo. La mayor parte de los
pacientes presenta una progresion clinica
de la enfermedad de manera aguda, se
evidencia el antecedente de wuna
infeccién previa, generalmente
respiratoria o gastrointestinal, se ha
observado un importante papel del
mimetismo molecular en la
fisiopatologia. Se realizd una revisién
bibliografica con el objetivo de recopilar
informacién  actualizada sobre el
diagndstico y los tipos de tratamientos
mas usados en esta enfermedad para
comparar su efectividad. El tratamiento
consiste en un abordaje
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multidisciplinario, los pilares
fundamentales son los cuidados médicos
generalesy el tratamiento inmunoldgico.
Generalmente, el prondstico de estos
pacientes es favorabley se presenta una
recuperacion completa o con secuelas
minimas.

Palabras clave: Sindrome de Guillain-
Barré, Diagnodstico del Sindrome de
Guillain-Barré, Tratamientodel sindrome
de Guillain-Barré.

ABSTRACT

Guillain-Barré syndrome is an acute
inflammatory demyelinating
demyelinating polyneuropathy of
unknown origin characterized clinically
by ascending flaccid paralysis
accompanied by areflexia, variable
sensory disturbances with increased
protein in the cerebrospinal fluid. Most
of the patients present an acute clinical
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progression of the disease, the
antecedent of a previous infection is
evidenced, generally respiratory or
gastrointestinal, an important role of
molecular mimicry in the
pathophysiology has been observed. A
bibliographicreview was carried out with
the aim of gathering updated
information on the diagnosis and types
of treatments most commonly used in
this disease in order to compare their
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effectiveness. Treatment consists of a
multidisciplinary approach, the main
pillars being general medical care and
immunological treatment. Generally, the
prognosis of these patients is favorable,
with complete recovery or minimal
sequelae.

Keywords: Guillain-Barré syndrome,
Diagnosis of Guillain-Barre syndrome,
Treatment of Guillain-Barre Syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es unapatologia neuroldgica frecuente a nivel
mundial.Esuna polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda, de origen desconocido,
que se caracteriza clinicamente por paralisisflacidaascendenteacompainiada de arreflexia,
trastornos sensoriales variables y evidencia de un aumento de proteinas en el
liquidocefalorraquideo. )

La debilidad muscular esta relacionada con mecanismos autoinmunes a nivel del nervio
periférico y raices nerviosas, su magnitud puede variar, desde una forma leve hasta una
cuadriplejiafldcida con compromiso de los musculos que actanenla respiracion, la cual
tiene prevalencia en un elevado porcentaje de los pacientes. Se pueden presentar
alteraciones de algunas funciones a cargo del sistema nervioso auténomo, como
taquicardia sinusal, hipertensién, arritmias e hipotension postural, en un 15 % de los
pacientes. 34

La mayor parte de los pacientes presenta una progresidonclinica de la enfermedad de
manera aguda, generalmente en el primer mes, si el deterioro se excede mas de este
tiempo, debe pensarse en indagar diagndsticosalternativos. En un grupo de pacientes se
ha podido identificar un factor etioldgico, el cual fue una infeccién que desencadenod la
patologia, en la mayoria de los casos las infecciones respiratorias altas, fue el principal
antecedente que refierianlos pacientes, algunas semanas antes del inicio de las
manifestacionesclinicas del sindrome de Guillain-Barré. !

En el afio de 1859, Landrydescribié las manifestaciones clinicas que se evidenciaban en
lasparalisisascente sin amiotrofia, pero no fue hasta 1916 cuando los cientificos Georges
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Guillain, Jean Alexandre Barre y AndreStrohl, realizaron las primeras descripciones acerca
de una patologia que se caracterizaba por polirradiculoneuritis acompafiada de un
desequilibrio proteico en el liquidocefalorraquideo.

En los siguientes 20 afos, se reportaron mdas de 30 casos, la mayoria reportados por
Guillain, los cuales se publicaron en 1936. En 1969, Asbury reportd los signos clinicos y
resultados de las autopsias efectuadas a 19 pacientes que padecian esta enfermedad.
Desde 1970, se iniciaron investigaciones, con el objetivo deidentificar la causa de la
enfermedad y comprender su fisiopatologia.Finalmente, se llegd a un consenso y los
investigadores llegaron a la conclusidn que tiene un componente autoinmunitario.

En 1980, las investigaciones de Ostemanevidenciaron los efectos beneficiosos de la
plasmaféresisy el uso de inmunoglobulinasen pacientes con sindrome de Guillain-Barré, y
en la actualidad, se han convertido en la base del tratamiento para esta patologia. >

Esta propuesta pretende aportar, a manera de revisién bibliografica, un andlisis delas
manifestaciones clinicas mas frecuentes, factores desencadenantes y de riesgo,
fisiopatologia, con énfasis en el diagndéstico y tratamiento precoz, prondstico y
seguimiento de los pacientes con el sindrome de Guillain-Barré con el objetivo de tener
una actualizacién ampliay profunda sobre el tema.

METODO

Se realizd unarevisién bibliografica sistematica, descriptiva, limitada alosidiomas inglés,
espanol y portugués. Ademads, se tomaron en cuenta articulos cientificos de relevancia
médica dentro de la comunidad cientifica; se utilizaron como criterios de busqueda
“Sindrome de Guillain-Barré”, “Guillain-Barré”, “Polineuropatia desmielinizante

inflamatoria aguda”, “Tratamientos para el Sindrome de Guillain-Barré” durante el
periodo comprendidoentre abril —julio 2023.

Los criterios de inclusion que se establecieron fueron: Publicaciones en un periodo
comprendido entre el afio 2019, articulos cientificos, revistas indexadas y de alto impacto,
revisiones bibliograficas sistémicas, metaandlisis y referencia cldsicas de la literatura
médica que abordan el tema.

Segun la metodologia prisma serealizé unaidentificacién deinformacidn actualizada en
bases de datos electronicos como: Scielo, Elsevier, ClinicalKey, PubMed, Biblioteca Virtual
de la Salud (BVS) y Google Académico. Se recolectaron 120 registros y luego de la
eliminacidon de duplicados se contd con 105 revisiones, de las cuales se eliminaron 55
luego derevisar luego de revisar fechas de publicacion, titulosy resumenes. Dentro de los
articulos completos elegibles permanecieron 50 luego de revisar publicaciones, titulos y
resimenes. Dentro de los articulos completos elegibles, permanecieron 48 articulos y
luego de aplicar los criterios de inclusion y exclusidn, restaron 20 de los cuales se
incluyeron para el analisisy sintesis de 18 articulos publicados.
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Se recolectaron alrededor de 31 publicaciones, de los cuales se descartaron 13 por no
cumplir con los criterios de seleccidon, En cuanto a la elegibilidad se recolectaron 18
articulos que cumplieron con los criterios de seleccién por lo que fueron tomados en
cuentay citados.

DESARROLLO

El sindrome de Guillain-Barré es una polirradiculopatia con un importante componente
inmunitario, siendo una entidad desmielinizante donde se evidencia infiltrados
inflamatorios tanto en endoneuro como en vainas de mielina. Esta patologia tiene amplia
distribucion mundial, se presenta en todas las razas y nacionalidades, sin embargo, se ha
observado un aumento de casos en pacientes mayores de 65 afios; es mas frecuente en
hombres que en mujeres, y en pacientes de raza blanca. Se estima quesu incidenciaes de
1 -3 porcada 100, 000 personas. En Europa, se calcula que su incidencia es de 1, 11 por
cada 100, 000, con un incremento del 20% por cada 10 afos. Esta patologia afectaatodos
los gruposetarios, con incidencias que varianentre 1,3 — 1, 9 personas por cada 100, 000
desde el nacimiento hasta los 30 afos, con aumentosdela incidencia al final de pubertad
y en los adultos jévenes. Tiene una mayor incidencia entre los 50 — 80 afios. 3411

En el 60 % de los pacientes con SGB, se evidencia el antecedente de una infeccién,
generalmente respiratoria o gastrointestinal semanasantes delinicio del cuadro clinico,
en lasinvestigaciones se han observado unimportante papel del mimetismo molecular,
gue se explica cuando existe una estructura del organismo que comparte similitud de las
secuencia de péptidos con el patdgeno, dando como resultado la activacién cruzada de
linfocitos T o B autorreactivos que fueron estimuladospor los péptidos derivados del
microorganismo.

En la actualidad se describen 2 fenotipos fundamentales dentro de la patologia. 1)
Neuropatiaaxonal motoraaguda, se afecta el axolema de la célula nerviosa, se produce por
el ataque de anticuerpos contra los gangliésidos de la membrana y estd mediada por
inmunoglobulinas de las subclases IgG lelgG 3 que activan el complemento, reclutan
macrofagosy depositan complejosen la membrana. 2) Polineuropatiainflamatoria aguda
desmielinizante que se desencadena por una activacion delas célulasde lainmunidad en
contra de las vainas de mielina y de las células de Schwann. Su mecanismo
fisiopatoldgicoauln no ha sido comprendidototalmente, debidoa que la respuestainmune
gue se produce puede ser desencadenada por un amplio rango de bacterias y virus. Los
anti-GD1 tienen como diana a la mielina de paranadol, nédulos de Ranvier y unién
neuromuscular. Los GM1y GQ1B tienden a acoplarse ala uniéon neuromuscular o al nervio
periférico. Esta es la presunta causa de la diversidad de manifestaciones clinicas del
sindrome de Guillain-Barré. (1%

En pacientes que han presentado previamente infecciones gastrointestinales, el agente
patégenomas frecuentemente encontrado esel Campylobacter jejuni, debido a que existe
un lipopolisacdrido que conforma la membrana externa de la bacteria, el cual es similar a
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los ganglidésidos que componen los nervios periféricos, lo que desencadena una reaccion
cruzada que afecta a los nervios del paciente. Estudios recientes han desvelado el
espectro de agentes infecciosos encontrados en este sindrome con mayor frecuencia:
Campylobacter jejuni, Citomegalovirus y virus de Epstein-Barr, Mycoplasma pneumoniae,
virus de la hepatitis, herpes simple y mononucleosis infecciosa. Ademas, se ha vinculado el
uso de las Vacunas contra la Influenza, antirrabica a la presentacién de esta enfermedad
asi como relacionado con enfermedades sistémicas como Hodgkin, lupus eritematoso
sistémico, sarcoidosis y VIH. Uso de Fdrmacos: heroina, suramina vy
estreptoquinasa.Recientemente, con la emergencia sanitaria causada porla pandemiadel
SARS-COV 2 se hanreportado casos de esta polineuropatiadesmielinizante inflamatoria
aguda con sintomas atipicos. Los casos pediatricos son sumamente infrecuentes, sin
embargo, la diversidad de presentacionesclinicas es de interés de investigacion. &3

Las manifestaciones clinicas son muy variables entre los pacientes que sufren esta
enfermedad, la caracteristicaclinicatipica es la debilidad bilateral de miembros inferiores
gue asciende a los superioresy a laregion facial, progresa rdpidamente, caracterizada por
ser ascendente, inicia generalmente en la parte distal de las extremidades. La debilidad
evoluciona hacia formas mas graves como la cuadriplejia en un periodo de tiempo
relativamente corto, el cual va desde pocos dias hasta un mes. Ademas, se pueden
presentar sintomas sensoriales, ataxia, arreflexia, dolor muscular y radicular. El dolor
neuropadtico se presenta hasta en el 66 % de los pacientes, los cuales lo refieren
principalmente en la regién lumbary caderas.

Se han evidenciado alteraciones del sistema nervioso autonomo, como taquicardia
sinusal, hipertensién, arritmias e hipotensiéon postural, en un 15 % de los pacientes. Las
caracteristicasclinicasatipicas que se presentan en un grupo determinado de pacientes
pueden ser, en el caso de los nifilos menores a 6 afios: dolor mal localizado, quejido,
rechazo a levantar peso, irritabilidad o marcha inestable. 4%

Una de las complicaciones mas frecuente es la falla respiratoria, se presenta en un 20 — 30
% aproximadamente,se produce por la debilidad del diafragma, lo que compromete la
respiraciéon al disminuir el flujo de entrada de aire, disminuye el intercambio gaseoso y el
aporte de oxigeno al organismo, lo que conduce a taquipnea ehipercapnia, los pacientes
que la desarrollan necesitan soporte ventilatorio e ingresar a unidad de cuidados
intensivos. ©

El diagndstico se lo realiza con base a criterios clinicos, neurofisioldgicos y citoquimicos del
liquido cefalorraquideo previamente establecidos, los cuales ayudan a confirmar la
presencia de la patologia. Los Criterios mayores para el diagndstico del sindrome de
Guillain-Barré son: Debilidad progresiva en ambas piernasy brazosy Arreflexia. Mientras
que los Criterios menores: Progresién de los sintomas con los dias hasta las cuatro
semanas, Simetria relativa entre los sintomas, Sintomas o signos sensitivos leves,
Disfuncién autondémica, Afeccion de los pares craneales, Debilidad bilateral de los
musculos faciales, Ausencia de fiebre, Hallazgos electro diagndsticos tipicos,
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Concentraciones elevadas de proteinas en el LCR con menos de 10 leucocitos por campo e
Inicio de la recuperacién tras 2-4 semanas del cese de la progresion. ©)

Los criterios de Brighton que recolectan los sintomas propios de laenfermedad, también
incluye herramientas tanto diagndsticascomo de seguimiento. Los estudiosindican que la
sensibilidad de los criterios de Brighton estd directamente relacionada con los niveles de
los criterios. Por lo quelos niveles 1, 2 y 3 tienen sensibilidades de 72,96 y 98 por ciento.
Esta herramienta es muy Gtil tanto para clasificar pacientes de altoy bajo riesgo, asi como
al diagndstico precoz de la enfermedad. Sin embargo, estos criterios no sonconocidos en
la mayoria de la comunidad médica por lo este déficit tanto de conocimiento como de
aplicaciéon de los criterios dan como resultado que el personal médico se le dificulte el
diagnostico tempranode esta polineuropatia. 6

Actualmente, no existen examenes complementarios que aseguren con certeza el
diagndstico del sindrome de Guillain-Barré de manera precoz, Sin embargo, se envian
estudios como: Resonancia magnética, estudios de LCR, electrofisioldgicos,anticuerpo, con
el objetivo de llegar al diagnéstico definitivolo mas pronto posible. ¥

Es fundamental efectuar unarapida deteccion einstauraciéndel tratamiento, utilizando
los criterios diagndsticos de Brighton. Sin embargo, aunque estos criterios se pueden
aplicara la clinica, el nivel de certeza diagndstica se enfatiza principalmente para estudios
epidemiolégicos, por esta razén, no debe influiral momento de planificar el tratamiento.
(5,7)

La evidencia mas reciente menciona que el esquema de Brighton se deberia usar para el
diagndstico del SGB debido a su elevado nivel de evidencia y que incluye caracteristicas
propias de la patologia que se manifiesta en la juventud e infancia. Al realizar el
diagndstico definitivo del sindrome de Guillain-Barré, se debe descartar otras
enfermedades como: Neuropatias crénicas (Intoxicacion con plomo, Porfiria intermitente,
Alteraciones hidroelectroliticas, Deficiencia severa de vitamina B1), Alteraciones de la
unién neuromuscular (Miastenia Gravis, Botulismo), Afeccion de las neuronas motoras
(Poliomielitis, Esclerosis lateral amiotrdfica), Sistema nervioso central (Encefalitis,
Compresién medular), entre otras. ¢18

El tratamiento consiste en el abordaje multidisciplinario, los pilares fundamentales para el
tratamiento del sindrome de Guillain-Barré son loscuidados médicos generales (Mantener
la frecuencia cardiaca y respiratoria normal, Mantener hemodinamicamente estable al
paciente) y tratamiento inmunoldgico (Tratamiento con gammaglobulina intravenosa y
Plasmaferesis). El manejo de la disfuncion respiratoriaes indispensable en pacientes que
presenten falla respiratoria, la funcidn respiratoria es valorada bajo los siguientes
parametros, esfuerzo espiratorio, fuerza espiratoria. En cuanto a las medidas preventivas,
se resalta la nutricién enteral, profilaxis con heparina para evitar complicaciones
vasculares como la trombosis venosa profunda. El dolor se controla con AINES como
primera linea; sin embargo,farmacos como Pregabalina o Gabapentina han demostrado
ser eficaces. 47
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Tratamiento con gammaglobulinaintravenosa se considera de primera eleccién porque es
sencilla de administrar y tiene una menor cantidad de efectos adversos. La dosis mas
empleada es de 2 g/kg durante 5 dias, el efecto es efectivo si se la inicia en las primeras
semanas tras la apariciéon de los sintomas. Un porcentaje de pacientes tratados con
gammaglobulina intravenosa, especificamente el 10 %, desarrollan deterioro del cuadro
clinico. En estudios recientes, se ha observado que algunas de las ventajasque tienen los
pacientes que inician tratamiento con gammaglobulina intravenosa, la estancia
hospitalaria es mas corta, lo que reduce el riesgo de infecciones intrahospitalarias. El
porcentaje de pacientes con la necesidad de ventilacion mecdnicae ingreso a unidad de
cuidados intensivos se reduce considerablemente, y los efectos adversos son menos
probables. 12

Mientras que el uso de plasmaféresis que consiste en el recambio del plasma con el fin de
retirar los anticuerpos circundantes que estan atacando el tejido, se ha observado que
produce efectos beneficiosos en los pacientes, tambien se ha evidenciado que es efectivo
cuando se la realiza en el primer mes desde que los sintomas aparecieron y se conforma
de 5 sesiones. Considerando su elevado costo y mayores efectos adversos, se prioriza el
uso de gammaglobulina intravenosa en pacientes ambulatorios con sintomas leves o
estables. Se ha evaluado el uso de corticoides, en los casos de sindrome de Guillain-Barré
axonales relacionados con fenotipos graves, debido a que la fisiopatologia se relaciona
con un gran edema e inflamacion de las raices nerviosas con afectaciénanterégrada de la
asta anterior de la medula espinal. Por esta razén, se recomendé el uso de corticoides
como tratamiento coadyuvante, asociado la administracion de gammaglobulina
intravenosa. (¢7:11)

Entre el 5 — 10 % de los pacientes presentaran un deterioro luego del tratamiento con
gammaglobulinaintravenosa, es una condicidn clinica conocida como fluctuacidn clinica
relacionada con el tratamiento, en este grupo de pacientes se debera administrar 2 ciclos
de gammaglobulinaintravenosa o empezar el tratamiento con Plasmaferesis, el manejo se
debe ajustar a las necesidades del paciente. Un porcentaje de pacientes, presenta
numerosos episodios de deterioro agudo, en los cuales se debenrealizar un diagnostico
diferencial con La polineuropatia desmielinizante inflamatoria crénica, en algunos
estudiosrealizados se ha observado que cuando el paciente presenta 3 o0 mas episodios de
progresion de la debilidad, despues de 8 semanas del inicio del cuadro clinico.Se ha
considerado la terapia antimicrobiana o antiviral en pacientes que estan cursando por una
infeccion, Pero no es recomendable en pacientes con infecciones anteriores porque
generalmente se resuelven antes de la aparicion de las manifestaciones clinicas. )

El prondstico de estos pacientes es favorable, porque el 87 % presentauna recuperacion
completa o con secuelas minimas. La mortalidad que se presenta es del 5 — 7 %, las
principales causas son la presencia de infecciones nosocomiales, falla respiratoria o
disfuncién autondmicaincontrolable. Generalmente, los pacientes pedidtricos tienen un
mejor prondstico que los adultos, con una mortalidad muy baja, alrededor de 3 — 4 %. Se
han dilucidadovarios factores que intervienen en el curso y pronéstico de la enfermedad,
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los cuales son: edad avanzada, diarrea como factor desencadenante, tiempo de
hospitalizacién, ventilacion mecanica, ausencia del potencial de accién motor, entre otras.
Alrededor del 85 — 92 % de los pacientes presentan una buena recuperacién. Por el
contrario, los resultados son desfavorables en algunos grupos especificos como menores a
2 afos, pacientes que presentan unaimportante debilidad al inicio de las manifestaciones
clinicas, asociaciéon con nervios craneales, necesidad de ventilacibn mecanica e
inexcitabilidad neuronal observada en un estudio electrofisiolégico. Sin embargo, la
evidencia reflejada en estudios recientes es limitada. ©7

Las bases de datos de los Ultimos 5 aifos reportan la epidemiologia de regiones ajenas a
Sudamérica, principalmente Europa y Estados Unidos de Norteamérica. Por lo que, es
necesario ahondar en la investigacion de esta patologia en nuestro medio por posibles
variaciones en los resultados epidemiolégicos y etioldgicos. 13

El antecedente infeccioso ha demostrado ser sumamente relevante debido a que el 60 %
de los pacientes lo han presentado, generando el mecanismo de mimetismo molecular
gue da como resultado la activacion cruzada de linfocitos T o B autorreactivos que fueron
estimuladospor los péptidos que se derivan del agente patégeno. Junto con los agentes
gue se han reconocido como mads frecuentes, es necesario actualizar la lista de
microorganismos sospechosos debidoa que durante la emergencia sanitaria del COVID-19
causado por el SARS-COV-2 se reportaron varios casos de SGB, junto con el virus del Zika
que es endémico de las regiones tropicales de nuestro pais y en la que la informacién
relacionada con la polineuropatiay estas infecciones es muy limitada. **

Se ha llegado al consenso de que los criterios de Brighton Collaboration poseen un alto
nivel de certeza diagndstica. Siempre teniendo en cuenta que para sospechar del SGB el
paciente debe presentar paralisis flacida ascendente simétrica y reflejos decrementados
sin explicacidon por otras causas. Se deberiaimplementar la tabla de criterios diagndsticos
de Brighton Collaboration junto con los criterios modificados de NINDS para una mayor
certeza diagndstica. 7!

El plan terapéuticonos arroja como tratamiento de primera linea la gammaglobulina
intravenosa, y en casos de intolerancia a este tratamiento aplicar plasmaféresis en
segundainstancia. A pesar de que este es el tratamiento estandarizado, se debe tener en
cuenta algunas consideraciones tales como el uso de antibiéticos Unicamente en casos
debidamente justificados con enfermedad subyacente, ya que no se ha demostrado que el
uso de antibidtico para unainfeccion como antecedente pueda influir favorablemente en
el proceso inmunitariodel SGB. Asi como considerar las medidas terapéuticas de acuerdo
a la fase de la enfermedad, donde se justifica medidas profilacticas trombdticas en
pacientes donde se restringe su movilidad se encuentra restringida debido a la posibilidad
de embolismo pulmonar, asi como ventilacién mecdnica ante manifestaciones de fatiga
respiratoria. *®
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Se recomienda junto con analgésicos, el uso de carbamazepina o gabapentina debido al
dolor neuropatico que puede presentarse. Otra consideracién importanteserefiere a los
medios disponibles en el sistema integral publica de salud de nuestro pais, debido a que
los estudios se centran en Europay Norteamérica, se debe hacer hincapié enlos recursos
gue no se pueden utilizar en nuestro medio debido a los altos costos de los recursos
terapéuticos estandarizados en las guias de alto impacto. *?

CONCLUSIONES

El sindrome de Guillian-Barré es una patologia que puede ser muy dificil de diagnosticary
tratar,sus manifestaciones clinicas pueden ser cldsicas como pardlisis flacida ascendente
acompanada de arreflexia, o atipicas en la edad pediatrica con marcha inestable. La
fisiopatologia aun no estd dilucidada completamente, pero se han identificado factores
detonantes como el antecedente de una infeccién bacteriana o viral por su mimetismo
molecular. El diagndstico precoz del SGB debe incluir los criterios de Brighton y NINDS
debido a que sus parametros son muy especificos para la enfermedad ydeben ser
conocidos porla comunidad médica. El tratamiento de primera linea parael Sindrome de
Guillain-Barré es la gammaglobulina intravenosa por su efectividad y minimos efectos
adversos. La plasmaféresis estd indicada cuando el tratamiento con gammaglobulina
intravenosa demuestra ser ineficaz o contraindicada, la combinacién de ambos
tratamientos no ha demostrado beneficios. Las complicaciones dependen de muchos
factores,la mds frecuente es la falla respiratoria con desenlaces fatales. Los cuidados
médicos generales, fisioterapiay cuidados posteriores ala salida de la Unidad de Cuidados
Intensivossonindispensables. El prondstico en la mayoria de los pacientes es favorable, se
presenta unarecuperacién completa o con secuelas minimas.
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