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RESUMEN
Las neuropatias inmunomediadas son poco
frecuentes, pero es importante

diagnosticarlas porque son potencialmente
tratables. Este capitulo resume el enfoque
clinico para el diagnodstico del sindrome de
Guillain Barré (GBS), la
polirradiculoneuropatia  desmielinizante
inflamatoria  crénica (CIDP) y las
neuropatias relacionadas que se cree que
son causadas por un ataque autoinmune
directo a los nervios periféricos. El objetivo
de este estudio es actualizar los referentes
teoricos del sindrome de Guillan-Barré,
epidemiologia, patégenos y factores de
riesgo; mediante una busqueda sistematica
de investigaciones recientes en bases de
datos de Elsevier, Pubmed y Scopus de
articulos publicados entre el 2011 al 2022.

Palabras clave: Campylobacter
jejuni, Sindrome de Guillain-Barré,
polineuropatia desmielinizante
inflamatoria  aguda, neuropatia  axonal
motora aguda, inmunoglobulina
intravenosa.

ABSTRACT

Immune-mediated neuropathies are rare,
but it is important to diagnose them
because they are potentially treatable. This
chapter summarizes the clinical approach
to the diagnosis of Guillain Barré syndrome
(GBS), chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy (CIDP), and related
neuropathies thought to be caused by
direct autoimmune attack on peripheral
nerves. The objective of this study is to
update the theoretical references of
Guillan-Barré syndrome, epidemiology,
pathogens and risk factors; through a
systematic search of recent research in
Elsevier, Pubmed and Scopus databases of
articles published between 2011 and 2022.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una de las etiologias mdas importantes de paralisis
flacida; actua sobre la mayoria de las raices de los nervios espinales y los nervios periféricos
(2). Es una enfermedad rara, inmunomediada de los nervios periféricos y las raices nerviosas y
puede ser fatal. Con una patogenia que en la actualidad no se comprende del todo, el SGB
puede definirse como una respuesta inmunitaria andmala a las infecciones que, en
consecuencia, dafia los nervios periféricos (2).

La incidencia de GBS en Europa se estima en 1,11 por 100.000 afios-persona con un aumento
del 20% por cada 10 afios de aumento en la edad (3). Ademas, la incidencia de SGB es mas
significativa en hombres que en mujeresy, claramente, puede aumentar durante los brotes de
enfermedades infecciosas. Con respecto a la distribucién por edades de la poblacién pediatrica
con SGB, muchos estudios encontraron una mayor incidencia con el aumento de la edad, pero
estas afirmaciones también fueron contradichas en otros estudios.

En los nifios, las tasas generales de incidencia fluctian de 0,34/100 000/afio a 1,34/100
000/afio (4). En la mayoria de los casos, el SGB se presenta con debilidad progresiva de las
extremidades que es consecuencia de una enfermedad infecciosa, como infecciones del tracto
respiratorio superior o gastroentéricas. En la poblacidon pediatrica, la tasa de infecciones
respiratorias o gastrointestinales en la historia reciente de pacientes con SGB parece ser mayor
gue en adultos. El presente estudio se realizdé con la finalidad de actualizar informacién
cientifica de relevancia sobre sindrome de Guillan-Barré.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé una busqueda bibliografica en PubMed, Scielo, Scopus de los ultimos 10 afios
previos a esta publicacion. Se incluyeron estudios de revisidn narrativa o sistematica sobre la
etiologia, epidemiologia, fisiopatologia y métodos de diagndstico del sindrome de Guillan-
Barré, para actualizar el tema a través de un estudio de revisidn. Se excluyeron los articulos
sobre cartas a los editor y memorias de congresos. Se proyectd un total de 20 articulos,
de los cuales se seleccionaron 10 investigaciones completas

RESULTADOS

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es la causa mds comun de pardlisis neuromuscular aguda y
flacida en los Estados Unidos (1). El sindrome de Guillain-Barré se descubrié por primera vez
hace mas de un siglo. Los avances del siglo pasado incluyen la investigacidn de la fisiopatologia
de la enfermedad mediada por el sistema inmunitario, el reconocimiento del espectro de
presentaciones, el avance de las modalidades de diagndstico, los modelos de prondstico y la
realizacion de ensayos aleatorios de tratamientos para mejorar el resultado (2). Dada la
morbilidad que puede presentarse sin tratamiento, todos los médicos deben tener
conocimientos sobre esta rara enfermedad.
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Etiologia

El SGB y sus variantes se consideran neuropatias inmunomediadas posinfecciosas. La evidencia
de modelos animales sugiere un papel clave del mimetismo molecular (1,2). En las infecciones
gastrointestinales por Campylobacter jejuni, un lipooligosacarido presente en la membrana
externa de la bacteria es similar a los gangliésidos que son componentes de los nervios
periféricos (3). Por lo tanto, una respuesta inmunitaria desencadenada para combatir la
infeccidn puede provocar una reaccion cruzada en los nervios del huésped.

Muchas infecciones se han relacionado con SGB. Las mdas comunes son las enfermedades
gastrointestinales o respiratorias. Hasta el 70% de los pacientes han informado de una
enfermedad antecedente en las 1 a 6 semanas previas a la presentacion del SGB. Durante el
brote del virus Zika, se describieron muchos casos de SGB (4). Los informes de casos detallan
muchas otras posibles etiologias vinculadas al GBS, incluidos medicamentos y cirugias.

En 1976, la vacunacién contra la influenza contra el antigeno de la influenza A/HIN1 condujo
a un aumento bien documentado de la incidencia de casos de la enfermedad; sin embargo, los
datos de vigilancia adicionales de las vacunas contra la influenza en los afios posteriores han
descrito solo un caso adicional de GBS por cada millén de vacunas (5). Estudios posteriores
estiman que desarrollar GBS después de una infeccién de gripe es hasta 7 veces mds probable
gue desarrollar GBS después de una vacuna.

Epidemiologia

Aunque es raro, con una incidencia de 0,4 a 2 por 100 000, el sindrome de Guillain-Barré tiene
efectos importantes en el sistema de atencién médica. El costo de la atencidn médica para un
paciente con GBS se ha estimado en hasta $318,966. En general, el costo del tratamiento de
pacientes con GBS se ha estimado en $1.7 mil millones de ddlares por afio. Los hombres se ven
afectados con una incidencia ligeramente mayor que las mujeres. Cada afo, se estima que
100.000 pacientes en todo el mundo contraerian (SGB) (1,2).

Fisiopatologia

Se informan antecedentes de infecciones en hasta el 70% de los pacientes con sindrome de
Guillain-Barré. Por lo tanto, el mimetismo molecular juega un papel importante en nuestra
comprensién del SGB, particularmente la variante axonal (1).El lipooligosacdrido de
Campylobacter jejuni es similar a los gangliésidos de las membranas nerviosas periféricas. La
inmunizacion pasiva de conejos con estos lipooligosacaridos similares a gangliésidos ha llevado
a sindromes clinicos similares de tetraplejia flacida, similares a la variante de neuropatia axonal
motora aguda del SGB (4). Se ha demostrado que los anticuerpos frente a gangliésidos se
dirigen a diferentes nervios periféricos.

Los anticuerpos anti-GD1a se unen a la mielina de paranadol, los nédulos de Ranvier y la unidn
neuromuscular. Los anticuerpos GM1 y GQ1B se unen a un nervio periférico o union
neuromuscular (1,3,4). Es posible que estos diferentes objetivos nerviosos periféricos
desempefien una funcién en la heterogeneidad de la presentacidn clinica del SGB. Ademas, la
cascada del complemento se activa y juega un papel clave en la patogénesis de la enfermedad.
Es mds probable que ciertos ganglidsidos se asocien con presentaciones especificas. Por
ejemplo, el sindrome de Miller-Fisher esta asociado con el anticuerpo anti-GQ1B. La forma de
neuropatia motora axonal puede estar asociada con anticuerpos anti-GM1 (2). La variante
faringea-cervicouterina-braquial del SGB se puede relacionar con anticuerpos anti-GT1A. Sin
embargo, ademas de la asociacidon del sindrome de Miller-Fisher con anticuerpos anti-GQ1B, la
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sensibilidad y la especificidad de todos los anticuerpos para subtipos especificos tienen un
rendimiento bajo a moderado para la utilidad clinica (4,5).

Dado que no todos los pacientes dan positivo para anticuerpos antiganglidsidos, se necesita
mas investigacion para dilucidar el papel de los anticuerpos antiganglidsidos en el SGB, como
causal o epifendmeno. Se sabe menos sobre la fisiopatologia detras de la variante de
polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (AIDP) de GBS, a pesar de que se considera
la variante mas comun en los Estados Unidos.

Caracteristicas clinicas tipicas

El SGB se debe considerar como un diagndstico en pacientes que tienen debilidad bilateral
rapidamente progresiva de las piernas y/o los brazos, en ausencia de compromiso del SNC u
otras causas obvias (1). Los pacientes con la forma sensitivo-motora clasica de GBS presentan
parestesias distales o pérdida sensorial, acompafiada o seguida de debilidad que comienza en
las piernas y progresa hacia los brazos y los musculos craneales. Los reflejos estan disminuidos
o ausentes en la mayoria de los pacientes en la presentacion y en casi todos los pacientes en el
punto mas bajo (5). La disautonomia es comun y puede incluir inestabilidad de la presion
arterial o del ritmo cardiaco, disfuncién pupilar y disfuncion intestinal o vesical (6).

El dolor se informa con frecuencia y puede ser muscular, radicular o neuropatico. El inicio de la
enfermedad es agudo o subagudo, y los pacientes suelen alcanzar la maxima discapacidad en
2 semanas. En pacientes que alcanzan la incapacidad maxima dentro de las 24 h del inicio de la
enfermedad o después de 4 semanas, se deben considerar diagndsticos alternativos (1,4,5). El
SGB tiene un curso clinico monofasico, aunque las FRT y las recaidas ocurren en una minoria
de pacientes.

Presentacion clinica atipica

GBS también puede presentarse de manera atipica. La debilidad y los signos sensitivos, aunque
siempre bilaterales, pueden ser asimétricos o predominantemente proximales o distales, y
pueden comenzar en las piernas, los brazos o simultdneamente en todas las extremidades
(3). Ademas, el dolor intenso y difuso o la disfuncidn aislada de los nervios craneales pueden
preceder a la aparicion de la debilidad.

Los nifios pequefios (< 6 afos) en particular pueden presentar caracteristicas clinicas
inespecificas o atipicas, como dolor mal localizado, rechazo a cargar peso, irritabilidad,
meningismo o marcha inestable (5). La falta de reconocimiento de estos signos como una
presentacion temprana podria retrasar el diagndstico. En una minoria de pacientes con SGB
atipico, particularmente aquellos que solo presentan signos motores (variante motora pura) y
un subtipo AMAN en el examen electrofisiolégico, se pueden observar reflejos normales o
incluso exagerados a lo largo del curso de la enfermedad (5,7).

Variantes

Algunos pacientes tienen una variante clinica distinta y persistente de GBS que no progresa al
patron clasico de pérdida sensorial y debilidad. Estas variantes incluyen: debilidad sin signos
sensoriales (variante motora pura); debilidad limitada a los nervios craneales (paralisis facial
bilateral con parestesias), miembros superiores (debilidad faringea-cervical-braquial) o
miembros inferiores (variante paraparética); y el sindrome de Miller Fisher (SMF), que en su
manifestacion completa consiste en oftalmoplejia, arreflexia y ataxia (3,5,6).

En general, las variantes de SGB rara vez son 'puras' y, a menudo, se superponen en parte con
el sindrome clasico o muestran caracteristicas que son tipicas de otras formas variantes.
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Ademads de las variantes enumeradas anteriormente, la ataxia sensorial pura, la encefalitis del
tronco encefdlico de Bickerstaff (BBE) y una variante sensorial pura a menudo se incluyen en el
espectro de SGB porque comparten caracteristicas clinicas o fisiopatoldgicas con SGB. Sin
embargo, la inclusién de estas variantes clinicas esta sujeta a debate ya que no cumplen los
criterios diagndsticos del SGB (7).
La variante sensorial pura comparte caracteristicas clinicas con la forma sensoriomotora clasica
del SGB, con la excepcion de la presencia de sintomas y signos motores; La ataxia sensorial pura
y el SMF tienen perfiles clinicos superpuestos, y los pacientes con BBE generalmente presentan
sintomas similares al SMF y posteriormente desarrollan signos de disfuncion del tronco
encefdlico, que incluyen alteracion de la conciencia y signos del tracto piramidal (8). Al igual
que los pacientes con SMF, las personas con ataxia sensorial o BBE pueden exhibir anticuerpos
IgG contra GQ1b u otros ganglidsidos en su suero. Sin embargo, si el SGB sensorial puro, la
ataxia sensorial pura y la BBE son variantes de SGB y/o una forma incompleta de SMF esta
sujeto a debate, y se requiere un estudio de diagndstico cuidadoso cuando se sospechan estas
variantes (9).
Criterios diagnosticos del sindrome de Guillain-Barré
Este cuadro enumera los criterios de diagndstico para el sindrome de Guillain-Barré (GBS)
desarrollados por el |Instituto Nacional de Trastornos Neurolégicos y Accidentes
Cerebrovasculares (NINDS) y posteriormente modificados en un articulo de revisién. Se ha
afiadido algunas caracteristicas que cuestionan el diagndstico, que no se mencionaban en los
criterios originales y se ha realizado algunas adaptaciones para mejorar la legibilidad. Estos
criterios no son aplicables a algunas de las variantes especificas de SGB (8,9).
Caracteristicas requeridas para el diagnéstico.
e Debilidad bilateral progresiva de brazos y piernas (inicialmente solo pueden estar
involucradas las piernas)
o Reflejos tendinosos ausentes o disminuidos en las extremidades afectadas (en algun
momento del curso clinico)
Caracteristicas que apoyan firmemente el diagnéstico
e Lafase progresiva dura de dias a 4 semanas (generalmente <2 semanas)
e Simetria relativa de sintomas y signos.
e Sintomas y signos sensoriales relativamente leves (ausentes en la variante motora
pura)
e Compromiso de nervios craneales, especialmente paralisis facial bilateral
e disfuncion autondmica
e Dolor muscular o radicular de espalda o extremidades
e Aumento del nivel de proteina en el liquido cefalorraquideo (LCR); los niveles normales
de proteina no descartan el diagndstico
e Caracteristicas electrodiagndsticas de neuropatia motora o sensoriomotora (la
electrofisiologia normal en las primeras etapas no descarta el diagndstico)
Caracteristicas que ponen en duda el diagndstico
e Aumento del nimero de células mononucleares o polimorfonucleares en LCR (>50 x
10 /1)
e Asimetria marcada y persistente de la debilidad
e Disfuncion vesical o intestinal al inicio o persistente durante el curso de la enfermedad
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e Disfuncion respiratoria grave con debilidad limitada de las extremidades al inicio

o Signos sensoriales con debilidad limitada al inicio

e Fiebre al inicio

e Nadir<24 h

e Nivel sensorial agudo que indica lesién de la médula espinal ®

e Hiperreflexia o clonus

e Respuestas plantares extensoras

e Dolor abdominal

e Progresion lenta con debilidad limitada sin afectacion respiratoria

e Progresion continua durante >4 semanas después del inicio de los sintomas

e Alteracién de la conciencia (excepto en la encefalitis del tronco encefdlico de

Bickerstaff)

Eventos precedentes
Alrededor de dos tercios de los pacientes que desarrollan SGB informan sintomas de una
infeccion en las 6 semanas anteriores al inicio de la condicidn. Se cree que estas infecciones
desencadenan la respuesta inmunitaria que causa el SGB. Seis patdgenos se han asociado
temporalmente con SGB en estudios de casos y controles: Campylobacter jejuni,
citomegalovirus, virus de la hepatitis E, Mycoplasma pneumoniae, virus de Epstein-Barr y virus
Zika (2,4,5,7). Se ha sugerido que otros patégenos estan relacionados con SGB en base a
evidencia de series de casos o estudios epidemioldgicos, pero su papel en la patogenia de SGB
es incierto. En general, la ausencia de una enfermedad antecedente no excluye un diagndstico,
ya que las supuestas infecciones u otros estimulos inmunolégicos pueden ser subclinicos.
Las vacunas se relacionaron por primera vez con el GBS en 1976, cuando se observd un
aumento de 7,3 veces en el riesgo de desarrollar la patologia entre personas no militares en los
Estados Unidos que habian recibido la vacuna contra la influenza 'porcina'. El vinculo
epidemioldgico entre otras vacunas y el SGB se ha examinado muchas veces desde entonces,
pero solo dos estudios posteriores mostraron una relacion entre el SGB y las vacunas contra la
influenza (8). Estos estudios sugirieron un aumento de aproximadamente un caso adicional de
SGB por cada millon de vacunas, que es varios érdenes de magnitud inferior al observado para
la vacuna contra la influenza de 1976. Ninguna otra vacuna se ha relacionado de manera
convincente con SGB.
Se ha informado una relacion entre la administracion de inmunobiolédgicos (por ejemplo,
antagonistas del factor de necrosis tumoral, inhibidores del punto de control inmunitario o
interferones de tipo |) y el SGB sobre la base de informacion de series de casos y plausibilidad
bioldgica. Otros eventos, incluidos, entre otros, la cirugia y la malignidad, se han relacionado
temporalmente con el SGB, pero estas relaciones carecen de una justificacidn bioldgica clara 'y
la evidencia epidemiolégica es limitada (9).
Metodologia diagndstica
En ausencia de biomarcadores de enfermedad suficientemente sensibles y especificos, el
diagndéstico de SGB se basa en la historia clinica y el examen, y estd respaldado por
investigaciones auxiliares como el examen del LCR y los estudios de electrodiagndstico. Los dos
conjuntos de criterios de diagndstico mas comunmente utilizados para SGB fueron
desarrollados por el Instituto Nacional de Trastornos Neuroldgicos y Accidentes
Cerebrovasculares (NINDS) en 1978 (revisado en 1990) y la Colaboracién de Brighton en 2011.
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Ambos conjuntos de criterios se disefiaron para investigar la asociacion epidemioldgica entre
el SGB y las vacunas, pero desde entonces se han utilizado en otros estudios y ensayos clinicos
(1,4,5,8).

Consideramos que los criterios del NINDS son mds adecuados para el médico, ya que presentan
las caracteristicas clinicas de las formas tipicas y atipicas del SGB, aunque los criterios de la
Colaboracion de Brighton también son importantes, se utilizan ampliamente y pueden ayudar
al médico a clasificar los casos con (tipico) SGB o SMF segun la certeza diagndstica
(9,10). También se deben tener en cuenta varios diagndsticos diferenciales cuando se sospecha
de SGB, y algunos sintomas deben hacer sospechar diagnosticos alternativos. El papel de las
investigaciones auxiliares en la confirmacidon de un diagndstico de GBS se describe con mas
detalle en la siguiente seccidn.

Investigaciones de laboratorio

Las pruebas de laboratorio se guian por el diagndstico diferencial en pacientes individuales,
pero en general a todos los pacientes con sospecha de SGB se les realizardn hemogramas
completos y analisis de sangre para glucosa, electrolitos, funcion renal y enzimas hepaticas
(7). Los resultados de estas pruebas se pueden utilizar para excluir otras causas de paralisis
flacida aguda, como infecciones o disfunciones metabdlicas o electroliticas. Se pueden realizar
mas pruebas especificas con el objetivo de excluir otras enfermedades que pueden simular el
SGB. Las pruebas de infecciones previas no suelen contribuir al diagndstico de SGB, pero
pueden proporcionar informacidn epidemioldgica importante durante los brotes de
enfermedades infecciosas, como se vio en brotes anteriores de infeccién por el virus del Zika
y C. jejuni (8,9).

El valor diagndstico de medir los niveles séricos de anticuerpos anti-ganglidsido es limitado y
depende del ensayo. Un resultado positivo de la prueba puede ser util, especialmente cuando
el diagndstico es dudoso, pero un resultado negativo de la prueba no descarta el SGB. Los
anticuerpos anti-GQ1lb se encuentran hasta en el 90% de los pacientes con SMF y por tanto
tienen mayor valor diagndstico en pacientes con sospecha de SMF que en pacientes con SGB
cladsico u otras variantes (10). Cuando se sospecha de SGB, recomendamos no esperar los
resultados de la prueba de anticuerpos antes de comenzar el tratamiento.

Examen de liquido cefalorraquideo

El examen del LCR se usa principalmente para descartar causas de debilidad distintas al SGB y
debe realizarse durante la evaluacion inicial del paciente. El hallazgo clasico en el SGB es la
combinacidén de un nivel elevado de proteinas en el LCR y un recuento normal de células en el
LCR (lo que se conoce como disociacién albumina-citolégica) (8). Sin embargo, los niveles de
proteinas son normales en el 30-50% de los pacientes en la primera semana después del inicio
de la enfermedad y en el 10-30% de los pacientes en la segunda semana. Por lo tanto, los
niveles normales de proteina en el LCR no descartan el diagndstico de SGB.

La pleocitosis marcada (> 50 células/pl) sugiere otras patologias, como malignidad
leptomeningea o enfermedades infecciosas o inflamatorias de la médula espinal o las raices
nerviosas. La pleocitosis leve (10-50 células/ul), aunque compatible con GBS, alun debe llevar
a los médicos a considerar diagndsticos alternativos, como causas infecciosas de polirradiculitis
(9,10).
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Estudios de electrodiagndstico

No se requieren estudios de electrodiagnéstico para diagnosticar GBS. Sin embargo,
recomendamos que estos estudios se realicen siempre que sea posible, ya que son utiles para
respaldar el diagndstico, particularmente en pacientes con una presentacion atipica. En
general, el examen electrofisiolégico en pacientes con SGB revelard una
polirradiculoneuropatia o polineuropatia sensoriomotora, indicada por velocidades de
conduccién reducidas, amplitudes evocadas sensoriales y motoras reducidas, dispersién
temporal anormal y/o bloqueos parciales de la conduccién motora.

Tipico para SGB es un 'patrdn de preservacion sural' en el cual el potencial de accion del nervio
sensorial sural es normal mientras que los potenciales de accién del nervio sensorial mediano
y cubital son anormales o incluso estan ausentes (8).Sin embargo, las mediciones
electrofisioldgicas pueden ser normales cuando se realizan temprano en el curso de la
enfermedad (dentro de la primera semana del inicio de los sintomas) o en pacientes con
debilidad inicialmente proximal, enfermedad leve, progresidén lenta o variantes clinicas. En
estos pacientes, puede ser util repetir el estudio de electrodiagndstico 2-3 semanas
después. En pacientes con SMF, los resultados de los estudios de electrodiagndstico suelen ser
normales o muestran solo una amplitud reducida de los potenciales de accidn de los nervios
sensoriales (9,10).

Los estudios de electrodiagndstico también pueden diferenciar entre los tres subtipos
electrofisioldgicos de GBS clasico: AIDP, AMAN y AMSAN. Existen varios conjuntos de criterios
de electrodiagndstico que tienen como objetivo clasificar a los pacientes en estos diferentes
subtipos electrofisiologicos sobre la base de la presencia de caracteristicas especificas de
electrodiagndstico en al menos dos nervios motores (3,5,6,9). Aun no se ha llegado a un
consenso internacional sobre qué conjunto de criterios define mejor los subtipos
electrofisioldgicos. Sin embargo, alrededor de un tercio de los pacientes con GBS no cumplen
con ninguno de estos criterios y son etiquetados como 'equivocados' o 'inexcitables'.

Los estudios han demostrado que repetir los estudios de electrodiagndstico de 3 a 8 semanas
después del inicio de la enfermedad podria ayudar a la clasificacién de electrodiagndstico al
permitir la clasificacion de casos que inicialmente no eran clasificables o la reclasificacion de
casos que inicialmente se clasificaron como AIDP, AMAN o AMSAN, aunque esta practica es
controvertida.

Imagenes

La resonancia magnética no es parte de la evaluacidn diagndstica de rutina del SGB, pero puede
ser util, particularmente para excluir diagndsticos diferenciales como infeccién del tronco
encefdlico, accidente cerebrovascular, inflamacién de las células del asta anterior o de la
médula espinal, compresién de la raiz nerviosa o malignidad leptomeningea (5).

La presencia de realce de la raiz nerviosa en la resonancia magnética realzada con gadolinio es
una caracteristica inespecifica pero sensible del SGB y puede respaldar un diagndstico de SGB,
especialmente en nifios pequefos, en quienes la evaluacion clinica y electrofisioldgica puede
ser un desafio (8).

A la luz de los brotes recientes de mielitis flacida aguda en nifos pequenos, cuya presentacién
clinica puede simular el SGB, se debe prestar especial atencion al uso potencial de la resonancia
magnética para distinguir entre estos dos diagndsticos. Sin embargo, los médicos deben tener
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en cuenta que el realce de la raiz nerviosa se puede encontrar en una minoria de personas con
mielitis flacida aguda (9).

Una nueva herramienta de diagndstico potencial es la ecografia de los nervios periféricos, que
ha revelado raices nerviosas cervicales agrandadas al principio del curso de la enfermedad, lo
que indica la importancia de la inflamacion de la raiz espinal como un mecanismo patolégico
temprano. Esta técnica podria, por lo tanto, ayudar a establecer un diagndstico temprano en
el curso de la enfermedad, aunque se requiere una mayor validacién (10).

Estrategias de tratamiento

La IglV (0,4 g/kg de peso corporal al dia durante 5 dias) y la plasmaféresis (200-250 ml de
plasma/kg de peso corporal en cinco sesiones) son tratamientos igualmente eficaces para el
SGB. La IglV y la plasmaféresis conllevan riesgos comparables de eventos adversos, aunque los
primeros estudios mostraron que era mas probable que se suspendiera la plasmaféresis que la
IglV. Como la IglV también es mas facil de administrar y, en general, esta mas disponible que la
plasmaféresis, suele ser el tratamiento de eleccién (1,4,6,7,10).

Ademas de la IglV y el intercambio de plasma, ningun otro procedimiento o farmaco ha
demostrado su eficacia en el tratamiento del SGB. Aunque se esperaria que los corticosteroides
fueran beneficiosos para reducir la inflamacion y, por lo tanto, la progresién de la enfermedad
en el SGB, ocho ensayos controlados aleatorios sobre la eficacia de los corticosteroides para el
SGB no mostraron un beneficio significativo, e incluso se demostré que el tratamiento con
corticosteroides orales tiene un efecto negativo sobre resultado (5).

La plasmaféresis seguida de IglV no es mas eficaz que cualquiera de los dos tratamientos por si
solos y no hay suficientes pruebas disponibles sobre la eficacia del tratamiento adicional con
metilprednisolona intravenosa en pacientes tratados con IglV (2,5,10). En entornos clinicos
donde los recursos son limitados, el intercambio de plasma de pequefio volumen podria ser
una alternativa econdmicay relativamente segura al intercambio de plasma convencional, pero
este enfoque no puede recomendarse para uso general hasta que se haya establecido su
eficacia en ensayos adicionales.

Se puede considerar el tratamiento antimicrobiano o antiviral en pacientes con GBS que tienen
una infeccion en curso; sin embargo, las infecciones anteriores por lo general se han resuelto
antes del inicio de la debilidad.

DISCUSION

El diagndstico de SGB generalmente se establece de acuerdo con las caracteristicas clinicas
tipicas, como parestesia que puede o no estar acompanada de debilidad simétrica de las
extremidades distales semanas después de una enfermedad infecciosa (6). En la practica
clinica, la aparicién de la enfermedad puede variar desde debilidad unilateral de las
extremidades hasta paralisis facial o debilidad faringea y alteracion sensorial difusa con ataxia,
lo que dificulta su manejo.

Los pacientes también pueden presentar disautonomia con inestabilidad de la frecuencia
cardiaca o de la presion arterial, disfuncidén pupilar o incluso disfuncidén vesical o intestinal
(8). Ademas, Xue et al (9), describen en su informe de caso una aparicién inusual de SGB
caracterizada por paralisis facial periférica unilateral, debilidad unilateral de las extremidades
inferiores y movimiento limitado del ojo hacia afuera. En nifios menores de 6 afos, las
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manifestaciones del SGB pueden incluir caracteristicas clinicas atipicas, como incapacidad para
soportar peso, irritabilidad, dolor localizado con marcha inestable o incluso meningismo.
También se debe sospechar una lesién de la médula espinal dado que, seguin Ropper et al (2),
el SGB puede emular muchas condiciones clinicas inusuales, incluidas las lesiones espinales.

El juicio y el manejo del caso de nuestro paciente se realizaron en base a los criterios de
diagnodstico para SGB desarrollados por el Instituto Nacional de Trastornos Neurolégicos y
Accidentes Cerebrovasculares (1). Un estudio retrospectivo realizado en el Libano entre 2009
y 2019 en 631 pacientes pedidtricos con paralisis flaccida aguda mostré que el SGB
representaba el 32,1 % de los casos (10). Para descartar disfunciones metabdlicas o
electroliticas, asi como infecciones que pueden causar paralisis flacida aguda, se debe realizar
examenes de laboratorio guiados por el diagndstico diferencial con hemograma completo y
estudios de glucemia, electrolitos, funcidon hepdatica y renal. Los resultados de todas estas
mediciones fueron negativos para nuestro paciente.

Aunque en la literatura existen informes que describen la recuperacién espontanea, el SGB es
una entidad potencialmente mortal y es importante saber que tanto la atencién médica como
el tratamiento inmunoldgico son indispensables en el manejo de la enfermedad. Los estudios
afirman que la IglV es eficaz cuando se inicia dentro de las 2 semanas posteriores al inicio de la
debilidad y que la PE demuestra ser potente cuando se inicia dentro de las 4 semanas (4). Sin
embargo, claramente, se necesitan mas estudios para comparar estas dos principales opciones
de tratamiento y establecer si alguna de ellas presenta un mayor beneficio que la otra. Sin
embargo, la IglV o la PE deben iniciarse de inmediato si un paciente presenta sintomas graves
y tiene la posibilidad de una debilidad rapidamente progresiva para prevenir la progresion de
la enfermedad. Esta actitud esta de acuerdo con la de van Koningsveld et al, quienes creen que
podria haber algunos efectos adicionales a corto plazo después de la correccidon de factores
prondsticos conocidos y que la IglV y los corticoides podrian funcionar sinérgicamente.

Dado que factores como la gravedad de la enfermedad, la disfunciéon autondmica, la afectacion
de los nervios bulbares y una fase progresiva mas prolongada de la enfermedad se asocian con
altas tasas de mortalidad, es necesario sospechar y descartar el SGB lo antes posible después
del inicio. de sintomas

En un estudio longitudinal sobre 78 nifios de India diagnosticados con GBS, Sugumar et al
(7), encontraron que el 28,2% de los pacientes presentaban secuelas neuroldgicas, mientras
que los sintomas de nueva aparicion, como caidas frecuentes al correr y fatiga, se describieron
en el 35% de los nifios. Dado que la variante axonal del SGB, junto con un puntaje significativo
de discapacidad del SGB en el momento del ingreso son algunos de los predictores de secuelas
neuroldgicas, enfatizamos la importancia de identificar estos elementos para el mejor
desarrollo de un plan de seguimiento y rehabilitacidn.

Actualmente, la investigacion estd dirigida a disefiar un nuevo puntaje basado en hallazgos de
laboratorio, como la proporcidon de neutréfilos a linfocitos en sangre o la albumina sérica pre 'y
post-inmunoterapia y aspectos clinicos para predecir el prondstico a los 6 meses después del
inicio de la enfermedad. la enfermedad.

CONCLUSIONES
El sindrome de Guillan-Barré puede ser un trastorno complejo de diagnosticar y manejar, ya
que la presentacidn clinica es heterogénea y el prondstico varia ampliamente entre los
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pacientes. El manejo puede ser especialmente desafiante durante los brotes provocados por
enfermedades infecciosas, como se vio mas recientemente durante la epidemia del virus Zika.
En relacion con el tratamiento, se estd investigando la eficacia de los inhibidores del
complemento, las enzimas desdobladoras de IgG y una segunda tanda de IglV. Se sabe poco
sobre como medir y predecir el resultado a largo plazo en pacientes con GBS, y se necesitan
estudios de validacion de modelos prondsticos conocidos (por ejemplo, mEGOS y EGRIS) e
investigacion sobre nuevas medidas de resultado. Tenemos la intencién de buscar comentarios
sobre esta guia y proporcionar actualizaciones basadas en los resultados de estudios en curso
e investigaciones futuras.

Para mejorar aun mas la gestién mundial de GBS, nuestro objetivo es utilizar este informe de
consenso como base para el desarrollo de recursos de informacién en linea, material de
capacitacidon y cursos de ensefianza. Estos recursos estaran dirigidos a los trabajadores de la
salud, incluidos los neurdlogos clinicos, asi como a los pacientes con SGB y sus familiares.
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