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RESUMEN

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una polineuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda adquirida, con patogenia no del todo definida de origen
autoinmune, desencadenada por una infeccion precedente viral o bacteriana, en
cuyo curso puede haber afectacion de los masculos respiratorios. Objetivo: Describir
las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas del SGB en la poblacion pediatrica
atendida en el Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde desde el 7 de noviembre del 2013
al 7 de febrero de 2020. Disefio y Método: Estudio observacional de tipo
descriptivo. Incluyé 45 pacientes con diagndsticos definitivos de Sindrome de
Guillain Barré (CIE 10 G610) o Polineuropatia, no especificada (CIE 10 G620); se
tomaron los datos del expediente registrado en el sistema SERVINTE, y tabulados
mediante hojas de Excel. Resultados: Se registraron 22 (48,9%) pacientes
masculinos y femeninos 23 (51,1%). El grupo etario predominante de 20 (44%)
paciente fue de 11 a 18 afios. La afectacion de pares craneales se registré en 25
(55,5%) pacientes, la variante de Miller Fisher se presentdé en 6 (13%) casos.
Requirié manejo en area critica el 53%. Se administré inmunoglobulina en 36 (80%)
casos. Conclusiones: Se describen las caracteristicas de ésta poblacion, que
coincide con las presentadas en series internacionales, hay incremento de casos en
pacientes de mayor edad. Recomendaciones: Se sugiere la implementacion de
estudio de anticuerpos especificos. La realizacion de la Guia/Protocolo de atencion
al paciente para SGB en éste hospital seria de gran utilidad asi como la Guia de

Practica Clinica para el pais.

Palabras Claves: Sindrome de Guillain Barré, sindrome de Miller Fisher,
polineuropatia desmielinizante aguda, pardlisis flacida, debilidad muscular,
escala de Brighton, nédulos de Ranvier, nervio periférico, gangliosido,

sistema inmunologico.



ABSTRACT

The Guillain Barré Syndrome is an acquire accute inflamatory demyelinating
polineuropathy, with a pathogeny not well defined, an origin autoinmune. Triggered
by a precedent viral or bacterial infection, in wich curse may be affectation of
respiratory muscles. Purpose: Describe the clinical-epidemiological characteristics
of the Guillain Barré Syndrome in the pediatric population treated at the Dr. Roberto
Gilbert E Hospital between November 7, 2013 and February 7, 2020. Methodology
and Design: Descriptive observational study. It included 45 patients with definitive
diagnosis of Guillain Barré Syndrome (ICD 10 G610) or Polyneuropathy, unspecified
(ICD 10 G620); data were taken from the files registered in SERVINTE system, and
tabulated using Excel sheets. Results: Twenty-two male (48,9 %) and 23 (51,1%)
female patients were registered. The predominant age group of 20 (44%) patients
was 11 to 18 years. Cranial nerve involvement was recorded in 25 (55,5%) patients,
the Miller Fisher variant in 6 (13%) cases. 53% required management in a critical
area. Immunoglobulin was administered in 36 (80%) cases. Conclusions: The
characteristics of this population are described, which coincide with those presented
in international series; there is an increase in cases in older patients.
Recommendations: The implementation of the study of specific antibodies is
suggested. The realization of the Guide/Protocol for patient care with Guillain Barré
Syndrome in this hospital would be very useful, as well as the Clinical Practice

Guideline for the country.

Key words: Guillain Barré syndrome, Miller Fisher syndrome, acute
demyelinating polyneuropathy, flaccid paralysis, muscle weakness, Brighton

scale, Ranvier’s nodule, pheripheral nerve, ganglioside, immune system.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Guillain Barré (SGB) es un trastorno adquirido de los
nervios periféricos descrito clasicamente como una polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda de inicio subito de etiologia
autoinmunitaria(1l). Se caracteriza clinicamente por presentar debilidad
muscular simétrica o paralisis flacida rapidamente progresiva y
generalmente ascendente acompafiada de disminucién o ausencia de
reflejos osteotendinosos(2); puede acompanarse de afectacidon de nervios
sensitivos o autébnomos, lo cual se manifiesta con parestesias y dolor;
presentacion que puede darse en pacientes pediatricos. Su diagnostico
se basa en parametros clinicos y paraclinicos considerados en la Escala
de Brighton (3) como criterios diagndésticos. Dicha escala orienta el nivel
de certeza diagnostica; tiene alta sensibilidad en el diagnostico pediatrico.
Se considera muy similar a los criterios de Asbury y Cornblath, 1990
modificados por Roper para el diagnéstico de SGB. Existen cuatro
variantes clinicas descritas: la forma clasica, conocida como
polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA), la
neuropatia axonal motora aguda (NAMA), la neuropatia axonal sensitiva
y mora aguda (NASMA) y el sindrome de Miller Fischer. Su diagndstico es
clinico apoyado en el estudio del liquido cefalorraquideo y de

electrofisiologia (1).

No existe evidencia de predominio en algin grupo racial, pero si en la
poblacion masculina, que estd en relacion con la forma de

presentacion(2).

Aungue su patogenia no esta del todo definida, se considera que su origen
es autoinmune, desencadenada por una infecciébn precedente viral o
bacteriana(4). Dentro de los agentes descritos se encuentran
Campylobacter jejuni, Citomegalovirus, Epstein-Barr virus, Hepatitis
A/BIC, Varicela-Zéster, Herpes Simplex Virus, Mycoplasma pneumoniae
y recientemente asociado a virus Zika(5,6). Se han reportado casos
esporadicos asociados posiblemente a uso de vacunas sin embargo la
asociacion entre ellas no es fuerte y son mayores los beneficios de su uso

gue los posibles riesgos que podria acarrear su aplicacion(2).
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Durante su curso puede requerirse asistencia ventilatoria por haber
afectacion de los musculos respiratorios. El uso de inmunoglobulinas (IG)
ha demostrado seguridad y efectividad en el tratamiento, reduciendo la
severidad en la enfermedad y acortando la duracion de los sintomas(2).

Las formas mas severas de SGB pueden dejar secuelas (5-10% de los
casos presentaran secuelas sensitivas y/o motoras menores,
generalmente distales en extremidades inferiores) que tardaran entre 6
meses y un afio en alcanzar la recuperacién completa. En los casos de
NAMA hay mayor porcentaje de secuelas, pero suele presentar una rapida
mejoria. Los casos de NASMA tienen un prondéstico mas reservado. De
acuerdo a DiFazio, en 2014 la mortalidad estimada era menor del 5%,
incrementandose en areas con menor nivel de atencion médica, y esta
asociada a insuficiencia respiratoria, arritmias cardiacas y disautonomia
(1,2). EI SGB es la causa mas comun de paralisis flacida aguda y

subaguda en nifios posterior a la desaparicion de la polio (4).

Los autores espafioles Ortez y Diaz hacen referencia a un estudio
multicéntrico publicado por Korinthenberg R en 2007 en la revista
Neuropediatrics, en el que se considera de forma prospectiva un universo
de 95 pacientes pediatricos diagnosticados de SGB de los cuales el 28%
presentdé compromiso respiratorio, y de ellos un 13% requirié ventilacion

mecanica(l).

En cuanto a las posibles complicaciones, en el articulo publicado por
Rebolledo(7), considera que la insuficiencia respiratoria se produce en un
25% de los pacientes. Ademés considera como principales
complicaciones en pacientes intubados a la heumonia, sepsis, embolia
pulmonar y hemorragia gastrointestinal manifestandose hasta en un 60%
de ellos. La dificultad para la marcha se mantiene incluso 6 meses
después del inicio de los sintomas en el 20% de los pacientes gravemente

afectados(3).

El objetivo general del presente estudio es describir las caracteristicas
clinicas y epidemioldgicas del SGB en la poblacién pediatrica atendida en
el area de hospitalizaciéon del Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde. Se
debe tener en cuenta que el inicio oportuno de la rehabilitacion cumple un

papel fundamental en la recuperacion. En base a ésta descripcion, podran
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plantearse estudios de asociacion e intervencidén que permitan mejorar el

prondéstico de ésta poblacion.

REVISION DE LITERATURA

1.1 Definicion

De acuerdo a la Organizacion Mundial de la Salud (OMS)(5) el SGB es
una afeccién rara, generalmente desencadenada por una infeccion viral o
bacteriana, en la que el sistema inmunitario ataca los nervios periféricos.
El SGB se caracteriza por debilidad muscular simétrica rapidamente
progresiva y generalmente ascendente acompafiada de disminucién o

abolicion de reflejos osteotendinosos.
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1.2 Etiopatogenia

Desde 1955, se han realizado mudltiples estudios de patologia
vislumbrando lesion inmunomediada(4)(8).De etiologia autoinmunitaria,
en la mayor parte de los casos, se ocasiona inflamacién de las vainas de
las raices nerviosas ocasionando pérdida de la mielina con ocasional

afectacion del axén(1).

Las células formadoras de mielina tanto en el sistema nervioso central
como en el periférico son las células de sostén o gliales, cuya membrana
celular contiene gangliésido (glucoesfingolipidos con acidos sialicos en la
porcidon del carbohidrato unido a una fraccion de lipidos por un enlace
glucosidico, éstos acidos son el N-acetiineuraminico o el N-
acetilglicoliineuraminico)(3). En ésta enfermedad se produce
degeneracion axonal debido a la formacion de complejo de ataque a
membrana por los anticuerpos IgG dirigidos contra gangliésidos GM1 y
GD1A del axén gue activan el sistema de complemento y se unen a las
fiboras motoras a nivel de los ndédulos de Ranvier, como ocurre en las
variantes NAMA y NASMA(1).

En la patogénesis de la PDIA se ha evidenciado la degeneracion vesicular
de la vaina de mielina debido a la actuacion de los macréfagos por la
activacion del sistema de complemento activado por los anticuerpos

especificos contra la célula de Schwann(4).

La PDIA o también llamada forma clasica, afecta Unicamente la vaina de
mielina, es mas frecuente en Europa y Estados Unidos de Norteamérica.
Las variantes NAMA y NASMA, de afectacion axonal, son més frecuentes
en Asia y Sudamérica. El Sindrome de Miller Fisher (SMF) es una variante
caracterizada por presentar arreflexia, oftalmoplejia y ataxia con ausencia

o nula debilidad muscular.(1)

En la mayor parte de los casos existen antecedentes de enfermedad
respiratoria o intestinal previa. Se ha asociado sobre todo a la presencia
de varios virus y bacterias entre ellas Campylobacter jejuni, a quien se la

ha ligado un mecanismo patogénico de mimetismo molecular.(4)



Segun Ortez y Diaz(1), se ha considerado también como enfermedad
paraneoplasica en adultos o como una manifestacion de enfermedades

sistémicas tipo Lupus Eritematoso Sistémico (LES).
1.3 Manifestaciones clinicas

Clasicamente se ha descrito con sintomatologia inicial de paralisis flacida
arrefléctica que inicia en miembros inferiores y asciende progresivamente
(acompafiada o0 no) de parestesias en manos y pies que la preceden,
dolores musculares de aparicion frecuente en musculatura lumbar y
miembros inferiores de inicio subito y que incrementan a la presion; se
puede manifestar en los lactantes como irritabilidad (1-9). A medida que
se disminuye la fuerza muscular en miembros inferiores se puede pasar
de una marcha ataxica, con incremento en su base de sustentacion, a un
notorio rechazo a la de ambulacion o limitacion funcional. Ademés de
sintomas disautonémicos como arritmias cardiacas, labilidad en la tension
arterial (hipotension ortostatica e hipertension arterial), retencion urinaria,
disfuncién pupilar y gastrointestinal como ileo paralitico, debemos tener
en cuenta que en su progresion puede verse afectada la musculatura
bulbar conllevando alteracion en la deglucion y respiracion(l). La
afectacion de la musculatura respiratoria requerira el manejo avanzado de
la via aérea como medida de soporte, ameritando en éste caso el manejo
en area critica, de no darse el apoyo oportuno puede presentarse un

desenlace fatal(9).

Se han descrito también, como sintomas iniciales cefalea, ataxia,
predominio de sintomas disautonémicos, y afectacién de pares craneales.
También papiledema y alteracion del sensorio, somnolencia, lo cual en
fases iniciales vuelve un reto diagndstico a ésta enfermedad y sus

variantes(10).

La sintomatologia evoluciona en el tiempo, por lo cual se consideran 3
fases: De Instauracion, que va de horas a semanas llegando a un maximo
de 4 semanas en las que se van desarrollando los sintomas a velocidad
impredecible en cada paciente. La escala de gravedad de Paradiso et al
puede ser de ayuda en la valoracion objetiva del paciente, asi como la
escala de discapacidad del SGB (Hughes y col)(3), la primera describe los

siguientes 6 grados de afectacion(l):
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: Normal

: Sintomas y signos menores

: Camina sin ayuda

: Camina solamente con ayuda

: No se puede levantar solo de la cama o de la silla

a b~ W N = O

: Necesita soporte de ventilacion mecanica

Mientras que la segunda ha sido utilizada para medicion de fluctuaciones

clinicas y tratamiento, propone:

: Sano

: Sintomas menores y es capaz de correr

: Camina mas de 10 metros con apoyo pero es incapaz de correr
: Camina mas de 10 metros en espacios abiertos pero con apoyo
: Confinado a la silla de ruedas o cama

: Requiere ventilacion asistida la mayor parte del tiempo

~N o o b~ o w NP

: Muerte

Posteriormente se pasa a la fase de Estado, meseta que puede
mantenerse varias semanas. La fase de Recuperacion inicia usualmente
entre 2 y 4 semanas posteriores a la finalizacion de la progresion, y la
recuperacion suele ser completa entre el sexto mes y el afio en la mayoria

de los casos.
1.4 Diagnostico

El diagnostico oportuno es importante para iniciar con prontitud el
tratamiento, disminuyendo asi las secuelas y posibles complicaciones. Se
sustenta en gran medida en la sospecha clinica, requiriendo el uso de

estudios complementarios.
1.4.1 Estudio de liquido cefalorraquideo

La toma de muestra de liquido cefalorraquideo al final de la primera
semana hasta el final de la cuarta semana suele presentar disociacion
albumino-citologica (DAC), es decir proteinorraquia sin incremento de
células (menor a 10 células) el diagnostico es dudoso si hay mas de 50

células. Este estudio complementario forma parte de uno de los criterios



diagndsticos que se describiran en breve. No ocurre asi con el estudio de
anticuerpos contra gangliésidos especificos, que no requieren brevedad
en su realizacion al no definir tratamiento, sin embargo si reviste de
importancia en el estudio epidemiologico y nosologico. En el 2014 The
GBS Classification Group (3-10) publico en Nature Reviews Neurology
una nueva propuesta de clasificacion de ésta entidad basada no sélo en
las manifestaciones clinicas sino en los estudios electromiograficos y de
anticuerpos antigangliosidos. Dicho articulo enfatiza la relacién de

anticuerpos especificos para el lugar de la lesion y su correlacion clinica:

El Anticuerpo anti GQ1b se encuentra relacionado con la afectacion de
nervio oculomotor, troclear y abducens, ademas se considera la
posibilidad de la presencia del receptor para GQlb en la formacion
reticular ascendente. Se correlaciona con la presentacion de oftalmoplejia
y ataxia cerbelosa like del grupo Miller Fisher(11) y la Encefalitis de
Bickerstaff.(12)

El Anticuerpo anti GD1a se ha encontrado con el SGB ataxico y en la

neuropatia ataxica sensorial aguda.

El Anticuerpo GTla se ha relacionado con las variantes de paralisis
faringea y la presentacion faringo cérvico braquial(13), lo que ha sugerido
la presencia del receptor en los nervios glosofaringeo y vago, aunque
también en ambas se ha encontrado el receptor para GQ1b. Mientras que
los anticuerpos Anti GMla y GDla se han encontrado en el SGB

paraparético, AMAN.
1.4.2 Estudio neurofisiolégico

El estudio electromiogréfico durante la primera semana puede ser normal.
Existe una clasificacion del SGB basada en los hallazgos neurofisiolégicos

presentando las siguientes caracteristicas(1):
1.4.3 PDIA

Uno de los siguientes en 2 0 mas nervios o0 2 en 1 nervio.
e Velocidad de conduccion motora inferior al 90% del limite inferior de la
normalidad

e Latencia distal motora mayor al 110% del limite superior de la normalidad



e Cociente entre amplitud de potencial de accibn motor después de una
estimulacién proximal/ amplitud de potencial de accion motor después de
una estimulacion distal: menor del 0,5%.Amplitud del potencial de accion
motor después de una estimulacion distal: mayor al 20% del limite inferior
de normalidad.

eRespuesta de latencia F: mayor al 120% del limite superior de la

normalidad

1.4.4 NASMA

e Amplitud del potencial de accion motor después de una estimulacion
distal: menor al 10% del limite inferior de la normalidad

e Amplitud de los potenciales de accion sensoriales: menor de limite

inferior de la normalidad

145 NAMA
eSimilar a NASMA sin afectacién sensitiva de los estudios

electrofisiolégico

Los estudios de imagenes como tomografia o resonancia magnética son
de utilidad en el descarte de otras patologias. Aunque se describen
realces de contraste en las raices espinales en la mayoria de los casos,

son alteraciones inespecificas(14).
1.5 Ciriterios para definir SGB

Para el diagnostico se han establecido criterios clinicos y paraclinicos. En
1978 se desarrollaron los primeros criterios diagndsticos por el National
Institute of Neurological and Communicative Disorders and Stroke
(NINDS)(10), los cuales fueron actualizados en 1990. Se establecieron asi
los criterios de Asbury y Cornblath, modificados por Roper, en los que
sSe reconocen rasgos que imprimen certeza diagnéstica. En 1991 en
respuesta a una posible relacion entre la vacunacion para la Influenza
HIN1 y la aparicion de casos de SGB, la OMS junto a Brighton
Collaboration desarrollaron una nueva definicién. La Escala de Brighton
validada en India en 2012, establece certeza diagndstica de acuerdo al
cumplimiento de criterios en 4 niveles, siendo el primer nivel aquel en el

gue se cumplen todos los criterios y el cuarto nivel aquel en que a pesar



de no completar todos los criterios del nivel 3 se han excluido otros

diagnosticos.

Los criterios que se consideran en ésta escala son:

1. Presencia de pardlisis flacida bilateral

2. Disminucién o ausencia de reflejos osteotendinosos

3. Curso monoféasico y tiempo desde su inicio a culmen de 12 horas a
28 dias

4. Disociacion albumino-citolégica: conteo de células en LCR menor
a 50 y concentracion de proteinas en LCR incrementada

5. Hallazgos en estudios de conduccion nerviosa consistentes con
uno de los subtipos de SGB

6. Ausencia de diagndstico alternativo para debilidad muscular.

Se han desarrollado multiples estudios para la validacion de dicha escala,
entre los cuales destaca el realizado en 2017 en el Sophia Children’s
Hospital, Erasmus MC Rotterdam, donde se establece la sensibilidad del
Score de Brighton de acuerdo a su nivel de certeza diagnostica en: 72%

para el nivel 1, 96% para el nivel 2 y 98% para el nivel 3 (9).

La OMS(5) considera so6lo 3 niveles los cuales pueden ser aplicables a la
clinica, no como criterio para el tratamiento, y mas aun se destina

principalmente con fines epidemiologicos.
1.6 Tratamiento

Todo paciente con diagndéstico de SGB amerita ingreso hospitalario. De
acuerdo a lo sefialado previamente, el tratamiento de soporte es muy
importante y dindmico. Se requiere la monitorizacion de sus constantes
vitales, vigilancia de signos y sintomas disautonémicos, vigilancia de su

patrén respiratorio y estado del sensorio.

El manejo avanzado de la via aérea mediante intubacién endotraqueal
debe ser considerado en todo paciente con datos de afectacién bulbar,
musculos respiratorios o alteracion de su sensorio. Por lo tanto el manejo

en area critica va a ser requerido en muchos casos.

Debe proporcionarse la hidratacion y nutricion adecuada en todos los

casos.

10



El tratamiento especifico es la Inmunoglobulina (IglV) a dosis de 2gr/kg,
en pacientes adolescentes con sobrepeso u obesidad se debe utilizar el
peso corporal ideal para el calculo de la dosis total; la dosis completa
puede fraccionarse para administrarse de 2 a 5 dias pudiendo requerir
una segunda dosis de acuerdo a evolucion. Entre los efectos adversos se
encuentran: cefalea, vomitos, mialgias, y lesiones cutaneas como
exantema. Como segunda linea se encuentra la plasmaféresis(15). El uso
de corticoides endovenoso ya no es considerado como de primera linea
por contar con evidencia que indica mejor respuesta con el uso de IglV
incluso de plasmaféresis y el uso de inmunosupresores (anticuerpos
monoclonales como el eculizumab y rituximab, quimérico marido/humano)

aun no cuentan con suficientes estudios para su recomendacion(11).
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OBJETIVO GENERAL

El objetivo general del presente estudio es describir las caracteristicas
clinicas y epidemioldgicas del SGB en la poblacion pediatrica atendida en
el area de hospitalizacion del Hospital Dr. Roberto Gilbert Elizalde desde
el 7 de noviembre del 2013 al 7 de febrero de 2020, considerando como
objetivos especificos la descripcion de la forma de presentacion clinica y

las caracteristicas demograficas de ésta poblacion pediatrica.

VARIABLES

1.7 Score de Brighton

Se utilizaron los Criterios de Brighton, establecidos por la OMS en la
definicion de caso de SGB, siendo los seis siguientes: Paralisis flacida
bilateral, disminucién o ausencia de reflejos osteotendinosos, curso
monofasico y tiempo desde el inicio al culmen de 12 horas a 28 dias,
conteo de células en LCR menor a 50, concentracion de proteinas en LCR
incrementada, hallazgos en estudios de conduccion nerviosa consistentes
con uno de los subtipos de SGB, ausencia de diagnostico alternativo para

debilidad muscular.

La categorizacion se realizé en base a los 3 niveles de certeza establecida
por la OMS, en orden descendente de certeza diagnostica, el primero es
de mayor Yy el tercero de menor certeza.

1.8 Edad, género

La poblacién estudiada se estratificoO por grupos etarios. Se dividieron en
3 grupos de intervalos de 5 afios los 2 primeros y un altimo de intervalo
de 8 afos: de 0 a 5 afios, de 6 a 10 afos, y de 11 en adelante. Definimos

género femenino o masculino de acuerdo al sexo.
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1.9 Variantes clinicas

Las caracteristicas clinicas junto a los resultados de los estudios
electrofisioldégicos permiten clasificar los casos dentro de los subtipos:
clasico (PDIA), NAMA, NASMA, SMF.

1.10 Estudio de LCR

Dentro de los criterios diagndsticos se contempla la disociacion albumino-
citolégica que se evidencia en el LCR obtenido por puncion lumbar
(PL).Dicha disociacion es mas evidente al dia 2 y 3 desde el inicio de

sintomas y practicamente constante al dia 21.
1.11 Estudio electrofisiologico

Se considera dentro de los criterios diagnosticos el estudio de
electromiografia que indicaré el tipo de afectacion nerviosa. Ademas éste

estudio sirve de soporte para la caracterizacion de las variantes del SGB.
1.12 Agente desencadenante encontrado

Aunque es infrecuente encontrar el agente causal de ésta patologia, se
tomo en cuenta la realizacion de estudio inmunoldgico viral sérico o en
LCR, antecedentes de vacunacion, cuadro diarreico o sintomatologia
respiratoria en las dltimas 4 semanas previo al desarrollo del cuadro

clinico.
1.13 Ingreso en &rea de cuidados criticos

Dentro de la evolucion del SGB puede haber afectacién de los masculos
respiratorios. Se considerd la internacién en el area de cuidados criticos

como variable a interpretarse como requerimiento de ayuda ventilatoria.
1.14 Terapéutica

Se considera como tratamiento de primera linea el uso de IgG

endovenosa, de segunda linea la plasmaféresis y/o corticoides

DISENO Y METOLOGIA DE LA INVESTIGACION

endovenosos. Estas variables también son consideradas.
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El presente estudio es descriptivo, cuyo objetivo general consiste en
describir las caracteristicas clinicas y epidemiologicas del SGB en la
poblacion pediéatrica atendida en el &rea de hospitalizacion del Hospital Dr
Roberto Gilbert Elizalde desde el 7 de noviembre del 2013 al 7 de febrero
de 2020, se establece como objetivos especificos describir la forma de
presentacion clinica y las caracteristicas demograficas de dicha
poblacion. Los datos se tomaron del expediente clinico de los pacientes
admitidos en ésta casa de salud, mediante el sistema SERVINTE, con
diagnosticos definitivos de Sindrome de Guillain Barré (CIE 10 G610) o
Polineuropatia, no especificada (CIE 10 G620), se tabularon mediante el

uso de tablas de Excel en donde se registraron las variables de estudio.

Los pacientes en éste estudio cumplen los siguientes criterios de
inclusién: menores de 18 afos hospitalizados en éste centro durante el
periodo del 7 de noviembre de 2013 al 7 de febrero de 2020 y con
diagnéstico definitivo de SGB de acuerdo a los criterios de Brighton. Los
criterios de exclusion son los siguientes: pacientes con diagnésticos de
miastenia gravis, botulismo, enfermedad de Lyme, infeccién por virus de

inmunodeficiencia humana y pacientes con neuropatia periférica cronica.

RESULTADOS

Se revisaron 60 expedientes con diagnéstico de Sindrome de Guillain
Barré (CIE 10 G610) o Polineuropatia, no especificada (CIE 10 G620)
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registrado durante algin momento de su internacion. Se excluyeron 13
pacientes con diagnosticos alternativos dentro de los cuales se
encuentran: pardlisis periddica en estudio, convulsiones, sindrome de
Kirnsburn, contractura muscular, tumor cervical, cefalea con paresia,
sospecha de metabolopatia, enfermedad desmielinizante, neuropatia
diabética, infeccion del sistema nervioso central, radiculopatia
postraumatica, polineuropatia no especificada y esclerosis lupoide.
Ademas se excluyeron 2 pacientes con expedientes clinicos incompletos
de los cuales 1 solicito alta a peticion dentro de las primeras 24 horas de
hospitalizacion y otro fue externado a las 48 horas. Total de excluidos 15

pacientes.
1.15Descripcion epidemiologica

Cumplieron criterios de inclusion 45 pacientes, de los cuales 22 (48,9%)

fueron de sexo masculino y 23 (51,1%) pertenecieron al sexo femenino.

En cuanto a la distribucion geografica, 30 (67%) fueron originarios de la
provincia del Guayas, 4 (9%) son provenientes de la provincia de Los
Rios, 3 (7%) provenientes de El Oro, 2 (5%) provienen de Esmeraldas. El
porcentaje restante se divide entre las provincias de Cafiar, Chimborazo,
Manabi, Morona Santiago, Santa Elena y Santo Domingo de los Tsachilas

con 1 caso en cada una de ellas (12% restante).

El grupo etario predominante en nuestro grupo de estudio fue de 11 a 18
afios siendo 20 (44%) casos, en segundo lugar con 13 (29%) casos se
encuentra el grupo de 6 a 10 afos de edad, y en tercer lugar en el grupo
de 0 a 5 afos se encontraron 12 (27%) casos (Tabla 1). El promedio de
edad fue 9,6 afios que coincide con la moda 10. Dentro del grupo
mayoritario se aprecia mas dispersion de edad. El promedio de dias de

hospitalizacion es de 16 dias, siendo los extremos 1y 108 dias.

DESCRIPCION EPIDEMIOLOGICA
(n=45)

Distribucién por sexo

CASOS PORCENTAJE

SEXO (Numero) (%)
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Femenino

23 51,1
Masculino 22 48,9
Distribucién por provincias
CASOS PORCENTAJE
PROVINCIAS (NGmero) (%)
Guayas 30 67
Los Rios 4 9
El Oro 3 7
Esmeraldas 2 5
Canar 1 2
Chimborazo 1 2
Manabi 1 2
Morona Santiago 1 2
Santa Elena 1 2
Santo Domingo de los Tsachilas 1 2
Distribucién por grupo etario
GRUPOS ETAREOS (,Sé nfeof;) PORC(%'TAJE
0 a5 afos 12 27
6 a 10 afios 13 29
11 a 18 afios 20 44

Tabla 1.- Descripcion Epidemiolégica

1.16 Descripcion clinica

En cuanto a la clinica, nuestros pacientes presentaron un promedio de 6
dias desde inicio de sintomas hasta su llegada a nuestra casa de salud,

con el minimo de dias de 1y el maximo 21 dias.

Se registré sintomatologia previa en 26 (57,8%) de nuestros pacientes, de
los cuales se describieron especificamente 15 casos con sintomatologia
respiratoria, no se describieron los sintomas leves a moderados, sin
embargo en uno de los casos se registré dificultad respiratoria a su
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ingreso. Encontramos 11 pacientes que presentaron fiebre como
caracteristica individual, 7 pacientes presentaron cuadro diarreico
reciente. La presencia de exantema como sintoma previo se describio en
4 casos Yy la combinacion de exantema con sintomas respiratorios previos
en 1 ocasion, de la misma manera que Unicamente exantema sin

sintomatologia respiratoria acompafante en otros 3 casos.(Tabla 2).

Se describid otro tipo de sintomatologia acompafiante. Dentro de éste
grupo se encontraron sintomas gastrointestinales como vomitos y
odinofagia; asi como alteraciones dermatologicas no usuales, por
ejemplo: lesiones costrosas en region nasal y labio que impresiono de
impétigo, laceracibn en extremidad por objeto metalico—alambre.
Finalmente también se describi6 dentro de éste grupo a otra
sintomatologia neurolégica como son: dolor en miembros inferiores,
cefalea, vértigo y disfonia (asumida como afectacion de par craneal)
(Tabla 2).
SINTOMATOLOGIA PREVIA

(n=45)

. CASOS PORCENTAJE
SINTOMAS Y ANTECEDENTES (NGimero) (%)
Respiratorios 15 33,3
Fiebre 11 24 4
Cuadro diarreico reciente 7 15,5
Exantema 4 8,8
Inmunizacién en ultimas 4 semanas 2 4.4
OTROS SINTOMAS
Gastrointestinales
Vomitos 4 8,8
Dolor abdominal 1 2,2
Odinofagia 1 2,2
Neuroldgicos
Cefalea 5 11,1
Vértigo 1 2,2
Disfonia 1 2,2
Osteomuscular
Dolor muscular en miembros inferiores 6 13,3
Artralgia 1 2,2

Dermatolégicos
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Sintomas no usuales 4 8,8
Tabla 2.- Descripcion Sintomatologia Previa y otros antecedentes
Ademas se encontro en los expedientes que 2 (4,4%) pacientes habian
recibido inmunizaciones de acuerdo a su calendario de vacunacion, en las
4 semanas previas al desarrollo de los sintomas. Aungque no se encontr
el registro completo de las vacunas administradas recientemente, si se
encontré que 1 de los 2 pacientes habia recibido Vacuna de Polio Oral

(OPV) 8 semanas previas al inicio de sintomas.
1.17 Diagndstico clinico y uso de métodos complementarios

Dentro de la descripcion del cuadro clinico actual, por el cual acuden o
son referidos los pacientes se evidencio afectacion motora en 44 (97.7%),
con paresia de miembros en 43 (95,5%), hipo/arreflexia en 41 (91%),
afectacion de la sensibilidad en 10 (22,2%), presentando afectacion
motora combinada en miembros superiores e inferiores en 32 (71%) de
los casos, y afectacion motora Unicamente en miembros inferiores en 11
(24,4%) casos, ataxia en 30 (66,6%), y disautonomia en 9 (20%)
pacientes. Ademas se desglosaron otros signos y sintomas presentados
al momento del ingreso que confieren afectacion de pares craneales en
un total de 25 (55,5%) pacientes: debilidad facial en 9 (20%) pacientes,
afectacion orofaringea en 10 (22,2%) pacientes, oftalmoplejia en 6
(13,3%) pacientes. (Tabla 3).
CUADRO CLINICO

(n=45)
CARACTERISTICAS CASOS PORCENTAJE
(Namero) (%)

Afectacion Motora 44 97,7
Paresia de miembros 43 95,5
Hipo/arreflexia 41 91
Afectacion combinada de

_ _ _ ) 32 71
miembros superiores/inferiores
Ataxia 30 66,6
Afectacion miembros inferiores 11 24,4
Afectacién de la sensibilidad 10 22,2
Disfuncién orofaringea 10 22,2
Debilidad facial 9 20
Disautonomia 9 20
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Oftalmoplejia 6 13,3

Afectacion miembros superiores 2 4,4

Tabla 3.- Caracteristicas clinicas

Se buscé en el expediente signos clinicos que confirieran lugar en escala

de gravedad al ingreso y al egreso, descrita de la siguiente manera:

Nivel 0: Normal

Nivel 1: signos y sintomas menores
Nivel 2: camina sin ayuna

Nivel 3: camina con ayuda

Nivel 4: no se levanta sin ayuda

Nivel 5: requiere ventilacidbn mecanica.

Los resultados al ingreso se distribuyeron de la siguiente manera: Nivel
0:0 pacientes, nivel 1: 1 (2%), nivel 2: 5 (11%), nivel 3: 17 (38%), nivel 4:

21 (47%), nivel 5: 1 (2%) de todos los casos incluidos.

En cuanto a la gravedad al egreso, se distribuyé de la siguiente manera:
Nivel 0: 2 (4%), nivel 1: 0 pacientes, nivel 2: 13 (29%), nivel 3: 23 (51%),
nivel 4: 7 (16%), finalmente en nivel 5: 0 de todos los casos incluidos
(Tabla 4).

ESCALA DE GRAVEDAD

(n=45)
INGRESO EGRESO
0 0 0 0 2 4
1 1 2 1 0 0
2 5 11 2 13 29
3 17 38 3 23 51
4 21 47 4 7 16
5 1 2 5 0 0

Tabla 4.- Escala de Gravedad al ingreso y egreso. Basada en Paradiso et al (1)

A 43 pacientes se realizo estudio de liquido cefalorraquideo, 24 (56%) de
los cuales presentaron disociacion albumino-citologica, es importante
recalcar que no se registro el dia de la toma de muestra de liquido
cefalorraquideo en relacion al inicio de sintomas por no encontrarse datos
completos en expedientes, y no todas las muestras fueron tomadas al
ingreso.
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La electromiografia se realiz6 en 38 de los 45 pacientes incluidos, de los
cuales presentaron patron relacionado a sindrome de Guillain Barré en 37
(89%).

Se realizaron pruebas virales en sangre como parte de descarte de
etiologia infecciosa en un 7 de los 45 pacientes, reportando serologia
positiva IgG para CMV en 3 (43%) de ellos demostrando infeccidon no
activa. El estudio viral en liquido cefalorraquideo se realiz6 en 2 de los 45

pacientes, con resultados negativos en ambos casos.

Se categorizaron en niveles de la escala de Brighton a los 45 pacientes,
siendo la distribucion en nivel 1 de certeza diagnostica 18 (40%)
pacientes, nivel 2 de certeza diagndstica 21 (47%) pacientes, nivel 3 de
certeza diagndstica 6 (13%) pacientes, no se categorizaron pacientes en
nivel 4 ( Tabla 5)

ESCALA DE BRIGHTON MODIFICADA POR OMS

(n=45)
NIVEL DE CASOS | PORCENTAJE
CERTEZA (NGmero) (%)
DIAGNOSTICA i
1 18 40
2 21 47
3 6 13

Tabla 5.- Niveles en Escala de Brighton

En cuanto a los subtipos encontrados, se evidencid la presentacion
clasica (PDIA) en 36 (80%) de los casos, en segundo lugar sindrome de
Miller Fisher con 6 (13%) casos y en tercer lugar de NAMA con 3 (7%)

casos, no se registraron casos con diagnoéstico de NASMA.
1.18 Terapéutica empleada

En cuanto a la conducta terapéutica requerida, el 53% necesitd manejo
en area critica, con una estancia promedio de 5,4 dias, sin embargo, la
estancia mas larga fue de 68 dias (108 dias de ingreso hospitalario) por
haber presentado infecciones asociadas a la atencion hospitalaria
(neumonia y sepsis por streptococo epidermidis). Requirieron ventilacion

mecanica 6 (25%) de ellos durante su paso por dicha area.

Se administr6 inmunoglobulina a dosis usual de 2gr/kg como pauta

completa, en 36 (80%) casos, requiriendo segunda dosis en 2 casos, uno
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de los cuales recibio su primera dosis en casa de salud de referencia. En
el otro caso ademas de la segunda dosis de inmunoglobulinas, se utilizo
plasmaféresis en 4 ciclos. Se registr6 ademas 7 pacientes con uso

indistinto de corticoide endovenoso u oral.

Como complicacion durante su estancia hospitalaria se registro 4
pacientes con neumonia asociada a la asistencia hospitalaria, 1 paciente
con gastroenteritis, 1 paciente con sepsis descrita previamente. No se

registraron fallecimientos.

DISCUSION

El presente estudio observacional de tipo descriptivo, surge ante la
deficiencia de informacion, levantada y disponible previamente, en torno
a ésta patologia en pacientes pediatricos en el Ecuador, por lo tanto sirve

de referencia para posteriores intervenciones como estudios relacionales.

En el Hospital Roberto Gilbert, se registraron 45 pacientes con SGB en
una revision de 7 afios, sin diferencia significativa en la distribuciéon por
sexo. En series internacionales, se describe la incidencia en adultos de
0.89 a 1.89 por cada 100000 habitantes/afio de acuerdo al Control
Disease Center (CDC) en 2010, no distando de la realidad en pacientes
pediatricos citada por Ortez y Diaz en su articulo publicado en Anales de
Pediatria 2013 donde indica una incidencia entre 0,4 y 1,3 por cada
100.00 nifilos menores de 14 afios(1). Se sugiere reunir informacion de
varios centros especializados del pais para estimar adecuadamente la

incidencia.

La distribucion geografica fue variada, incluyendo las 4 regiones del pais.
Sin embargo, se registrd la mayor cantidad de casos provenientes de la
provincia del Guayas, por cercania y por ser un centro de referencia

especializada.

Bianca van der Berg et al(10) en Nature Review/ Neurology 2014 hace
referencia al incremento del SGB con la edad, en el presente estudio el

44% de los pacientes pertenecieron al grupo de mayor edad comprendido
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entre 11 y 18 afios, con un intervalo de 7 afos, el 56% restante
pertenecieron a otros 2 grupos que fueron divididos con intervalo de edad
de 5 afos cada uno y que entre ellos no guardaron diferencia significativa
en el nimero de casos, por lo cual el rango de mayor edad se considerd

de mayor poblacion afectada.

La mitad de los pacientes presentaron sintomatologia dias previos al inicio
del cuadro de ingreso, y Unicamente en 2 casos se registré administracion
de vacunas 4 semanas previas al cuadro, de las cuales sélo se identifico
una de ellas como OPV, al respecto se sugiere reforzar el estudio de
pardlisis flacida, y continuar con la monitorizacién de la misma en nuestro
pais. Las recomendaciones de la OMS actualmente se inclinan al uso de

la vacuna inactivada contra la polio (IPV).

La existencia de sintomas que revelen un cuadro infeccioso previo es
citado por varios articulos, asi por ejemplo Rebolledo-Garcia(3) en su
articulo publicado en la revista Medicina Interna Mexicana de enero del
2018 indica que de acuerdo al CDC en 2011 después de la revision de
dos metanalisis, el 60% de los pacientes presentan un cuadro infeccioso
previo. Ademas hace referencia al histérico brote ocurrido en la provincia
de Hubei con 12 casos en donde se vincul6 Campylobacter jejuni con
diagnéstico histopatolégico sustentando el estudio de mimetismo
molecular antigénico (3,10).En el caso del presente estudio, los resultados
coincidieron con la presentacion de sintomas respiratorios previos en el
33,3% Yy diarreicos en el 15,5% de los casos, sin embargo no se pudo
afirmar con seguridad la presencia de agente infeccioso desencadenante
en todos los casos por falta de informacion detallada en el expediente

clinico.

En cuanto a la clinica de presentacion, el 71% de los pacientes presento
afectacion motora de las 4 extremidades, afectacion de pares craneales
el 55,5% y disautonomia el 20%.En practicamente todos los pacientes se
registré debilidad muscular excepto en 1 el cual presenté SMF, el cual se
caracteriza por oftalmoplejia, ataxia, arreflexia que puede cursar con
debilidad muscular minima o ausente considerandose como una

presentacion incompleta, descrita por Wakerley, Unciniy Yuki(12) del GBS
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Clasification Group en el articulo publicado en Nature Review/Neurology
en 2014. Esto es remarcable en cuanto a la sospecha diagndstica y la
experticia que se debe buscar alcanzar para evaluar al paciente
pediatrico, teniendo como perspectiva la pesquisa temprana de los signos
y sintomas. En cuanto a los criterios de Brighton, la presencia de paralisis
flacida bilateral se registr6 como paresia o plejia de miembros inferiores y
superiores en 32 casos, seguido por afectacién Unica de miembros
inferiores con 11 casos, y se encontrd hipo/arreflexia en 41 casos. El
estudio de liquido cefalorraquideo no siempre evidencié la caracteristica
disociacion albumino-citolégica, no obstante la cantidad de dias con
sintomas previos el ingreso so6lo se encontré disociacion albumino
citologica en 19 de ellos, aunque no se consigné el dia de toma de
muestra. En cuanto a los estudio de conduccién nerviosa se registraron
34 resultados confirmando SGB. La certeza diagndstica nivel 1 se obtuvo
en el 40%, lo cual guarda relacion, no solo con la dificultad para la
realizacion de la electromiografia sino también con la evolucion ondulante
de la enfermedad. Se sugiere el estudio serolégico de anticuerpos

antigangliésidos para caracterizacion de variantes.

Precisamente en cuanto a los niveles de certeza diagndstica de Brighton,
21 de nuestros pacientes alcanzaron el nivel de certeza 2, que fue seguido
por el nivel 1 con 18 (40%) pacientes, esto probablemente se debe a la
disponibilidad que se tuvo en ese tiempo para realizaciéon de estudios
neurofisiolégicos, y aunque la electromiografia es el “gold standard” para
el diagndstico de SGB cada vez mas se considera el uso de resonancia
magnética con gadolinio como opcion en los lugares en que no se dispone

de capacitacion para realizacion de estudios neurofisiol6gicos(14)(16)(7).

El diagnéstico diferencial puede ser amplio, segun Ortez y Diaz en su
articulo publicado en Anales de Pediatria consideran como los trastornos
mas importantes a excluir: canal de compresiéon medular, botulismo,
mielitis transversa y ataxia cerebelosa(1).Es necesario remarcar que en el
presente estudio la presencia de un diagnostico alternativo para la paresia
de miembros fue criterio de exclusién, asi ocurrié con 13 pacientes, solo
la sospecha diagnéstica junto a las herramientas adecuadas (escalas,
estudios complementarios) nos llevara a un diagnostico oportuno y

manejo rapido incluso de las posibles complicaciones que se puedan
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presentar en el transcurso de ésta enfermedad. Coincidimos con Van den
Berg(10) en que el uso de la escala de discapacidad para SGB o la escala
de discapacidad Rasch-built Overall para medir el grado de discapacidad
junto con la escala Medical Research Council (MRC) o la nueva Escala

Rasch-built MRC para medir la fuerza muscular (10) son de utilidad.

Se considera que la afectaciéon de la musculatura bulbar conlleva alta
posibilidad de requerimiento de soporte ventilatorio, en un estudio
prospectivo realizado citado por Ortez (1), encuentra en 95 casos el 28%
de compromiso respiratorio y del cual 13% requiere soporte ventilatorio
invasivo. En nuestro caso el 53% de los pacientes requirid manejo en area
critica, de éstos soélo el 25% requirié ventilacion mecanica invasiva, es
decir el 13% del total de casos incluidos en éste estudio coincidiendo asi
con la literatura internacional. EI promedio de estancia hospitalaria fue de
6 dias, sin embargo las complicaciones afiadidas al manejo en area de
cuidados criticos y evolucion térpida del cuadro agregaron tiempo de
hospitalizacion, la paciente que presentd la estancia hospitalaria mas
prolongada fue de 108 dias y se debi6é precisamente a complicaciones
infecciosas respiratorias, requiriendo manejo en area critica durante 68
dias y varios esquemas antibiéticos con cobertura para gérmenes

aislados.

El uso de inmunoglobulinas es un pilar fundamental en la terapéutica, se
encontrd 1 caso en el que se requirié6 segunda dosis de inmunoglobulina

y plasmaféresis debido a su evolucién.
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CONCLUSIONES

El presente estudio cumple con su objetivo descriptivo epidemiolégico,

clinico y terapéutico.

Las caracteristicas demogréficas coinciden con las presentadas en series
internacionales, coincidiendo con el incremento de casos en pacientes de
mayor edad. La clinica evidenciada presenta afectacion motora que en la
mitad de los casos se acompafia de afectacion de pares craneales, por lo
gue la sospecha clinica es vital para el diagndstico oportuno, asi como la
medicion de parametros y registros adecuados contribuiran eficazmente

para el control de la evolucion clinica y estudio estadistico.

La eficacia de la escala de Brighton en la vigilancia de nifios expuestos a
vacunas ha sido comentado en varios articulos, se remarca precisamente
el estudio que sirvi6 para validacion de los criterios de Brighton en
pacientes pediatricos, llevado a cabo por Roodboll en el Sophia’s Children

Hospital, Erasmus, Rotterdam con 187 pacientes.(9)

En cuanto a las variantes registradas, llama la atencién de 6 casos de
sindrome de Miller Fisher registradas durante este tiempo. La mayor parte
de los casos fueron diagnosticados como SGB clésico. Se sugiere el

estudio de anticuerpos especificos.

Practicamente la mitad de nuestros pacientes requirieron manejo en area
critica sea esta intensivos pediatricos o intermedios. No se reportd ningun
fallecimiento, sin embargo se evidenciaron complicaciones que

prolongaron la estancia hospitalaria.

El SGB ha sido poco estudiado en los pacientes pediatricos en el Ecuador;
usualmente tiene un curso favorable, con buen pronostico si es
oportunamente diagnosticado y manejado adecuadamente. La realizacién
de la Guia/Protocolo de atencion al paciente para SGB en éste hospital
seria de gran utilidad asi como la Guia de Practica Clinica para el pais.
Se debe considerar la repercusion motriz y social que en el nifio marcaria

profundamente en su desarrollo, por lo tanto las intervenciones
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apropiadas y a tiempo mejoran no solo la salud fisica de los nifios sino

gue prevén una sociedad futura mas saludable.
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GLOSARIO

CDC: Control Disease Center (Centro de Control de Enfermedades)
CMV: Citomegalovirus

DAC: Disociacion albumino/citolégica

IglV: Inmunoglobulina intravenosa

IPV: Vacuna Inactivada contra la Polio

LCR: Liquido cefalorraquideo

LES: Lupus Eritematoso Sistémico

NAMA: Neuropatia Axonal Motora Pura

NASMA: Neuropatia Axonal Motora Sensitiva

MRC: Escala Medical Research Council

OMS: Organizacion Mundial de la Salud

OPV: Vacuna Polio Oral

PDIA: Polirradiculoneuropatia Desmielinizante Inflamatoria Aguda
PL: Puncién lumbar

SMF: Sindrome Miller Fisher

SGB: Sindrome de Guillain Barré
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