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Introduccién: El sindrome de Guillain-Barré es una causa frecuente de paralisis motora
aguda, generalizada en nifios de paises donde la poliomielitis ha sido erradicada, como en
Cuba y en el mundo occidental.

Objetivo: Caracterizar los pacientes con sindrome de Guillain-Barré en el Hospital José
Luis Miranda.

Disefio Metodoldgico: Se realizé un estudio observacional descriptivo de corte
transversal. El universo estuvo constituido por 12 pacientes.

Resultados: El grupo de edad mas representado fue el de 4 a 7 afios con el 50%. Los
principales antecedentes infecciosos correspondieron con infeccién respiratoria alta (33,3
%) e infeccidon del tracto urinario (8,3 %). Cinco pacientes presentaron complicaciones y
uno de ellos fallecio.

Conclusiones: La mayor parte de los pacientes del estudio pertenecieron al grupo de
edad de 4 a 7 afios, del sexo masculino. Los antecedentes infecciosos mas llamativos
fueron las infecciones respiratorias altas. La mayoria de los pacientes tuvo evolucién
favorable.

Palabras clave: paralisis, paralisis respiratoria, paresia.

ABSTRACT

Introduction: The Guillain-Barre Syndrome is a frequent cause of generalized acute

motor paralysis in children of countries where the poliomyelitis has been eradicated, as
Cuba and the western world.
Objective: To characterize the patients with Guillain-Barre Syndrome in the hospital José

Luis Miranda.
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Material and methods: An observational, descriptive and traverse study was carried
out. The universe was constituted by 12 patients.

Results: The represented age group went the one from 4 to 7 years with 50 %. The main
infectious antecedents corresponded with high breathing infection (33, 3 %) and infection
of the tract urinal (8,3 %). Five patients presented complications and one of these it died.
Conclusions: Most of the patients of the study belonged to the age group from 4 to 7
years, of the masculine sex. The most important infectious antecedents were the high
breathing infections. Most of the patients had favorable evolution.

Key words: paralysis, respiratory paralysis, paresis.

INTRODUCCION

Las primeras descripciones detalladas del sindrome de Guillain-Barré (SGB) se
encuentran en una publicacion del investigador francés Jean Baptiste Octave
Landry, de Thézilla. Fue él quien, en 1859, introdujo el término de pardlisis
aguda ascendente. George Charles Guillain y Jean Alexandre Barré, en 1916,
también describieron clinicamente la enfermedad que hoy lleva su nombre y
anadieron el rasgo distintivo de la disociacion albumino-citolégica. De los casos
descritos en esta ocasion fue Strohl quien tuvo a su cargo los estudios
neurofisiolégicos®.

El SGB es un trastorno relativamente infrecuente, con una incidencia que oscila
entre 0,5 a 1, 5 casos por 100 000 individuos en la poblacién de 0-17 afos. Es
una enfermedad bien reconocida en todos los paises del mundo, y es la causa
mas frecuente de paralisis flacida aguda en los paises en los cuales la vacunacion
sistematica contra la poliomielitis ha permitido erradicarla. El SGB afecta a
pacientes de todas las edades, desde la época de lactante hasta la vejez, pero es
menos frecuente en la edad pediatrica. Afecta a ambos sexos en una proporcion
V/M de 1,5-1°.

En Europa y en Norteamérica, aproximadamente el 95 % de los casos
corresponde a una polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria (PrDI) y
el otro 5 % a trastornos motores agudos axénicos y neuropatia axénica aguda,

motora y sensitiva. La frecuencia de las neuropatias axénicas varia segun la zona

Pégina3 1

ALt i rey | Bdeabrilsld.ou




-
R "

*
*

.
- L

L
 Urgano Clentimco. s

T P, + ESTUDIANTIL
Articulo Original i B

i
L]
L1
£

_____

geografica (en Asia y Sudamérica abarca el 30 % del sindrome). El sindrome de
Miller Fisher, estrechamente relacionado con el SGB, es una neuropatia
inflamatoria que afecta los nervios craneales, particularmente los que inervan los
musculos oculares, y se caracteriza por oftalmoplejia, con arreflexia y ataxia,
pero sin debilidad. Algunos casos de PrDI aguda (PrDIA) tienen caracteristicas
similares a este sindrome, pero se asocian con debilidad® “.

La incidencia de SGB vari6 de 1,2/100 000 a 1,6/100 000 en los ultimos estudios
europeos. La incidencia aumenta con la edad, pero en algunos estudios es
bimodal, con un pico menor en los adultos jévenes; es ligeramente mas comun
en los hombres. Se han descrito 12 casos de SGB familiar, pero sin una relacion
firme con el HLA; sin embargo, un estudio hallé una relacion con un polimorfismo
CD1. La recurrencia del SGB es rara, y en los pacientes con enfermedad cronica
semejante a un SGB, pero que tarda mas de 4 semanas para alcanzar el nadir,
es clasificada como PrDI crénica (PrDIC). Estos pacientes tienen un
comportamiento de la enfermedad diferente y suelen responder a los esteroides®.
En Cuba, se han presentado dos incrementos notables en la incidencia del SGB.
El primer brote del sindrome ocurrié precedido por una epidemia de dengue
hemorrégico (1977-1978). En La Habana, durante este periodo, se duplico la
tasa de incidencia de esta entidad. A pesar de ser infrecuentes las
manifestaciones neuroldgicas del dengue, esta epidemia y otras notificaciones
demuestran que el SGB es una posible complicacion neurolégica de la
enfermedad. El segundo brote del SGB en Cuba ocurri6 en 1994. En un area
especifica de Ciudad de La Habana, municipio de Arroyo Naranjo, se presento
una epidemia de gastroenteritis causada por una enterobacteria (no se pudo
aislar el C. jejuni) adquirida mediante la ingestion de aguas contaminadas y con
una inadecuada cloracién. Pocos meses después del brote infeccioso, en dicha
comunidad se notifico la ocurrencia del SGB en mas de 200 pacientes. Una
situacion muy similar ocurrié en La Florida en 1986°.

En el anuario estadistico de la salud no se reportan datos sobre la incidencia y

prevalencia de esta enfermedad en Cuba. En Villa Clara no se reportan estudios
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sobre esta tematica, por lo cual no se conoce la incidencia de dicho sindrome.
Teniendo en cuenta que el sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una causa
frecuente de pardlisis motora aguda, generalizada en nifios de paises donde la
poliomielitis ha sido erradicada, como Cuba y el mundo occidental, el hecho de
que se utilice un variado numero de medicamentos en su tratamiento, asi como
los elevados requerimientos en la atenciéon terapéutica del sindrome, se propuso
realizar un estudio en el Hospital Pediatrico José Luis Miranda donde se plantea el
siguiente problema:

¢Cudles son las caracteristicas de los pacientes con sindrome de Guillain-Barré

ingresados en el hospital José Luis Miranda en el periodo 2008-20127?

OBJETIVO

Describir los pacientes ingresados con sindrome de Guillain-Barré en el Hospital
Pediatrico “José Luis Miranda”, en el periodo comprendido desde enero del 2008
hasta diciembre del 2012.

DISENO METODOLOGICO

Tipo de estudio

Se realiz6 un estudio observacional, descriptivo, de corte transversal en el
Hospital Pediatrico José Luis Miranda.

Universo de estudio

El universo quedé constituido por 12 pacientes que ingresaron en el servicio de
Neurologia y Terapia en el periodo de enero del 2008 a diciembre del 2012 que
cumplieron con los criterios de inclusiéon y exclusion. Se estudié todo el universo,
por lo que no se realiz6 ninguna técnica muestral. Incluimos aquellos pacientes
con criterios clinicos y paraclinicos de Asbury et al” 8.

Criterios de inclusion

Pacientes de ambos sexos, entre edades comprendidas de 1 afio a 18 afos, con
diagnostico de SGB.

Criterios de exclusion

Historias clinicas con informaciéon incompleta para las variables del estudio.
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Variables de estudio

Se analizaron las siguientes variables: edad, sexo, color de piel, antecedente
infeccioso, hallazgo en el LCR, sintomas neuroldgicos iniciales, complicaciones,
tratamiento, evolucion.

Procedimientos e instrumentos de recoleccion de datos

Para obtener la informacion se examinaron de forma exhaustiva las historias
clinicas de los pacientes con SGB en el Departamento de Archivo y Estadisticas.
Procesamiento estadistico

Los datos fueron procesados en un microcomputador. El tratamiento de estos se
realiz6 mediante el empleo de un software de procesamiento estadistico (SPSS),
version 15.0 para Windows. Los resultados se resumieron en tablas y gréaficos
estadisticos. Se determinaron frecuencias absolutas (numero de casos) y
relativas (porcentajes) en las distribuciones de frecuencia conformadas. Se utilizé
el andlisis descriptivo.

Aspectos éticos

Se cumplieron estrictamente los principios éticos establecidos en las normas
relacionadas con el manejo de historias clinicas; de igual modo se aplicaron los
parametros que determina el reglamento ético interno del citado hospital. Los
datos personales y de identificacion de los pacientes no fueron publicados,
siguiendo los principios éticos de la investigacion cientifica de beneficencia, no

maleficencia, justicia y autonomia.

RESULTADOS
Tabla No.1. Distribucion de pacientes con sindrome de Guillain-Barré segun
edad. Hospital Pediatrico José Luis Miranda. Enero del 2008- diciembre del 2012.

Edad No. %
4-7 6 50,0
8-11 4 33,3
12-15 2 16,7
Total 12 100

Pagina 3 4‘
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El 83,3 % de los pacientes eran del sexo masculino (10), el 16,7 % integraba el
femenino (2). Predomind el color blanco de la piel en el 83,3 %, seguido del

mestizo, con 16,7 %.

Tabla No.2. Distribucion de pacientes con SGB segun antecedentes infecciosos.

Antecedentes infecciosos No. %o

IRA 4 33,3

Sin antecedentes 4 33,3
Infeccion urinaria 2 16,8
Diarrea aguda bacteriana 1 8,3
Meningoencefalitis viral 1 8,3

Fuente: Historias clinicas.

Tabla No.3. Distribucion de pacientes con SGB segun hallazgo en el Liquido

cefalorraquideo.
Hallazgo en el LCR No. %o

DAC 6 50
No realizada 4 33,3
Normal 2 16,7
Total 12 100

Fuente: Historias clinicas.
Leyenda: DAC: Disociacion albumino-citoldgica.

Tabla N° 4. Distribuciéon de pacientes con SGB segun sintomas neurolégicos

iniciales.

Sintomas neuroldgicos iniciales No. %6

Paresia de extremidades 12 100
Sintomas sensitivos 11 92

Afectacion de los nervios craneales 3 25
Fuente: Historias clinicas.

Referente a las complicaciones, se presentdé 1 complicacion en el aparato
cardiovascular, el respiratorio y de origen nutricional. Dos pacientes presentaron

complicaciones en el sistema osteomioarticular.
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Tabla N°5. Distribucién de pacientes con SGB segun tratamiento empleado.

Tratamiento empleado N %6

Intacglobin 9 75
Vitaminoterapia 9 75
Esteroides 3 25
Plasmaféresis 1 8,3

Fuente: Historias clinicas.
Referente a la evolucién de los pacientes, en 11 de ellos fue favorable, para un

91,7 %, y en 1 desfavorable para un 8,3 %.

DISCUSION

El SGB afecta a pacientes de todas las edades, aunque es menos frecuente en
la edad pediatrica. La incidencia aumenta con la edad, pero en algunos
estudios es bimodal, con un pico menor en los adultos jovenes®.

La edad media en la que se presenta el SGB varia en los diferentes
informes entre 30 y 50 afios'®. Algunos autores plantean que la incidencia se
incrementa con la edad'. Otros autores difieren en cuanto al comportamiento
bimodal de la incidencia® *?

Las caracteristicas clinicas del nifio son levemente diferentes a las observadas
en el adulto, principalmente en el nifio pequefio, en el cual es mas dificil la
apreciaciéon de la sintomatologia®®. Los criterios sobre los niveles de incidencia
del SGB en menores de 15 afios son diversos®.

Si bien el SGB se expresa clinicamente de forma caracteristica y uniforme en la
gran mayoria de los casos, existen presentaciones mas atipicas con la
persistencia de reflejos osteotendinosos o hiperreflexia. La existencia de reflejo
plantar extensor (Babinski) y edema de papila, es excepcional y obliga a
descartar otras etiologias™®

En cuanto al sexo, los resultados coinciden con lo reportado en la literatura. La
mayor parte de autores comunican un predominio en el sexo masculino, pero se
pueden encontrar informes en los que predomina el sexo femenino™* > ¢,

En cuanto al color de piel existi6 predominio del color blanco y no existieron
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variaciones en la incidencia del SGB entre diferentes paises y/o regiones®’.
Existe una gran diversidad en los reportes de eventos precedentes al SGB.
En mas del 60 % de los pacientes, el inicio del cuadro clinico estad antecedido, en
un periodo de 1-4 semanas, por un evento respiratorio o digestivo,
generalmente de naturaleza infecciosa, virica o bacteriana®®*°.
Se sugiere que tanto infecciones bacterianas (Campylobacter jejuni y
Mycoplasma pneumoniae, entre otros) como viricas (citomegalovirus y virus de
Epstein-Barr, entre otros) pueden desencadenar el sindrome. La enteritis aguda
ocasionada por el C. jejuni (enterobacteria gramnegativa) es la mas referida y
estudiada®®.
Se ha notificado la ocurrencia del SGB después de eventos no infecciosos como
vacunacion, instrumentacion quirdrgica, posparto inmediato, y de forma inusual
en el embarazo, entre otros diversos factores. Con frecuencia resulta imposible
determinar el agente causal o precedente®.
En cuanto a los antecedentes, en este estudio se confirma la existencia de un
evento infeccioso antecedente, como se describe en otras publicaciones® #*%2,
En cuanto a los hallazgos citoquimicos del LCR destaca la disociacién albumino-
citologica, ausente en aquellos casos en los que la puncion lumbar se realizé de
manera precoz. Se debe aclarar que el SGB es una entidad autoinmune; la
existencia de autoanticuerpos en LCR es caracteristica. Como se menciona en las
fuentes bibliograficas, este examen complementario puede ser falsamente
negativo durante la primera semana de la enfermedad*® 8.
La frecuencia de disociacion albumino-citolégica fue menor que lo habitualmente
se observado® por dos razones fundamentales:
1) La mayoria de los pacientes ingreso en la primera semana de evolucion
de la enfermedad.
2) No se les realizé la puncién lumbar (PL) a los pacientes con cuadro tipico
de SGB y con respuesta al tratamiento.

Con referencia a los sintomas neuroldgicos iniciales, los resultados son

similares a la bibliografia revisada.
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negativa del reflejo osteotendinoso (hiporreflexia o arreflexia), se pensaba en
un trastorno motor puro, pero los estudios mas recientes han mostrado la
participacion sensitiva en el cuadro clinico de la entidad®.

Los sintomas iniciales del SGB pueden ser variados e inespecificos y el
diagnéstico es dificil en aquellos pacientes que comienzan con afectacion aislada
de los nervios craneales®®. En nuestra investigacién solamente un caso tuvo un
cuadro de disartria asociado a debilidad en miembros inferiores, ninguno se
presentd con diplejia facial aislada y solo 2 se presentaron con pardalisis facial
periférica y debilidad en miembros inferiores.

En opinibn de los autores, es dificil la distincion entre SGB recurrente y
polineuropatia crénica inflamatoria cronica. El diagnéstico precoz de la causa
mas frecuente de paralisis flacida en la infancia suele ser dificil y debe requerir
un alto indice de sospecha clinica. Los 12 pacientes incluidos en este estudio asi
lo corroboran. La forma de presentacion que prevalece en las edades de
mayor incidencia (paralisis flacida arrefléctica de inicio agudo y progresiva,
ascendente, acompafada de parestesias y afectaciéon del sistema nervioso
vegetativo), puede no ser la forma habitual con que se manifiesta en
pacientes preescolares o de edades incluso inferiores® 3.

Recientemente se public6 una descripcibn, en primera persona, de un
adolescente con una forma aguda y grave de SGB, en la que se destaca el
sufrimiento y la angustia de estar paralizado en una unidad de cuidados
intensivos, la gravedad de las quejas sensitivas y la lenta recuperaciéon de esta
dura enfermedad®*.

En el trabajo citado se confirma la gran heterogeneidad de las manifestaciones
iniciales, lo que implica un diagnostico diferencial muy amplio previo al
diagnéstico y la realizacion de multiples pruebas complementarias innecesarias
que aumentan la iatrogenia y el gasto sanitario. La orientacion diagndstica
correcta generalmente aparece al empeorar la sintomatologia de los pacientes,
sobre todo con el empeoramiento de la marcha.

Segun Pérez Lledé y colaboradores, en “todo paciente de edad inferior a la
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motora como sensitiva, que asocie arreflexia osteotendinosa se debe sospechar
precozmente esta enfermedad aunque inicialmente los estudios de LCR y
electrofisiolégicos no sean diagnésticos, con el objetivo de evitar la posible
progresion clinica que podria requerir cuidados intensivos” 2.

La inmunoglobulina ha llegado a convertirse en el tratamiento estandar del
sindrome debido a que puede administrarse rapidamente y tiene menos efectos
secundarios que la plasmaféresis. El régimen estandar es 0,4 g/kg de peso
por dia, 5 dias consecutivos, si es bien tolerada. Los efectos colaterales incluyen
la dermatitis y mucho mas raramente, insuficiencia renal y efectos de la
hiperviscosidad, como el accidente cerebrovascular®.

La mayoria de los pacientes recibié tratamiento con Intacglobin vy
vitaminoterapia, con una respuesta satisfactoria, excepto el paciente fallecido. En
un grupo de pacientes se administré metilprednisolona desde el inicio, lo que se
puede entender por el difuso cuadro clinico inicial, que orienté el pensamiento
médico hacia una lesibn medular, y explica la evolucién favorable de los
pacientes tratados con estos medicamentos por el efecto inmunosupresor de los
esteroides.

Teniendo en cuenta que la enfermedad tiene una etiologia inmunolégica, los
esteroides no deben ser efectivos. Una explicacion seria que el proceso
inmunolégico que dafia los nervios ya se ha detenido en el momento de
comenzar la administracion de los esteroides, o que los esteroides interfieren con
la reparacion del nervio. El mecanismo de accion de la inmunoglobulina
intravenosa es incierto y probablemente multifactorial %%

La mortalidad presentada en el estudio es similar a las cifras reportadas en la
literatura, donde oscila entre 2,5 y 22,0 %24-27. La mayoria de los pacientes
evolucion6é favorablemente. A pesar del tratamiento, se ha observado que la
evolucion es peor en los pacientes de mayor edad, en los que el déficit y el pico

fueron mas graves®® %,

CONCLUSIONES
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Predominaron los pacientes con edad comprendida entre 4 y 7 afos, del sexo
masculino y color de piel blanco. El antecedente infeccioso mas representado
fue la infeccidon respiratoria aguda. La disociacion albumino-citolégica fue el
hallazgo mas frecuente en el liquido céfalo-raquideo. Todos los pacientes
presentaron paresia de extremidades y la mayoria respondi6 de forma

satisfactoria al tratamiento.
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