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COMPROMISO RESPIRATORIO EN EL SINDROME DE GUILLAIN BARRE
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Resumen El compromiso severo de los musculos respiratorios en el Guillain Barré se observa en alrededor del
25% de los pacientes. Para evaluar las caracteristicas y la evolucién de este grupo se revisaron las
historias clinicas de los pacientes que ingresaron a nuestro Hospital entre enero del '87 y diciembre del '96. De los
44 pacientes con compromiso respiratorio, el 70.5% requiri6 ARM (asistencia respiratoria mecanica). La edad fue
de 34.0 £ 14.1 afios. El 70.5% era de sexo masculino. El tiempo entre el inicio de sintomas y el comienzo de la
ARM fue de 9.4 + 8.0 dias. El tiempo de ARM fue mayor en los pacientes con menos de 48 hs de evolucién de la
enfermedad (2 100 + 2 076 vs 934 + 735 hs p < 0.05). Todos los pacientes presentaron cuadriparesia, el 43% tenia
disautonomia y el 55% compromiso de pares craneanos. El 24% present6 serologia positiva para citomegalovirus.
La capacidad vital previa a la ARM fue de 1 050 + 378 ml. El tiempo de ventilacién mecéanica fue de 1 224 + 1 208
hs. Dos de las pacientes que sobrevivieron superaron los 6 meses de ARM. La mortalidad fue del 18%. La edad
fue mayor en los fallecidos (44.9 £ 17.5 vs 31.9 + 12.5, p < 0.02). La capacidad vital de egreso fue de 2 837 +
1 080 ml. En nuestro grupo se evidenci6 alto porcentaje de ARM, predominancia del sexo masculino, mayor tiempo
de ARM en pacientes con evoluciéon mas rapida y tiempo de ARM prolongado. La mortalidad se relacioné con mayor
edad, sepsis, barotrauma y disautonomia severa.

Abstract Respiratory failure associated with Guillain Barré syndrome. Severe involvement of the respiratory
muscles is seen in 25% of patients with a diagnosis of Guillain Barré syndrome. In order to evaluate
the clinical characteristics and evolution of this disorder we reviewed the clinical records of patients admitted with
this diagnosis to our Hospital between January 1987 and December 1996. We identified 44 patients with respiratory
failure. The age was 34.0 = 14.1 years, 31 patients were male and 13 female; 70.5% required mechanical ventilation
(MV). The time elapsed between the beginning of symptoms and MV was 9.4 + 8.0 days. Total duration of MV was
1224 + 1 208 hours. Patients who required ventilatory support during the first 48 hours of evolution had a significantly
longer duration of MV compared to the rest of the group (2 100 + 2 076 vs 934 + 735 hours, p < 0.05). Two of the
survivors needed ventilatory support for more than 6 months. All patients showed quadriparesia, 55% had cranial
nerve involvement and 43% had autonomic dysregulation. Twenty four percent had a positive serologic titer for
cytomegalovirus infection. The vital capacity measured before the beginning of MV was 1 050 + 378 ml and at
discharge 2 837 + 1 080 ml. Mortality was 18%, with a higher mean age among those who died (44.9 + 17.5 years
vs 31.9 £ 12.5, p < 0.02). Mortality was also related to sepsis, barotrauma and severe autonomic dysfunction. In
our group, we identified male preponderance, a high percentage of MV with an extended duration, and a longer MV
time in the group of patients with a faster evolution.
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El sindrome de Guillain Barré es una polineuropatia
desmielinizante aguda de origen autoinmune que, en la
actualidad, es la causa mas frecuente de pardlisis gene-
ralizada de rapida evolucion capaz de provocar insufi-
ciencia respiratoria. Su incidencia anual es de 0.6 a 1.9
casos por 100 000*. El cuadro clinico caracteristico es
la debilidad muscular con reflejos disminuidos o ausen-
tes. La pérdida de fuerza muscular generalmente es si-
métrica y a predominio proximal. EI compromiso de pa-
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res craneanos se observa en un 50% de los pacientes,
especialmente del séptimo par y de aquellos que inervan
los musculos extraoculares o deglutorios?. Los sintomas
sensitivos como parestesias y mialgias pueden ser una
manifestacion importante al inicio de la enfermedad. Los
pacientes pueden presentar trastornos esfinterianos y
retencién urinaria. La disfuncion autonémica es frecuen-
te y se manifiesta como hipertension o hipotension,
taquicardia, arritmias cardiacas, flushing, alteraciones de
la sudoracion, etc.

En dos tercios de los pacientes se han descripto al-
gunos eventos que preceden a la enfermedad y que se
han relacionado con ella. El més frecuente es la infec-
cion viral del tracto respiratorio o gastrointestinal. Otras
circunstancias descriptas son: procedimientos quirargi-
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cos, traumatismos, vacunas, neoplasias, agentes infec-
ciosos (Citomegalovirus, Epstein Barr, Mycoplasma,
Chlamydias, HIV, Campylobacter jejuni)® 4.

El hallazgo electromiogréfico es un enlentecimiento o
un bloqueo de la conduccién nerviosa. Se ha descripto
una variante con compromiso axonal fulminante que se
asocia a un curso clinico muy prolongado con recupera-
cién incompleta®.

El examen de LCR comUnmente muestra un aumen-
to del contenido de proteinas con escasas células luego
de la primera semana de iniciados los sintomas.

La forma de evolucién mas frecuente es la aparicion
de debilidad periférica rapidamente progresiva que llega
a su punto maximo antes del mes del inicio de los sinto-
mas. Generalmente la recuperacion es total o con se-
cuelas minimas. El déficit residual permanente se ob-
serva solo en el 15% de los pacientes®.

Existen variantes del cuadro clasico como la paralisis
de tipo descendente con compromiso inicial de pares
craneanos simulando un botulismo o miastenia grave,
pandisautonomia, sindrome sensorial puro, falla respi-
ratoria exclusiva o el sindrome de Miller-Fisher que se
presenta con polineuropatia, oftalmoplejia y ataxia’.

El compromiso de los musculos respiratorios ocurre
en una tercera parte de los pacientes. Como resultado
de la afeccién de los musculos espiratorios se produce
alteracion de la tos, con la consiguiente alteracion en el
manejo de secreciones bronquiales, microatelectasias,
aumento de incidencia de neumonias e hipoxemia. La
afecciéon de los masculos inspiratorios resulta en
hipoventilacion alveolar. La debilidad de los musculos
laringeos lleva a la alteracion de la deglucion y de la tos
con aumento del riesgo de aspiracion y, la debilidad de
la lengua y de los musculos faringeos produce obstruc-
cion de la via aérea alta.

Se ha informado una incidencia de mortalidad del 15
al 30% en los pacientes que requieren asistencia respi-
ratoria mecanica®.

Para evaluar las caracteristicas y la evolucion de este
grupo con compromiso severo se revisaron las historias
clinicas de los pacientes que ingresaron por esta causa
al Hospital Maria Ferrer en los ultimos 10 afios.

Materiales y métodos

Se revisaron las historias clinicas de todos los pacientes que
presentaron como diagndstico de egreso Sindrome de Guillain
Barré en el periodo comprendido entre enero de 1987 y diciem-
bre de 1996. Se tomaron los criterios diagnésticos de Guillain
Barré descriptos por Arthur Asbury (Tabla 1)°.

Se registraron los siguientes datos: sexo, edad, fecha de
internacion, antecedentes personales y de la enfermedad ac-
tual, forma y fecha de comienzo, evaluacion clinica, estudios
de laboratorio, EMG, examen funcional respiratorio y analisis
del intercambio gaseoso al ingreso, previo al inicio de ARM y
al alta, tiempo de ARM, complicaciones, tratamiento recibido y
destino final de los pacientes.
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Tabla 1.— Criterios Diagndsticos en el sindrome de
Guillain Barré

Caracteristicas requeridas para el diagndéstico

I Debilidad motora progresiva

I Arreflexia

Caracteristicas que firmemente orientan al diagndstico

I Progresién (no mayor a 4 semanas)

I Simetria relativa de sintomas

I Signos y sintomas sensitivos leves

I Compromiso de pares craneanos (especialmente nervios
faciales)

I Recuperacion luego de 2 a 4 semanas de cesar progresion

I Disfuncién autonémica

I Ausencia de fiebre en el comienzo

I Elevacion de proteinas en el LCR con recuento celular
menor a 10 células por mm?

I Hallazgos EMG tipicos

Caracteristicas que ponen en duda el diagnéstico

I Nivel sensitivo

I Marcada, persistente asimetria de sintomas o signos

I Severay persistente disfuncién vesical o intestinal

I Méas de 50 células por mm?® en el LCR

Caracteristicas que excluyen el diagndstico

I Diagnéstico de botulismo, miastenia, poliomielitis o
neuropatia téxica

I Alteracion del metabolismo de las porfirinas

I Difteria reciente

I Sindrome sensitivo puro, sin debilidad

Adaptado de Asbury y Cornblath®

Para descartar otras posibilidades diagnésticas se determin6
porfobilinégeno en orina, se dosaron metales pesados (plomo,
talio y arsénico) y se realiz6 prueba de edrofonio (Tensilon®).

Loa respiradores utilizados fueron volumétricos (Kontron
ABT 4 100 y Puritan Bennet 7 200). El examen funcional res-
piratorio se realiz6 con un espirémetro volumétrico Vitalograph.
Las muestras de sangre arterial fueron analizadas con un ABL
330 Radiometer. Cuando se realiz6 plasmaféresis se utilizd un
equipo Haemonetic V50 con un volumen de recambio total de
200 a 250 ml de plasma/Kg de peso en 3 a 5 dias®. La dosis
de gammaglobulina administrada fue de 400 mg/kg/dia por 5
dias™™.

Los datos se expresan en media = 1 desvio standard (x £
DS) y en porcentajes. La comparacion de datos se realizé con
test de T de Student y chi cuadrado y se consider6 como sig-
nificativa una p < 0.05.

Resultados

Durante un periodo de 10 afios ingresaron al Hospital
Maria Ferrer 44 pacientes con sindrome de Guillain Barré
que presentaban compromiso respiratorio. El 70.5% (31
pacientes) evoluciond a insuficiencia respiratoria y re-
quirié asistencia respiratoria mecanica.

De los pacientes internados el 70.5% eran de sexo
masculino (n = 31) y el 29.5% de sexo femenino (n = 13).
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La edad fue de 34.3 + 14.1 afios con un rango de 14
a 67 afios y una distribucion bimodal con un pico de inci-
dencia entre los 20 y 29 afios (17 pacientes) y otro entre
40 y 49 afos (11 pacientes). Fig. 1.

La edad en las pacientes de sexo femenino fue de
42.1 £ 15.7 y en los de sexo masculino 31.0 £ 12.3 (p <
0.02).

Un evento precedente relacionado con la enferme-
dad se presento en el 64% de los pacientes. El 86% (26
pacientes) habia padecido un proceso infeccioso dentro
de los 30 dias previos al inicio de los sintomas (infeccion
de vias aéreas superiores, gastroenteritis y mono-
nucleosis), y el 14% (4 pacientes) habia sufrido un trau-
matismo osteoarticular.

Los sintomas de presentacion fueron: trastornos sen-
sitivos (parestesias, hipoestesias o dolor) en 21 pacien-
tes, paresias periféricas en 26 y compromiso bulbar en 5.

El tiempo transcurrido entre el comienzo de los sinto-
mas Y el inicio de la ARM fue de 9.3 + 8 dias y vari6
desde pocas horas hasta 40 dias. Los pacientes que
desarrollaron insuficiencia respiratoria severa dentro de
las 48 hs de iniciados lo sintomas neurolégicos requirie-
ron ARM por un periodo mas prolongado (2 100 + 2 076
hs,n =6 vs 934 + 735 hs, n = 23, p < 0.05).

Todos los pacientes presentaron cuadriparesia, en el
55% (24 pacientes) se evidencié compromiso sensitivo.
En un 55% se observé compromiso de pares craneanos.
Los trastornos autonémicos se registraron en 19 pacien-
tes (43%).

Los estudios seroldgicos se pudieron realizar en 21
pacientes (48%) de los cuales 9 (43%) tuvieron serologia
negativa, 5 (24%) fueron positivos para CMV, 3 para
HSV, 2 para EB y en 2 pacientes se hall6 serologia posi-
tiva para HIV. Fig. 2.

La disociacion albumino-citologica en el liquido
cefalorraquideo se hallé en 33 pacientes (78.5% de aque-
llos en que se realizé la puncién lumbar).

De los 39 pacientes en los cuales se realiz6 EMG el
20.5% presentaba compromiso axonal.

N° de pacientes

10-19
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Fig. 1.— Distribucion etarea
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Fig. 2.— Resultado de los estudios seroldgicos

En el momento previo al inicio de ARM los pacientes
presentaban una CV de 1 050 + 378 ml (24.3 = 7.6% del
tedrico), una PaCO, de 40.8 + 6.9 mmHg, una PaO, de
71.7 £ 17.6 mmHg y un a/A de 0.49 * 0.10.

El tiempo de ventilacion mecanica fue de 1224.5 +
1 208.9 hs., con un rango de 144 a 5 064 hs.

Las complicaciones observadas en los pacientes que
recibieron ARM fueron: neumonia 28 pacientes (90%),
arritmias en 15 (48%), HTA en 7 (23%), infeccion urina-
ria en 6 (19%), sepsis en 5 (16%), estenosis traqueal en
4 (13%) y neumotorax en 2 (6%). La atelectasia se pre-
senté frecuentemente, pero fue bien controlada con asis-
tencia kinésica respiratoria.

Se realiz6 plasmaféresis en 14 pacientes y se utilizd
inmunoglobulina en 3.

La mortalidad en los pacientes que requirieron ARM
fue de 26% (8 pacientes) y del grupo total de 18%. Las
causas que ocasionaron la muerte fueron: sepsis en 3
pacientes, neumotérax en 2, disautonomia severa en 2
y hemorragia traqueal en 1.

De los pacientes que fueron ventilados en nuestra
Unidad de Cuidados intensivos, catorce (45%) habian
comenzado la ventilacion mecanica en otros Centros y
habian sido derivados por dificultad en el manejo
ventilatorio debido a infecciones respiratorias asociadas.
En este grupo de pacientes la mortalidad fue significa-
tivamente mayor que en el grupo que fue intubado
electivamente en nuestra Institucién (45 vs 11%, p <
0.05).

Doce de los pacientes que fueron sometidos a ARM
recibieron tratamiento especifico (plasmaféresis o
inmunoglobulina). Dentro de esta poblacién la mortali-
dad fue menor con respecto a los pacientes que no reci-
bieron tratamiento, aunque la diferencia no es esta-
disticamente significativa (16 vs 32%, NS).

La edad fue mayor en el grupo de los fallecidos: 44.9
+17.5vs 31.9 + 12.5 afios, (p < 0.02).
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En la evaluacion realizada previa al alta los pacientes
presentaban una CV de 2 837 + 1 080 ml (66.5 + 23.6%
del tedrico), una PaCO, de 35.8 + 4.2 mmHg, una PaO,
de 83.5 £ 13 mmHg y un a/A de 0.79 = 0.12.

El tiempo de internacion fue de 53.7 + 63 dias.

Dos de las pacientes superaron los 6 meses de ARM.
Una de ellas present6 como secuela estenosis traqueal
extensa por lo que se le coloc6 un tubo de Montgomery.

Ambas sobreviven hasta la actualidad (més de 5 afios)
y presentan secuelas moderadas en la motilidad
periférica.

Discusion

El sindrome de Guillain Barré es la neuropatia periférica
gue mas comunmente causa falla respiratoria. Esta ocu-
rre entre un 20 y 30% del total de pacientes. Los meca-
nismos que contribuyen a su apariciéon son la alteraciéon
en la proteccion de la via aérea, el inadecuado manejo
de las secreciones y la hipoventilacion que es conse-
cuencia de la debilidad muscular por denervacion®2.

Debido a que el Hospital Maria Ferrer es un centro
especializado en Terapia Intensiva Respiratoria, y los pa-
cientes son trasladados a él sélo si presentan signos de
compromiso ventilatorio, el porcentaje de pacientes que
requirié ventilacion mecéanica en nuestro grupo fue eleva-
do con respecto a lo que se informa en otras series.

Esta patologia se puede presentar en cualquier gru-
po etéreo. En coincidencia con lo descripto en la biblio-
grafia, la edad de nuestros pacientes presentd una dis-
tribucién bimodal con predominio en la tercera y quinta
décadas de la vida®® y preponderancia en el sexo mas-
culino.

Por los hallazgos de los estudios serolégicos coinci-
dimos con otros autores en que la infeccién por
citomegalovirus podria tener un rol en la patogenia de la
enfermedad.

De los dos pacientes que fueron HIV positivos, uno
fallecié por distress respiratorio debido a neumonia por
Pneumocystis carinii y citomegalovirus.

El electromiograma demostr6 compromiso axonal en
un 20.5% de los pacientes, lo que se ha correlacionado
con mayor severidad de la enfermedad’.

El hallazgo de que los pacientes que tenian menos
de 48 hs de evolucion de la enfermedad previa al inicio
de la ARM tuvieron un tiempo de ventilacion mecanica
mas prolongado, sugiere que un comienzo brusco con
compromiso severo es un signo de mal prondstico.

Los trastornos disautonémicos se evidenciaron en el
43% de los pacientes, dos de los cuales fallecieron a
causa de disautonomia severa. Para minimizar el riesgo
de este tipo de complicaciones sugerimos la busqueda
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cuidadosa de signos de disautonomia y el monitoreo
cardiaco continuo y estricto.

La neumonia asociada al respirador, el barotrauma y
las lesiones traqueales constituyeron la mayoria de las
complicaciones presentadas y se relacionaron al perio-
do prolongado de ventilacion mecanica.

En el grupo de pacientes ventilados la mortalidad fue
del 26%. Se relacion6 con una mayor edad, y fue conse-
cuencia de sepsis, barotrauma o disautonomia severa.

Otro de los factores que condicioné la mortalidad fue
el hecho de que un grupo de pacientes fue derivado a
nuestra Terapia Intensiva luego de haber iniciado la ven-
tilacion mecanica en otros Centros a causa de dificultad
en el manejo ventilatorio asociada a infecciones respira-
torias y sepsis. La mortalidad del grupo de pacientes
ventilados que fueron seguidos inicialmente en nuestro
Hospital fue del 11%.

Consideramos que el hecho de que la mortalidad glo-
bal de este grupo es mayor a la que ha sido informada
en la literatura actual (18 vs 5%) se debe a que en nues-
tra poblacién mas del 70% requirié ventilacion mecanica
y en otros grupos entre el 20 y 30%%.

Dentro de los factores de riesgo para mortalidad, la
edad parece tener una gran importancia. En la poblacion
pediatrica el Guillain Barré tiene una evolucion mas be-
nigna con recuperacion mas rapida y completa y mortali-
dad muy baja'®". En nuestro grupo, conformado soélo por
adultos, los pacientes que fallecieron tenian una edad
significativamente mayor que la de los que sobrevivieron.

Una de las causas que incremento la mortalidad de
este grupo fue la relacion con el SIDA, ya que uno de los
pacientes que desarroll6 Guillain Barré con insuficiencia
respiratoria evolucioné térpidamente y fallecié a causa
de distress por neumonia por Pneumocystis carinii y
citomegalovirus.

En dos pacientes que sobrevivieron, el tiempo de
ventilacién mecéanica fue mayor a los seis meses. Este
es un hecho infrecuente, pero han sido informados algu-
nos casos aislados que han superado el afio de asisten-
cia respiratoria mecéanica®.

Diferentes estudios han demostrado que la adminis-
tracion precoz de inmunoglobulinas o la realizacion de
plasmaféresis es util en el tratamiento de estos pacien-
tes® 101119 En nuestro grupo hubo una tendencia a me-
nor mortalidad en el grupo de pacientes tratados.

Los hallazgos de este estudio, junto con lo demostra-
do por otros grupos nos permite sugerir que el cuidado
adecuado de la via aérea, el uso racional de antibiéticos,
el monitoreo cardiolégico estricto y continuo, el empleo
de respiradores modernos y seguros y el tratamiento
especifico precoz (con plasmaféresis o altas dosis de
inmunoglobulina?®) son las medidas que ayudaran a
mejorar la evolucion de estos pacientes.
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Hygiene is the corruption of medicine by morality. It is impossible to find a hygienist who does not debase
his theory of the healthful with a theory of the virtuous. The whole hygienic art, indeed, resolves itself into an
ethical exhortation, and, in the sub-department of sex, into a puerile and belated advocacy of asceticism. This
brings it, at the end, into diametrical conflict with medicine proper. The aim of medicine is surely not to make
men virtuous; it is to safeguard and rescue them from the consequences of their vices. The true physician

does not preach repentance; he offers absolution.

La higiene es la corrupcion de la medicina por la moralidad. Es imposible encontrar un higienista que no
degrade su teoria de lo sano con una teoria de lo virtuoso. Todo el arte higiénico, en verdad, se resuelve en
una exhortacion ética, y, en el sub-departamento de sexo, en una pueril y tardia defensa del ascetismo. Esto
lleva, al fin, a un diametral conflicto con la propia medicina. El objetivo de la medicina, seguramente, no es
hacer virtuoso a los hombres, es protegerlos y salvarlos de las consecuencias de sus vicios. El verdadero

médico no predica el arrepentimiento, ofrece la absolucion.

H.L. Mencken (1880-1956)

Selected Prejudices (1926). Types of men. London: Cape, 1930, p 123



