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SINDROME DE GUILLAIN BARRE EN PEDIATRIA

RICARDO ERAZO TORRICELLI
Hospital Luis Calvo Mackenna, Santiago, Chile

Resumen Este trabajo revisa el conocimiento actual sobre el sindrome de Guillain-Barré (SGB) en nifios. El
SGB se define como una paralisis flacida arrefléxica aguda y se clasifica en 4 subgrupos:
polirradiculopatia aguda inflamatoria desmielinizante (AIDP), neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (AMSAN),
neuropatia axonal motora aguda (AMAN) y sindrome de Miller-Fisher (SMF). La AIDP se asocia en un 30-50%
a compromiso de pares craneales, lo cual no se observa en la AMAN. El SMF se caracteriza por ataxia,
oftalmoplejia y arreflexia, pero puede presentar también compromiso de pares craneales. Datos recientes de la
anatomia patolégica y la fisiopatologia del SGB destacan la importancia de la infeccion por Campylobacter jejuni
en la generacién de anticuerpos anti-gangliésidos (GM1 en AIDP, GQ1b en SMF y GD1a en AMAN) que lesio-
nan la mielina en AIDP y SMF y el ax6n en AMAN. El diagnéstico diferencial debe descartar enfermedades del
sistema nervioso central (SNC) (encefalitis, encefalomielitis, mielitis), sindromes miasténicos, neuropatias toxi-
cas por metales pesados, farmacos, substancias quimicas o toxinas animales y cuadros miopaticos, especial-
mente la miositis aguda infecciosa benigna y la neuromiopatia del paciente en la unidad de cuidados intensi-
vos. Es importante el tratamiento con inmunoglobulina en dosis total de 2 gramos por kilogramo a administrar
en 48 horas. La plasmaféresis puede ser igualmente eficaz. EIl SGB tiene buen prondstico en nifios, con una
recuperacion total en el 85% de los casos. La rehabilitacién es fundamental para lograr una recuperacion mas
rapida e integral.
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neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (AMSAN), neuropatia axonal motora aguda (AMAN),
sindrome de Miller-Fisher (SMF), Campylobacter jejuni, inmunoglobulina

Abstract Guillain-Barré syndrome in pediatrics. This paper reviews the current knowledge about Guillain-
Barré syndrome (GBS). GBS is defined as an acute, areflexic, flaccid paralysis, which is classified
into 4 subgroups: acute inflammatory demyelinating polyneuropathy (AIDP), acute motor-sensory axonal neu-
ropathy (AMSAN), acute motor axonal neuropathy (AMAN) and Miller-Fisher syndrome (MFS). AIDP is associ-
ated in 30-50% of cases with cranial nerve involvement, which is not observed in AMAN. MFS is characterized
by ataxia, ophthalmoplegia and areflexia, but it may also present cranial nerve dysfunction. Recent data on the
pathology and pathophysiology of GBS emphasize the important role of Campylobacter jejuni infection in gener-
ating anti-ganglioside antibodies (GM1 in AIDP, GQ1b in MFS and GD1a in AMAN), which damage myelin in
AIDP and MFS and axons in AMAN. The differential diagnosis must rule out other disorders of the central nerv-
ous system (encephalitis, encephalomyelitis, myelitis), myasthenic syndromes, toxic neuropathies induced by heavy
meals, drugs, chemical substances or animal toxins, and myopathic conditions, especially acute benign infec-
tious myositis and neuromyopathy of the intensive care unit patient. It is important the treatment with immune
globulin, at a total dose of 2 grams per kilogram administered over 48 hours. Plasmapheresis can be equally
effective. GBS has a good prognosis in children with a total recovery in 85% of cases. Rehabilitation is crucial to
attain a more rapid and global improvement.

Key words: Guillain-Barré syndrome (GBS), acute inflammatory demyelinating polyneuropathy (AIDP), acute
motor-sensory axonal neuropathy (AMSAN), acute motor axonal neuropathy (AMAN), Miller-Fisher
syndrome (SMF), Campylobacter jejuni, immunoglobulin

El sindrome de Guillain Barré (SGB) se define clasi-
camente como una polirradiculo-neuropatia aguda
monofasica sensitivo motora adquirida, post infecciosa,
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mediada inmunoldgicamente, por lo general de naturale-
za desmielinizante!. Constituye la principal causa de pa-
ralisis flacida aguda en los paises desarrollados, en los
cuales la poliomielitis ha sido erradicadaZ.

Los primeros casos fueron descritos en 1859 por
Landry, quien destaco que la enfermedad podia producir
compromiso motor y sensitivo, que comprometia la por-
cion distal de las extremidades y que en algunos casos
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progresaba en direccion caudocefalica o ascendente con
compromiso generalizado®.

En 1916, Guillain y Barré sefialaron la importancia de
la disociacién albimina citolégica para el diagnostico cli-
nico*.

Por décadas, estos cuadros se explicaron fisiopatol6-
gicamente como trastornos inflamatorios producidos por
ataque inmunoldgico, cuyo blanco exclusivo eran los
antigenos de la mielina periférica. Por eso se denominé
polineuropatia aguda inflamatoria desmielinizante (AIDP
del inglés acute inflammatory demyelinating polyneuro-
pathy) a la forma aguda de SGB y polineuropatia crénica
inflamatoria desmielinizante a la polineuropatia sensiti-
vo-motora mas crénica o recurrente (CIDP del inglés
chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy)s. A
la clasica AIDP se suman otras dos formas clinicas des-
critas hace décadas como subtipos de SGB: la neuropatia
axonal aguda sensitivo motora (AMSAN del inglés acute
motor-sensory axonal neuropathy) y el sindrome de Miller-
Fisher (SMF). Finalmente se agrega la neuropatia agu-
da axonal motora (AMAN del inglés acute motor axonal
neuropathy ) descrita més recientemente®s. La AMAN
complica el antiguo concepto de lesién inmunoldgica en
el SGB, pues en este cuadro sélo se comprometen los
axones motores y la mielina permanece intacta®.

En la mayoria de los pacientes con SGB (60-70%) la
enfermedad es precedida por una infeccién viral o
bacteriana'®. La pardlisis ocurre en forma aguda en un
periodo de 1 a 28 dias y, con frecuencia, especialmente
en la AIDP, se asocia un compromiso autonémico signi-
ficativo.

En la mayoria de los casos infantiles la evolucién es
favorable, aunque se observa un 10% de secuelas. La
mortalidad es baja (3-4%). El mejor pronéstico del SGB
en nifos se ha relacionado con el manejo mas adecuado
del paciente critico y el uso de inmunoglobulina
endovenosa® .

Epidemiologia

El SGB es un trastorno relativamente infrecuente, con
una incidencia que oscila entre 0.5 a 1.5 casos por
100000 individuos en la poblaciéon de 0-17 afios'**. Es
una enfermedad bien reconocida en todos los paises del
mundo, y es la causa mas frecuente de pardlisis flacida
aguda en los paises en los cuales la vacunacion siste-
matica 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 pro-
porcion V/IM de 1.5-1%,

El SGB se asocia frecuentemente con una historia
reciente de infeccion. La gastroenteritis por Campylo-
bacter jejuni es el antecedente patégeno mas frecuente
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en el SGB, especialmente la forma axonal'® 2°. En varias
series representa el 23-41% de los casos esporadicos?:
22 Los agentes virales se asocian también con frecuen-
cia al SGB: citomegalovirus en 8-22%, Epstein-Barr en
2-10% y herpes zoster en el 5% de los casos?*?4. EIl SGB
se ha asociado también con infeccion por Mycoplasma
pneumoniae® y Haemophilus influenzae®.

Anatomia patolégica

La anatomia patologia varia de acuerdo al subtipo clini-
co. En la forma clasica del SGB (AIDP) se observa com-
promiso de fibras nerviosas motoras y sensitivas, aun-
gue predomina el compromiso de las raices motoras, asi
como de los plexos adyacentes'®. Existe una marcada
desmielinizacion segmentaria, con importante infiltracion
mononuclear, predominantemente de linfocitos T y
macréfagos en todos los niveles del sistema nervioso
periférico, incluidos las cadenas y ganglios simpaticos y
los nervios craneales?’. Secundariamente se observa
proliferacion de células de Schwann, manifestacion de
un mecanismo reparativo.

En el SMF los hallazgos son similares al SGB
desmielinizante clasico?®. En las formas axonales del SGB
no hay cambios inflamatorios y la lesién primaria se ob-
serva a nivel de los ndédulos de Ranvier, que suelen pro-
ducir degeneracion axonal®.

Fisiopatologia

El SGB es en realidad un grupo de cuadros clinicos mas
gue una entidad aislada, lo cual se refleja también en la
fisiopatologia. La lesion de la mielina en el SGB clasico y
el SMF se produce con participacién de la inmunidad hu-
moral y celular. Existe una reaccion cruzada de anticuer-
pos contra el gangliésido GM1 en el SGB desmielinizante
y axonal y se han demostrado epitopes similares a
gangliésidos en el Campylobacter jejuni, especialmente
los serotipos 019 y 041, cuyos polisacaridos se aseme-
jan mucho a los gangliésidos del nervio periférico, provo-
cando en la mayoria de los casos dafio axonal directo,
pero también desmielinizacion en un porcentaje signifi-
cativo de casos?.

En el SMF la patogenia es similar, pero en esta enti-
dad el gangliésido responsable es el GQ1b, presente en
la mielina de los pares craneales, el cual es atacado por
anticuerpos especificos contra el Campylobacter jejuni
gue muestran reaccion cruzada contra éI*°. Actualmente
se considera al anticuerpo anti-gangliésido GQ1b un
marcador del SGB con oftalmoplejia®- 32, y al anticuerpo
anti-GT1a un marcador del SGB con compromiso de pa-
res craneales bulbares®. A la inversa, el hallazgo de
anticuerpos antigangliésidos N-acetilgalactosaminil GD1a
(GalNAc-GD1a) muestra una alta correlacion con formas
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TABLA 1.— Subtipo de sindrome de Guillain-Barré (SGB) y
anticuerpo antigangliésido relacionado

Subtipo de SGB Anticuerpo

AIDP Desconocido
AMSAN GM1, GM1b, GDla
AMAN GM1, GM1b, GD1a, Gal Nac-GDla
SMF GQ1b, GTla
Neuronopatia aguda GD1b
sensitiva
Orofacial GTla
Superposicion SMF/SGB GQ1b, GM1, GM1b, GD1a, Gal
Nac-GDla

Modificado de Lancet 2005; 366: 1653-66 (ref. 35)

clinicas de SGB sin compromiso de pares craneales®*¢.
Este anticuerpo anti-GD1a es también el mas especifico
en la AMAN y no se observa en casos de SGB
desmielinizante®*% (Tabla 1).

El mecanismo de accién de los agentes virales se
supone similar al descrito para el Campylobacter jejuni
en el SGB clasico (AIDP)?8 3536,

Manifestaciones clinicas

Si bien el SGB se expresa clinicamente de forma carac-
teristica y uniforme en la gran mayoria de los casos, exis-
ten 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 nuestra experiencia, en casos aislados diagnosti-
cados inicialmente como SGB, la aparicién ulterior de
reflejo plantar extensor permitié6 sospechar compromiso
del SNC y diagnosticar encefalomielitis aguda disemina-
da. La existencia de un sindrome de enclaustramiento o
pseudo muerte cerebral con pupilas arreactivas ha sido
otra experiencia vivida en nuestra practica clinica, en un
caso de SGB de progresion rapida y con afectacion de
todos los pares craneales, como ha sido descrito en la
literatura®-4,

Polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatoria aguda (AIDP)

La AIDP es el prototipo del SGB y representa el 85-90%
de los casos en Norteamérica, Europa y la mayoria de
los paises desarrollados? **. En los nifios con AIDP el
cuadro clinico se desarrolla 2 a 4 semanas después de
una infeccion respiratoria o gastrointestinal. Son frecuen-
tes las parestesias de los dedos de las manos y los pies,
seguidas de debilidad simétrica distal de las extremida-
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des inferiores, que puede ascender en horas o dias has-
ta comprometer las extremidades superiores y, en los
casos severos, la musculatura respiratoria® #2836, Los pa-
res craneales estan afectados en el 30-40% de los casos
en cualquier momento de la evolucion? 4 2836,

La pardlisis facial bilateral, secundaria a la afectacién
del VIl par, constituye la neuropatia craneal mas frecuente
en el SGB2 418283536 E| dolor es un sintoma comdn. En
una serie de 26 nifios menores de 6 afios hospitalizados
por SGB agudo, el 79% acus6 dolor, generalmente de
extremidades inferiores o de la region lumbar?® 283641,

En la exploracion neurolégica se observa debilidad
simétrica de las extremidades inferiores (y de las supe-
riores si el cuadro ha progresado), con reflejos osteotendi-
nosos disminuidos o ausentes. El compromiso sensitivo
es discreto y predomina el compromiso profundo. La
sintomatologia autondémica se observa en el 50% de los
casos: disritmias cardiacas, hipotension ortostatica, hiper-
tension arterial transitoria o persistente, ileo paralitico,
disfuncion vesical y alteraciones de la sudoracion?® 2836,

Mas del 90% de los pacientes llega al maximo de com-
promiso neurolégico a las 2-4 semanas de evolucion clini-
ca, regresando lentamente a su funcion normal en sema-
nas o meses. La forma crénica (CIDP) se considera gene-
ralmente una entidad diferente al SGB agudo*® 2 %, E|
curso clinico de la enfermedad es mas corto en los nifios y
la recuperacion es mas completa que en los adultos.

Neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (AMSAN)

La AMSAN es un trastorno mas grave que causa dege-
neracion axonal motora y sensitiva con nula o minima
desmielinizacién. Fue descrita por Feasby y cols.*? en
pacientes con clinica de SGB, nervios periféricos
inexcitables y ausencia de desmielinizacion en el estu-
dio anatomopatologico*> 4. La AMSAN muestra una re-
cuperacion mas lenta que el SGB cléasico, y las secuelas
motoras y sensitivas son frecuentes®® 42 43,

Neuropatia axonal motora aguda (AMAN)

La AMAN representa un 10-20% de los casos de SGB en
el mundo occidental y el 60-70% de los casos de SGB en
el norte de China®% 3¢ 41, Hace varios afos que se descri-
bi6 en Sudamérica*’. Se asocia con mayor frecuencia a
infeccion por Campylobacter jejuni.

El cuadro clinico no es necesariamente grave y la gra-
vedad depende de la extension de la lesion axonal. En
los casos con exclusivo compromiso distal la recupera-
cién es rapida y completa®: 36 38,43, 45,

Sindrome de Miller-Fisher (SMF)

El SMF fue descrito por Fisher en 19564y constituye al-
rededor del 3-5% de los casos de SGB en los paises
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occidentales??. Clinicamente se caracteriza por la aso-
ciacion de ataxia, oftalmoplejia y arreflexia, que se pre-
senta generalmente en el lapso de una semana®.

El primer signo es habitualmente diplopia y diparesia
facial, que se observa en el 50% de los casos. La
oftalmoplejia externa se inicia generalmente en los rectos
superiores, continla en los rectos laterales y finaliza en
los rectos inferiores. Con frecuencia se observa el fend-
meno de Bell pese a las paralisis de mirada voluntaria®’.

La diferenciacion del SMF y la encefalitis de tronco
cerebral de Bickerstaff es materia de controversia. Mien-
tras algunos plantean que el SMF muestra sélo compro-
miso del sistema nervioso periférico (SNP)* otros sefia-
lan que constituye una combinacion de compromiso del
SNP y SNC®*. En la practica, el compromiso periférico
del SMF es claro y se sustenta en la existencia de arre-
flexia y alteraciones neurofisiolégicas caracteristicas. La
peculiaridad del compromiso de pares craneales, con
oftalmoplejia externa total y leve o nula ptosis palpebral,
permite frecuentemente diferenciar el SMF de la encefa-
litis de Bickerstaff y la encefalomielitis aguda disemina-
da, cuadros que ademas de la neuroimagen caracteristi-
ca se asocian con frecuencia a ptosis palpebral severa
en los casos de compromiso del tronco cerebral (expe-
riencia personal).

La frecuente ausencia de ptosis palpebral y del feno-
meno de Bell con pardlisis de mirada superior voluntaria,
apuntan a la existencia concomitante de compromiso
central (nuclear y supranuclear) en el SMF*.

La evolucién del SMF es favorable y no se acompafa
de insuficiencia respiratoria ni de paresia severa de ex-
tremidades. La recuperacion es total en un periodo de
meses, plazo en que desaparece la oftalmoplejia exter-
na, especialmente la paralisis de mirada hacia arriba, el
signo de recuperacion mas tardia®® 7.

Variantes del SGB

Ademas del SMF, ahora clasificado como subgrupo y no
variante del SGB, una de las variantes mas conocidos es
la neuropatia craneal mdltiple o polineuropatia craneal.
Se caracteriza por afectacion aguda de varios pares
craneales (excepto nervio 6ptico) asociada a compromi-
S0 sensitivo severo*’. Generalmente va precedida de in-
feccién por el CMV?8. 49,

Ropper en 1994 describid casi todas las variantes del
SGB que se conocen en la actualidad: a) Debilidad
faringo-cérvico-braquial (DFCB), b) Paraparesia, c) Ptosis
palpebral grave sin oftalmoparesia, d) Diplejia facial y
parestesias y ) Combinacion de SMF y DFCB® 51,

Recientemente, Buompadre y col.*? publicaron su ex-
periencia de un 11% de variantes del SGB en una
casuistica de 179 pacientes pediatricos diagnosticados
en el Hospital Juan P. Garrahan (Buenos Aires, Argenti-
na). Ademas de presentar toda la gama de casos corres-
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pondientes a las variantes descritas por Ropper, descri-
bieron un caso de la variedad saltatoria, que correspon-
de a compromiso de las extremidades inferiores y pares
craneales sin afectacion de las extremidades superiores,
variante no comunicada anteriormente en la literatura.

Polineuropatia desmielinizante
inflamatoria crénica (CIDP)

Se trata de una entidad inicialmente indistinguible
clinicamente de la AIDP, pero que se diferencia por la
progresion de los signos y sintomas durante un periodo
superior a los 28 dias, o rapida progresion seguida de
recidivas repetidas del cuadro. Generalmente los pacien-
tes afectos demoran méas de 2 meses en desarrollar el
cuadro completo, que suele presentar mayor asimetria
gue la AIDP. Ocasionalmente se afectan mas las extre-
midades superiores, pero generalmente predomina el
compromiso de las extremidades inferiores. EI compro-
miso sensitivo distal puede ser significativo®.

La gran diferencia con el SGB es la excelente res-
puesta de la CIDP al tratamiento con corticoesteroides
(lo que no ocurre con la AIDP), si bien debe mantenerse
durante afos para evitar recaidas® 5. Actualmente se
considera la CIDP una entidad diferente del SGB.

Diagnédstico

La confirmacién diagnéstica del SGB se sustenta en la
clinica compatible y los hallazgos paraclinicos caracte-
risticos. A partir de los criterios diagndsticos estableci-
dos en 1978 por el National Institute of Neurological and
Communicative Disorders and Stroke (NINDS)**, Asbury
y Cornblath realizaron una actualizacion de estos crite-
rios en 1990% (Tabla 2). Especial importancia tiene la
presencia de debilidad progresiva relativamente simétri-
ca asociada a hipo o arreflexia. Sin embargo, esta claro
que los criterios diagndsticos no abarcan las variantes
del SGB®s.

La disociacién albimina-citoldgica, pilar importante
para la confirmacion diagnéstica del SGB, se expresa
casi invariablemente sélo en la segunda semana en la
enfermedad clasica y en la tercera en el SMF®’.

El estudio neurofisiolégico tiene mayor rendimiento a
partir de la segunda semana, principalmente al detectar
abolicion del reflejo H, que corrobora el compromiso
radicular y el enlentecimiento de la velocidad de conduc-
cién nerviosa que se observa en la AIDP y el SMF36:46.57,
Sin embargo, otros hallazgos neurofisioldgicos importan-
tes, como el bloqueo de conduccién y el aumento de la
latencia distal o abolicién de la onda F pueden aparecer
en la primera semana de evolucion de la enfermedad,
facilitando asi el diagnostico mas precoz del SGB*- %7
(Tabla 3).
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TABLA 2.— Criterios diagndsticos del sindrome de
Guillain-Barré

1. Signos requeridos para el diagnéstico
Debilidad motora progresiva que compromete mas de una
extremidad
Arreflexia o marcada hiporreflexia

2. Signos que apoyan fuertemente el diagndstico
Ausencia inicial de fiebre
Progresion en dias a pocas semanas
Comienzo de la recuperacion 2 a 4 semanas después de
cesar la progresion
Debilidad relativamente simétrica.
Signos y sintomas sensitivos leves.
Compromiso de pares craneales
Elevacién de la proteina en el LCR después de 12 semana
de sintomas
Enlentecimiento de la conduccién nerviosa o prolongacion
de la onda F.
Disfuncién autonémica

Modificado de Ann Neurol 1978; 3: 565-6 (ref. 54)

TABLA 3.— Diagndstico neurofisiolégico del sindrome de
Guillain-Barré

Bloqueo de conduccion motora, parcial o total
Velocidad de conduccion nerviosa disminuida
Dispersion temporal anormal

Prolongacién de latencias distales
Prolongacién de la onda F

Abolicion del reflejo H

Diagnéstico diferencial

El diagnostico diferencial del SGB incluye todas las en-
fermedades o trastornos que pueden producir una para-
lisis flacida aguda® (Tabla 4).

Para ayudar al diagnostico certero del SGB y de otras
entidades que se presentan como paralisis flacida agu-
da es fundamental realizar los estudios adecuados e in-
dispensables (Tabla 5). La resonancia magnética nuclear
puede ser de gran ayuda para diferenciar una supuesta
polineuropatia de mielitis o encefalomielitis, que en oca-
siones muestran clinica similar al inicio del cuadro, pe-
riodo en el que ni el estudio del LCR, ni el neurofisiolégico
permiten confirmar ni descartar el SGB.

La miositis aguda infecciosa benigna de la infancia es
un cuadro que suele interpretarse inicialmente como SGB,
en circunstancias que en solo se comprometen las extre-
midades inferiores, los reflejos estan preservados y no
hay verdadera paresia sino inmovilidad generada por
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TABLA 4.— Diagndstico diferencial del sindrome de Guillain-
Barré en relacion con el nivel anatémico de afectacion del
sistema nervioso

Encéfalo

Meningoencefalitis

Encefalitis de tronco cerebral (Bickerstaff)

Encefalomielitis aguda diseminada

Ataxia cerebelosa post infecciosa
Médula espinal

Compresion medular

Mielitis transversa

Infarto arteria espinal anterior

Encefalomielitis aguda diseminada

Neuromielitis 6ptica (Devic)
Motoneurona del asta anterior

Poliomielitis

Infeccion enteroviral

Infeccion por virus del Oeste del Nilo
Nervio periférico

Parélisis por garrapata

Parélisis por toxina de moluscos bivalvos (marea roja)

Paralisis por drogas/toxinas

Difteria

Porfiria

Enfermedades mitocondriales

Polineuropatia del paciente critico
Unién neuromuscular

Botulismo

Miastenia gravis
Musculo

Miositis aguda infecciosa

Miositis autoinmune

Miopatias metabdlicas(glicogenosis,déficit de carnitin

palmitiltransferasa)

Miopatia del paciente critico

dolor muscular. La CPK elevada permite confirmar el diag-
néstico evitando pruebas mas invasivas y costosas®. El
compromiso inicial de pares craneales oculomotores con
ptosis palpebral asociada obliga a descartar miastenia
gravis. Si la sintomatologia ocurre en un lactante menor
de 6 meses, edad en que el SGB es excepcional, el botu-
lismo debe ser considerado en el diagndstico diferencial,
sobre todo si existe midriasis hiporreactiva® *°. Aunque
la poliomielitis esta erradicada en la mayoria de los pai-
ses, siempre debe considerarse la poliomielitis inducida
por vacuna o cuadros de poliomielitis por virus no polio,
como el enterovirus 71y el virus del Oeste del Nilo que
se ha observado en los ultimos afios®® 1. No debe olvi-
darse ademas que la poliomielitis en el lactante se ex-
presa como paralisis flacida simétrica a diferencia de lo
que ocurre en pacientes mayores®®. En todo nifio grave
por sepsis o fallo organico multisistémico, que ha reque-
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TABLA 5.— Pruebas diagndsticas en pacientes con
parélisis flacida aguda (sospecha de sindrome de
Guillain-Barré)

Principales
Electrolitos plasmaticos
Creatinfosfoquinasa sérica
Hemograma
Rx de torax
Electrocardiograma
Ecografia abdominal
Estudio liquido cefalorraquideo(citoquimico y panel viral)
Estudio electrofisiolégico de nervio periférico
Resonancia magnética cerebral /medular
Cultivo de deposiciones (Campylobacter jejuni)
Estudio serolégico viral/otros (CMV, EB, M. pneumoniae,
B. burgdorferi)
Anticuerpos antigangliosidos

Otros
Deteccion de metales pesados y toxinas
Panel toxicologico de drogas
Deteccion de porfirinas en orina
Deteccion de toxina botulinica (deposiciones, suero)
Deteccion de virus polio, enterovirus 71 (deposiciones)
Test de edrofonio o neostigmina

TABLA 6.— Tratamiento del sindrome de Guillain-Barré

General
Preservacion de capacidad ventilatoria y via aérea.
Monitorizacion cardiovascular.
Tratamiento de trastornos autondémicos (arritmias,
hipertension arterial)
Prevencion y/o tratamiento precoz de infecciones
Nutricién e hidratacion adecuadas
Prevencion de escaras cutaneas

Especifico
Inmunoglobulina intravenosa, 2 gramos por kilo (dosis
total) en 2 a 5 dias.
Plasmaféresis (4 tratamientos)
Neurorrehabilitacion (estabilizacion motora, ortesis, fé-
rulas)

rido ventilacion mecanica y al que se han administrado
corticoides y bloqueadores de la placa neuromuscular, y
gue presentan paralisis flacida, debe descartarse la
neuromiopatia del paciente critico®.

Finalmente, hay que tener en cuenta que enfermeda-
des neuromusculares hereditarias, como la miopatia con-
génita, distrofia muscular congénita o atrofia muscular
espinal, no diagnosticadas previamente, se pueden pre-
sentar como pardlisis flacida aguda, en concomitancia
con una infeccion intercurrente.
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Tratamiento

El tratamiento del SGB comprende principalmente medi-
das de manejo adecuado, con preservacion de la fun-
cién respiratoria y cardiovascular (que pueden alterarse
por el compromiso autonémico en el SGB), y manteni-
miento de una hidratacién y nutricién adecuadas. De es-
pecial importancia es la prevencién o control precoz de
infecciones, que pueden agravar el curso del SGB®® (Ta-
bla 6).

El tratamiento especifico del SGB en nifios es el uso
de inmunoglobulina en dosis de 0.4 g por kilo durante 5
dias o dosis de 1 gramo por kilo durante 2 dias (actual-
mente considerada mas efectiva), completando siempre
una dosis total de 2 gramos por kilo®%. Actualmente se
recomienda en los siguientes casos:

1. Progresion rapida de la debilidad muscular, 2. In-
suficiencia respiratoria o necesidad de ventilacion meca-
nica, 3. Compromiso de pares craneales bulbares y 4.
Incapacidad para deambular independientemente®.

La plasmaféresis ha mostrado igual eficacia que la
inmunoglobulina pero, como es un tratamiento mas
invasivo y arriesgado, se reserva solo para los casos in-
fantiles que muestran intolerancia o que no responden a
la inmunoglobulina® %. Los corticoides no son eficaces
en el SGB®>¢¢,

Prondstico

El prondstico del SGB en nifios es generalmente bueno.
Mas del 90% de los casos de AIDP y la totalidad de los
casos de SMF se recuperan integramente$® 67.68_ | a se-
veridad del cuadro clinico es importante como factor pro-
néstico del SGB. El 40% de los nifios afectados pierde
la marcha durante la enfermedad aguda y el 15% nece-
sita ser conectado a ventilacion mecanica®.

Aguellos nifios con las formas mas severas de SGB
demoraran 6 meses o hasta 1 afio en alcanzar la recupe-
racion completa. Un 5-10% queda con secuelas sensiti-
vas y/o motoras menores, generalmente distales en ex-
tremidades inferiores. El grado de discapacidad se califi-
ca de acuerdo a la escala internacional de discapacidad
para el SGB (Tabla 7).

La mortalidad publicada en la literatura es de 1-5%°,
pero en la actualidad la cifra parece haber descendido a
cifras muy bajas®.

En los casos de AMAN hay mayor porcentaje de se-
cuelas, pero se ha demostrado que la variedad motora
axonal pura suele presentar una rapida mejoria en los
casos en los cuales se produjo s6lo bloqueo de conduc-
cién en los nédulos de Ranvier sin degeneracién axonal,
lo que permite la rapida reversibilidad del cuadro*-4.

Los casos de AMSAN, excepcionales en el nifio, son
los que tienen un prondstico mas reservado.
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TABLA 7.— Clasifiacion de discapacidad en el sindrome de
Guillain-Barré

Sano

Signos y sintomas leves, que no impiden actividad normal
Camina méas de 10 metros sin ayuda

Camina méas de 10 metros con ayuda o apoyo
Confinado a cama o silla de ruedas

akrwnNPE O

Con ventilacién mecéanica

Modificado de Rev Neurol 2002; 35: 269-76 (ref.41) y de Phys Med
Rehabil Clin N Am 2001; 12: 473-90 (ref. 69)

Rehabilitacion

La rehabilitacion debe comenzar precozmente para evi-
tar tromboflebitis (con movilizacién y uso de vendas elas-
ticas) y deformidades de articulaciones (mediante el uso
de ortesis y férulas). Ademas, la estimulacion activa de
la musculatura es esencial para evitar o disminuir el gra-
do de atrofia muscular.

La kinesioterapia respiratoria es de gran importancia,
especialmente en los nifios adn no conectados a ventila-
cién mecanica, pero debe efectuarse también en aqué-
llos que lo estan.

La kinesioterapia motora tiene como primer objetivo
disminuir la severidad de la atrofia muscular que se pro-
duce como consecuencia de la paralisis prolongada;
usualmente debe mantenerse durante varios meses, 0
incluso afios en los casos severos, para cumplir el se-
gundo y mas importante objetivo que es ayudar a resta-
blecer completamente la funcién motora, lo cual se pro-
duce siempre en direccion proximo-distal en los nifios
con SGB°®.

Conflicto de interés: Ninguno
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