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Sindrome de Guillain-Barré

Experiencia de doce anos
Guillain-Barré syndrome. Twelve years of experience
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Summary

Introduction: early diagnosis and treatment of
Guillain-Barré is important to reduce morbimortality of
the condition and thus, it is essential to learn about
initial clinical presentations and the yield of diagnostic
tests.

Objectives: to describe the characteristics of patients
under 15 years of age who were hospitalized due to
Guillain-Barré syndrome at the Pereira Rossell Hospital
Center from January 1, 2000 through December 31,
2011.

Method: descriptive, retrospective study based on a
review of the clinical records.

Results: eighty two patients were included, 52 of them
were male. Fifty nine patients required to be admitted
to the intensive care unit. The most frequent symptom
was paresia of the lower limbs (80 patients), followed
by pain in the lower limbs (64 patients). Twenty nine
percent of our series evidenced clinical presentations
that were not typical of Guillain-Barré syndrome. Half of
the patients presented disease severity at nadir grade
4 by Hughes. Seventy seven patients underwent a
study of the spinal fluid, and this was repeated in 17
patients, what showed albuminocytologic dissociation
in 19 out of 53 (36%) of the tests performed in the first
seven days of evolution, and in 39 out of 41 (95%) of
the tests performed after seven days.

Conclusions: we point out the diverse clinical
presentations of the Guillain-Barré syndrome and the
low sensitivity of the spinal fluid in the first week of
evolution.

GUILLAIN-BARRE SYNDROME
POLYRADICULONEUROPATHY
ACUTE MOTOR NEUROPATHY

Key-words:

Introduccion

Clésicamente, e sindrome de Guillain-Barré (SGB) se
define como una polirradiculoneuropatia aguda, carac-
terizada por una pardlisis flécida ascendente, simétrica
y arrefléctica, que puede asociarse asintomas sensitivos
y alteraciones autonémicas. Con el avancedelainvesti-
gacién médica, el término de SGB comenzé a aplicarse
aun amplio espectro de polirradiculoneuropatias infla-

matorias agudas adquiridas, mediadas inmunol 6gica-
mente, presumiblemente desencadenadas por unainfec-
¢ion previa(postinfecciosas), con variados mecanismos
fisiopatol 6gi cos (desmielinizaci6n, lesién axonal moto-
ra o sensitivo-motora) con manifestaciones clinicas di-
versas (paresia, arreflexia, ataxia, sintomas sensitivos,
alteraciones autonémicas), con formas de presentacion
y gradosde gravedad variables, y con unaevolucion ge-
neralmente monofésicay autolimitada™?. Existen for-
mas graves con riesgo vital que requieren tratamientos
en las unidades de cuidados intensivos y algunos pa-
cientes quedan con secuelas motoras con diferentesgra-
dos de discapacidad®. El diagndstico se basaen loscri-
terios de Asbury y Cornblath modificados queincluyen
criterios clinicos, la presencia de disociacion albumi-
no-citolégica en el liquido cefalorraquideo y hallazgos
electrofisiol 6gicostipicos*®. Los criterios electrofisio-
|6gicos de SGB y de sus variantes han sido bien defini-
dos™.

Es la causa més frecuente de pardlisis fl&cida aguda
en |os paises con programas de inmunizacion estableci-
dos, donde la poliomiditis ha sido virtualmente erradica
da®9). Enlos tltimos afios sehareconocido que el SGB no
puede considerarse unaenfermedad Unica, sino que puede
subdividirse en como minimo cuatro subtipos diferentes
con caracteristicas eectrofisiol 6gicas, inmunopatogénicas
y anatomopatol 6gicas especificas: 1a polineuropatia infla
meatoria desmidinizante aguda (PDIA), la polineuropatia
axonal motora aguda (PAMA), la polineuropatia axonal
sensitivo-motoraaguda (PASMA) y € sindrome de Mi-
[ler-Fisher (SMF). Asimismo, se han descrito multiples
variantesy formasintermedias’'?. El problemano esel
diagndstico delos casos tipicos de SGB, sino reconocer
lasfronteras que delimitan estetrastornoy lasformasde
presentacion atipica.

El diagnostico se basa en los criterios de Asbury y
Cornblath modificados establecidos en 1978 y modifi-
cados en 1990™Y. Incluyen criterios clinicos, la presen-
ciade disociacion albimino-citolgicaen el liquido ce-
falorraquideo y hallazgos el ectrofisiol 6gicostipicos™®.
Dentro de los criterios clinicos se definen sintomas y
signosrequeridos parael diagnostico (debilidad muscu-
lar progresivade masdeunaextremidad ehipo o arrefle-
xid). Apoyan €l diagndstico: unaprogresion delossinto-
mas de hasta cuatro semanas, simetriarelativa, signoso
sintomas sensitivosleves, compromiso de pares cranea-
les, presenciadedisfuncion autonémica, dolor, ausencia
de fiebre a comienzo de los sintomas y recuperacion
que generalmente comienza de dos a cuatro semanas
luego de haber alcanzado |la maxima gravedad.

El hallazgo caracteristicoen el LCR esladisociacion
albumino-citol6gica. Este hallazgo aparece después de
laprimera semanade inicio del cuadro. Se admiten co-
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mo varianteslafaltade aumento deproteinasen el perio-
dodelal0semanasdespuésdel inicio delossintomasy
lapresenciade 11 a50 mononuclearesmmenel LCR.

Los criterios eectrofisiol6gicos del SGB y de susva
riantes (PDIA, PAMA, PASMA) han sido definidos”. En
las formas mielinicas los hallazgos caracteristicos son €l
aumento delalatenciadistd, ladisminucién de laveloci-
dad de conduccién, lapresencia de blogueos delaconduc-
ciény € aumento de lalatencia o unaausencia de laonda
F. Enlasformas axonaes |o que se observa es una dismi-
nucion delaamplitud de los potencia es motores o sensiti-
vo-motores seguin lavariedad correspondiente. En algunos
pacientes en lafase tempranade laenfermedad esimposi-
bleladigtincion entre unaformaaxonal y desmielinizante
por lo que serequieren estudios seriados para confirmar el
diagnéstico de la variante>™,

La importancia del diagnéstico del SGB en un pa-
ciente con unaparesiarapidamente progresivaradicaen
qued tratamiento con inmunoglobulinasintravenosaso
plasmaféresis puede modificar laevolucion delaenfer-
medad y disminuir lamorbilidad y lamortalidad®. Sin
embargo, con frecuencia se plantean dificultades para
formular el diagndstico temprano del SGB. En primer
lugar, los criterios diagndsticos del SGB no abarcan €l
espectro completo de este trastorno™. En segundo lu-
gar, los sintomas iniciales pueden ser dificiles de inter-
pretar. Entre el 50%-80% delos nifiostendran dolor sig-
nificativo al inicio del cuadro. En los nifios pequefios,
distinguir entre paresia muscular y lainmovilidad por
dolor puede ser casi imposible. Por otro lado, casi lami-
tad de |l os pacientes se presentan con inestabilidad en la
marcha, pero ésta puede deberse a debilidad muscular
proximal o, en otros casos, a la disfuncion de las vias
sensitivas (ataxia sensitiva)®. El diagnéstico también
puede ser dificil en algunos nifios que se presentan con
cefaleas intensas, irritabilidad o somnolencia, 10 que
constituye una forma “pseudoencefalopatica”, asociada
0noaun dolor paraespinal con meningismo, que puede
simular unameningitisaguda, unaencefalitiso untumor
cerebral®'Y. Existen muchas otras formas de presenta-
cion atipicas que también responderan a tratamiento,
pero si se amplia excesivamente ladefinicién del SGB,
pueden no considerarse otros diagnésticos diferenciales
de enfermedades que, si No se reconocen oportunamen-
te, pueden resultar en un diagndstico tardio®.

L as variantes atipicas incluyen formas de presenta-
¢ion clinicaasimétricas, motoras puras, con déficit sen-
sitivos predominantes, con preservacion de los reflgjos
de estiramiento muscular o, incluso, hiperreflexiay con
paresiabilateral inicial delosmiembros superioreso co-
mienzo en los nervios craneales y pardisis descenden
te61519 Otras formas atipicas son |as variantes regio-
nalesdelaPDIA, cuyas descripcionesincluyen lapara
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lisisfaringocervicobraquial #®*, lapolineuropatiacra-
neal multiple'”, ladiplejiafacial con parestesias, lapa-
resia del sexto par con parestesias, la ptosis palpebral
grave sin oftalmoplgjia, la paraparesia arrefléxicay la
variante “saltatoria”, con afectacion de los miembros in-
ferioresy losparescranealessin afectacion delosmiem-
bros superiores®®. El SMF puede presentarse en su for-
matipica, con latriada clésicade oftalmoparesia, ataxia
y arreflexia, 0 como un sindrome superpuesto (compar-
tiendo caracteristicasde otrasvariantesde SGB) o como
variantes més limitadas™®'®. Ademéas se describen
otrostiposdevariantes, entrelasque seincluyen lasque
presentan alteraciones de la oculomotricidad intrinseca
(midriasis, enlentecimiento del reflejo fotomotor) o las
gueasocian unaafectacion del tronco cerebral (encefali-
tis benigna de tronco cerebral de Bickerstaff) ™. Otras
variantesdel SGB incluyen laneuropatiasensitivapura,
la disautonomia autonémica aguda pura y € SGB
asociado con manifestaciones del sistema nervioso
central (SNC)®@.

Conrelacién alos pilares paraclinicos que apoyan €
diagndstico del SGB, las dificultades en el diagndstico
se plantean, en primer lugar, por lafalta de marcadores
seroldgicos confiables del SGB. En segundo lugar, €l
estudio del LCR puede no ser diagnostico hasta una o
dos semanas después del inicio delaenfermedad, cuan-
do hasta 80%-90% de los casos presentan una disocia-
cién albtmina-citol6gica®. Entercer lugar, losestudios
electrofisiol 6gicos pueden ser dificilesderealizar enlos
nifios pequefiosy loshallazgos clasicosdedesmieliniza-
cion en los estudios de conduccién nerviosa pueden no
aparecer hasta dos o cuatro semanas después del inicio
delaenfermedad®'®, sumadaaladificultad en laclasi-
ficacion detipo de variante especialmenteal inicio dela
enfermedad, mencionada anteriormente.

Debido atodosestosfactores, esfrecuentequeenlos
pacientes con SGB se formulen multiples diagndsticos
diferencialesen funcion delaformade presentacion ini-
cial decadacaso. Entre éstos seincluyen lasencefal opa-
tias agudas en las formas pseudoencefalopéticas, las
otras causas de ataxias®, las mielopatias agudas (com-
presién delamédulaespinal, mielitistransversa, encefa
lomielitisdifusaagudaoinfarto del territorio delaarte-
riaespinal anterior)®, las afeccionesdel astaanterior de
lamédulaespinal (poliomielitispor virusnativo en &reas
endémicas, por virus vacunal atenuado, por otros ente-
roviruso por virusdel Nilo del Oeste), los otrostiposde
neuropatias periféricas>>%°2%2) |as dteraciones dela
unién neuromuscular (botulismo y miastenia gra
vig)®>® y |as enfermedades musculares (miositis agu-
das inflamatorias, miopatias metabdlicas, pardisis pe-
riédicas, con hiper o hipokaliemia o miopatias del
paciente critico™®).
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Todos estos aspectos llevaron a decidir la realiza-
cion del presente estudio, paravalorar laheterogenei dad
clinicay lasdificultades que presenta el diagndstico del
SGB, ampliando una casuistica previa®.

Objetivos

Objetivo general

= Describir las formas de presentacion de los pacien-
tesmenoresde 15 afioscon SGB y analizar lasmani-
festacionesclinicasiniciales, su progresiény los es-
tudios complementarios realizados.

Obijetivos especificos

=  Describir las caracteristicas demogréficas y epide-
miol 6gicas delos pacientes con SGB hospitalizados
en e Centro Hospitalario Pereira Rossell (CHPR)
durante un periodo de doce afios.

=  Describir el tiempo de evolucién desde €l ingreso
hospitalario, los sintomas iniciaes, las manifesta-
ciones clinicas en toda la evolucién y su forma de
progresion eidentificar lasdiferentesformasde pre-
sentacion, en especia las variantes atipicas e inu-
suales, para valorar la heterogeneidad clinicay las
dificultades que pueden plantearse en el diagnostico
del SGB.

= Describir losresultados de los estudios del LCR pa-
raapoyar el diagndstico del SGB. Calcular y compa-
rar lasensibilidad de esta pruebadiagndsticacuando
serealizaen laprimerasemanade evoluciény cuan-
do se redliza después de la primera semana.

= |dentificar losdiagndsticosdiferencialesregistrados
en lashistorias clinicasy los estudios complementa-
rios redlizados para valorar o descartar dichas
hipotesis diagndsticas.

Pacientes y métodos

Estudio descriptivo y retrospectivo sobre la base de la
revision de las historias clinicas de una serie consecuti-
vade casos de nifiosy adolescentes menores de 15 afios
que ingresaron en el Hospital Pediétrico del CHPR por
un SGB entreel 1 deenerode2000y el 31 dediciembre
de 2011.

Seincluyeron aquellos pacientes con diagndstico de
SGB identificados en el andlisis de las bases de datos
existentesen el CHPR y cuyas caracteristicas clinicasy
paraclinicas coincidian con loscriterios de Asbury y co-
|aboradores'™ parael diagnéstico del SGB o conalguna
de sus variantes®**2%_ Aunque |os estudios de veloci-
dad de conduccién y el ectromiografia pueden aportar al
diagndstico no se consideraron obligatorios, criterio que
se ha aceptado en otras investigaciones similares®.

Registro de datos

Se elabord un formulario especia para esta investiga-
cién con e fin de registrar lainformacion de las histo-
rias clinicas. Para completar la caracterizacién de los
pacientes, seinfirid el grado de paresia mediante la es-
calafunciona de Hughes en el nadir de la enfermedad
(0: normal; 1: signos o sintomas menores, capaz de co-
rrer; 2: puede caminar cinco metros sin ayuda, indepen-
dientemente; 3: puede caminar cinco metros con un an-
dador o soporte similar; 4: no puede caminar, permane-
ceencamao silladeruedas; 5: requiereasistenciaventi-
latoria mecanica, AVM; 6: muerte) ¢9. Se registraron
todas las otras hip6tesis diagndsticas planteadas en las
historias clinicas de los pacientes incluidos y los estu-
dios realizados para descartarlas. Se registraron datos
relevantes del tratamiento y del prondstico inmediato.
Se considerd que presentaban una disociacion albumi-
no-citologica en el LCR cuando la proteinorragquia era
mayor de 0,45 g/L, y lacelularidad de no masde 10 leu-
cocitos (mononucleares)/mm?®. Se incluyeron, con un
andlisis especial, aquellos con hasta 50 leucocitos™.

Andlisis estadistico

Las variables se expresaron en frecuencias absolutas y
relativas. Las variables cuantitativas se expresaron me-
diante medidas de tendencia central (mediay mediana)
y medidasdedispersion (rango). Paralasvariablesprin-
cipales, secalcul6 € intervalo de confianzadel 95% (IC
95%). Parael andlisisdelasdiferenciasde entre propor-
ciones en las variables dicotémicas se utilizé la prueba
no paramétrica de chi a cuadrado. Para los célculos
mencionados se utilizo6 el programa Epi-Info 6.

Resultados

Seincluyeron 82 pacientes, deloscuales 52 (63%) eran
varones, 1o que reflgja una relacion hombre-mujer de
1,7a1(p<0,05). Lamedianadelaedad al momento del
ingreso fue de 6 afios (rango: 3 meses — 14 afios y 9 me-
ses). El 80% teniaentre 1y 8 afios de edad.
Lapoblacion de 82 pacientesrequirid, entotal 1.721
diasdehospitalizacién, conunamediade21,5diasy una
mediana de 15 dias (rango: 4-103 dias). De los 82 pa-
cientes, 59 (72%, 1C95% 61%-81%) reguirieron su in-
greso en una unidad de cuidados intensivos pediétricos
(UCIP). En total, los ingresos en las UCIP implicaron
855 dias (49% del tota de los dias de hospitalizacion),
con unamediade 12 diasy una mediana de 4 dias (ran-
go: 1-102 dias). En 9 pacientes (10,9%), laduracion de
laestanciaen laUCIP fue superior aun mes.
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Caracteristicas clinicas

Antecedentes inmediatos

En las historias clinicas de 62 pacientes (76%, |C95%:
65-84%) se registré la existencia de un antecedente de
vinculo infeccioso en los 30 dias antes del inicio delas
manifestaciones neuroldgicas: infeccion respiratoria
aguda (54%), gastroenteritis (13%), asociacion de in-
feccion respiratoriay gastroenteritis (6%), e inmuniza-
€ion con vacuna antimeningocdcica B-C (2,4%).

Tiempo de evolucion de las manifestaciones clinicas
neuroldgicas en el ingreso en el CHPR

En 32 pacientes (39%), que habian sido referidos de
otros hospitales, no fue posible determinar con certeza
lafechadeingreso en el hospital de origen. Los 50 pa-
cientes que fueron hospitalizados directamente en €l
CHPR tenian un tiempo medio de evolucién de su en-
fermedad de cuatro dias. En 20 de los 50 pacientes
(40%), laenfermedad teniaun diao menosde evolucion
y en 12 pacientes (24%), la enfermedad se habia
iniciado mas de una semana antes del ingreso.

Sintomas neurolégicos iniciales

L os pacientes con SGB se presentaron inicialmente con
diferentes tipos de sintomas neurol 6gicos, como dolor,
paresiadelas extremidades, af ectacion delos pares cra-
neales, elementos de ataxia 0 combinaciones de los di-
ferentes tipos de sintomas (tabla 1).

Sintomas sensitivos

En las higtorias clinicas de 68 pacientes (83% 1C95%
72-90%) se registro la presencia de dolor. Cuatro pa-
cientes (5%) presentaron parestesias y 2 pacientes
(2,5%) refirieron cefaleas en algdn momento de la
evolucion.

La localizacion més frecuente del dolor fue en los
miembrosinferiores (58 pacientes, 71% del total). Nin-
guno presentd déficit sensitivo o nivel sensitivo
definido (tablas 1y 2).

Sintomas motores

Delos 82 pacientes, 80 (97,5%) presentaron paresiade
los miembros inferiores y 61 (74,3%) paresia de los
miembros superiores. Los sintomas de la alteracion de
lafuncién respiratoria, como tos débil, retencion de se-
creciones o disminuciéon de la capacidad vital, se
presentaron en 21 (25,6%) pacientes.

Las caracteristicas y la evolucion de los reflgjos de
estiramiento muscular se muestran en latabla 3.

Archivos de Pediatria del Uruguay 2015; 86(3)

Tabla 1. Sintomas neuroldgicos iniciales

Dolor 41 pacientes (51,2 %)

En miembros inferiores

En miembro inferior derecho

En miembros inferiores y superiores
En miembros inferiores y en dorso
En miembros inferioresy cuello

En miembros inferiores asociado a
cefaleas

En miembros inferiores, superiores,
dorsoy cefdeas

En dorso como Unicalocalizacion
Cervica

Parestesias en miembros superiores

(23]
(4
(2
(3]
(1]
(3]

(1]

(2
(1
(1

Paresia de extremidades: 15 pacientes (19%)

En miembros inferiores
En miembro inferior derecho

En miembros inferiores y superiores

(11]
(2
(2

Compromiso de pares craneanos. 3 pacientes (4%)

Pardlisis facial periféricaderecha (VII)
Trastorno de la deglucion (1X, X)

(2]
(4

Ataxia 2 pacientes (2,5%)

Asociaciones de los diferentes tipos de 19 pacientes (23%)

sintomas:

Dolor y paresia de ambos miembros
inferiores

Dolor y paresiade miembro inferior
derecho

Dolor en miembro inferior izquierdo
con paresia de ambos miembros
inferiores

Dolor cervical con paresiade miembros
inferioresy superiores

Dolor en miembros inferioresy ataxia

Dolor y paresia de miembro superior
derecho

Dolor en miembrosinferioresy paresia
facial izquierda

Dolor lumbar y en miembros inferiores

Diplopia, disartria, cefaleasy vomitos

(10]

(1

(1

(1

(2
(1

(1

(1
(1

NUmero absoluto de pacientes (Frecuenciarelativa en %)
[NUmero absoluto de pacientes dentro de cada categoria de

sintomas]
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Tabla 2. Manifestaciones clinicas en toda la evolucion
Frecuencia absoluta Frecuenciarelativa (%)
Antecedente infeccioso 61 76%
Dolor 68 85%
Paresia de miembros inferiores 79 97,5%
Paresia de miembros superiores 61 74,3%
Compromiso de pares craneanos  En conjunto 35 44%
Trastorno de la deglucion 17 21%
Hipo o disfonia 18 26%
Paresiafacial 18 22,5%
Oftalmoparesia 8 10%
Alteraciones respiratorias 25 31%
Ataxia 38 47,5%
Alteraciones autonémicas En conjunto 31 38,7%
Cardiovasculares 19 23,7%
Disfunciones vesicales 19 23,7%
Disfunciones intestinales 9 13%
Fiebrea inicio 11 16%
Vémitos 8 11,6%
Cefaleas 2 2,9%
Depresion neuropsiquica 5 6%

Ataxia

Treintay ocho pacientes (46% | C95% 35-57%) presen-
taron uno o més signos clinicos que se interpretaron
como correspondientes a ataxiay que, analizados indi-
vidualmente, incluyeron: inestabilidad en la sedesta-
cion en 7 (8,5%), aumento de labase de sustentacion en
15 (18%), inestabilidad en lamarcha en 27 (33%), dis-
metriaen 3 (6%) y disartriaen 4 (5%).

Manifestaciones clinicas autondmicas

Se registraron manifestaciones cardiovasculares en
23% de | os pacientes (hipertension arterial en 13, taqui-
cardiaen 3y ambas ateraciones en otros 3), disfuncio-
nes vesicales en 23% de | os pacientes (retencién de ori-
na e incontinencia urinaria) y disfunciones intestinales
end 11% delospacientes (trastornos deladefecaciony
estrefiimiento). Consideradas en su conjunto, las
ateraciones autonémicas se registraron en 31 (39%)
pacientes.

Otras manifestaciones clinicas no tipicas del SGB

De los 82 pacientes incluidos, 11 (16%) presentaron
fiebre al inicio de los sintomas neurol 4gicos. Ocho pa-
cientes (11,6%), presentaron vomitosy 5 (6%) depre-
sién neuropsiquica.

Formas de presentacion atipica

Deuntotal de 82 pacientes, 24 (29%) se presentaron de
formano habitual. En latabla 4 se describen las distin-
tas formas de presentacion. A destacar son los 3 nifios
gue presentaron la manifestacion mas severa de la en-
fermedad, como el sindrome del “nifio en cautiverio” o
“encerrado en si mismo” (“locked-in syndrome™).

Gravedad clinica

La puntuacion de la escala de valoracion funcional de
Hughes en &l peor momento de laevolucién (nadir) fue
de 2 en siete pacientes (8,7%), de 3 en trece pacientes
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Tabla 3. Reflejos de estiramiento muscular en el ingreso y en la evolucion

Miembrosinferiores Evolucién En el ingreso

Arreflexia Hiporreflexia ROT normales ROT vivos
Arreflexia 70 57 4 7 2
Hiporreflexia 6 - 6 - -
ROT normales 6 - - 6 -
Tota 82 (100%) 57 (70%) 10 (12%) 13 (16%) 2 (2%)
Miembros superiores Evolucion En el ingreso
Arreflexia Hiporreflexia ROT normales ROT vivos

Arreflexia 39 29 1 8 1
Hiporreflexia 14 - 12 2 -
ROT normales 24 - - 24 -
ROT vivos 2 2
Tota 79 (96%) 29 (37%) 13 (16%) 34 (43%) 3 (4%)

Tabla 4. Formas de presentacion atipica
Formas de presentacion clinica Frecuencia
Paraparesia arrefléctica 9
Descendente 4
Saltatoria 3
Nifio en cautiverio 3
Progresion horizontal 2
Neuropatia craneal multiple 1
Faringo-cervico-branquial 1
Dolor y paresiade MSD 1
Total 24 (29%)

(16%), de 4 en 43 pacientes (52,4%) y de 5 en 19
pacientes (23%).

Estudios del LCR

En 78 historias clinicas se registraron los resultados
cuantitativos del estudio citoquimico del LCR de, por lo
menos, una puncién lumbar (PL). En 16 de esospacien-
tes, serealizaron dos punciones lumbares. En las histo-
rias clinicas restantes figuraba que €l estudio del LCR
era normal, pero no se transcribieron los valores de
proteinorragquiay celularidad.
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LaprimeraPL sereaizé entreel primer diay el dia
30 de evolucién de la enfermedad neurol égica (me-
dia: 6,5 dias, mediana: 5 dias). Dado que la probabili-
dad de que la prueba sea positiva depende fundamen-
talmente del tiempo de evol ucion delas manifestacio-
nes neurol égicas, se compararon losresultados de las
PL realizadas en los primeros siete dias de evolucion
con losresultados de las PL realizadas posteriormen-
te. Mientras que en los LCR obtenidos en la primera
semana de evolucidn se observo disociacion abdmi-
no-citol égica en 19/53 (36%), los LCR obtenidos de
PL realizadas luego de la primera semana mostraron
disociacién albamino-citol 6gicaen 39/41 (95%) (p <
0,000001) (tabla 5).

Los estudiosvirol 6gicosrealizados en 34 (41%) pa-
cientesincluyeron el estudio paralosvirusdelafamilia
herpesentodosloscasosy €l estudio paraenterovirusen
12 delos 34 pacientes. Solo un paciente presenté PCR
positivaparacitomegalovirus. Delos 34 pacientes, sblo
en nueve casos se plantearon diagndsticos diferenciales
con enfermedades neurol égicas centrales infecciosas o
posinfecciosas.

En 23 pacientes (28%) serealiz6 el estudio inmu-
noelectroforéticodel LCR. En 10 deellosseinformé
de un aumento de la permeabilidad de |la membrana
hematoencefdlica, tres mostraron una leve sintesis
intratecal deinmunoglobulinas Gy en ninguno sein-
formé de la presencia de bandas oligoclonales loca-
les.
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Tabla 5. Relacion entre el tiempo de evolucion desde el inicio de las manifestaciones clinicas neurolégicas y los

resultados de los estudios citoquimicos de LCR

Estudiosrealizados en los primeros Estudios realizados después del dia 7

7 diasdeevolucion deevolucion
Numero de estudios citoquimicos de LCR 53 41
Disociacion albumina-citolégica 19 (36%) 39 (95%)
[p < 0,000001]
Proteinorraquia Media 0,37 g/l 111 g/l
Mediana 0,349/l 1,099/
Rango 0,11-3,72 ¢/l 0,27 -3,86 g/l
Leucocitomm3 Media 2,2
Mediana 2 1
Rango 0-10 0-14

Estudios electrofisiolégicos

En 44 historias clinicas (53%) se registré € resultado
del estudio de velocidad de neuroconduccion y electro-
miograma. El patron neurofisioldgico de la polineuro-
patia seinformd como desmielinizante en 11 pacientes,
axonal en 19y mixto (axonal y desmielinizante en dife-
rente proporcién) en otros 12 casos. Estos estudios fue-
ron realizados con una media de 13 dias de iniciada la
enfermedad (rango 3-160 dias).

Diagnosticos diferenciales

En 35 historias clinicas (43%) se registraron entidades
diagnosticas diferentes del SGB en agin momento de
la evolucién, que en conjunto sumaron 58 hipétesis
diagnosticas. Se plantearon como diagndsticos diferen-
ciales, de mayor amenor frecuencia: miel opatia aguda,
encefalomielitis difusa aguda, encefalitis, miositis agu-
da inflamatoria, meningoencefalitis, intoxicacion,
ataxia cerebel osa, entre otros.

En total se realizaron 70 estudios paraclinicos para
descartar diferentesdiagnésticos diferenciales (tabla6).
A 35 pacientes (43%) seles practicaron, en total, 41 es-
tudios neuroimagenol dgi cos. Tresde estos pacientes co-
rresponden a aquellos con sindrome de “nifio encerrado
ensi mismo” a quienes se le realizd resonancia de craneo
descartando de esta manera el compromiso pontino. En
una de las resonancias magnéticas (RM) de médula se
observo un realce meningeo con la administracion del
contraste paramagnético en la médula terminal y las
raices de la cola de caballo.

Tabla 6. Estudios dirigidos a descartar los
diagndsticos diferenciales

Tipo de estudio N
Estudios imagenol 6gicos (35 pacientes, 43%) 41
RM cranea 7
Angiorresonancia craneal 1
RM medular 9
TC cranedl 21
TC medular 3
Electroencefalograma 3
Fondo de gjo 2
Enzimas musculares 4
Investigacion de toxina botulinica 1
Dosificacion de psicof armacos 8
Dosificacion de colinesterasas 1
Centellograma 6seo 2
Anticuerpos antileptospiras 2
Polio Virus 3
Ecografia abdominal 2
PCR para Bacilo de Koch en LCR 1
Total de estudios 70

LCR: liquido cefalorraguideo; RM: resonancia magnética; TC: to-
mografia computada; PCR: reaccidn en cadena de la polimerasa
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Tratamiento

Soporte ventilatorio

19 pacientes recibieron soporte ventilatorio con AVM
(23%, 1C95%: 13%—-31%) de los cuales 11 requirieron
posteriormente ventilacion no invasiva (VNI). Otros
dos pacientes recibieron solo VNI en todala evolucion
de laenfermedad.

Inmunoterapia

En total 67 pacientes (82%, 1C95%: 71%-89%) recibie-
ron tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas,
tresde ellos (6%) fueron tratados ademés con plasmafé-
resisy once (13.4%) corticoterapiaintravenosa.

Prondstico inmediato

No hubo fallecidos en el egreso hospitalario (mortali-
dad: 0%; IC 95%: 0%-4%) y se otorgd el alta a todos
los pacientes con la sintomatol ogia en regresion.

Discusion

L os 82 pacientes pediétricos con SGB incluidos en este
estudio representan un nimero importante para nuestro
pais, comparable a otros estudios similares realizados
en otros paises de laregion.

El rango de edades fue muy amplio dado que abarcd
entre 6 mesesy 14 afosy 9 meses, aunque predomina-
ron los pacientes de menor edad. Al igual que en otras
series, predominé el sexo masculino?®.

El diagndstico temprano del SGB puede ser dificil.
Aunque este sindrome se presenta generalmente como
unaenfermedad aguda, casi el 20% delos pacientesque
ingresaron directamente en el CHPR instalaron sus sin-
tomas en forma subaguday presentaron més de una se-
mana de evolucion en el ingreso. En segundo lugar, los
sintomasinicial es pueden ser muy variados einespecifi-
cos. El 51% presentd, como primer sintoma, dolor de
formaaislada. Este predominé enlos miembrosinferio-
res, pero algunas veces fue unilateral y otras veces se
asoci6 con dolor en otras regiones del organismo. Méas
dificil ain puede resultar & diagnostico temprano en
aquellos pacientes que comenzaron con unaparaisisfa-
cial periféricaunilateral (doscasos), contrastornosdela
deglucion o con ataxia como manifestacion clinicaais-
lada. En este estudio, € inicio con afectacion de los pa-
res craneales correspondié al 4% de los casos, vaor
similar a 5% mencionado en los criterios de Asbury y
colaboradores™.

Si bien la forma de presentacion clésicamente des-
critaesunapardlisis ascendente arrefl éctica, losreflejos
de estiramiento muscular —en el momento del ingreso—
eran normal es 0 aumentados en los miembrosinferiores
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enuno de cadaseis pacientesy enlosmiembros superio-
resen casi lamitad de los pacientes. Aunque se descri-
ben como sintomas atipicos del SGB™Y, 329 de los pa-
cientes presentd, junto con |as manifestaciones clinicas
iniciales, fiebre (16%), cefaleas (3%), depresion
neuropsiquica (6%) o vémitos (12%).

Otraformadevalorar |las dificultades que plantea el
diagndstico temprano del SGB serevelaatravés delos
diagndsticos diferenciales explicitados en €l 41% delas
historias clinicas. La naturaeza de las enfermedades
planteadas incluy6 patologias infecciosas, desmielini-
zantes postinfecciosas, tumorales, toxicas, vasculares,
muscul ares, osteoarticulares, psiquiatricas, etcétera.

Con €l findedescartar esasotras patol ogias, sereali-
zaron entotal 70 estudioscomplementariosqueincluye-
ron 41 estudios imagenol 6gicos del SNC a 35 pacientes
(42,6%).

En relacion con las caracteristicas clinicasen laevo-
lucion, la paresia fue la manifestacion clinica presente
en e 100% de los pacientes de este estudio. El 97,5%
presentd laparesiadelos miembrosinferiores, mientras
gue en un 74,3% se registrd la paresia de |os miembros
superiores. El 44% de |os pacientes present6 la afecta-
ciondelosparescraneal es, que, consideradospor lafun-
cion afectada, 21% present6 trastornos de ladeglucion,
26% hipofoniao disfonia, 22% paralisisfacial periférica
—unilateral en la tercera parte de los casos—y 10% oftal-
moparesia extrinseca. Esto coincide, globalmente, con
lo descrito en la literatura, que sefiala que el 20%-50%
presentadebilidad facial, general mente asimétrica, 25%
afectacion bulbar y 8%-10% paresia de oculomoto-
res®,

En nuestro estudio, 25% presenté sintomas relacio-
nados con la ateracion de la funcién respiratoria y €l
23% requirid AV M, proporcion similar aladescritaen
laliteratura®.

El 83% de los pacientes (1C95% 72%-90%) refirid
dolor, que en su gran mayoria se localizé en los miem-
brosinferiores, asociado en casi lamitad de los casos a
dolor en otras localizaciones.

En 46% de los pacientes (1C95%: 35%-57%) se re-
gistraron manifestaciones clinicas de ataxia. Este valor
concuerdacon el mencionado enlaliteratura, queindica
que ?S?si la mitad de los pacientes se presenta con “ata-
xia”*.

El 39% de los pacientes presentaron diferentes ma-
nifestaciones clinicas autonémicas que, por separado,
correspondieronalaesferacardiovascul ar en 24%, vesi-
cal en 24% eintestina en 13%.

Lasvariantesatipicasdel SGB incluyeron nueve pa-
cientes con paraparesia, tres casos con variantes saltato-
rias, cuatro se presentaron con una progresion descen-
dente, dos con progresién horizontal, un paciente con
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neuropatia craneal maltiple, un paciente con dolor y pa-
resia de miembro superior derecho y un paciente con
unaforma faringocervicobraquial con ataxia (elemento
del SMF). En total, representaron 29% de la serie. Este
valor esincluso mayor que €l reportado por Buompadre
y colaboradores® que publicaron una serie de 20 pa-
cientes con variantes inusuales del SGB en lainfancia,
lo querepresentaba 11% delos pacientescon SGB inter-
nados en el Hospital Garrahan (Buenos Aires, Argenti-
na) en 12 afios (1993-2004). Tres pacientes de nuestra
serie presentaron una forma rdpidamente progresiva,
[legando aunacuadripl giaflacidageneralizadacon pér-
didaabsolutade movimientosy reflegjos, lo queconstitu-
ye un cuadro clinico denominado “nifio en cautiverio’,
que se asemeja ala muerte cerebral?.

El estudio citoquimico del LCR plante6 -y seguira
planteando- un problema dificil de resolver. La mayoria
de los pacientesingresd en la primera semana de evolu-
cion de la enfermedad. Era necesario “confirmar” el
diagnostico y, en algunos casos, descartar diagndsticos
diferenciales, paralo que serealiz6 unaPL. Sin embar-
go, la disociacion albumino-citoldgica se observo en
36% de los estudios realizados en |a primera semana de
evolucién. La situacion cambié radicalmente después
de esta primera semana, cuando 95% de los LCR mos-
traron la disociacion abumino-citolégica. Habitual-
mente semencionacomo un criterio diagnostico de SGB
e aumento de la concentracion de proteinas en el LCR
despuésdelaprimerasemanade enfermedad, peroenla
literatura revisada anteriormente no se habian encontra-
doreferenciasaquéocurriacuandolaPL seredlizaenla
primerasemana. Este estudio permiti 6 establecer queun
valor negativo de dicha prueba no descarta e SGB
cuando laPL sereadlizaen laprimerasemanay un valor
positivo significativamente alto cuando laPL serediza
luego de la primera semana.

El prondstico vita inmediato fue bueno y no sere-
gistraron fallecimientos en esta serie de casos (mortali-
dad: 0%; 1C95% 0%-4%). Tampoco se registraron de-
funciones en una serie de 179 pacientes ingresados por
SGB en el Hospital Garrahan (mortalidad: 0%; |C95%
0%—2%) ©. Sin embargo, en laserie de 17 pacientes pe-
diétricos de un hospital de Portugal con SGB, ingresa-
dosentre 1994y 2003, seregistré unadefuncion (morta
lidad: 5,9%:; 1C95% 0,3%—-30%) .

Conclusiones

= Aunque el SGB es relativamente infrecuente, lare-
vision delas hospitalizaciones en el principal hospi-
tal pediétrico del paislogré obtener informacion so-
bre un nimero importante de casos.

m Los pacientes pediatricos con SGB generalmente
reguieren hospitalizaciones prolongadas e ingresos
en la UCIP para monitorizacion y/o tratamiento.

m Las manifestaciones clinicas del SGB pueden ser
muy diversas, |o cual planteadificultades importan-
tes en la orientacion clinicainicial. Es fundamental
conocer las formas de presentacion tipica, las va
riantes y los diagndsticos diferenciales.

= Enlaprimerasemanade evolucion, € estudio cito-
quimico del LCR parabuscar ladisociacion albumi-
nocitolégica tiene una sensibilidad muy baja para
apoyar el diagnéstico de SGB. Un resultado normal
delasproteinasen el LCR no debealgjar € diagnés-
tico de SGB s el cuadro clinico sugiere ésteo de al-
guna de sus variantes. En ese caso se debera consi-
derar la posibilidad de reiterar la PL después del
séptimo dia de evolucion de la enfermedad o se po-
dra recurrir a otro tipo de examenes paraclinicos,
como los estudios electrofisiolégicos, para
confirmar dicho diagnéstico.

m A pesar detratarse de una patologia grave, con ries-
go de mortalidad, en esta serie no seregistraron fa-
Ilecimientos, 1o que coincide con otras casuisticas
del SGB en pediatria
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