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Resumen

Introducción: el diagnóstico y el tratamiento

temprano del síndrome de Guillain-Barré (SGB) es

importante para reducir la morbimortalidad de la

enfermedad, por lo cual es capital conocer las

manifestaciones clínicas iniciales y el rendimiento

de las pruebas diagnósticas.

Objetivos: describir las características de los

pacientes menores de 15 años hospitalizados por

SGB en el Centro Hospitalario Pereira Rossell entre

el 1 de enero de 2000 al 31 de diciembre de 2011.

Método: estudio descriptivo, retrospectivo, en base

a revisión de historias clínicas.

Resultados: se incluyeron 82 pacientes, 52 eran de

sexo masculino. La mediana de edad fue de 6 años.

59 pacientes requirieron internación en unidad de

cuidados intensivos. El síntoma más frecuente fue

la paresia de miembros inferiores (80 pacientes),

seguido del dolor en miembros inferiores (64

pacientes). El 29% de nuestra serie se presentó

clínicamente como variantes atípicas de SGB. La

mitad de los pacientes presentó un Hughes 4 en el

nadir de la enfermedad. A 77 pacientes se les

realizó estudio del líquido cefalorraquídeo,

reiterándose en 17 pacientes, mostrando

disociación albúmino citológica en 19/53 (36%) de

los estudios realizados en los primeros 7 días de

evolución, y en 39/41 (95%) de los estudios

realizados luego de los 7 días.

Conclusiones: se destacan las diversas

manifestaciones clínicas del SGB y la baja

sensibilidad del estudio del líquido cefalorraquídeo

en la primera semana de evolución.
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Summary

Intro duc tion: early diag no sis and treat ment of

Gui llain-Ba rré is im por tant to re du ce mor bi mor ta lity of

the con di tion and thus, it is es sen tial to learn about

ini tial cli ni cal pre sen ta tions and the yield of diag nos tic

tests.

Objec ti ves: to des cri be the cha rac te ris tics of pa tients

un der 15 years of age who were hos pi ta li zed due to

Gui llain-Ba rré syndro me at the Pe rei ra Ros sell Hos pi tal

Cen ter from Ja nuary 1, 2000 through De cem ber 31,

2011.

Met hod: des crip ti ve, re tros pec ti ve study ba sed on a

re view of the cli ni cal re cords.

Re sults: eighty two pa tients were in clu ded, 52 of them

were male. Fifty nine pa tients re qui red to be ad mit ted

to the in ten si ve care unit. The most fre quent symptom

was pa re sia of the lo wer limbs (80 pa tients), fo llo wed

by pain in the lo wer limbs (64 pa tients). Twenty nine

per cent of our se ries evi den ced cli ni cal pre sen ta tions

that were not typi cal of Gui llain-Ba rré syndro me. Half of

the pa tients pre sen ted di sea se se ve rity at na dir gra de

4 by Hug hes. Se venty se ven pa tients un der went a

study of the spi nal fluid, and this was re pea ted in 17

pa tients, what sho wed al bu mi nocy to lo gic dis so cia tion

in 19 out of 53 (36%) of the tests per for med in the first

se ven days of evo lu tion, and in 39 out of 41 (95%) of

the tests per for med af ter se ven days.

Con clu sions: we point out the di ver se cli ni cal

pre sen ta tions of the Gui llain-Ba rré syndrome and the

low sensitivity of the spinal fluid in the first week of

evolution.

Key-words: GUILLAIN-BARRE SYNDROME

POLYRADICULONEUROPATHY

ACUTE MOTOR NEUROPATHY

Introducción
Clá si ca men te, el sín dro me de Gui llain-Ba rré (SGB) se
de fi ne como una po li rra di cu lo neu ro pa tía agu da, ca rac-
te ri za da por una pa rá li sis flá ci da as cen den te, si mé tri ca
y arre fléc ti ca, que pue de aso ciar se a sín to mas sen si ti vos
y al te ra cio nes au to nó mi cas. Con el avan ce de la in ves ti-
ga ción mé di ca, el tér mi no de SGB co men zó a apli car se
a un am plio es pec tro de po li rra di cu lo neu ro pa tías in fla-

ma to rias agu das ad qui ri das, me dia das in mu no ló gi ca-
men te, pre su mi ble men te de sen ca de na das por una in fec-
ción pre via (po stin fec cio sas), con va ria dos me ca nis mos
fi sio pa to ló gi cos (des mie li ni za ción, le sión axo nal mo to-
ra o sen si ti vo-mo to ra) con ma ni fes ta cio nes clí ni cas di-
ver sas (pa re sia, arre fle xia, ata xia, sín to mas sen si ti vos,
al te ra cio nes au to nó mi cas), con for mas de pre sen ta ción
y gra dos de gra ve dad va ria bles, y con una evo lu ción ge-
ne ral men te mo no fá si ca y au to li mi ta da(1,2). Exis ten for-
mas gra ves con ries go vi tal que re quie ren tra ta mien tos
en las uni da des de cui da dos in ten si vos y al gu nos pa-
cien tes que dan con se cue las mo to ras con di fe ren tes gra-
dos de dis ca pa ci dad(3). El diag nós ti co se basa en los cri-
te rios de Asbury y Corn blath mo di fi ca dos que in clu yen
cri te rios clí ni cos, la pre sen cia de di so cia ción al bú mi-
no-ci to ló gi ca en el lí qui do ce fa lo rra quí deo y ha llaz gos
elec tro fi sio ló gi cos típicos(4-6). Los criterios elec tro fi sio-
ló gi cos de SGB y de sus variantes han sido bien de fi ni-
dos(7).

Es la cau sa más fre cuen te de pa rá li sis flá ci da agu da
en los paí ses con pro gra mas de in mu ni za ción es ta ble ci-
dos, don de la po lio mie li tis ha si do vir tual men te erra di ca-
da(8,9). En los úl ti mos años se ha re co no ci do que el SGB no
pue de con si de rar se una en fer me dad úni ca, si no que pue de
sub di vi dir se en co mo mí ni mo cua tro sub ti pos di fe ren tes
con ca rac te rís ti cas elec tro fi sio ló gi cas, in mu no pa to gé ni cas
y ana to mo pa to ló gi cas es pe cí fi cas: la po li neu ro pa tía in fla-
ma to ria des mie li ni zan te agu da (PDIA), la po li neu ro pa tía
axo nal mo to ra agu da (PAMA), la po li neu ro pa tía axo nal
sen si ti vo-mo to ra agu da (PASMA) y el sín dro me de Mi-
ller-Fis her (SMF). Asi mis mo, se han des cri to múl ti ples
va rian tes y for mas in ter me dias(7,10). El pro ble ma no es el
diag nós ti co de los ca sos tí pi cos de SGB, si no re co no cer
las fron te ras que de li mi tan es te tras tor no y las for mas de
pre sen ta ción atípica.

El diag nós ti co se ba sa en los cri te rios de Asbury y
Corn blath mo di fi ca dos es ta ble ci dos en 1978 y mo di fi-
ca dos en 1990(11). Inclu yen cri te rios clí ni cos, la pre sen-
cia de di so cia ción al bú mi no-ci to ló gi ca en el lí qui do ce-
fa lo rra quí deo y ha llaz gos elec tro fi sio ló gi cos tí pi cos(5,6).
Den tro de los cri te rios clí ni cos se de fi nen sín to mas y
sig nos re que ri dos pa ra el diag nós ti co (de bi li dad mus cu-
lar pro gre si va de más de una ex tre mi dad e hi po o arre fle-
xia). Apo yan el diag nós ti co: una pro gre sión de los sín to-
mas de has ta cua tro se ma nas, si me tría re la ti va, sig nos o
sín to mas sen si ti vos le ves, com pro mi so de pa res cra nea-
les, pre sen cia de dis fun ción au to nó mi ca, do lor, au sen cia
de fie bre al co mien zo de los síntomas y recuperación
que generalmente comienza de dos a cuatro semanas
luego de haber alcanzado la máxima gravedad.

El ha llaz go ca rac te rís ti co en el LCR es la di so cia ción
al bú mi no-ci to ló gi ca. Este ha llaz go apa re ce des pués de
la pri me ra se ma na de ini cio del cua dro. Se ad mi ten co-
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mo va rian tes la fal ta de au men to de pro teí nas en el pe río-
do de 1 a 10 se ma nas des pués del ini cio de los sín to mas y
la pre sen cia de 11 a 50 mo no nu clea res/mm3 en el LCR.

Los cri te rios elec tro fi sio ló gi cos del SGB y de sus va-
rian tes (PDIA, PAMA, PASMA) han si do de fi ni dos(7). En
las for mas mie lí ni cas los ha llaz gos ca rac te rís ti cos son el
au men to de la la ten cia dis tal, la dis mi nu ción de la ve lo ci-
dad de con duc ción, la pre sen cia de blo queos de la con duc-
ción y el au men to de la la ten cia o una au sen cia de la on da
F. En las for mas axo na les lo que se ob ser va es una dis mi-
nu ción de la am pli tud de los po ten cia les mo to res o sen si ti-
vo-mo to res se gún la va rie dad co rres pon dien te. En al gu nos
pa cien tes en la fa se tem pra na de la en fer me dad es im po si-
ble la dis tin ción en tre una for ma axo nal y des mie li ni zan te
por lo que se re quie ren es tu dios se ria dos pa ra con fir mar el
diag nós ti co de la va rian te(12,13).

La im por tan cia del diag nós ti co del SGB en un pa-
cien te con una pa re sia rá pi da men te pro gre si va ra di ca en
que el tra ta mien to con in mu no glo bu li nas in tra ve no sas o
plas ma fé re sis pue de mo di fi car la evo lu ción de la en fer-
me dad y dis mi nuir la mor bi li dad y la mor ta li dad(2). Sin
em bar go, con fre cuen cia se plan tean di fi cul ta des pa ra
for mu lar el diag nós ti co tem pra no del SGB. En pri mer
lu gar, los cri te rios diag nós ti cos del SGB no abar can el
es pec tro com ple to de es te tras tor no(14). En se gun do lu-
gar, los sín to mas ini cia les pue den ser di fí ci les de in ter-
pre tar. Entre el 50%-80% de los ni ños ten drán do lor sig-
ni fi ca ti vo al ini cio del cua dro. En los ni ños pe que ños,
dis tin guir en tre pa re sia mus cu lar y la in mo vi li dad por
do lor pue de ser ca si im po si ble. Por otro la do, ca si la mi-
tad de los pa cien tes se pre sen tan con ines ta bi li dad en la
mar cha, pe ro és ta pue de de ber se a de bi li dad mus cu lar
pro xi mal o, en otros ca sos, a la dis fun ción de las vías
sen si ti vas (ata xia sen si ti va)(5). El diag nós ti co tam bién
pue de ser di fí cil en al gu nos ni ños que se pre sen tan con
ce fa leas in ten sas, irri ta bi li dad o som no len cia, lo que
cons ti tu ye una for ma “pseu doen ce fa lo pá ti ca”, aso cia da
o no a un do lor pa raes pi nal con me nin gis mo, que pue de
si mu lar una me nin gi tis agu da, una en ce fa li tis o un tu mor
ce re bral(5,11). Exis ten mu chas otras for mas de pre sen ta-
ción atí pi cas que tam bién res pon de rán al tra ta mien to,
pe ro si se am plía ex ce si va men te la de fi ni ción del SGB,
pueden no considerarse otros diagnósticos diferenciales
de enfermedades que, si no se reconocen opor tu na men-
te, pue den resultar en un diagnóstico tardío(5).

Las va rian tes atí pi cas in clu yen for mas de pre sen ta-
ción clí ni ca asi mé tri cas, mo to ras pu ras, con dé fi cit sen-
si ti vos pre do mi nan tes, con pre ser va ción de los re fle jos
de es ti ra mien to mus cu lar o, in clu so, hi pe rre fle xia y con
pa re sia bi la te ral ini cial de los miem bros su pe rio res o co-
mien zo en los ner vios cra nea les y pa rá li sis des cen den-
te(2,6,15,16). Otras for mas atí pi cas son las va rian tes re gio-
na les de la PDIA, cu yas des crip cio nes in clu yen la pa rá-

li sis fa rin go cer vi co bra quial (2,6,14), la po li neu ro pa tía cra-
neal múl ti ple(17), la di ple jía fa cial con pa res te sias, la pa-
re sia del sex to par con pa res te sias, la pto sis pal pe bral
gra ve sin of tal mo ple jía, la pa ra pa re sia arre flé xi ca y la
va rian te “sal ta to ria”, con afec ta ción de los miem bros in-
fe rio res y los pa res cra nea les sin afec ta ción de los miem-
bros su pe rio res(2,6). El SMF pue de pre sen tar se en su for-
ma tí pi ca, con la tría da clá si ca de of tal mo pa re sia, ata xia
y arre fle xia, o co mo un sín dro me su per pues to (com par-
tien do ca rac te rís ti cas de otras va rian tes de SGB) o co mo
va rian tes más li mi ta das(1,6,18). Ade más se des cri ben
otros ti pos de va rian tes, en tre las que se in clu yen las que
pre sen tan al te ra cio nes de la ocu lo mo tri ci dad in trín se ca
(mi dria sis, en len te ci mien to del re fle jo fo to mo tor) o las
que aso cian una afec ta ción del tron co ce re bral (en ce fa li-
tis be nig na de tron co ce re bral de Bic kers taff) (19). Otras
va rian tes del SGB incluyen la neuropatía sensitiva pura,
la disautonomía autonómica aguda pura y el SGB
asociado con manifestaciones del sistema nervioso
central (SNC)(20).

Con re la ción a los pi la res pa ra clí ni cos que apo yan el
diag nós ti co del SGB, las di fi cul ta des en el diag nós ti co
se plan tean, en pri mer lu gar, por la fal ta de mar ca do res
se ro ló gi cos con fia bles del SGB. En se gun do lu gar, el
es tu dio del LCR pue de no ser diag nós ti co has ta una o
dos se ma nas des pués del ini cio de la en fer me dad, cuan-
do has ta 80%-90% de los ca sos pre sen tan una di so cia-
ción al bú mi na-ci to ló gi ca(6). En ter cer lu gar, los es tu dios
elec tro fi sio ló gi cos pue den ser di fí ci les de rea li zar en los
ni ños pe que ños y los ha llaz gos clá si cos de des mie li ni za-
ción en los es tu dios de con duc ción ner vio sa pue den no
apa re cer has ta dos o cua tro se ma nas des pués del ini cio
de la en fer me dad(2,11), su ma da a la di fi cul tad en la cla si-
fi ca ción de ti po de va rian te es pe cial men te al ini cio de la
enfermedad, mencionada an te rior men te.

De bi do a to dos es tos fac to res, es fre cuen te que en los
pa cien tes con SGB se for mu len múl ti ples diag nós ti cos
di fe ren cia les en fun ción de la for ma de pre sen ta ción ini-
cial de ca da ca so. Entre és tos se in clu yen las en ce fa lo pa-
tías agu das en las for mas pseu doen ce fa lo pá ti cas, las
otras cau sas de ata xias(5), las mie lo pa tías agu das (com-
pre sión de la mé du la es pi nal, mie li tis trans ver sa, en ce fa-
lo mie li tis di fu sa agu da o in far to del te rri to rio de la ar te-
ria es pi nal an te rior)(5), las afec cio nes del as ta an te rior de
la mé du la es pi nal (po lio mie li tis por vi rus na ti vo en áreas
en dé mi cas, por vi rus va cu nal ate nua do, por otros en te-
ro vi rus o por vi rus del Ni lo del Oes te), los otros ti pos de
neu ro pa tías pe ri fé ri cas(2,5,6,10,21,22), las al te ra cio nes de la
unión neu ro mus cu lar (bo tu lis mo y mias te nia gra-
vis)(2,5,6) y las en fer me da des mus cu la res (mio si tis agu-
das in fla ma to rias, mio pa tías me ta bó li cas, pa rá li sis pe-
rió di cas, con hi per o hi po ka lie mia o miopatías del
paciente crítico(1,6)).
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To dos es tos as pec tos lle va ron a de ci dir la rea li za-
ción del pre sen te es tu dio, pa ra va lo rar la he te ro ge nei dad
clí ni ca y las di fi cul ta des que pre sen ta el diag nós ti co del
SGB, am plian do una ca suís ti ca pre via(23).

Objetivos

Objetivo general
 Des cri bir las for mas de pre sen ta ción de los pa cien-

tes me no res de 15 años con SGB y ana li zar las ma ni-
fes ta cio nes clí ni cas ini cia les, su pro gre sión y los es-
tu dios com ple men ta rios realizados.

Objetivos específicos
 Des cri bir las ca rac te rís ti cas de mo grá fi cas y epi de-

mio ló gi cas de los pa cien tes con SGB hos pi ta li za dos
en el Cen tro Hos pi ta la rio Pe rei ra Ros sell (CHPR)
du ran te un período de doce años.

 Des cri bir el tiem po de evo lu ción des de el in gre so
hos pi ta la rio, los sín to mas ini cia les, las ma ni fes ta-
cio nes clí ni cas en to da la evo lu ción y su for ma de
pro gre sión e iden ti fi car las di fe ren tes for mas de pre-
sen ta ción, en es pe cial las va rian tes atí pi cas e inu-
sua les, pa ra va lo rar la he te ro ge nei dad clí ni ca y las
di fi cul ta des que pueden plantearse en el diagnóstico
del SGB.

 Des cri bir los re sul ta dos de los es tu dios del LCR pa-
ra apo yar el diag nós ti co del SGB. Cal cu lar y com pa-
rar la sen si bi li dad de es ta prue ba diag nós ti ca cuan do
se rea li za en la pri me ra se ma na de evo lu ción y cuan-
do se rea li za después de la primera semana.

 Iden ti fi car los diag nós ti cos di fe ren cia les re gis tra dos
en las his to rias clí ni cas y los es tu dios com ple men ta-
rios rea li za dos pa ra va lo rar o des car tar di chas
hipótesis diagnósticas.

Pacientes y métodos
Estu dio des crip ti vo y re tros pec ti vo so bre la base de la
re vi sión de las his to rias clí ni cas de una se rie con se cu ti-
va de ca sos de ni ños y ado les cen tes me no res de 15 años
que in gre sa ron en el Hos pi tal Pe diá tri co del CHPR por
un SGB en tre el 1 de ene ro de 2000 y el 31 de diciembre
de 2011.

Se in clu ye ron aque llos pa cien tes con diag nós ti co de
SGB iden ti fi ca dos en el aná li sis de las ba ses de da tos
exis ten tes en el CHPR y cu yas ca rac te rís ti cas clí ni cas y
pa ra clí ni cas coin ci dían con los cri te rios de Asbury y co-
la bo ra do res(11) pa ra el diag nós ti co del SGB o con al gu na
de sus va rian tes(2,22,24). Aun que los es tu dios de ve lo ci-
dad de con duc ción y elec tro mio gra fía pue den apor tar al
diag nós ti co no se con si de ra ron obli ga to rios, cri te rio que
se ha acep ta do en otras in ves ti ga cio nes si mi la res(25).

Registro de datos
Se ela bo ró un for mu la rio es pe cial para esta in ves ti ga-
ción con el fin de re gis trar la in for ma ción de las his to-
rias clí ni cas. Para com ple tar la ca rac te ri za ción de los
pa cien tes, se in fi rió el gra do de pa re sia me dian te la es-
ca la fun cio nal de Hug hes en el na dir de la en fer me dad
(0: nor mal; 1: sig nos o sín to mas me no res, ca paz de co-
rrer; 2: pue de ca mi nar cin co me tros sin ayu da, in de pen-
dien te men te; 3: pue de ca mi nar cin co me tros con un an-
da dor o so por te si mi lar; 4: no pue de ca mi nar, per ma ne-
ce en cama o si lla de rue das; 5: re quie re asis ten cia ven ti-
la to ria me cá ni ca, AVM; 6: muer te) (6,8). Se re gis tra ron
to das las otras hi pó te sis diag nós ti cas plan tea das en las
his to rias clí ni cas de los pa cien tes in clui dos y los es tu-
dios rea li za dos para des car tar las. Se re gis tra ron da tos
re le van tes del tra ta mien to y del pro nós ti co in me dia to.
Se con si de ró que pre sen ta ban una di so cia ción al bu mi-
no-ci to ló gi ca en el LCR cuan do la pro tei no rra quia era
ma yor de 0,45 g/L, y la ce lu la ri dad de no más de 10 leu-
co ci tos (mo no nu clea res)/mm3. Se incluyeron, con un
análisis especial, aquellos con hasta 50 leucocitos(11).

Análisis estadístico
Las va ria bles se ex pre sa ron en fre cuen cias ab so lu tas y
re la ti vas. Las va ria bles cuan ti ta ti vas se ex pre sa ron me-
dian te me di das de ten den cia cen tral (me dia y me dia na)
y me di das de dis per sión (ran go). Para las va ria bles prin-
ci pa les, se cal cu ló el in ter va lo de con fian za del 95% (IC
95%). Para el aná li sis de las di fe ren cias de en tre pro por-
cio nes en las va ria bles di co tó mi cas se uti li zó la prue ba
no pa ra mé tri ca de chi al cua dra do. Para los cálculos
mencionados se utilizó el programa Epi-Info 6.

Resultados
Se in clu ye ron 82 pa cien tes, de los cua les 52 (63%) eran
va ro nes, lo que re fle ja una re la ción hom bre-mu jer de
1,7 a 1 (p < 0,05). La me dia na de la edad al mo men to del
in gre so fue de 6 años (ran go: 3 me ses – 14 años y 9 me-
ses). El 80% te nía en tre 1 y 8 años de edad.

La po bla ción de 82 pa cien tes re qui rió, en to tal 1.721
días de hos pi ta li za ción, con una me dia de 21,5 días y una
me dia na de 15 días (ran go: 4–103 días). De los 82 pa-
cien tes, 59 (72%, IC95% 61%-81%) re qui rie ron su in-
gre so en una uni dad de cui da dos in ten si vos pe diá tri cos
(UCIP). En to tal, los in gre sos en las UCIP im pli ca ron
855 días (49% del to tal de los días de hos pi ta li za ción),
con una me dia de 12 días y una me dia na de 4 días (ran-
go: 1-102 días). En 9 pa cien tes (10,9%), la du ra ción de
la estancia en la UCIP fue superior a un mes.

Lu cía Ci bils, Alfre do Ce ri so la, Ga brie la Ca po te y co la bo ra do res • 179

Archi vos de Pe dia tría del Uru guay 2015; 86(3)



Características clínicas

Antecedentes inmediatos

En las his to rias clí ni cas de 62 pa cien tes (76%, IC95%:
65-84%) se re gis tró la exis ten cia de un an te ce den te de
víncu lo in fec cio so en los 30 días an tes del ini cio de las
ma ni fes ta cio nes neu ro ló gi cas: in fec ción res pi ra to ria
agu da (54%), gas troen te ri tis (13%), aso cia ción de in-
fec ción res pi ra to ria y gas troen te ri tis (6%), e in mu ni za-
ción con vacuna antimeningocócica B-C (2,4%).

Tiempo de evolución de las manifestaciones clínicas
neurológicas en el ingreso en el CHPR

En 32 pa cien tes (39%), que ha bían sido re fe ri dos de
otros hos pi ta les, no fue po si ble de ter mi nar con cer te za
la fe cha de in gre so en el hos pi tal de ori gen. Los 50 pa-
cien tes que fue ron hos pi ta li za dos di rec ta men te en el
CHPR te nían un tiem po me dio de evo lu ción de su en-
fer me dad de cua tro días. En 20 de los 50 pa cien tes
(40%), la en fer me dad te nía un día o me nos de evo lu ción
y en 12 pa cien tes (24%), la en fer me dad se había
iniciado más de una semana antes del ingreso.

Síntomas neurológicos iniciales

Los pa cien tes con SGB se pre sen ta ron ini cial men te con
di fe ren tes ti pos de sín to mas neu ro ló gi cos, como do lor,
pa re sia de las ex tre mi da des, afec ta ción de los pa res cra-
nea les, ele men tos de ata xia o com bi na cio nes de los di-
fe ren tes tipos de síntomas (tabla 1).

Síntomas sensitivos

En las his to rias clí ni cas de 68 pa cien tes (83% IC95%
72-90%) se re gis tró la pre sen cia de do lor. Cua tro pa-
cien tes (5%) pre sen ta ron pa res te sias y 2 pa cien tes
(2,5%) re fi rie ron ce fa leas en al gún momento de la
evolución.

La lo ca li za ción más fre cuen te del do lor fue en los
miem bros in fe rio res (58 pa cien tes, 71% del to tal). Nin-
gu no pre sen tó dé fi cit sen si ti vo o ni vel sen si ti vo
definido (tablas 1 y 2).

Síntomas motores

De los 82 pa cien tes, 80 (97,5%) pre sen ta ron pa re sia de
los miem bros in fe rio res y 61 (74,3%) pa re sia de los
miem bros su pe rio res. Los sín to mas de la al te ra ción de
la fun ción res pi ra to ria, como tos dé bil, re ten ción de se-
cre cio nes o dis mi nu ción de la ca pa ci dad vi tal, se
presentaron en 21 (25,6%) pacientes.

Las ca rac te rís ti cas y la evo lu ción de los re fle jos de
es ti ra mien to mus cu lar se mues tran en la tabla 3.
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Tabla 1. Síntomas neurológicos iniciales

Dolor 41 pacientes (51,2 %)

En miembros inferiores [23]

En miembro inferior derecho [4]

En miembros inferiores y superiores [2]

En miembros inferiores y en dorso [3]

En miembros inferiores y cuello [1]

En miembros inferiores asociado a
cefaleas

[3]

En miembros inferiores, superiores,
dorso y cefaleas

[1]

En dorso como única localización [2]

Cervical [1]

Parestesias en miembros superiores [1]

Paresia de extremidades: 15 pa cien tes (19%)

En miembros inferiores [11]

En miembro inferior derecho [2]

En miembros inferiores y superiores [2]

Compromiso de pares craneanos: 3 pa cien tes (4%)

Parálisis facial periférica derecha (VII) [2]

Trastorno de la deglución (IX, X) [1]

Ataxia 2 pa cien tes (2,5%)

Asociaciones de los diferentes tipos de
síntomas:

19 pa cien tes (23%)

Dolor y paresia de ambos miembros
inferiores

[10]

Dolor y paresia de miembro inferior
derecho

[1]

Dolor en miembro inferior izquierdo
con paresia de ambos miembros
inferiores

[1]

Dolor cervical con paresia de miembros
inferiores y superiores

[1]

Dolor en miembros inferiores y ataxia [2]

Dolor y paresia de miembro superior
derecho

[1]

Dolor en miembros inferiores y paresia
facial izquierda

[1]

Dolor lumbar y en miembros inferiores [1]

Diplopía, disartria, cefaleas y vómitos [1]

Nú me ro ab so lu to de pa cien tes (Fre cuen cia re la ti va en %)
[Nú me ro ab so lu to de pa cien tes den tro de cada ca te go ría de
síntomas]



Ataxia
Trein ta y ocho pa cien tes (46% IC95% 35-57%) pre sen-
ta ron uno o más sig nos clí ni cos que se in ter pre ta ron
como co rres pon dien tes a ata xia y que, ana li za dos in di-
vi dual men te, in clu ye ron: ines ta bi li dad en la se des ta-
ción en 7 (8,5%), au men to de la base de sus ten ta ción en
15 (18%), ines ta bi li dad en la mar cha en 27 (33%), dis-
me tría en 3 (6%) y disartria en 4 (5%).

Manifestaciones clínicas autonómicas
Se re gis tra ron ma ni fes ta cio nes car dio vas cu la res en
23% de los pa cien tes (hi per ten sión ar te rial en 13, ta qui-
car dia en 3 y am bas al te ra cio nes en otros 3), dis fun cio-
nes ve si ca les en 23% de los pa cien tes (re ten ción de ori-
na e in con ti nen cia uri na ria) y dis fun cio nes in tes ti na les
en el 11% de los pa cien tes (tras tor nos de la de fe ca ción y
es tre ñi mien to). Con si de ra das en su con jun to, las
alteraciones autonómicas se registraron en 31 (39%)
pacientes.

Otras manifestaciones clínicas no típicas del SGB

De los 82 pa cien tes in clui dos, 11 (16%) pre sen ta ron
fie bre al ini cio de los sín to mas neu ro ló gi cos. Ocho pa-
cien tes (11,6%), pre sen ta ron vó mi tos y 5 (6%) de pre-
sión neuropsíquica.

Formas de presentación atípica

De un to tal de 82 pa cien tes, 24 (29%) se pre sen ta ron de
for ma no ha bi tual. En la ta bla 4 se des cri ben las dis tin-
tas for mas de pre sen ta ción. A des ta car son los 3 ni ños
que pre sen ta ron la ma ni fes ta ción más se ve ra de la en-
fer me dad, como el sín dro me del “niño en cau ti ve rio” o
“en ce rra do en sí mis mo” (“locked-in syndrome”).

Gravedad clínica

La pun tua ción de la es ca la de va lo ra ción fun cio nal de
Hug hes en el peor mo men to de la evo lu ción (na dir) fue
de 2 en sie te pa cien tes (8,7%), de 3 en tre ce pa cien tes

Lu cía Ci bils, Alfre do Ce ri so la, Ga brie la Ca po te y co la bo ra do res • 181

Archi vos de Pe dia tría del Uru guay 2015; 86(3)

Tabla 2. Manifestaciones clínicas en toda la evolución

Frecuencia absoluta Frecuencia relativa (%)

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 con jun to 35 44%

Tras tor no de la de glu ción 17 21%

Hipo o dis fo nía 18 26%

Pa re sia fa cial 18 22,5%

Oftal mo pa re sia 8 10%

Alteraciones respiratorias 25 31%

Ataxia 38 47,5%

Alteraciones autonómicas En con jun to 31 38,7%

Car dio vas cu la res 19 23,7%

Dis fun cio nes ve si ca les 19 23,7%

Dis fun cio nes in tes ti na les 9 13%

Fiebre al inicio 11 16%

Vómitos 8 11,6%

Cefaleas 2 2,9%

Depresión neuropsíquica 5 6%



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

Estudios del LCR

En 78 his to rias clí ni cas se re gis tra ron los re sul ta dos
cuan ti ta ti vos del es tu dio ci to quí mi co del LCR de, por lo
me nos, una pun ción lum bar (PL). En 16 de esos pa cien-
tes, se rea li za ron dos pun cio nes lum ba res. En las his to-
rias clí ni cas res tan tes fi gu ra ba que el es tu dio del LCR
era nor mal, pero no se trans cri bie ron los valores de
proteinorraquia y celularidad.

La pri me ra PL se rea li zó en tre el pri mer día y el día
30 de evo lu ción de la en fer me dad neu ro ló gi ca (me-
dia: 6,5 días, me dia na: 5 días). Da do que la pro ba bi li-
dad de que la prue ba sea po si ti va de pen de fun da men-
tal men te del tiem po de evo lu ción de las ma ni fes ta cio-
nes neu ro ló gi cas, se com pa ra ron los re sul ta dos de las
PL rea li za das en los pri me ros sie te días de evo lu ción
con los re sul ta dos de las PL rea li za das pos te rior men-
te. Mien tras que en los LCR ob te ni dos en la pri me ra
se ma na de evo lu ción se ob ser vó di so cia ción al bú mi-
no-ci to ló gi ca en 19/53 (36%), los LCR ob te ni dos de
PL rea li za das lue go de la pri me ra se ma na mos tra ron
di so cia ción al bú mi no-ci to ló gi ca en 39/41 (95%) (p <
0,000001) (ta bla 5).

Los es tu dios vi ro ló gi cos rea li za dos en 34 (41%) pa-
cien tes in clu ye ron el es tu dio pa ra los vi rus de la fa mi lia
her pes en to dos los ca sos y el es tu dio pa ra en te ro vi rus en
12 de los 34 pa cien tes. So lo un pa cien te pre sen tó PCR
po si ti va pa ra ci to me ga lo vi rus. De los 34 pa cien tes, só lo
en nue ve ca sos se plan tea ron diag nós ti cos di fe ren cia les
con en fer me da des neurológicas centrales infecciosas o
po sin fec cio sas.

En 23 pacien tes (28%) se rea li zó el es tu dio in mu-
noe lec tro fo ré ti co del LCR. En 10 de ellos se in for mó
de un au men to de la per mea bi li dad de la mem bra na
he ma toen ce fá li ca, tres mos tra ron una le ve sín te sis
in tra te cal de in mu no glo bu li nas G y en nin gu no se in-
for mó de la pre sen cia de ban das oli go clo na les lo ca-
les.
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Tabla 3. Reflejos de estiramiento muscular en el ingreso y en la evolución

Miembros inferiores Evolución En el ingreso

Arreflexia Hiporreflexia ROT normales ROT vivos

Arreflexia 70 57 4 7 2

Hiporreflexia 6 - 6 - -

ROT normales 6 - - 6 -

Total 82 (100%) 57 (70%) 10 (12%) 13 (16%) 2 (2%)

Miembros superiores Evolución 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

Total 79 (96%) 29 (37%) 13 (16%) 34 (43%) 3 (4%)

Tabla 4. Formas de presentación atípica

Formas de presentación clínica Frecuencia

Paraparesia arrefléctica 9

Descendente 4

Saltatoria 3

Niño en cautiverio 3

Progresión horizontal 2

Neuropatía craneal múltiple 1

Faringo-cervico-branquial 1

Dolor y paresia de MSD 1

Total 24 (29%)



Estudios electrofisiológicos
En 44 his to rias clí ni cas (53%) se re gis tró el re sul ta do
del es tu dio de ve lo ci dad de neu ro con duc ción y elec tro-
mio gra ma. El pa trón neu ro fi sio ló gi co de la po li neu ro-
pa tía se in for mó como des mie li ni zan te en 11 pa cien tes,
axo nal en 19 y mix to (axo nal y des mie li ni zan te en di fe-
ren te pro por ción) en otros 12 ca sos. Estos es tu dios fue-
ron rea li za dos con una me dia de 13 días de iniciada la
enfermedad (rango 3–160 días).

Diagnósticos diferenciales
En 35 his to rias clí ni cas (43%) se re gis tra ron en ti da des
diag nós ti cas di fe ren tes del SGB en al gún mo men to de
la evo lu ción, que en con jun to su ma ron 58 hi pó te sis
diag nós ti cas. Se plan tea ron como diag nós ti cos di fe ren-
cia les, de ma yor a me nor fre cuen cia: mie lo pa tia agu da,
en ce fa lo mie li tis di fu sa agu da, en ce fa li tis, mio si tis agu-
da in fla ma to ria, meningoencefalitis, intoxicación,
ataxia cerebelosa, entre otros.

En to tal se rea li za ron 70 es tu dios pa ra clí ni cos pa ra
des car tar di fe ren tes diag nós ti cos di fe ren cia les (ta bla 6).
A 35 pa cien tes (43%) se les prac ti ca ron, en to tal, 41 es-
tu dios neu roi ma ge no ló gi cos. Tres de es tos pa cien tes co-
rres pon den a aque llos con sín dro me de “ni ño en ce rra do
en sí mis mo” a quie nes se le rea li zó re so nan cia de crá neo
des car tan do de es ta ma ne ra el com pro mi so pon ti no. En
una de las re so nan cias mag né ti cas (RM) de mé du la se
ob ser vó un re al ce me nín geo con la ad mi nis tra ción del
contraste paramagnético en la médula terminal y las
raíces de la cola de caballo.
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Tabla 5. Relación entre el tiempo de evolución desde el inicio de las manifestaciones clínicas neurológicas y los
resultados de los estudios citoquímicos de LCR

Estudios realizados en los primeros
7 días de evolución

Estudios realizados después del día 7
de evolución

Número de estudios citoquímicos de LCR 53 41

Disociación albúmina-citológica 19 (36%) 39 (95%)
[p < 0,000001]

Proteinorraquia Me dia 0,37 g/l 1,11 g/l

Me dia na 0,34 g/l 1,09 g/l

Ran go 0,11 – 3,72 g/l 0,27 – 3,86 g/l

Leucocitos/mm3 Me dia 2, 2

Me dia na 2 1

Ran go 0 – 10 0 – 14

Tabla 6. Estudios dirigidos a descartar los
diagnósticos diferenciales

Tipo de estudio   No

Estudios imagenológicos (35 pacientes, 43%) 41

RM craneal 7

Angiorresonancia craneal 1

RM medular 9

TC craneal 21

TC medular 3

Electroencefalograma 3

Fondo de ojo 2

Enzimas musculares 4

Investigación de toxina botulínica 1

Dosificación de psicofármacos 8

Dosificación de colinesterasas 1

Centellograma óseo 2

Anticuerpos antileptospiras 2

Polio Virus 3

Ecografia abdominal 2

PCR para Bacilo de Koch en LCR 1

Total de estudios 70

LCR: lí qui do ce fa lo rra quí deo; RM: re so nan cia mag né ti ca; TC: to-
mo gra fía com pu ta da; PCR: reac ción en ca de na de la polimerasa



Tratamiento

Soporte ventilatorio
19 pa cien tes re ci bie ron so por te ven ti la to rio con AVM
(23%, IC95%: 13%–31%) de los cua les 11 re qui rie ron
pos te rior men te ven ti la ción no in va si va (VNI). Otros
dos pa cien tes re ci bie ron solo VNI en toda la evolución
de la enfermedad.

Inmunoterapia
En to tal 67 pa cien tes (82%, IC95%: 71%–89%) re ci bie-
ron tra ta mien to con in mu no glo bu li nas in tra ve no sas,
tres de ellos (6%) fue ron tra ta dos ade más con plas ma fé-
re sis y once (13.4%) cor ti co te ra pia intravenosa.

Pronóstico inmediato
No hubo fa lle ci dos en el egre so hos pi ta la rio (mor ta li-
dad: 0%; IC 95%: 0%–4%) y se otor gó el alta a to dos
los pa cien tes con la sin to ma to lo gía en regresión.

Discusión
Los 82 pa cien tes pe diá tri cos con SGB in clui dos en este
es tu dio re pre sen tan un nú me ro im por tan te para nues tro
país, com pa ra ble a otros es tu dios si mi la res rea li za dos
en otros países de la región.

El ran go de eda des fue muy am plio da do que abar có
en tre 6 me ses y 14 años y 9 me ses, aun que pre do mi na-
ron los pa cien tes de me nor edad. Al igual que en otras
se ries, pre do mi nó el se xo mas cu li no(7,26).

El diag nós ti co tem pra no del SGB pue de ser di fí cil.
Aun que es te sín dro me se pre sen ta ge ne ral men te co mo
una en fer me dad agu da, ca si el 20% de los pa cien tes que
in gre sa ron di rec ta men te en el CHPR ins ta la ron sus sín-
to mas en for ma sub a gu da y pre sen ta ron más de una se-
ma na de evo lu ción en el in gre so. En se gun do lu gar, los
sín to mas ini cia les pue den ser muy va ria dos e ines pe cí fi-
cos. El 51% pre sen tó, co mo pri mer sín to ma, do lor de
for ma ais la da. Este pre do mi nó en los miem bros in fe rio-
res, pe ro al gu nas ve ces fue uni la te ral y otras ve ces se
aso ció con do lor en otras re gio nes del or ga nis mo. Más
di fí cil aún pue de re sul tar el diag nós ti co tem pra no en
aque llos pa cien tes que co men za ron con una pa rá li sis fa-
cial pe ri fé ri ca uni la te ral (dos ca sos), con tras tor nos de la
de glu ción o con ata xia co mo ma ni fes ta ción clí ni ca ais-
la da. En es te es tu dio, el ini cio con afec ta ción de los pa-
res cra nea les co rres pon dió al 4% de los ca sos, va lor
similar al 5% mencionado en los criterios de Asbury y
co la bo ra do res(11).

Si bien la for ma de pre sen ta ción clá si ca men te des-
cri ta es una pa rá li sis as cen den te arre fléc ti ca, los re fle jos
de es ti ra mien to mus cu lar –en el mo men to del in gre so–
eran nor ma les o au men ta dos en los miem bros in fe rio res

en uno de ca da seis pa cien tes y en los miem bros su pe rio-
res en ca si la mi tad de los pa cien tes. Aun que se des cri-
ben co mo sín to mas atí pi cos del SGB(11), 32% de los pa-
cien tes pre sen tó, jun to con las ma ni fes ta cio nes clí ni cas
ini cia les, fie bre (16%), cefaleas (3%), depresión
neuropsíquica (6%) o vómitos (12%).

Otra for ma de va lo rar las di fi cul ta des que plan tea el
diag nós ti co tem pra no del SGB se re ve la a tra vés de los
diag nós ti cos di fe ren cia les ex pli ci ta dos en el 41% de las
his to rias clí ni cas. La na tu ra le za de las en fer me da des
plan tea das in clu yó pa to lo gías in fec cio sas, des mie li ni-
zan tes po stin fec cio sas, tu mo ra les, tó xi cas, vas cu la res,
mus cu la res, os teoar ti cu la res, psi quiá tri cas, et cé te ra.

Con el fin de des car tar esas otras pa to lo gías, se rea li-
za ron en to tal 70 es tu dios com ple men ta rios que in clu ye-
ron 41 estudios imagenológicos del SNC a 35 pacientes
(42,6%).

En re la ción con las ca rac te rís ti cas clí ni cas en la evo-
lu ción, la pa re sia fue la ma ni fes ta ción clí ni ca pre sen te
en el 100% de los pa cien tes de es te es tu dio. El 97,5%
pre sen tó la pa re sia de los miem bros in fe rio res, mien tras
que en un 74,3% se re gis tró la pa re sia de los miem bros
su pe rio res. El 44% de los pa cien tes pre sen tó la afec ta-
ción de los pa res cra nea les, que, con si de ra dos por la fun-
ción afec ta da, 21% pre sen tó tras tor nos de la de glu ción,
26% hi po fo nía o dis fo nía, 22% pa rá li sis fa cial pe ri fé ri ca
–uni la te ral en la ter ce ra par te de los ca sos– y 10% of tal-
mo pa re sia ex trín se ca. Esto coin ci de, glo bal men te, con
lo des cri to en la li te ra tu ra, que se ña la que el 20%–50%
pre sen ta de bi li dad fa cial, ge ne ral men te asi mé tri ca, 25%
afec ta ción bulbar y 8%–10% paresia de ocu lo mo to-
res(6).

En nues tro es tu dio, 25% pre sen tó sín to mas re la cio-
na dos con la al te ra ción de la fun ción res pi ra to ria y el
23% re qui rió AVM, pro por ción si mi lar a la des cri ta en
la li te ra tu ra(6).

El 83% de los pa cien tes (IC95% 72%–90%) re fi rió
do lor, que en su gran ma yo ría se lo ca li zó en los miem-
bros in fe rio res, aso cia do en ca si la mi tad de los ca sos a
do lor en otras localizaciones.

En 46% de los pa cien tes (IC95%: 35%–57%) se re-
gis tra ron ma ni fes ta cio nes clí ni cas de ata xia. Este va lor
con cuer da con el men cio na do en la li te ra tu ra, que in di ca
que ca si la mi tad de los pa cien tes se pre sen ta con “ata-
xia”(5).

El 39% de los pa cien tes pre sen ta ron di fe ren tes ma-
ni fes ta cio nes clí ni cas au to nó mi cas que, por se pa ra do,
co rres pon die ron a la es fe ra car dio vas cu lar en 24%, ve si-
cal en 24% e intestinal en 13%.

Las va rian tes atí pi cas del SGB in clu ye ron nue ve pa-
cien tes con pa ra pa re sia, tres ca sos con va rian tes sal ta to-
rias, cua tro se pre sen ta ron con una pro gre sión des cen-
den te, dos con pro gre sión ho ri zon tal, un pa cien te con
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neu ro pa tía cra neal múl ti ple, un pa cien te con do lor y pa-
re sia de miem bro su pe rior de re cho y un pa cien te con
una for ma fa rin go cer vi co bra quial con ata xia (ele men to
del SMF). En to tal, re pre sen ta ron 29% de la se rie. Este
va lor es in clu so ma yor que el re por ta do por Buom pa dre
y co la bo ra do res(22) que pu bli ca ron una se rie de 20 pa-
cien tes con va rian tes inu sua les del SGB en la in fan cia,
lo que re pre sen ta ba 11% de los pa cien tes con SGB in ter-
na dos en el Hos pi tal Ga rrahan (Bue nos Ai res, Argen ti-
na) en 12 años (1993-2004). Tres pa cien tes de nues tra
se rie pre sen ta ron una for ma rá pi da men te pro gre si va,
lle gan do a una cua dri ple jia flá ci da ge ne ra li za da con pér-
di da ab so lu ta de mo vi mien tos y re fle jos, lo que cons ti tu-
ye un cua dro clí ni co denominado “niño en cau ti ve rio’,
que se asemeja a la muerte cerebral(27).

El es tu dio ci to quí mi co del LCR plan teó –y se gui rá
plan tean do– un pro ble ma di fí cil de re sol ver. La ma yo ría
de los pa cien tes in gre só en la pri me ra se ma na de evo lu-
ción de la en fer me dad. Era ne ce sa rio “con fir mar” el
diag nós ti co y, en al gu nos ca sos, des car tar diag nós ti cos
di fe ren cia les, pa ra lo que se rea li zó una PL. Sin em bar-
go, la di so cia ción al bú mi no-ci to ló gi ca se ob ser vó en
36% de los es tu dios rea li za dos en la pri me ra se ma na de
evo lu ción. La si tua ción cam bió ra di cal men te des pués
de es ta pri me ra se ma na, cuan do 95% de los LCR mos-
tra ron la di so cia ción al bú mi no-ci to ló gi ca. Ha bi tual-
men te se men cio na co mo un cri te rio diag nós ti co de SGB
el au men to de la con cen tra ción de pro teí nas en el LCR
des pués de la pri me ra se ma na de en fer me dad, pe ro en la
li te ra tu ra re vi sa da an te rior men te no se ha bían en con tra-
do re fe ren cias a qué ocu rría cuan do la PL se rea li za en la
pri me ra se ma na. Este es tu dio per mi tió es ta ble cer que un
va lor ne ga ti vo de di cha prueba no descarta el SGB
cuando la PL se realiza en la primera semana y un valor
positivo significativamente alto cuando la PL se realiza
luego de la primera semana.

El pro nós ti co vi tal in me dia to fue bue no y no se re-
gis tra ron fa lle ci mien tos en es ta se rie de ca sos (mor ta li-
dad: 0%; IC95% 0%–4%). Tam po co se re gis tra ron de-
fun cio nes en una se rie de 179 pa cien tes in gre sa dos por
SGB en el Hos pi tal Ga rrahan (mor ta li dad: 0%; IC95%
0%–2%) (5). Sin em bar go, en la se rie de 17 pa cien tes pe-
diá tri cos de un hos pi tal de Por tu gal con SGB, in gre sa-
dos en tre 1994 y 2003, se re gis tró una de fun ción (mor ta-
li dad: 5,9%; IC95% 0,3%–30%) (26).

Conclusiones
 Aun que el SGB es re la ti va men te in fre cuen te, la re-

vi sión de las hos pi ta li za cio nes en el prin ci pal hos pi-
tal pe diá tri co del país lo gró ob te ner in for ma ción so-
bre un número importante de casos.

 Los pa cien tes pe diá tri cos con SGB ge ne ral men te
re quie ren hos pi ta li za cio nes pro lon ga das e in gre sos
en la UCIP pa ra mo ni to ri za ción y/o tratamiento.

 Las ma ni fes ta cio nes clí ni cas del SGB pue den ser
muy di ver sas, lo cual plan tea di fi cul ta des im por tan-
tes en la orien ta ción clí ni ca ini cial. Es fun da men tal
co no cer las for mas de pre sen ta ción tí pi ca, las va-
rian tes y los diagnósticos diferenciales.

 En la pri me ra se ma na de evo lu ción, el es tu dio ci to-
quí mi co del LCR pa ra bus car la di so cia ción al bu mi-
no ci to ló gi ca tie ne una sen si bi li dad muy ba ja pa ra
apo yar el diag nós ti co de SGB. Un re sul ta do nor mal
de las pro teí nas en el LCR no de be ale jar el diag nós-
ti co de SGB si el cua dro clí ni co su gie re és te o de al-
gu na de sus va rian tes. En ese ca so se de be rá con si-
de rar la po si bi li dad de rei te rar la PL des pués del
sép ti mo día de evo lu ción de la en fer me dad o se po-
drá re cu rrir a otro ti po de exá me nes pa ra clí ni cos,
como los estudios electrofisiológicos, para
confirmar dicho diagnóstico.

 A pe sar de tra tar se de una pa to lo gía gra ve, con ries-
go de mor ta li dad, en es ta se rie no se re gis tra ron fa-
lle ci mien tos, lo que coin ci de con otras ca suís ti cas
del SGB en pediatría.
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