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Sindrome de Guillain-Barré en el adulto:
manifestaciones clinicas, analiticas y
epidemioldgicas de diez pacientes asistidos
consecutivamente en un unico centro

Dres. Rosario Cuadro®, Ricardo Silvariio®, Mariela Vacarezza®,

Resumen

Ricardo Buzd8, Enrique Méndez”

Introduccién: el Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una enfermedad autoinmune
autolimitada considerandose la neuropatia aguda mas frecuente.

Objetivo: describir las caracteristicas clinicas, analiticas y epidemiol égicas de diez pacientes
adultos con diagnostico de Sndrome de Guillain-Barré.

Material y método: se incluyeron pacientes con diagnéstico de SGB. Serevisd
retrospectivamente la historia clinica extrayéndose datos epidemiol 6gicos, clinicos,

paraclinicos y modalidad terapéutica utilizada.

Resultados: siete pacientes eran de sexo masculino. La edad al diagnostico fue 43,3 £ 17,3
afios. El tiempo entreinicio de los sintomas y diagndstico fue 13,6 + 7,8 dias. En la mitad se
encontrd un potencial desencadenante. La totalidad presenté compromiso espinal y cuatro
compromiso craneal. En ocho pacientes se objetivo disociacion albumino-citolégica y
pacientes sometidos a estudio de neuroconduccion (ENC) mostraron alteraciones
predominando el patron desmielinizante sobre el axonal. Un subgrupo de pacientes presentd
positividad para anticuerpos antigangliésido y anticerebrésido sin vincularse éstos a la
presentacion clinica, severidad, evolucion ni patron del ENC. El tratamiento se realizé en
base a recambio plasmatico, inmunoglobulina intravenosa o combinacién de ambos. No se
hallé correlacion entre el tipo de tratamiento instituido y la evolucion clinica al egreso. Al

alta mostraron recuperacién 9/10.

Conclusiones: las caracteristicas clinicas, analiticas y epidemiolégicas son similares a las
presentadas en otras series. Fueron frecuentes las infecciones como eventos desencadenantes.
El tiempo entre inicio de los sintomas y diagnostico fue prolongado. Las manifestaciones
clinicasy el ENC fueron herramientas diagndésticas Utiles, no asi la blsqueda de
autoanticuerpos. No hubo diferencias en los resultados en funcion del tratamiento instituido.
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Introduccion

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) eslaneuropatiaagu-
da més frecuente, de evolucién més rapida y potencial-
mente fatal®. Esunaenfermedad autoinmune autolimita-
da, caracterizadapor lapresenciade pardisisflacidacon
arreflexia, trastorno sensorial variabley elevacion de las
proteinasen € liquido cefalorraquideo (LCR)@. Lamayo-
riadelos pacientes experimenta progresi én clinicaduran-
teel primer mes. El deterioro mésallade estos plazos debe
sugerir diagnosticos alternativos®. En un porcentaje va
riable de casos se identifica una causa infecciosa
desencadenante®, lamayor parte de las veces se trata de
infecciones del tracto respiratorio alto que preceden en
dos a cuatro semanas € inicio de los sintomas®. Com-
prendealapolirradicul opatiainflamatoriaagudadesmieli-
nizante (A1DP), neuropatiainflamatoriaagudaaxona mo-
toray sensitiva(AMSAN), neuropatia axona aguda mo-
tora(AMAN) y el sindromede Miller-Fisher (MFS)®. Su
incidencia es de 0,6 a 2,4 casos por 100.000 habitantes/
ano®. El diagnostico se basaen las manifestacionesclini-
cas, modificacionesdel LCRYy alteracionesdel estudio de

neuroconduccion (ENC) delos nervios periféricos®. Esta
indicado el tratamiento cuando laenfermedad evoluciona
a deterioro funcional progresivo. Las herramientas tera-
péuticas mas usadas en la actualidad son laplasmaféresis
y lainmunoglobulina intravenosa®®. La mayoria de los
pacientes evol uciona satisfactoriamente, pero esté repor-
tada unamortalidad de 3% a 15%("®. El objetivo del pre-
sente estudio es describir las manifestaciones clinicas,
analiticas y epidemiol égicas de diez pacientes con SGB
asistidos de forma consecutiva en un anico centro.

Material y método

El estudio serealizd en el SanatorioAmericano de Monte-
video, Uruguay. Setratade un centro deatencidnterciaria
que se comportacomo centro dereferencianacional. Fue-
ronincluidosdiez pacientes adultos (edad > 18 afios) asis-
tidos de forma consecutiva entre los afios 2005 y 2009.
Todos cumplian criterios diagnésticos de SGB propues-
tospor Asbury y Cornblath® (tabla 1) al egreso sanatorial.
Se revisO retrospectivamente la historia clinica
extrayéndose datos epidemiol égicos (sexo, edad, proce-

Tabla 1. Criterios diagndsticos para el sindrome de Guillain-Barré tipico propuestos por Asbury y Cornblath®

Rasgos requeridos para el diagndstico:

Arreflexia
Rasgos que apoyan fuertemente el diagnéstico:

Simetria relativa de los sintomas

Sintomas o signos sensitivos ligeros

Disfuncién autonémica
Ausencia de fiebre al inicio de la enfermedad

Rasgos dudosos para el diagnostico:

Presencia de un nivel sensitivo

Disfuncion esfinteriana persistente y grave
Rasgos que excluyen el diagndstico:

Trastornos del metabolismo de las porfirinas

Sindrome sensitivo puro sin debilidad
Difteria reciente

Debilidad motora progresiva en mas de una extremidad

Progresion de los sintomas hasta un méaximo de cuatro semanas

Afectacion de nervios craneales, especialmente pardlisis facial bilateral
Comienzo de la recuperacion entre 2-4 semanas después de cesar la progresion

Hiperproteinorraquia con menos de 10 células/mm?

Hallazgos tipicos en los estudios neurofisiol6gicos

Marcada o persistente asimetria en los sintomas o signos

Mas de 50 células/ mm? en el liquido cefalorraquideo

Diagndstico de botulismo, miastenia gravis, poliomielitis o neuropatia toxica
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dencia), datosclinicosa momento del ingresoy previoa
ata (frecuencia respiratoria, saturacién de oxigeno, fre-
cuenciacardiaca, presion arterial, compromiso motor, sen-
sitivoy autonémico, dolor radicular, arreflexia), paraclini-
caredlizada(analiticadelaboratorio, estudiodel LCR, ENC)
y modalidad terapéutica utilizada. Se realizd analisis
estadistico utilizando SPSS 12,0 (SPSS, Chicago, IL). Se
valoro ladistribucién normal de lamuestra mediante test
de Kolmogorov-Smirnov. Las variables categoricas fue-
ron comparadas mediante pruebade chi cuadrado y prue-
ba exacta de Fisher. Los resultados se expresaron como
proporcion y media + desviacion estandar (DE). El valor
de p<0,05 setomd como diferencia estadisticamente sig-
nificativa

Resultados
De los diez pacientes, siete eran de sexo masculino. La

edad a momento del ingreso fue 43,3 + 17,3 afios. Todos
los pacientes procedian de zona urbana, tres residian en

MontevideoYy €l resto fue derivado desde diversas ciuda-
des del pais. En la mitad de los casos se identifico un
potencial desencadenante durante los dias previos: en
dos pacientesinfeccion respiratoriaalta (IRA), otros dos
IRA con diarrea asociada y en un paciente neumopatia
aguda adquirida en lacomunidad. El tiempo transcurrido
entre el inicio delos sintomasy el ingreso sanatorial fue
de 13,6 + 7,8 dias. Enlatabla2 sepresentan las manifesta:
ciones clinicas a momento del ingreso y pasadaslas pri-
meras 72 horas del mismo. La presencia al ingreso
sanatorial de cefaloparesia, insuficienciarespiratoriay tras-
tornos deglutorios no se asocio a peor evolucion clinica
(no mejoria) a momento del ata (p=1). Los principales
hallazgos paraclinicos se presentan en latabla 3. Latota-
lidad de los pacientes presentd serol ogias negativas para
el virusdelainmunodeficienciahumana (VIH), asi como
paralos virus de la hepatitis B y C. En 8/10 pacientes se
buscé en plasma la presencia de Campylobacter yeyuni

mediante reaccién en cadenade la polimerasa (PCR), es-
tando presente en seis de estos. En 8/10 pacientes se bus-

Tabla 2. Manifestaciones clinicas al ingreso sanatorial y luego de las primeras 72 horas

Manifestaciones clinicas

Frecuencia respiratoria (rpm)

Saturacién de oxigeno (%)

Insuficiencia respiratoria (descenso de PaO,)
Frecuencia cardiaca

Presion arterial sistolica

Presion arterial diastélica

Motor

Sensitivo

Disfuncién autonémica
Localizacién en MMII
Localizacién en MMSS
Paresia

Plejia

Trastorno esfinteriano
Parestesia y/o hipoestesia
Dolor radicular

Arreflexia

Simetria relativa de los sintomas

Motor
Cefaloparesia
Trastorno deglutorio

Ingreso sanatorial > 72 hs del ingreso
194+19
94,6 + 3,8

2/10 3/10

100,2 = 12,8

146,5 = 27,3

83,9 +17,7

Compromiso espinal
10/10 10/10
5/10 8/10
1/10 1/10
8/10 8/10
4/10 6/10
8/10 8/10
2/10 2/10
1/10 1/10
5/10 8/10
2/10 2/10
7110 7110
10/10 10/10
Compromiso craneal

2/10 4/10
1/10 2/10
1/10 5/10
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Tabla 3. Hallazgos paraclinicos

Liquido cefalorraquideo

Proteinorraquia g/L 1,66 £0,8
Glucorraquia g/L 0,58+0,1
Disociacién albumino-citolégica 8/10

Glébulos blancos/mm? 4+3
Estudio de neuroconduccion
Neuropatia motora 6/10
Neuropatia sensitiva 6/10
Radiculopatia 6/10
Patron desmielinizante 6/10
Patrén axonal 2/10

c0 en plasmala presencia de anticuerpos anticerebrosido
y antigangliosido mediante ensayo por inmunoabsorcion
ligado a enzimas (ELISA), hallandose la presencia de
NacGD1laen 3/8, anti GD1laen 6/8, anti GM1 en 3/8y anti
GM3en 2/8. No encontramos correl aci 0n estadisticamen-
te significativa entre este hallazgo y la presencia de pa-
tron axona enel ENC.

Latotalidad delos pacientes present6 una celularidad
=10 célulasfmm? en L CR. Se objetivo hiperproteinorraguia
en 8/10 pacientes presentando éstos disociacién albimi-
na-citol6gica. No hallamosrelacién significativaentre el
tenor proteico del LCR al ingreso (proteinorraquia> 1 gr)
y malaevolucién clinica(no mejoria) a momento del alta
(p=0,39). En 6/10 pacientes se busco en LCR lapresencia
de herpesvirus mediante PCR, siendo negativa en todos
loscasos. En 5/10 pacientes se busco en LCR lapresencia
deanticuerpos antienol asa neuronal especifica(anti ENE)
mediante ELISA, siendo positivosen 2/5, asi como lapre-
senciadeinmunocompl g oscirculantes (ICC), estando pre-
sentesen 3/5 pacientes. No hallamosrel acion entrelapre-
sencia de anti ENE e ICC y manifestaciones clinicas de
severidad a ingreso, asi como tampoco peor evolucién
clinica(no mejoria) a momento del ata. El ENC seredlizo
en 8/10 pacientesy los hallazgos se resumen en latabla 3.
El compromiso predominantemente axonal en el ENC se
asocio alapresenciadeinsuficienciarespiratoria(p=0,02).
No hubo asociacion entre patron axonal y presencia de
trastorno deglutorio (p=0,2) y cefaloparesia (p=0,2). Los
dos pacientes que presentaron compromiso axonal en el
ENC presentaban positividad paralos anticuerpos GD1la
y GM1, s bien la asociacion entre patrén axonal y anti-
cuerpos GDlay GM1 no alcanzé lasignificacion estadis-
tica(p=1y p=0,107 respectivamente). En latabla4 seresu-

158

men las medidas terapéuticas establecidas durante lain-
ternacién. No se hall6 correlacion entre €l tipo de trata-
miento administrado y laevolucion clinicaprevio a alta
Lainternacion fuede 22,8 + 18,6 diastotal es. Siete requi-
rieron ingreso acentro detratamiento intensivo permane-
ciendo durante 16,5 + 14 dias. Enreferenciaalaevolucion
clinica, se constaté d momento del altasanatorial recupera
ciontotal en 2/10 pacientesy recuperacion parcia en 7/10.
Un paciente no mostré cambios respecto alas manifesta-
ciones clinicas del ingreso.

Discusion

Se describe el curso clinico inicia y las manifestaciones
analiticas y epidemiol égicas de diez pacientes con SGB
grave. El estudio incluye unamuestra pegquefiade pacien-
tes, 1o que no permite sacar conclusiones con suficiente
peso estadistico. Dado que el SanatorioAmericano se com-
porta como centro de referenciaanivel naciona es posi-
ble que asistamos a los pacientes con manifestaciones
clinicas mas severas. L as caracteristi cas epidemiol 6gicas
del grupo estudiado son similares alas descritas en otras
series™®8, Al igual que en otros estudios® hubo unacla-
rapredominanciade af ectacion en hombres. Lapresencia

Tabla 4. Medidas terapéuticas durante la internacién

Ventilacién invasiva 4/10
Ventilacién no invasiva 1/10
SNG para alimentacion 6/10

Recambio plasmético (RP)

Indicado 5/10
Numero de sesiones 6,6 +2,7

Inmunoglobulina intravenosa

Indicada 5/10

Dosis total / paciente (g) 134 + 23
Otros tratamientos

Corticoides 4/10

Analgesia (AINE u opiaceos) 6/10

Tratamiento del dolor neuropético 4/10

Macrolidos para tratamiento de CY 2/10

AINE: antiinflamatorios no esteroideos,
CY: Campylobacter yeyuni
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de desencadenantes identificados es variable, en nuestra
serie estuvo presente en lamitad de | os pacientes pero en
algunos reportes se extiende hasta 70% de los casos™.
La infeccion por Campylobacter yeyuni es un desenca-
denante ampliamente estudiado. Si bien se objetivo posi-
tividad serolégica para el mismo en seis de los ocho pa-
cientes en que se buscd, no se profundizé en lablsqueda
de infeccién reciente mediante otras técnicas
(coprocultivo, PCR en heces). Se postulala similitud de
epitopes de este microorganismo (principalmente de los
serotipos 019 y 041) con epitopes de gangliésidos del
nervio periférico®™. Si bien en laliteratura se vincula su
presencia a desarrollo de formas predominantemente
axonales?, esta asociacion no fue evidente en €l grupo
estudiado. No fueron buscados de formasisteméticaotros
desencadenantes infecciosos como el virus de Epstein
Barry citomegalovirus. Lasmanifestacionesclinicasenlo
querefiereadistribuciony tipo de compromiso, asi como
los hallazgos de laboratorio son concordantes con los
descritos por otros autores*#7%13, Ocho pacientes pre-
sentaron disociacion alblimina-citolégica, este hallazgo
es concordante con el de otros reportes que laencuentran
en 60% de los afectados™. La mitad de los pacientes
puede tener proteinoraquianormal durante laprimera se-
mana*®. En un nimero importante de pacientes se encon-
tré la presencia de anticuerpos antigangliésido o
cerebrésido, 0 ambos. Se ha vinculado la positividad de
anticuerpos GM1 y GD1a con la presencia de patron de
lesién detipo axonal en el ENCE1419_ S bien los dos pa-
cientes con patron axonal en el ENC presentaban anti-
cuerpos, no hallamos rel acion estadisticamente significa-
tiva entre estos dos hechos. No se hall6 relacion entre la
presencia de anticuerpos y la presentacién clinica al in-
greso. Estos hechos han llevado a plantear, por parte de
algunos autores®, que los anticuerpos, salvo excepcio-
nescomo el sindrome de Miller-Fischer, tendrian su lugar
aefectos de lainvestigacion cientificasin unaclara utili-
dad enlaprécticaasistencial. Al igual que en otros repor-
tes™, e compromiso predominantementeaxona enel ENC
fue menosfrecuente que el desmielinizantey sevincul6 a
|a presencia de manifestaciones mas severas a momento
del diagndstico. No encontramos diferencias en la res-
puesta a los tratamientos instaurados en 1o que refiere a
evolucién clinicainicial. Esto es concordante con lo pu-
blicado enlaliteratura®®, en laque no se encuentradife-
rencia entre aguell os pacientes tratados con inmunoglo-
bulinaintravenosa o sesiones de recambio plasmatico. El
uso de corticoides no hademostrado beneficios eincluso
se ha vinculado a mayor incidencia de complicaciones
infecciosas y retraso en la rehabilitacion neurol 6gica®.
Lajustificacién del tratamiento corticoideo enlos pacien-
tesdescritos se baso en lamaaevoluciéninicial que pre-
sentaban a pesar de |os tratamientos instaurados.

Conclusiones

En el presentetrabaj o se encontraron caracteristicas clini-
cas, analiticasy epidemiol 6gicassimilaresalaspresenta-
dasen otras series. Fueron frecuentes|asinfecciones como
eventos desencadenantes. El tiempo entre el inicio delos
sintomasy el diagnostico fue prolongado, incluso en ague-
Ilos pacientes con manifestacionesdeinicio grave, lo que
sugiere que €l clinico debe tener un ato indice de sospe-
chadeestaentidad. Lasmanifestacionesclinicasy el ENC
constituyeron herramientas Utiles a los efectos del diag-
noéstico. Al momento actual, la utilidad de los anticuerpos
tieneinterésalos efectosdeinvestigaciéon, sin clara utili-
dad en laprécticaasistencial. No se hall6 diferenciaentre
el tipo de tratamiento instituido (recambio plasmético o
gamaglobulinaintravenosa) y laevolucion clinicaquefue
satisfactoriaen lamayor parte delos pacientes. El adecua
do registro de los hallazgos clinicos y paraclinicos asi
como el seguimiento sistematizado permiten conocer la
epidemiologia loca y los resultados de los tratamientos
instaurados. L aactuacion multidisciplinariaprotocolizada
puede redundar en el méximo beneficio del paciente afec-
tado.

Summary

Introduction: Guillain-Barrésyndrome (GBS) isasdlf-lim-
ited autoimmune disorder and it is regarded as the most
frequent neuropathy.

Objective: the present study aimed to describe the
clinical presentation, aswell asthe analytical and epide-
miological characteristicsin ten adult patients diagnosed
with Guillain-Barré syndrome.

Method: 10 patients with diagnose of GBS were in-
cluded in the study. We retrospectively revised epidemio-
logicdl, clinical and para-clinical data, aswell asthethera-
peutic modality used.

Results. seven patients were men. Age at diagnosis
was43.3+ 17.3yearsold. Timebetween the onset of symp-
tomsand initiation of treatment was13.6 + 7.8 days. In all
cases there was spine compromise and in four of them
there was cranial compromise. Eight patients showed al-
bumin-cytol ogic dissociation and patientswho underwent
nerve conduction studies (NCS) evidenced alterations
mainly presenting demyelinating patterns on the axon.

A sub-group was found positive for antiganglioside
and anti-cerebroside antibodies without their being con-
nected to clinical presentation, severity, evolution or pat-
terninthe NCS. Treatment was based on plasmareplace-
ment, intravenous immunoglobulin or both.

No correlation was found between the treatment ap-
plied and the clinical evolution upon being discharged.
Upon leaving the hospital, 9/10 appeared to be recovered.
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Conclusions: clinical, analytical and epidemiological
characteristics are similar to those in other groups.

Infectious triggers were frequent. Time between the
onset of symptoms and diagnose was long. Unlike anti-
bodies search, clinical manifestationsand NCSwere use-
ful diagnostic techniques. No differences were found in
termsof the treatment applied.

Resumo

Introducdo: a sindrome de Guillain-Barré (SGB) € uma
doenca autoimune autolimitada e € considerada como a
neuropatia aguda mais freguiente.

Objetivo: descrever as caracteristicas clinicas, analiti-
cas e epidemiol dgicas de dez pacientes adultos com diag-
nostico de sindrome de Guillain-Barré. atendidosem for-
ma consecutivano periodo 2005 a2009 em umainstitui¢do
de saude.

Material e métodos: foram estudados pacientes com
diagnostico de SGB. Fez-se umarevisdo retrospectivados
prontuérios dos pacientes para obtencéo dos dados epi-
demiol 6gicos, clinicos, exames auxiliaresetratamento re-
cibido.

Resultados: sete pacientes eram do sexo masculino; a
idade media no momento do diagnéstico era43,3 + 17,3
anos e o tempo entre o inicio dos sintomas e o diagndsti-
cofoi de13,6 + 7,8 dias. Em 50% dos casos umainfeccdo
foi o provavel desencadeante. Todos os pacientes apre-
sentaram compromisso espinal: motor 10/10, sensitivo 8/
10 e neurovegetativo 1/10; quatro apresentaram
compromisso craniano. Em oito pacientes se observou
dissociag&o albumino-citol 6gicano liquido cefal orraqui-
diano e os oito pacientes submetidos a estudo de neuro-
conducdo (ENC) mostraram alteractes com predominéan-
ciado padréo desmielinizante (6/8) sobre o axonal (2/8).
Um subgrupo de pacientes foi positivo para anticorpos
antigangliosideo e anticerebrosideo sem relagdo com a
apresentacdo clinica, gravidade, evolucéo ou padréo do
ENC. Otratamentofoi realizado utilizando troca plasméti-
ca, imunoglobulinaintravenosa ou a combinacdo de am-
bas. N&o se observou correlacéo entre o tipo de tratamento
usado e aevolucdo clinicanaata. Nove dos dez pacientes
estavam recuperados no momento da alta hospitalar.

ConclusBes: as caracteristicas clinicas, analiticas e
epidemiol égicas sdo similares as descritas em outras séries.
Foram freqUientes os casos em que as infeccdes desenca-
dearam aSGB. O tempo passado entre o inicio dossintomas
eodiagnostico foi prolongado. As manifestaces clinicas
e 0 ENC foram ferramentas Uteis para o diagnostico mas
ndo apesquisade anticorpos. N&o seobservaram diferencas
entre os resultados obtidos e o tipo de tratamento recibido.
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