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RESUMEN

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es un término general que describe varios trastornos clinicos y
electrofisioldgicos heterogéneos que comparten la caracteristica comun de presentar paralisis flacida
regional o generalizada de inicio agudo con o sin pérdida sensorial. Clinicamente, el SGB puede tener
debilidad generalizada o puede haber afectacion restringida y rara afectacion del sistema nervioso
central en forma de encefalitis del tronco encefalico de Bickerstaff. Electrofisiologicamente, puede
haber caracteristicas desmielinizantes o axonales, que pueden determinar el prondstico en un paciente
individual. El conocimiento de las variantes de SGB es importante para diferenciar la presencia de este
cuadro clinico con respecto de otros imitadores. Los estudios de conduccion nerviosa y los anticuerpos
antigangliosidos pueden ser Utiles para clasificar mejor varias variantes del SGB. Aunque las pautas de
tratamiento actuales son similares para varios subtipos, se estan desarrollando nuevas estrategias de

tratamiento dependiendo de la fisiopatologia de las variantes del SGB.
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Clinical Review of Variants of Guillain-Barre

ABSTRACT

Guillain-Barré syndrome (GBS) is a general term that describes several heterogeneous clinical and
electrophysiological disorders that share the common characteristic of presenting acute-onset regional
or generalized flaccid paralysis with or without sensory loss. Clinically, GBS may have generalized
weakness or there may be restricted involvement and rare central nervous system involvement in the
form of Bickerstaff brainstem encephalitis. Electrophysiologically, there may be demyelinating or
axonal features, which may determine the prognosis in an individual patient. Knowledge of GBS
variants is important to differentiate the presence of this clinical condition from other mimics. Nerve
conduction studies and antiganglioside antibodies may be useful to better classify various variants of
GBS. Although current treatment guidelines are similar for various subtypes, new treatment strategies

are being developed depending on the pathophysiology of GBS variants.

Keywords: Guillain-Barré, polyneuropathy, Miller-Fisher syndrome, Bickerstaff encephalitis, myelin
sheaths
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es un trastorno del sistema nervioso periférico de aparicion aguda
mediado por el sistema inmunologico. El término SGB a menudo se lo denomina como un sinénimo de
polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA), subtipo el cual fue el primero en
reconocerse hace mas de un siglo y es la forma mas comtn de SGB, pero con el creciente reconocimiento
de variantes en las tltimas décadas, el nimero de enfermedades que caen bajo la lupa del SGB ha crecido
hasta incluir variantes axonales y variantes mas restringidas dentro de un grupo heterogenco de
trastornos que se hallan relacionados (Hiew, 2017).

Se caracteriza por una debilidad de tipo ascendente, la cual evoluciona rapidamente, dando lugar a una
pérdida sensorial leve, e hipo o arreflexia, que progresa hasta un punto mas bajo en hasta cuatro semanas.
La evaluacion del liquido cefalorraquideo demuestra disociacion albuminocitologica en el 90% de los
casos. En la PDAI, el ataque inmunologico se dirige a la mielina del nervio periférico con pérdida
secundaria del axon espectador. Las variantes motoras axonales y sensoriomotoras se han descrito en
las ultimas tres décadas y estan mediadas por un mimetismo molecular dirigido a los axones motores de
los nervios periféricos (Wijdicks, 2017).

Ademas del sindrome de Miller-Fisher (MFS) y la debilidad descendente, recientemente se han descrito
otras variantes fenotipicas raras con variante sensorial pura, manifestaciones autonéomicas restringidas
y el patrén faringeo-cervical-braquial. Es importante reconocer el SGB y sus variantes debido a la
disponibilidad de terapias igualmente efectivas en forma de plasmaféresis e inmunoglobulinas
intravenosas.

Figural: Patrones sintomaticos de Guillian — Barre
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Como se menciono, el SGB es un término general que describe una serie de trastornos clinicos que
comparten la caracteristica comun de Clinicamente, el SGB tiene una variante importante: el sindrome
de Miller Fisher (SMF), y tanto el SGB como el SFM tienen varias formas frustradas que conducen a
un cuadro clinico muy heterogéneo. Electrofisiologicamente, el SGB puede tener un patron
desmielinizante: polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA) o un patron
axonal: Neuropatia Axonal Motora Aguda (AMAN) y Neuropatia Axonal Sensorial Motora Aguda
(AMSAN) (Al Othman, 2019).

El SGB es una polirradiculoneuropatia inmunomediada monofésica aguda con una edad media de
aparicion de 40 afios que afecta ligeramente mas a hombres que a mujeres de todas las edades, razas y
nacionalidades. La incidencia mundial de SGB oscila entre 0,6 y 4,0/100.000 personas (Oliveira, 2021).
Concernientemente con la epidemiologia del SGB, se encontrd que la incidencia general del SGB era
de aproximadamente 1,1 - 1,8/100.000 y, sin embargo, era menor en los nifios, con una variabilidad de
0,34 a 1,34/100.000. En comparacion con los casos mas jovenes, la incidencia del SGB aumenta después
de los 50 afios de 1,7/100.000 a 3,3/100.000. Dos tercios de los casos de SGB se asocian con una
infeccion previamente establecida (Oliveira, 2021).

La mayoria de los casos son esporadicos, aunque se informaron epidemias de verano en el norte de
China de la variante axonal con infeccion por Campylobacter Jejuni principalmente. Si bien el 5% de
los casos de SGB en América del Norte y Europa se deben a SGB de subtipo axonal, esta variante es
mucho mas comtn en el norte de China, Japon y el resto de América (Oliveira, 2021).

El sintoma inicial mas comun del SGB es la acroparestesia con poca pérdida sensorial objetiva. El dolor
de espalda radicular severo o el dolor neuropatico afecta a la mayoria de los casos. A los pocos dias, la
debilidad suele aparecer en un "patron ascendente” simétrico. La mayoria de los pacientes presentan
inicialmente debilidad en las piernas y en los brazos (32%) o debilidad selectiva proximal y distal de las
piernas (56%) que a menudo se extiende al brazo, mientras que algunos presentan debilidad inicial en
los brazos (12%). Es menos comun una presentacion descendente que imita el botulismo, con inicio en

la cara o los brazos. Ademas de una debilidad prominente, los pacientes presentan hipo o arreflexia

durante los primeros dias, pero esto puede retrasarse hasta una semana (Shahrizaila, 2021).




La debilidad puede ser algo asimétrica y la pérdida sensorial también puede ser variable, presentandose
rara vez con un nivel pseudosensorial que sugiera mielopatia. La afectacion del nervio facial ocurre
hasta en el 70% de los casos, la disfagia en el 40% vy, en raras ocasiones (5%) los pacientes pueden
desarrollar oftalmoplejia, ptosis o ambas, lo que sugiere botulismo o miastenia gravis. La pérdida de
audicion, el papiledema y la paralisis de las cuerdas vocales son menos comunes. E1 GBS axonal ocurre
hasta en un tercio de los casos y es mas probable que esté asociado con una infeccion previa por C.
Jejuni (Shamim & otros, 2023).

Figure2: Patrones de debilidad en el Sindrome de Guillian Barre y sus variantes.
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Wakerley & otros, 2015

El punto mas bajo de debilidad se alcanza en dos semanas en la mitad de los casos y en el 90% a las
cuatro semanas. La progresion de los sintomas mas alla de un mes sugiere una polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria subaguda y, si la progresion continua mds alld de 8 semanas, se debe
considerar una polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria cronica. Algunos pacientes
progresan rapidamente hasta volverse dependientes del ventilador en cuestion de horas o dias, mientras
que otros tendran una progresion muy leve durante varias semanas y nunca perderan la deambulacion.
Los pacientes ocasionales tendran una progresion tartamudeante o escalonada. La debilidad varia desde
cuadriplejia flaccida leve a grave y hasta en un 30% de insuficiencia respiratoria a los pocos dias de su
aparicion (Shamim & otros, 2023).

La disautonomia afecta a la mayoria de los pacientes y consiste mas comtinmente en taquicardia sinusal,
pero los pacientes pueden experimentar bradicardia, presion arterial 1abil con hiper e hipotension,

hipotension ortostatica, arritmias cardiacas, edema pulmonar neurogénico y cambios en el sudor.
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Atn mas confuso y que imita una lesion de la médula espinal es el 5% de los casos que experimentan
disfuncion vesical (retencion urinaria) y gastrointestinal (estrefiimiento, ileo, distension gastrica,
diarrea, incontinencia fecal). Los criterios de diagnostico revisados han sido publicados hace varios afios
y estan bien establecidos. Estos incluyen criterios clinicos, de liquido cefalorraquideo y
electrofisioldgicos (Shamim & otros, 2023).

METODOLOGIA

Se realiza un estudio de tipo retrospectivo y observacional, para dar lugar a una investigacion de caracter
cualitativo para la cual se empled procedimientos para la recoleccion apropiada de los datos expuestos
previamente, los cuales se tomaron por medio de plataformas y repositorios de informacién medico tales
como UpToDate, Pubmed, Science Direct, Uptodate, SciELO, Elsevier, entre otros.

Se procedid con la recoleccion de datos a partir de lo que se consider6 se requeria para el trabajo de

investigacion, partiendo de articulos, libros, investigaciones, tesis ¢ informes relacionados al Sindrome

de Guillain Barre con una descripcion apropiada de sus caracteristicas clinicas.
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DISCUSION

La forma mas comtn de SGB es la PDIA, que se caracteriza patologicamente por la desmielinizacion,
infiltracion linfocitica y eliminacion de mielina mediada por macréfagos. Aproximadamente dos tercios
de los casos de SGB ocurren semanas después de una infeccion como como C. jejuni, CMV,
Mycoplasma pneumonia o virus de la influenza. Estos agentes infecciosos tienen epitopos en su
superficie que son similares a los epitopos en la superficie de los nervios periféricos, llamados
gangliosidos y glicolipidos, lo que resulta en la aparicion de epitopos periféricos. nervio que actiia como
un "imitador molecular" del agente infeccioso. Por ejemplo, los restos de carbohidratos de los
gangliosidos, tales como GM1, GD1a, GQ1b, que se encuentran en la superficie del nervio periférico
son imitadores estructurales de los lipooligosacaridos (Sriwastava, 2021).

Ante el desarrollo de una infeccion actuan los anticuerpos inmunoglobulina G fijadores del
complemento que surgen para atacar la infeccion también se unen a los ganglidsidos de los nervios
periféricos, lo que induce una lesion autoinmunitaria. Cuando hablamos de mielina paranodal, axolema
expuesto en los nodulos de Ranvier y el componente presindptico de la uniéon neuromuscular nos
referimos a sitios de ataque de anticuerpos en diversos grados para diferentes sindromes e individuos
del SGB. También se produce una expropiacion de mielina mediada por macrofagos, mediada por el
deposito de anticuerpos y complemento en las células de Schwann y membranas de mielina (Khedr,
2023).

La desmielinizacion puede ocurrir a lo largo de todo el nervio, especialmente y quizds mas
tempranamente en las raices nerviosas proximales y en las ramas nerviosas intramusculares distales,
donde las barreras hematonerviosa son débiles. Los axones terminales nerviosos también estan dafiados
en la PDIA. El dafio terminal nervioso sigue a la union de anticuerpos y la fijacion del complemento.
La activacion de la via del complemento conduce a la formacion del complejo de ataque a la membrana
(MAC) con degradacion del citoesqueleto axonal terminal y lesion mitocondrial (Boliikbasi, 2019).

El Sindrome de Miller Fisher a pesar de que es fenotipicamente diferente del SGB, comparte una serie
de caracteristicas clinicas con el SGB, como la presencia de infeccion previa, un curso monofasico de

la enfermedad, arreflexia, parestesias distales, disociacion albuminocitologica del LCR y anomalias de

la conduccion nerviosa. MFS representa el 5% de los casos de SGB y es la variante mas comun después




de la PDIA y se caracteriza por la triada clasica de oftalmoplejia, ataxia y arreflexia. EIl SMF clasico
generalmente se presenta con diplopia resultante de debilidad motora ocular asimétrica que puede
progresar a oftalmoplejia completa. El sexto par craneal es el primer nervio afectado y es comun la
presencia de ptosis (Unliitiirk, 2022).

Encefalitis del tronco encefalico de Bickerstaff: La encefalitis del tronco encefalico (BBE) de
Bickerstaff es una afeccion neurologica poco comin que se caracteriza clasicamente por una
constelacion de signos y sintomas que incluyen oftalmoplejia aguda, ataxia y alteracion del sensorio o
hipersomnolencia. Las caracteristicas neuroldgicas suelen estar precedidas por una infeccion previa.
Los sintomas neurologicos incluyen alteracion del sensorio, que van desde somnolencia, estupor o, en
los casos mas graves, hasta coma y se debe a la afectacion de las estructuras reticulares del tronco
encefalico (Shang, 2021).

Oftalmoparesia aguda, ptosis aguda y midriasis aguda: estas son formas incompletas de MFS, que
constituyen signos oculares aislados en asociacion con anticuerpos antiGQ1b, pero sin ataxia. El cuadro
habitual es similar al MFS sin ataxia o arreflexia después de una enfermedad anterior y que son
seropositivos para los anticuerpos anti-GQ1b, sin embargo, los informes de casos de presentaciones
unilaterales o aisladas de neuropatias oculares resaltan la importancia de realizar pruebas de anticuerpos
GQI1b en casos de paralisis aislada del tercer, cuarto o sexto nervio una vez que se hayan descartado
otras causas. En un estudio, el 25% de 100 pacientes que presentaban paralisis abducens aguda tenian
anticuerpos anti-GQ1b20. Los pacientes pueden desarrollar debilidad facial o bulbar, lo que indica una
superposicion con el SGB (Jadah, 2019).

Neuropatia ataxica aguda: ha habido mucha confusion con respecto a la terminologia de las variantes
sensoriales del SGB. El SGB ataxico fue el término utilizado para la aparicion aguda de ataxia profunda
con signo de Romberg negativo y ninguna o escaza oftalmoplejia y disociacion albuminocitologica y
anticuerpos GQI1b positivos. La neuropatia ataxica sensitiva aguda, por otro lado, se presenta con
parestesias distales, pérdida sensitiva, con ataxia de la marcha rapidamente progresiva, signo de
Romberg positivo y anticuerpos Anti GD1b positivos (Kim JE, 2023).

Polineuritis craneal: subtipo oculofaringeo de Sindrome de Guillain-Barré — interfaz GBS-MFS:

Polineuritis craneal es un término utilizado para multiples paralisis de pares craneales de diversas




etiologias. Desde hace tiempo se reconoce que el SGB podria ser una de las causas de la polineuritis
craneal. Una revision reciente encontrd 15 casos que mostraban una combinacion de signos oculares
como lo son ; oftalmoplejia, ptosis o cambios pupilares y signos bulbares, como disartria o disfagia,
que a menudo se asociaban con debilidad facial. La afectacion puede ser asimétrica y una proporcion
sustancial de pacientes también presentaba neuropatia asimétrica (Jobran, 2022).

Neuropatia axonal motora aguda (AMAN) y Neuropatia axonal sensitiva motora aguda (AMSAN):
Inicialmente se penso que era una enfermedad desmielinizante pura, pero en 1993 se informo en el
norte de China de una variante motora axonal del SGB denominada “neuropatia axonal motora aguda”
(AMAN). Clinicamente, los pacientes con AMAN presentan paralisis flacida simétrica de inicio agudo
en extremidades; craneales, incluidos los musculos faciales y faringeos; musculos respiratorios sin
afectacion sensorial clinica o electrofisiologica. La respuesta tendinosa de tipo profunda puede estar
conservada o incluso presentarse hiperreflexiva en el 10% de los pacientes, especialmente en las
primeras etapas de la enfermedad o durante la recuperacion. La debilidad de la lengua es mas es
probable en AMAN, en comparacion con PDIA, pero las caracteristicas autondmicas son menos
probables. AMSAN también se presenta con cuadraparesia ascendente aguda y grave con pérdida
sensorial que alcanza su punto mas bajo en aproximadamente 1 semana y la recuperacion puede llevar
mas tiempo y a menudo es incompleta en comparacion con la AIDP (Bourque, 2020).
CONCLUSIONES

En la mayoria de los casos de SGB, indistintamente del subtipo, al momento en que se llegue a dar una
recuperacion completa o casi completa, los déficits residuales funcionalmente significativos suelen ser
detectables mediante una evaluacion cuidadosa. Se compararon pacientes con SGB, los cuales después
del ataque agudo, mostraban neuropatia residual que afectaba a las fibras sensoriales y motoras
mielinizadas de tamafio grande y mediano en aproximadamente la mitad de todos los pacientes.
También hubo una tendencia hacia un deterioro del estado de salud fisica autoinformado y otros
estudios a largo plazo han demostrado déficits neurologicos funcionalmente relevantes similares hasta
7 afios después del ataque agudo de SGB. Estos déficits se produjeron predominantemente en las

extremidades inferiores y en algunos casos hubo evidencia de disautonomia persistente. Junto con lo

expuesto, los déficits neurologicos residuales importantes afectan entre el 10 y el 15% de los pacientes.




Ademas de la presentacion clasica de paralisis ascendente en el SGB desmielinizante, las variantes

clinicas se basan en los tipos de fibras nerviosas involucradas que son; motoras, sensoriales, sensitivas

y motoras, craneales o autondémicas, el modo predominante de lesion de las fibras denominado

desmielinizante versus axonal y la presencia de paralisis ascendente en el SGB desmielinizante. de

alteracion en la conciencia.

El pronoéstico es en general bueno, ya que el ochenta por ciento de los casos de GBS tienen una

recuperacion lenta, pero “completa” en 6 meses. Sin embargo, el sesenta y cinco por ciento tiene

sintomas o signos residuales leves a moderados y los déficits neurologicos residuales importantes
persistentes afectan al 10 al 15% de los pacientes a pesar del tratamiento adecuado.
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