CIUDAD DE LA SALUD- HOSPITAL DE ESPECIALIDADES PEDIATRICAS. NEUROLOGIA PEDIATRICA.
SINDROME DE GUILLAIN BARRE (G61.0)

DEFINICION
Trastorno adquirido de los nervios periféricos descrito como una polineuropatia aguda inflamatoria de inicio subito y de
etiologia generalmente autoinmunitaria, caracterizada por debilidad muscular simétrica o paralisis motora flacida
rapidamente progresiva y generalmente ascendente, acompafiada de disminucibn o ausencia de reflejos
osteotendinosos.

SUBTIPOS DE SINDROME DE GUILLAIN BARRE

PDIA SMF NAMA NAMSA
Anticuerpos Ig GM1(30%) GQbl (90%) GM1 GM1(50%) GD1la GM1
C. jejuni + 1 + (65%) 1
Proteinas en LCR/tiempo Altas / 2 sem Altas / 1 sem Altas 1/ sem Altas / 1 sem
Arreflexia + T + T+
Paralisis Ascendente + - + +
Déficit Sensorial Leve NO NO Marcado
Insuficiencia Respiratoria + (20%) Raro + (30%) + (50%)
Ataxia Leve Grave Leve Leve
Oftalmoplejia Rara Presente Rara Rara
Otros Pares Craneales VII (50%) Raro Raro Raro
Curso Réapido Fulminante Réapido Prolongado Prolongado
Gravedad Leve / Moderada Leve / Moderada Moderada / Grave Grave

*PDIA (polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda), SMF (Sindrome de Miller Fisher), NAMA (Neuropatia axonal motora
aguda), NAMSA (polineuropatia axonal sensitivo-motora aguda).

CRITERIOS DIAGNOSTICOS
HALLAZGOS CLINICOS
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE RASHBURY Y CORNBLATH MODIFICADOS POR ROPER
Rasgos requeridos para el diagnéstico
e Debilidad motora progresiva en mas de una extremidad
e Arreflexia

Rasgos que apoyan fuertemente el diagnostico
e Progresion de los sintomas hasta un maximo de 4 semanas
e Simetria relativa de los sintomas (la simetria absoluta es rara, pero si un miembro esta afectado, es muy
probable que el otro también lo esté en mayor o menor grado)
Sintomas o signos sensitivos leves
Afectacion de nervios craneales, en especial paralisis facial bilateral
Comienzo de la recuperacion entre 2 y 4 semanas después de cesar la progresion
Difteria reciente
Disfuncion autonémica
Ausencia de fiebre al comienzo de la enfermedad
Elevacion de la concentracién de proteinas en el LCR, con < 10 células/mm?
e Hallazgos habituales en los estudios neurofisiolégicos
Rasgos dudosos para el diagnéstico
e Presencia de un nivel sensitivo importante o persistente asimetria de los sintomas o de los signos
e Disfuncion esfinteriana persistente y grave
e 50 células/ul en el LCR
Rasgos que excluyen el diagnéstico
e Diagnostico de botulismo, miastenia gravis, poliomielitis 0 neuropatia toxica
e Trastornos en el metabolismo de las porfirinas
e Sindrome sensitivo puro sin debilidad
ESCALA FUNCIONAL DE GRAVEDAD CLINICA
CLASIFICACION DE HUGHES

Sano, NORMAL.

Sintomas y signos leves, pero que le permiten desempefiar actividades de andar, correr con dificultad,
vestirse, comer y aseo.

Puede caminar mas de 5 metros sin ayuda, pero no saltar, correr o realizar actividades de cuidado personal.
Puede caminar mas de 5 metros, pero con ayuda.

Esta en cama.

Necesita ventilacion asistida.

Muerte.
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45% ingresan en estadio 3 o menor, 40% en estadio 4 y 15% en estadio 5.
HALLAZGOS DE LABORATORIO
ESTUDIO DEL LCR:
- Disociacion albumino-citoldgica. Se observa al final de la primera semana del inicio de los sintomas y puede persistir
hasta la tercera semana.
- Proteinas elevadas después de la primera semana.
- Células: no mas de 10 leucocitos por mm? (hay autores que aceptan hasta 50 leucocitos/mmé).
- Film Array en LCR.
- PCR Dengue/Zika/Chicunguya en LCR.
COMPLEMENTARIOS
- 1gG/lgMCMV.
- 1gG/1g M y/o Hisopado por COVID-19.
- Anticuerpos Antigangliosidos: GM1, GD1a, GTlay GQ1b
HALLAZGOS NEUROFISIOLOGICOS
Aunqgue el diagnéstico es esencialmente clinico, es obligatorio que cumpla los criterios neurofisiolégicos. Es importante
considerar que los estudios neurofisiolégicos no son muy sensibles en los primeros dias de enfermedad. Una vez
instaurado el cuadro, debe cumplir los criterios de desmielinizacién.




CRITERIOS DE DESMIELINIZACION
(Delanoe y cols)

Presencia de al menos 4 de los siguientes en 3 nervios (deben ser al menos 2 nervios motores y uno sensitivo):
Reduccion de la velocidad de conduccidn
Blogue parcial de la conduccion
Dispersion temporal
Latencia distales motoras prolongadas
Ausencia de ondas F o aumento de las latencias minimas de las ondas F
Velocidad de conduccién sensitiva
Disminucién de la amplitud de potenciales evocados
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CRITERIOS DE INGRESO

Todo paciente con sospecha de SGB debe ser admitido a una unidad con disponibilidad de Cuidados Intensivos
Pediatricos.
CRITERIOS DE INGRESO A UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVO PEDIATRICO
Se recomienda el ingreso a unidad de cuidado intensivo en caso de (Nemotecnia - CRITICAL):

Compromiso del ritmo: bloqueo o bradicardia.
- Répida progresion de debilidad
- Infeccidn (sepsis, neumonia)
- Taquiarritmias
- Indicacién de monitoreo continuo
- Complicaciones (trombosis venosa profunda, tromboembolismo pulmonar, infarto agudo del miocardio)
- Aérea (insuficiencia respiratoria)
- Labilidad hemodinamica
- Otras indicaciones incluyen:

o Sindrome de Miller Fisher.
o Variantes clinicas con compromiso de nervios craneales.

Los criterios para iniciar asistencia ventilatoria mecanica son:

- Gasometria arterial que muestre hipoxemia y/o hipercapnia

- Capacidad vital menor a 10 ml/kg.

- Paralisis bulbar o disfagia (o debilidad en la lengua) con peligro de broncoaspiracion.

TRATAMIENTO

MEDIDAS GENERALES
Preservacion de la capacidad ventilatoria, asi como de la via aérea

- Monitorizacion cardiovascular

- Tratamiento de trastornos autonémicos (arritmias, hipertension/hipotension arterial)

- Prevencion y/o tratamiento precoz de las infecciones

- Nutricion e hidratacion adecuadas

- Proteccion de gastritis y/o de Ulcera de estrés con ranitidina 1.5 mg/kg dosis cada 6 horas maximo 50 mg.

- Prevencion de escaras cutaneas

- Manejo del dolor:

- Frecuentes cambios de posicion.

- Analgésicos comunes: acetaminofén o antiinflamatorios no esteroideos. En ocasiones se requiere empleo de
narcoticos.

- Antineuriticos: Gabapentina a 15 mg/kg/dia dividido en tres dosis (NE Il, recomendacion grado B).

- Apoyo psicolégico y psiquiatrico
o Educacion temprana para el paciente y sus familiares referente a la enfermedad.
o Los antidepresivos pueden utilizarse como adyuvante para el manejo de los trastornos del suefio, dolor y
consecuencias emocionales.

TRATAMIENTO ESPECIFICO

- Gammaglobulina intravenosa (Ig IV) total 2g/kg. La pauta habitual de Ig IV es 0,4 g/kg de peso y dia durante 5 dias.
Puede administrarse a dosis de 1g/kg/dia por dos dias.

- Plasmaféresis. Se recomienda en pacientes con debilidad rapidamente progresiva, empeoramiento de la funcion
respiratoria, incapacidad para deambular sin ayuda, requerimiento de ventilacion mecanica, o debilidad bulbar
significativa.

- Corticoides. No estan indicados como farmaco de primera eleccién en SGB..

- Neurorrehabilitacion

¢A QUIEN DAR TRATAMIENTO ESPECIFICO?

Las inmunoglobulinas intravenosas y la plasmaféresis son Utiles, en etapas tempranas. Entre ambas terapias los ultimos

ensayos clinicos, no muestran diferencias significativas, no estando indicado su empleo combinado.

Indicaciones:

- Empeoramiento en la situacion funcional.
- Estadio inicial 3 (imposibilidad de caminar en forma independiente).
- Compromiso bulbar.

En las formas leves, capaces de caminar, no hay consenso si deben o no ser tratadas con inmunoterapia, hay autores

gue sugieren que seria innecesario si en la segunda semana no pierden la deambulacion.

Las recaidas en nifios son raras, y en estos casos se recomienda repetir el mismo tratamiento.

EVOLUCION Y SEGUIMIENTO
- Mediante clasificacion funcional de Hughes; evaluar la respuesta al tratamiento y prondstico.
- Repetir el estudio eléctrico a las 3 semanas, y en funcién de la evolucion a los 6 y 12 meses.
- Estudio serolégico en sangre y LCR (sangre: segunda determinacion a las tres semanas, si se realizan estudios de
anticuerpos antigangliosidos).
- El egreso hospitalario se recomienda una vez alcance una escala de Hughes de 3.
- Se recomienda iniciar tempranamente la terapia fisica.
- Continuar controles periédicos ambulatorios de neuropediatria y rehabilitacién.
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