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Sindrome de Guillain Barré

Se trata de una polirradiculoneuropatia desmielinizante aguda de origen

inmunoldgico y que afecta preferentemente a adultos jovenes varones.

Los virus mas frecuentemente implicados son los del grupo herpes
(citomegalovirus, virus de Epstein-Barr). Mas recientemente, el
Campylobacter jejuni ha sido descrito en pacientes con Guillain-Barré y

antecedente de gastroenteritis.
Patogenia

Es autoinmunitaria. La desmielinizacion se produce por un doble

mecanismo: mediada por linfocitos y por anticuerpos circulantes.

Anatomia patolégica
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Clinica

Cursa con un cuadro de tetraparesia y arrefléxica con escasos sintomas
sensitivos; o suele haber afeccion esfinteriana. A nivel sensitivo, puede
haber parestesias distales especialmente al inicio del cuadro, pero no
existe un déficit de sensibilidad marcado.

Es frecuente la presencia de dolor en la zona lumbar o en las
extremidades inferiores al inicio de la clinica. Los sintomas autonémicos
incluyen taquicardia, hipotensién postura, hipertension y sintomas

vasomotores. Existen mdltiples variantes del sindrome de Guillain-Barré
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clasico, siendo el sindrome de Miller-Fisher el mas habitual. Se trata de
una variante que implica ataxia, arreflexia y oftalmoparesia, con posibles

alteraciones pupilares y escasa debilidad de miembros.

Curso : Es caracteristica la rapida progresion de la debilidad, que alcanza

sSu maximo en cuatro semanas en el 90% de los casos.
Pruebas complementarias

En la miastenia gravis, se emplea la electromiografia; en el Guillain-Barré,
la electroneurografia. Si el LCR presenta pleocitosis importante, hay que

pensar en un sindrome de Guillain-Barré asociado a infeccién por VIH.

Diagnostico

Los criterios diagnosticos se exponen a continuacion:

Requeridos:

Debilidad progresiva en uno o mas miembros debido a neuropatia.
Arreflexia.

Curso de la enfermedad < 4 semanas.

Exclusion de otras causas.

Ll oI e

Sugestivos:

+ Debilidad simétrica relativa.

+ Leve afectacion sensorial.

+ Alteracion de cualquier par craneal.

+ Ausencia de fiebre.

+ Evidencia electrofisioldgica de desmielinizacion

Enfermedad de la placa motora
Miastenia Gravis: Se trata de un trastorno autoinmunitario que cursa con

debilidad y fatigabilidad de la musculatura esquelética.

Epidemiologia: Globalmente afecta mas frecuentemente a mujeres, puede
darse en todos los grupos de edad, con un pico de incidencia en las
mujeres entre la segunda y tercera décadas, y algo mas tardio en los

hombres (cuarta-quinta décadas).
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Patogenia

Es la enfermedad autoinmunitaria mejor caracterizada. En un 85-90% de
los casos existen anticuerpos dirigidos contra los receptores nicotinicos de

acetilcolina (Ach). Estos anticuerpos actian de tres maneras:
1) bloguean el receptor de acetilcolina;
2) promueven su endocitosis y posterior destruccion, y

3) activan el depdsito de complemento sobre la membrana postsinaptica,
con la consiguiente destruccion de los receptores y el aplanamiento a

largo plazo de los pliegues del receptor postsinaptico

En la miastenia gravis, los ROT, las pupilas y el SNA estan intactos, a

diferencia del botulismo y el sindrome de Eaton-Lamber.
Diagnostico

+ Test de Tensilon (edrofonio). Debe realizarse cuando existe la
sospecha clinica. El edrofonio es un farmaco que inhibe la acetilco-
linesterasa a nivel de la hendidura sinaptica, aumentando asi la
disponibilidad de acetilcolina para interactuar con los receptores
postsinapticos.

+ Demostracion de los anticuerpos antirreceptor de acetilcolina.
Aparece en un 85-90% de los pacientes con miastenia generalizada
y en un 50% de las miastenias oculares.

+ Estudios neurofisiolégicos. Las velocidades de conduccion nerviosa
son normales.

+ Radiologia. Se debe realizar TC o RM toracica para detectar

alteraciones timicas (hiperplasia o timoma).

Formas clinicas: miastenia neonatal y miastenia congénita.
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Tratamiento

En general, los medios terapéuticos disponibles son cuatro: mejorar la
transmision neuromuscular con anticolinesterasicos, inmunosupresion con
esteroides o citostaticos, plasmaféresis para disminuir la titulacion sérica
de anticuerpos antirreceptor y timectomia para eliminar el posible origen

de los mismos.
+ FAarmacos anticolinesterasicos.

Inhiben la destruccibn de Ach dentro de la hendidura sinaptica,

aumentando su disponibilidad.
+ Corticoides. (se utilizan)

1) cuando falla la medicacion anticolinesterasica, en combinacion con
esta (la mayoria de los pacientes son tratados con esteroides a menos

gue tengan una contraindicacién mayor);
2) para mejorar la fuerza preoperatoria del paciente pretimectomia;
3) cuando no hay remision tras timectomia; y
4) raramente en la miastenia ocular pura.
+ |Inmunosupresores.

Su uso se indica en combinacion con los corticoides para reducir las dosis

de los mismos.
+ Plasmaferesis/ inmoniglobulinas:

Se usa de Diagnoéstico forma puntual en las crisis miasténicas y en la
preparacion a pretimectomia cuando el resto de farmacos no consiguen

una buena situacion funcional prequirdrgica.
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