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Sx Guillain-Barré




Definicion

e Polineuropatia inflamatoria aguda de
etiologia autoinmune.

e Compromiso del sistema nervioso
periférico.




Etiologia y factores desencadenantes

Infecciones previas (2 a 6 semanas antes):

. Campylobacter jejuni
. Virus: CMV, VEB, influenza.
. Virus Zika, hepatitis E

También descrito tras

. Vacunacién.
. Cirugia.
. Neoplasias hematolégicas

Farmacos inmunomoduladores:
Anti-TNF, inhibidores de puntos de control,

interferones tipo |

Enfermedades sistémicas y neoplasicas
. LES

e linfomas

Factores demograficos y ambientales

« Mayor incidencia en hombres y en mayores
de 60 afios

« Variacién geogrdfica: formas axonales
(NAMA) mds comunes en Asia y

Latinoamérica

e Posible influencia estacional



Fisiopatologia

Ol.

Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA)

Mecanismo de desmielinizacion :

1. Citotoxicidad mediada por células: Las células inmunes,
como los linfocitos T y los macrofagos, atacan y destruyen la
mielina.




Fisiopatologia

02,

Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda
(PDIA)
Mecanismo de desmielinizacion

2. Activacion de la via del complemento:
El sistema del complemento se activa, lo que lleva a la destruccion
de la mielina.
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Fisiopatologia

03.

Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda
(PDIA)
Mecanismo de desmielinizacion :

3. Produccion de citoquinas: Las citoquinas, como la
IL-1y el TNF-a, se producen y contribuyen a la inflamacion y la

desmielinizacion
L . I!)
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Fisiopatologia

SUBTIPOS DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

PDIA NAMA, NASMA
k4 Y
. Folineuropatia Desmielinizante Meuropatia Axonal Motora Aguda
Nervio motor Normal Inflamatoria Aguda o Neuropatia Axonal Sensitivo-
[desmielinizacidn) Maotora Aguda (axonal)

Anticuerpos dafian la Anticuerpos dafian la
membrana de mielina membrana axonal

Figura 1: Principales subtipos de SGB. La lesién a neuronas del SNP mediada por anticuerpos, clasifica a los subtipos de SGB
en dos grupos. Los que darian a la membrana mielinica y los que danan a la membrana axonal con el consiguiente fallo de
conduccion




ESCALA DE HUGHES

Para discapacidad y severidad del sindrome de Guillain-Barré

GRADO DISCAPACIDAD

0 Sin discapacidad

1 Signos y sintomas menores, conserva la capacidad de correr
2 Capaz de caminar 10 metros sin ayuda, pero no puede correr
3 Capaz de caminar 10 metros con ayuda

A Confinado a una cama o una silla sin poder caminar

5 Requiere asistencia respiratoria

6 Muerte

Diagnostico y Tratamiento del Sindrome de Guillain Barré en el Segundo y Tercer nivel de Atencion. Ciudad de México: Secretaria de
Salud; 03f12/2016.



PEDIATRICOS




Clasificacion clinica

« El SGB es la causa més frecuente de pardlisis fldcida aguda en

pediatria en la era pos polio.
. Afecta con mas frecuencia a ninos mayores de 2 ainos

. Se presenta con debilidad muscular simétrica y progresiva,
generalmente ascendente.

. Inicia como alteraciéon de la marcha: dificultad para correr, subir

escaleras o mantenerse en pie.

o Puede requerir ventilacién mecdnica en un 13% de los casos por

compromiso respiratorio




Clasificacion clinica

Formas clinicas principales:

PDIA - Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria aguda — Forma

cldsica (mds frecuente).
. NAMA - Neuropatia axonal motora aguda.

. NASMA - Neuropatia axonal sensitivo-motora aguda.

Sindrome de Miller-Fisher (SMF): — Oftalmoplejia + ataxia + arreflexia, escasa

debilidad muscular.




Epidemiologia pediatrica

« Edad: cualquier edad, excepcional <2 afos.

« Incidencia estimada:

0,4 a 1,3 por 100,000 ninos <14 anos.

« Mds frecuente en varones.




Fases clinicas del SGB:

Fase aguda (horas a 4 semanas):

« Debilidad simétrica ascendente

. Arreflexia/hiporreflexia

» Dolor radicular o muscular (hasta 50% de casos)
. Afectacién craneal (VII par més comin): pardlisis facial, disfagio
 Disautonomia: arritmias, ileo, disfuncién esfinteriana
Fase de meseta:
» Estabilizacién clinica
o Duracién variable (dias a semanas)
Fase de recuperacién:
« Comienza 2-4 semanas tras el pico
» Puede durar meses o afios

e El 60-80% camina a los 6 meses



Clasificacion clinica
Criterios diagnosticos pediatricos

(Criterios de Rashbury y Cornblath, modificados por Roper]
Requisitos esenciales:
. Debilidad progresiva en =2 extremidades.

. Arreflexia.

Apoyan el diagnéstico:

. Afectacién simétrica.

. Pardlisis facial bilateral.

. Distuncién autonémica.

. Disociacién albimino-citolégica en LCR.
. Dudan del diagnéstico:

. Nivel sensitivo.

. Distuncién vesical persistente.

. Pleocitosis (>50 céls/mm3 en LCR).
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sindrome de Guillain-Barré
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c r I te r I os Rasgos requeridos para el diagnostico

Debilidad motora progresiva en mas de una

I ® 4 t. Arreflexia

I a g n os I c os Rasgos que apoyan fuertemente el
diagnostico
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Simetria relativa de los sintomas (la simetria
abscluta es rarg, pero si un miembro estd afectodo,
es muy probable que el ofro lombién lo esté en
mayor o menor grado)
Sintomas o signos sensifivos leves
Afectocién de nervios craneales, en especial
Comienzo de la recuperacién entre 2 y 4 semanas
después de cesor la progresion
Dishuncion outonémica
Ausencia de fiebre ol comienzo de la enfermedad
Elevacian de la concentracion de profeinas en e
liquido celoforroquides, con < 10 células/mm?
Hallazgos habituales en los estudios
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Rasgos dudosos para el diagnéstico

Presencia de un nivel sensitive

importanie o persistente asimetria de los sintomas o
de los signos

Disfuncién esfinteriona persistente y grave

50 células/pl en el liquido cefalorraquideo

Rasgos que excluyen el diagnéstico

Diagnéstico de botulismo, miastenia gravis,
poliomielifis o neuropatia Kxica
Trastornos en el metabolismo de kas porfirings
Sindrome sensifivo puro sin debilidod



Clasificacion clinica

Rasgos requeridos para el diagnostico

Debilidod molora progresiva en mas de una
extremidod
Asreflexia

Rasgos que apoyan fuertemente el
diagnostico

Progresion de los sintomas hasta un méximo de 4
semanas
Simelria relativa de los sintomas (la simetria
abscluta es rarg, pero si un miembro esta afeciodo,
es muy probable que el ofro lombién lo eské en
mayor o menor grado)
Sinfomas o signos sensifivos leves
Afectocion de nervios croneales, en especial
Comienzo de ko recuperocion enfre 2 y 4 semanas
después de cesar la progresién
Dibherics racs
Dishuncién autonémica
Ausencia de fiebre al comienzo de lo enfermedad
Elevacian de la concentracion de profeinas en e
liquido celaforroquideo, con < 10 células/mm?
Halkazgos habituales en los estudios

bsioléai



Y 4 [
Clinica
Inicio agudo o subagudo (horas a dias).

o Debilidad ascendente

Dificultad para caminar, correr o mantenerse en pie.

Puede progresar a pardlisis fldcida generalizada.

Reflejos osteotendinosos abolidos desde el inicio.

. pardlisis facial bilateral, distagia.



Clinica

. Dolor: muscular, radicular, localizado (>50%).

Compromiso respiratorio:
- Presente en el 28% de casos.
- 13% requieren ventilacion mecanica.

. Disautonomia (~50%):
- Arritmias, hipotension, ileo, retencion

(e
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urinaria.




Diagnostico

Liquido cefalorraquideo:

. Disociacion albiumino-citolégica: T proteinas, <10
células/mms.
. Se manifiesta desde la primera semana.
Neurofisiologia:

Confirma tipo de neuropatia: desmielinizante o axonal.
Es crucial descartar:

. Botulismo.
. Poliomielitis.
. Miositis.

. Miastenia gravis.



o ! 4 ®
Diagnostico en fa
Diagnostico
. Clinico: debilidad progresiva bilateral + arreflexia.

. LCR: disociacion albomino-citolégica (T proteinas sin

pleocitosis).

- Neurofisiologia: estudios de conduccidn nerviosa (desmielinizacién

o dafio axonal).

- Diagnéstico diterencial amplio: botulismo, miositis, polio, miastenia



Tratamiento

Especifico

Inmunoglobulina intravenosa (IVIG):
Dosis total: 2 g/kg en 5 dias
Plasmaféresis:

5 sesiones, 200-250 ml/kg

Soporte general

Monitorizacién respiratoria y cardiovascular
Hidratacién y nutricién adecuadas
Prevencién de infecciones y Glceras

Control del dolor

Ingreso hospitalario obligatorio
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DEFINICION

[.a neuropatia diabética (ND) es
la complicacion sintomatica mas
frecuente en
pacientes con diabetes mellitus
(DM) y la principal causa de
lesiones y de amputacion
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EPIDEMIOLOGIA

Debilidad muscular en
.__..-"' Hs extrefmidades

Esta presente en o
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Neuropatia en un paciente con diabetes




CLASIFICACION

Neuropatia Diabética Simétrica Distal

(Polineuropatia Distal Simétrica — PDS)

La forma mas comun de neuropatia diabdtica.

Caracteristicas:
 afecta en forma simétrica y distal (pies
primero).
iva y motora, aunque predominan los

ensitivos.
cronica y progresiva.

NEUROPATIA DIABETICA




CLASIFICACION

Neuropatias Focales y Multifocales (Neuropatias Asimétricas) .

Afectan nervios especiticos o grupos de nervios. Pueden ser

dolorosas y de inicio subito

e ~
l el S/

Fig- I Tipca de nearzgeiies perdincea
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ESCALAS

escala visual analdgica (EVA)

especiticidad en el diagno

del dolor neuropatico
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FISIOPATOLOGIA

en esta patologia se afectan
. fibras sensitivas,
. motoras auto-nomicas
del sistema nervioso peritérico

NERVOUS SYSTEM

Fistos cambios se traducen en
aumento de presion en las
cabezas de
los metatarsianos y en la region
plantar, que aumenta el
riesgo de desarrollar tlceras



FISIOPATOLOGIA

[.a atectacion de
fibras sensitivas produce
alteracion de la sensibilidad tér-
mica, algésica, vibratoria y
propioceptiva

MERVOUS SYSTEM




CLINICA

Sintomas positivos:

En mas del 80% de los e pares-tesias . hipoestesia
casos esta  disestesias . hipoalgesia
patologia es « hiperalgesia . anestesia
asintomadatica  alodinia y dolor urente (son los que si aumentan el riesgo

de presentar

[L.os sintomas sensitivos ulceras)

lasitican

o
i

mente en

“\ “

ativos.



DIAGNOSTICO

Il diagndstico de esta patologia es fundamentalmente

clinico. No es preciso realizar estudios electrotisioldgicos
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TRATAMIENTO

En primera linea se recomienda Inhibidores de recaptacion de
iniciar en monoterapia NA y serotonina:
un antidepresivo triciclico « Duloxetina
(ATDv): « Venlafaxina

« Amitriptilina
« Nortriptilina
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TRATAMIENTO

Bloqueadores canales de calcio

Gabapentina
Pregabalina
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DEFINICION

Se trata de i i f )
un grupo de trastornos adquiridos de los nervios | |

peritéricos y las raices nerviosas que convergen

:i':lll' _: : I'!:
en una patogénesis comun a todos ellos: la L) L .
« qe . « s . . . [
desmielinizacion inmunomediada del nervio e || |
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EPIDEMIOLOGIA

« PDIC: neuropatia autoinmune cronica mas trecuente.

« Entidad intrecuente con alta heterogeneidad clinica.

« Prevalencia global estimada: 0.8 a 8.9/100,000 habitantes.

« Ln México no existen datos especiticos sobre su carga.




EPIDEMIOLOGIA - PERFIL DEMOGRAFICO

o Puede afectar a cualquier edad.
> é} x

Mas comun en hombres mayores de 40 anos.

« Formas progresivas: mas frecuentes en adultos mayores.

« Formas recurrentes: predominan en pacientes jovenes.

Y O,
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EPIDEMIOLOGIA - COMC

o -50% de los pacientes tienen diabetes mellitus o
prediabetes.

« Diagndstico de PDIC puede pasarse por alto en pacientes
con neuropatia diabética.

« No se han identificado factores predisponentes especitficos.




clasificacion

Tabla 2. Variantes clinicas actualmente reconocidas de la
Polirradiculopatia Desmielinizante Inflamatoria Cranica (PDIC).

Variante clinica
PDIC tipica

PDIC sensitiva

DADS

PDIC de inicio agudo

Sindrome de Lewis-Sumner (MADSAM)

Polineuropatia sensitiva autoinmune cronica

PDIC motora

PDIC focal

Frecuencia (%)
40-01

4-35

2-17

2-16

6-15

2-12

4-10

0-5-1

Fenotipo clinico

Sensitiva - motora, distal vy proximal, simetrica,
evolucion =8 semanas.

Predominantemente sensitiva, puede
desarrollar sintomas motores menores, distal
v proximal, simétrica, evolucion »8 semanas.
Predominantemente sensitiva, puede

desarrollar sintomas motores menores, distal,
simétrica, evolucion =8 semanas.

Sensitiva - motora, distal y proximal, simétrico,
evolucion <8 semanas.
Sensitivo motor, de inicio frecuente en
extremidades superiores, asimeétrico,
evolucion =8 semanas.
Ataxia sensitiva, distal vy proximal, simétrica,
evolucion »8 semanas.

Predominantemente motora, distal v proximal,
simétrica, evolucion >8 semanas.

Sensitivo-motora, focal, puede progresar a
forma difusa con el tiempo., asimétrica,
evolucion >8 semanas.




Escalas

Tabla 1. Descripcion del sistema GRADE (Grading of Recommendations Assessment, Development and Evaluation).

Sistema de GRADE

Fuerza de la recomendacion

1 (fuerte)

2 (débil)

Implicaciones
Recomendacion fuerte. Los beneficios de la accion superan claramente las
desventajas. Esto es independiente de la calidad de la evidencia que sustenta esta
recomendacion,

Recomendacion débil. Los beneficios de la accién se asemejan a las desventajas.
Esto es independiente de la calidad de la evidencia que sustenta esta
recomendacion.

Calidad de la evidencia
A (alta)

B (moderada)

C (baja)

D (muy baja)

Punto de buena practica

Implicaciones

Es improbable que futuros estudios cambien el grado de confianza de los
resultados o los datos con que ya se cuenta (i.e., ya no se necesitan mas estudios).
Es probable que nuevos estudios cambien el grado de confianza sobre los datos
que integran una recomendacion.

Es altamente probable que nuevos estudios cambien el grado de confianza sobre
los datos que integran una recomendacion (i.e., se recomienda que haya mas
estudios).

Cualquier estimacion sobre el beneficio/perjuicio de una intervencién o accion es
muy incierta (i.e., se necesitan estudios).

Sélo se dispone de opiniones de otros paneles expertos, anécdotas clinicas o la
experiencia misma del grupo de trabajo. En este tipo de recomendaciones el grupo
de trabajo ofrece su opinion sin calificar el nivel de evidencia (pues la misma es
inexistente) ni la fuerza de recomendacion. Tampoco se inclina por proponer que
se necesitan de estudios cientificos para aclarar esta recomendacion, aunque no
se gpone a la realizacion de los mismos.




Fisiopatologia

e Mecanismo inmunomediado: desmielinizacion cronica del

nervio periférico.
« Autoanticuerpos en algunos casos: anti-NF155 y anti-CNTINI.

o Patologia similar al sindrome de Guillain-Barré.

o Rol propuesto del mimetismo molecular (postinfeccion o
postvacunal).

o Inmunopatogenia aun no completamente elucidada.




CLINICA

Sintomas m

« Debilidad simétrica

(mas frecuente en piernas).

o Hiporretlexia o arretlexia
generalizada.

Sintomas sensitivos:
« Parestesias, hipoestesia, sensacion de
“adormecimiento’.
« Dolor neuropatico (menos frecuente
que en otras neuropatias).



Diagnostico Sospecha clinica




Diagnostico Electrodiagnostico

Pruebas recomendadas (EFNS/PNS): < @

Tabla 3. Criterios de electrodiagnostico de la
Polirradiculopatia Desmielinizante Inflamatoria Cranica (PDIC).

1. PDIC definitiva: al menos uno de los siguientes
A, Latencia motora distal prolongada z50% arriba del LSN en 2 nervios (excluyendo sindrome de tinel del
carpao), o
B. Reduccion de la VC 230% bajo el LIN en dos nervios, u
C. Ondas F con latencia prolongada =30% del L5N en 2 nervios (=50% si la amplitud del pico negativo del PAMC
es <80% del LIN), o
D. Ausencia de ondas F en 2 nervios, si esos nervios tienen amplitudes del pico negativo distal del PAMC =220%
del LIN + al menos algin otro parametro de desmielinizacion en al menos algun otro nervio ™, o
E. Bloqueo parcial de la conduccién motora: reduccion z 50% de la amplitud del pico negativo proximal del
PAMC en relacién al distal, si es el pico negativo distal del PAMC 220% del LIN, en dos nervios; o enun nervio +
al menos algun otro parametro de desmielinizacion en al menos algldn otro nervio™, o
F. Dispersion temporal anormal (>30% de aumento en la duracidn entre el pico negativo proximal v distal del
PAMC) en al menos dos nervios, o
5. Duracion del PAMC distal (intervalo entre el inicio del primer pico negativo v el retorno a la linea basal del
tltirmo pico negativo) aumentado en al menos un nervio (mediano 6.6 ms, cubital 6.7 ms, peroneo 7.4ms tibial 8.8
ms) " + al menos algln otro parametro de desmielinizacién en al menos algan otro nervio™

1. PDIC probable
=30% de reduccién de la amplitud del pico negativo proximal del PAMC en relacian al distal, excluyendo el nervio
tibial posterior, si el pico negativo distal es =20% del LIM en dos nervios, o en 1 nervio + al menos algun otro
parametro de desmielinizacion en al menos algdn otro nervio.

3. PDIC posible
Comoen 1" pero en un solo nervio



Diagnostico Electrodiagnostico

Tabla 3. Criterios de electrodiagnostico de la
Polirradiculopatia Desmielinizante Inflamatoria Cranica (PDIC).

1. PDIC definitiva: al menos uno de los siguientes
A. Latencia motora distal prolongada z50% arriba del LSN en 2 nervios {excluyendo sindrome de tdnel del
carpo), o
B. Reduccion de la VC z30% bajo el LIN en dos nervios, u
C. Ondas F con latencia prolongada z30% del LSN en 2 nervios (=50% si la amplitud del pico negativo del PAMC
es <B0% del LIN), o
D. Ausencia de ondas F en 2 nervios, si esos nervios tienen amplitudes del pico negativo distal del PAMC 220%
del LIM + al menos algin otro parametro de desmielinizacion en al menos algun otro nervio ™, o
E. Blogueo parcial de la conduccion motora: reduccién z 50% de la amplitud del pico negative proximal del

PAMC en relacion al distal, si es el pico negativo distal del PAMC 220% del LIN, en dos nervios; o en un nervio +
al menos algun otro parametro de desmielinizacion en al menos algun otro nervio™, o
F. Dispersion temporal anormal {>30% de aumento en la duracion entre el pico negativo proximal y distal del
PAMC) en al menos dos nervios, o
G. Duracion del PAMC distal (intervalo entre el inicio del primer pico negativo vy el retorno a la linea basal del
ultimo pico negativo) aumentado en al menos un nervio (mediano 4.6 ms, cubital 6.7 ms, peroneo 7.6ms tibial 8.8
ms) *® + al menos algldn otro parametro de desmielinizacién en al menos algin otro nervio™

1. PDIC probable
> 30% de reduccion de la amplitud del pico negativo proximal del PAMC enrelacion al distal, excluyendo el nervio

tibial posterior, si el pico negativo distal es 220% del LIN en dos nervios, o en 1 nervio + al menos algun otro
parametro de desmielinizacion en al menos algdn otro nervio.

3. PDIC posible

Comoen 1", pero en un solo nervio



Diagnostico LCRy biopsia

Pruebas recomendadas (EFNS/PNS):




TRATAMIENTO
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TRATAMIENTO

azatioprina a dosis de 100 a 200
mg/dia como tratamiento para PDIC
sensitivo-motora.

MURPRIMA
Db -] Azatiopring

ciclotostami

intravenosa a dosis de 1 g/m?2
mensual de 6 a 12 meses para el
tratamiento de PDIC.

Baxter




