Rivero L., Agueda J. Caracterizacién del sindrome de Guillain-Barré en pacientes pediatricos.
Boletin Médico de Postgrado 2019; 35(1): 25-30. ISSN: 0798-0361

; . . BMP
Articulo Original ’

CARACTERIZACION DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE
EN PACIENTES PEDIATRICOS

*Lurima Rivero **Agueda Jiménez

RESUMEN

El Sindrome de Guillain Barré (SGB) se caracteriza por la manifestacién de manera aguda o subaguda de un
conjunto de signos y sintomas que demuestran la afectacién del sistema nervioso periférico, expresada en paralisis
fliccida y atreflexia, que eventualmente pueden complicarse amenazando la vida y/o postetiormente cronificarse
si no se instauran tratamientos especificos de manera oportuna. Las causas mas importantes del SGB se atribuyen
a agentes infecciosos los cuales desencadenan un mecanismo de respuesta autoinmune que afectan tanto la
mielina como el ax6n. La presente investigacion caracterizé el SGB en los pacientes ingresados en el Servicio
Desconcentrado Hospital Pediatrico Dr. Agustin Zubillaga entre los afios 2010 y 2016.
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CHARACTERIZATION OF THE GUILLAIN-BARRE SYNDROME
IN PEDIATRIC PATIENTS

ABSTRACT

Guillain Barré Syndrome (GBS) is characterized by acute or subacute manifestation of peripheral nervous system
alterations such as flaccid paralysis and arreflexia, which can eventually be life-threatening and/or become chronic
if specific treatments are not established in a timely manner. The main causes of GBS are attributed to infectious
agents which trigger an autoimmune response that affect both the myelin and the axon. GBS is the most frequent
cause of flaccid paralysis in the pediatric population. The present investigation characterized the GBS in patients
admitted to the Servicio Desconcentrado Hospital Pediatrico Dr. Agustin Zubillaga in the period 2010 to 2016.

Keywords: polyrradiculoneuropathy, flacid paralysis, demielinization, arreflexia

*Universidad Centroccidental Lisandro Alvarado, Decanato de Ciencias de la Salud, Barquisimeto, Venezuela.
cotreo electrénico: lurimarivero70@gmail.com.
**Servicio Desconcentrado Hospital Pediatrico Dr. Agustin Zubillaga, Barquisimeto, Venezuela.

Recibido: 20/06/2018
Aceptado: 15/08/2018

@@@@ Creative Commons Reconocimiento-No Comercial-Compartir Igual 4.0 Internacional
¥ MC  S5A 25



Rivero L., Agueda J. Caracterizacién del sindrome de Guillain-Barré en pacientes pediatricos.
Boletin Médico de Postgrado 2019; 35(1): 25-30. ISSN: 0798-0361

INTRODUCCION

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) es la
causa mas frecuente de paralisis fliccida en la
poblacién pedidtrica y las manifestaciones
clinicas iniciales tienen por lo general un patrén
comin de aparicién dado por la debilidad
ascendente y simétrica, con ausencia al menos
al inicio de sintomas sensitivos y esfinterianos,
con afectacion de los reflejos
osteotendinosos. De igual manera los pacientes
presentan dolor de tipo disestésico, sordo, a lo
cual atribuyen la imposibilidad para la
marcha(-2,

severa

Las causas del desarrollo del SGB se atribuyen
a agentes de tipo viral entre los cuales se
encuentran el citomegalovirus, enterovirus,
virus de Epstein Baar, herpes virus tipo 6 y
otros agentes como el Mycoplasma pnenmoniae.
Estos agentes desencadenan un mecanismo de
respuesta autoinmune que afectan tanto la
mielina como el ax6n del nervio periférico,
conduciendo a la lentificaciéon de la velocidad
de conduccién eléctrica o incluso el bloqueo
del impulso por lo cual hay déficit motor que se
expresa en debilidad muscular y afectacién
sensitiva de acuerdo al tipo de nervio periférico
afectado.

La incidencia mundial del SGB se estima entre
0.6 a 1.4 casos por 100.000 habitantes no
reportandose un patrén demografico como en
otras enfermedades de tipo desmielinizante, sin
embargo si se reportan brotes con un patrén de
tipo estacional, en épocas de verano y lluviosas.

En el Servicio Desconcentrado Hospital
Pediatrico Dr. Agustin Zubillaga Gonzélez ef
al® publican una investigacion en el afio 1995
donde caracterizaron el SGB en los pacientes
hospitalizados desde el afio 1982 al 1992 con
hallazgos muy parecidos a lo reportado por la
literatura hasta entonces, en cuanto a la clinica,
paraclinica y antecedentes funcionales, que
orientaban hacia los virus como principales
agentes ctiolégicos aunque estos no pudieron
ser evidenciados.
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Para el afio 2016, la Organizacion Mundial de la
Salud reporta en 87 pafses del mundo,
incluyendo a Venezuela, el brote del virus Zika,
y este se asocid a un Iincremento en la
incidencia del SGB en la poblacién adulta, no
existiendo reportes, al menos hasta la fecha de
esta investigacién, que evidencien al virus Zika
como agente ectiolégico en la poblacién
pediatrica. Sin embargo, segin cifras informales
aportadas por el Archivo de Historias Médicas
del SDHPAZ en el afio 2016 hubo un
incremento considerable de los casos y cifras
aportadas por el Boletin Epidemiolégico de la
semana 52 los cuales reportaban en toda
Venezuela un incremento del SGB de 70 casos
en el 2105 a 108 casos en el 2016, lo cual
concuerda en tiempo y espacio con el brote de
virus Zika reportado.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo transversal de
recoleccion retrospectiva de datos a través de la
revision de las historias médicas de pacientes
con SGB que ingresaron en el Hospital
Universitario  de  Pediatrfa  Dr.  Agustin
Zubillaga desde el afio 2010 al 2016,
conformando la muestra la totalidad de la
poblaciéon que correspondié a 22 casos. La
muestra es de caricter no probabilistica
intencional, habiéndose aplicado a los registros
los criterios de Brighton®, los cuales se
utilizaron como criterios de inclusiéon a saber:
a) paralisis flaccida bilateral expresada en
dificultad para la marcha; b) disminucién o
ausencia de la respuesta refleja osteotendinosa;
c) curso monofisico o tiempo de evolucién
entre 12 horas y 28 dias; d) contaje celular en
LCR menor a 50/ul; €) contaje de proteinas en
LCR mayor a lo normal para la edad; f)

caracteristicas de  conduccién  nerviosa
consistentes con las variedades
polirradiculoneuropatia desmielinizante

inflamatoria aguda (PIDA), neuropatia axonal
motora aguda (NAMA), neuropatia axonal
sensitiva motora aguda (NASMA) y g) ausencia
de criterios que avalen otros diagnodsticos
diferenciales. Una vez recogidos los datos se
vaciaron en un instrumento de recolecciéon de
datos y se procedio a su analisis.
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RESULTADOS

Los resultados muestran que desde al afio 2010
hasta el afio 2014 los casos se mantuvieron
constantes entre 1 a 2 casos por afio, mientras
que en el afio 2015 se reportaron 5 casos y en el
2016 se reportaron 10 casos. La mayoria de los
casos se presentaron en el primer cuatrimestre
del afio, sumando el numero de casos entre los
meses de Enero a Abril inclusive 12 casos
(55%). En el afio 2016 ingresaron 7 casos entre
los meses de enero y abril.

El sexo masculino predominé en el grupo
etario correspondientes a la edad pre-escolar y
adolescentes, mientras que el femenino lo hizo
en el grupo etario escolar. Al totalizar todos los
casos segun el sexo, el masculino totalizé 12

casos (54,5%).

55% de los pacientes present6 algun tipo de
antecedente patologico entre 1 a 4 semanas
previo al inicio de los sintomas. De estos, el
catarro fue el antecedente mds frecuente
seguido de la diarrea. En dos casos, se
reportaron sintomas sugestivos de enfermedad
por virus Chikungunya seis meses y 1 afio antes
del inicio de los sintomas del SGB.

El 72% de los pacientes ingresados expresaron
disminuciéon de la fuerza muscular en forma
simétrica ascendente. Al examen fisico se
demostré que el 50% no presentd alteracion de
la fuerza muscular en miembros supetiores,
siendo en estas extremidades la mayor
afectacién proximal IV/V. En los miembros
inferiores la mayor afectaciéon se observo a
nivel distal con un déficit de II/V.

El  40% de los pacientes reportaron
comorbilidades asociadas en el momento de su
ingreso. 22% (dos pacientes) de los pacientes
reportaron adquirida en la
comunidad e infeccién del tracto urinatio,
respectivamente. Un paciente present6 varicela
en fase de convalecencia, en otro se describio
exantema palmo plantar y en otro enfermedad
diarreica aguda. Un caso presentd criterios
clinicos de encefalomielitis, otro de
meningoencefalitis y uno de neuromielitis
6ptica. Un paciente evidencié cambios de

neumonia
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intensidad entre T10 y L4 por resonancia

magnética de columna dorso lumbar,
compatible con mielitis transversa.
86% de los pacientes recibieron

inmunoglobulina intravenosa humana a una
dosis de 400 mg/kg/dia durante 5 dias. Al
egreso, el 47% de los pacientes habfan
recuperado la fuerza muscular de manera
parcial lo cual le permitia caminar sin ayuda
pero no corter.

En los pacientes que registraron estudios de
conduccion nerviosa consistente con NAMA (4
pacientes) y NASMA (2 pacientes), se registro
la evolucién clinica en funcién de la escala de
discapacidad del SGB durante la visita a la
consulta externa de Neuropediatria a los 6
meses de iniciado los sintomas. Tres de los
cuatro  pacientes con variedad NAMA
presentaron una discapacidad grado 2 en la
escala (camina sin ayuda, pero no corre). El
cuarto paciente presenté el mayor nivel de
discapacidad a los 6 meses que fue de 3
(camina con ayuda).

DISCUSION

Los resultados demostraron un aumento de la
incidencia de los casos para los afios 2015 y
2016 de un 100%, comportamiento similar en
todo el pais y en otras partes del mundo. El
boletin epidemiolégico del afio 2016 en
Venezuela reporta a la semana 52 un total de
108 casos de paralisis flaccida, habiéndose
registrado para el afio 2015, 70 casos y en el
afio 2014-2013 un total acumulado de 62 casos.
De la misma manera, para el mes de noviembre
del 2015 en otros paises se registré un brote de
SGB en el escenario de la epidemia del virus
Zika, atribuyéndose a este un papel etiologico
corroborado molecularmente en unos casos y
en otros quedando como probable.

Al respecto, Parra et al® reportan 68 casos de
SGB en Colombia en e afo 2016,
corroborando por PCR el virus Zika en 42
casos y el resto quedé como probable Zika. En
la presente investigacion tomando en cuenta
los antecedentes de esta epidemia, se considerd
que pudiera también estar involucrado como
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agente etiologico el virus Zika, sin embargo no
se encontré manera de relacionarlo ni por los
antecedentes ni por la clinica, no existiendo
tampoco en los registros solicitudes ni
resultados de laboratorio dirigidos a la
investigacion del mismo ni en sangre ni en
LCR, por lo cual se concluye que no hay
evidencias que permita la asociaciéon del SGB
con este virus en los casos reportados en
nuestro hospital durante los afios 2015-2016.

Los brotes de SGB segin la literatura mundial
pueden  seguir un  patrén  estacional,
aumentando los casos en los meses lluviosos.
Esta investigacién encuentra que los casos
registrados presentan claramente un patrén
estacional en todos los afios desde el 2010 al
2016 con predominio de los casos en el primer
trimestre del afilo que corresponde a los meses
de verano, tal como lo reporté Ramirez ef a/
y Gonzalez et al® relacionado en Venezuela
mas que con la estaciéon climatica, con el
aumento de la pluviosidad, y el surgimiento de
virus trasmitidos por artrépodos en estos
escenarios.

Con respecto al género y la edad, la literatura
refiere que cualquier género es susceptible
frente al SGB en adultos® sin embargo en la
edad pediatrica los estudios demuestran una
ligera predominancia del sexo masculino y la
edad pre-escolat/escolar en cuanto al grupo
etairco. En la presente investigacién los
hallazgos correspondientes a edad y género
concuerdan con los reportes hechos por otros
autores en los ambitos nacional e internacional,
tal como lo demuestran Maneesh ¢ ak?) en la
India y Ramirez-Zamora ¢t a/D en El Salvador.

En cuanto a las manifestaciones clinicas, la
disminucién  de la
predominantemente en miembros inferiores, el
dolor disestésico y las alteraciones de la
sensibilidad ~ fueron los  sintomas que
predominaron como motivos de consulta,
hallazgos similares a los ya publicados®-.

fuerza muscular

En  consideracion a los  antecedentes
patolégicos previos, hay consensos a nivel
mundial que establecen la presencia de cuadros
respiratorios y gastrointestinales al menos 3 a 4
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semanas previas al inicio de los sintomas®.
Esta situacién se evidencié en el 55% de los
casos registrados, reportandose en la mayoria
de ellos episodios de diarrea.

Con respecto al momento de consulta a la
emergencia de nuestro hospital, se encontrd
que la mayorfa de los pacientes consultaron
entre los dias 6 y 9 de iniciados los sintomas, lo
cual es similar a lo reportado en ese sentido por
otros®9),

En cuanto a la marcha como signo importante
para evaluar tanto el sistema motor como la
coordinacién, sélo pudo ser evaluada en 12 de
los 22 pacientes. El resto no colabord,
justificable esto por la debilidad y el dolor. La
marcha en stepagge y la ataxia se registré en
igual nimero de casos; esta ultima desde el
punto de vista fisiopatolégico, nos habla de
afectacion sensitiva especificamente de fibras
nerviosas gruesas. Los reflejos osteotendinosos
se comportaron como se esperaba con hipo y
arreflexia, predominantemente distal,
permaneciendo sin alteracién en los miembros
supetiores  (82%) cuando  hubiese
disminucién de la fuerza muscular. Esta
situacién estd descrita en la literatura puesto
que a ese nivel estarfan afectadas fibras
nerviosas de menor calibre(0.

aun

Las manifestaciones disautonémicas sélo se
reportaron en dos de las variantes Miller Fisher.
Asimismo incontinencia urinaria en un caso
que curs6 con mielitis transversa, el cual
ademas cursé con infeccién urinaria por E. coli
llamando la atencién la similitud del caso con el
reportado por Orkun e af!) recordando que la
infeccion por E. ¢/ también ha sido
involucrada dentro de los microorganismos
capaces de desencadenar el SGB.

Al resumir la caractetizacién clinica, los casos
registrados se agruparon en 3 variantes: Clasico
(73%) Atipico (13%) y Miller Fisher (14%),
caracterizado ésta dltima variante por presentar
ataxia, oftalmoplejia (con afectaciéon de tercer y
sexto par craneal) y arreflexia. Las series
reportadas en otros estudios siguen el mismo
patrén predominando el SGB clasico. En este
sentido, los hallazgos son similares a los
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reportados por Gonzalez et ald y Uzcategui ef
al).

Los estudios de conduccién nerviosa y la
electromiografia ~ permiten  dilucidar el
diagnéstico topografico, agrupando los casos
en las llamadas variantes electrofisiolégicas. En
la serie de casos sélo se pudieron realizar los
estudios en 6 de los 22 pacientes, resultando en
las siguientes variantes electrofisiologicas; 4
casos de NAMA y 2 casos de NASMA. A
pesar de que la muestra es pequefla para
extrapolar a la literatura, se hace pertinente
comentar que en la serie de casos reportados
por Ramirez et 4l predominé la variante
PDIA sobre NAMA y NASMA; hallazgos
similares a los reportados por nosotros fueron
los encontrados por Maneesh ef al?) y Lopez-
Esteban ef al12).

Otro  aspecto  importante de  discutir
corresponde a la  presentaciéon de las
comorbilidades. En este sentido, se encontrd
que un paciente presenté encefalomielitis,
otro meningoencefalitis, uno neuromielitis
optica y otro caso mielitis transversa, y a su vez
el paciente que cursé con criterios para mielitis
transversa presentaba varicela en fase de
convalecencia (dos semanas), asumiendo que el
agente ectiolégico en este caso fue el
herpesvirus.

La literatura reporta casos donde se asocia la
desmielinizacién del sistema nervioso periférico
con la del sistema nervioso central pero de
manera infrecuente; asi lo hace saber Orkun e#
alM quien reporta un caso de SGB asociado a
mielitis transversa y San Juan ef a/'% quienes
reportan un caso de SGB en una paciente de 37
afios con meningoencefalitis quien manifiesta a
los 9 dfas de iniciados los sintomas paralisis
fliccida variedad NASMA. Estos hallazgos son
importantes en vista de que si no se toma en
cuenta la clinica en relacién a los diagnésticos
diferenciales, pudiera retardarse el inicio del
tratamiento  trayendo como  consecuencia
mayor probabilidad de secuelas a largo plazo.

Otro aspecto importante a describir en la
investigacion fue lo
tratamiento. En este sentido es consenso a

relacionado con el
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nivel mundial el manejo con IGIV, esteroides y
plasmaféresis. Las historias revisadas registran
que el 86% de los casos recibié tratamiento con
IGIV 400 mg/kg/dia sin reportarse efectos
secundarios y en 12 pacientes se asocid al
tratamiento la metilprednisolona, sin registrar
justificacién para la asociacion del esteroide. En
ninguno se usé la plasmaféresis.

Los pacientes permanecieron hospitalizados en
promedio dos semanas, con una evolucion
considerada buena para su egreso, objetivada
en la escala de discapacidad. En este sentido, el
mayor grado de discapacidad que presentaron
los pacientes que recibieron IGIV a su egreso
fue grado 2 (camina, no corre) y la de los que
no recibieron la inmunoterapia, uno egreso sin
discapacidad y otro con una discapacidad grado
1 (sintomas leves) y el otro grado 2. La
literatura refiere que existe mayor probabilidad
de recuperaciéon completa y a corto plazo en
aquellos que reciben la IGIVO. En cuando a la
evoluciéon clinica de los pacientes que se
realizaron los estudios electrofisiolégicos, se
encontré que a los 6 meses la variedad NAMA
presenté mayor grado de discapacidad (3,
camina con ayuda, no corre), lo cual concuerda
con la literatura que refiere mayor grado de
discapacidad o recuperaciéon mas lenta en la
variedad con afectaciéon axonal(2. Al igual que
lo observado por Uzcategui e af no se registra
el seguimiento desde el punto de vista fisiatrico,
lo cual es muy importante para la recuperacion
del paciente.

En cuanto a la busqueda del agente etiologico,
solo se reporta el analisis del LCR por PCR-
Multiplex Viral, desestimandose otros posibles
agentes. Sin embargo se aclara que tales
estudios no se realizan de manera institucional
y acarrean alto costo para los padres por lo que
conlleva a que sean susceptibles de no
realizarse. De igual manera sucede con los
anticuerpos antigangliésidos, los cuales sélo se
realizaron en un paciente, variedad Miller
Fisher, resultando positivos. Los resultados del
PCR Multiplex Viral fueron todos negativos en
LCR, mientras que en sangre se detecté en un
paciente citomegalovirus y en otro E. baar,
ambos pacientes con la variedad
agentes etiologicos que han sido involucrados

clasica;
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en la etiologia del SGB, tal como lo reporta la
literatura referenciada.

En conclusién, la caracterizacion del SGB en
estos casos fue muy similar a otras series
publicadas; no hubo sospecha de que el virus
Zika fuese un agente etiolégico causal por
clinica ni por epidemiologia. La evolucién
clinica fue buena. Se recomienda insistir en la

bisqueda

del agente etiolégico y del

seguimiento de las secuelas a largo plazo.
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