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pacientes, lo que representa el 4,3% del total de pacientes remitidos
ala consulta de Neurologia. El 10% se diagnosticaron de crisis epi-
Iépticasy € 90% restante de sincope no neur ol égico. La rentabilidad
diagnaéstica de las pruebas de neuroimagen y del estudio vascular fue
del 0%. El EEG mostr0 alteraciones epileptiformes en e 9% de los
pacientes, con sincopesno neurol 6gicos. Conclusion. Enlospacientes
con sincope, la rentabilidad diagndstica del estudio neuroldgico es
muy baja. [REV NEUROL 2001; 33: 315-8]
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Sindrome de Guillain-Barré en Unidad de Cuidados Intensivos
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GUILLAIN-BARRE SYNDROME IN AN INTENSVE CARE UNIT

Summary. Introduction and objective. The Guillain-Barré syndromeisan inflammatory process of the peripheral nervous system.
Itispotentially reversible. Nowadaysit is the commonest cause of acute, generalized, flaccid paralysisin the western world. Our
objective was to present the clinical and electrophysiological characteristics of patients with the Guillain-Barré syndrome who
required admission to an intensive care unit. We thereforereport our experience over a period of four yearswith patientswith this
syndrome who wer e admitted to theintensive care unit and given mechanical ventilation. We analyze the current incidence of this
syndrome, the proportion of patients requiring admission to the intensive care unit and connection to mechanical ventilators due
to their muscle weakness, and the mortality rates of the major case series published. We analyze the el ectrophysiological findings
whichindicateworseprognosis. Greater axonal invol vementisseenin patientswith poorer recovery, whilst thosewho madea better
recovery had a predominantly demyelinating pattern. We studied certain clinical features which implied more severeillness and
wor sefunctional recovery such asthe appearance of signs of autonomic nervous systeminvol vement, rate of progression until the
maximum affectation occurred and advanced age. Finally, we discuss the role of current immunomodulation treatment and the
evidenceof itseffectiveness. TheGuillain-Barrésyndromepatientsadmitted to theintensive careunit with thegreatestindex of long-
term sequel ae are characterized by being older, with a higher proportion of neurovegatative disorders and have an electrophys-
iological pattern showing signs of greater axonal degeneration. [REV NEUROL 2001; 33: 318-24]
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es un proceso |0 bastante fre-
cuente como paratenerse en cuenta con todo enfermo aquejado de
debilidad muscular generalizada, hastael extremodeser actua mente
laprimeracausaen el mundo occidental de pardlisisagudagenerdi-
zada, y o suficientementeraro como parapasar desapercibido, sobre
todo en susfasesiniciales, S no setiene en cuentasu existencia

Se trata de una entidad inicialmente descrita por los clinicos
Guillainy Barréy d fisdlogo Strohl en1916[1] y que, desdeenton-
ces, hasufrido a gunasmodificacionesen cuantoa conocimientode
supatogénesis, manifestacionesclinicasy posibilidadesterapéuticas.

Hoy dia, € SGB se conceptliacomo unapolirradicul oneuropa
tiainflamatoria, desmielinizante, decarécter potencial menterever-
sible, de instauracion aguda, no secundario a proceso sistémico
conocido (alcoholismo, diabetesmellitus, etc.) [2]. Si bien desdeel
principio se conoce € papel desencadenante de multiples agentes
causales, no necesariamente infecciosos [3], seatribuyeen los Ul-
timos afios un papel relevante a Campylobacter jejuni [4].

Presentamos nuestra experiencia de | os pacientes con cri-
terios diagnoésticos de SGB que requirieron ingreso en laUni-
dad de Cuidados Intensivos (UCI) de nuestro hospital, desde
enero de 1996 hastadiciembre de 1999. Setratade un hospital
terciario de 1200 camas, que cubre un &area de referencia de
aproximadamente 1.400.000 habitantes.

PACIENTESY METODOS

Hemos atendido, en un plazo de cuatro afios, desde enero de 1996 hasta
diciembre de 1999, un total de 37 pacientes diagnosticados a ingreso de
SGB, de los cuales nueve se admitieron en la UCI por la necesidad o dta
probabilidad de necesitar permeabilizacion de via aéreay conexién a ven-
tilacion mecanica (VM).

Todos los pacientes se evaluaron d ingreso y diariamente respecto a la
intensidad de su compromiso neurol6gico. A todos|os pacientes selesrealizd
al menos un estudio eectrofisiolégico (EEF) (Tablal). Los estudios de con-
duccion nerviosa se elaboraron segin las técnicas esténdares; se estudiaron en
lamayoriade |os pacientes |as conducciones motoras en los nervios mediano,
cubital, peroneo y tibial posterior y la conduccion sensitiva en los nervios
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medianoy cubital (ortodrémica) y sural (antidromi-
ca), valorandose unilateralmente el lado més afecto.
Serealizd larespuestaF en cuatro casos. Se efectud
asimismo electromiograma (EMG) con electrodos
de agujas concéntricas en misculos proximales y
distales de @ menos un miembro superior y uno
inferior, y sevaloré lapresenciade actividad espon-
téneade denervacion. Entodos| ospacientesseefec-
tué como minimo un estudio del liquido cefdorra-
quideo (LCR), determinan células y proteinas tota
les,y seconsideraronval orespatol 6gicosloshallazgos
por encima de cuatro células por ml 'y de més de 40
mg deproteinaspor 100 cm®. Nosellevé acabo alos
pacientes biopsiade nervio periférico, por lo cruento
delaexploraciony porque en laactuaidad su elabo-
racion no tiene una clara justificacion clinica [5)].

A todos los pacientes se les efectud al ingreso
una serie de pruebas complementarias, que inclu-
yeron hemograma, coagulacién, bioquimica con
determinacién de CK, anticuerpos antinucleares,
proteinograma, inmunoel ectroforesis y hormonas
tiroideas, que resultaron normales.

Todos|os pacientesrecibieron algin tipo detrata-
miento inmunomodulador, y se refirié @ grado de
eficaciaclinicaacanzado. A todos|os pacientes que
sobrevivieron a episodio agudo seleshizo un segui-
miento, queoscilé entrelos 10y los 60 mesestras ser
dados de ata, con unamedia de 32 meses; se deter-
mind e grado de recuperaci 6n después de transcurri-
dos por lo menos 10 mesesdeiniciar lasintomatolo-
gia, seglin la escalade Winer et d [6] (Tablall).

En caso de muerte, se determind si ésta fue se-
cundaria directamente al SGB o si, por €l contra-
rio, se debi6 a complicacionesintercurrentes en el
curso evolutivo del proceso.

Caso 1. Vardn de 25 afios, con antecedentes de
asmabronquial enlainfancia Refiere que presen-
t6 un cuadro catarral deviasaltas, 10 diasantesde
empezar con €l cuadro actual.

Dosdiasantesdeingresar enlaUCI comienzacon
pérdidadefuerzaen ambospiesy manos, queprogre-
saproximamentedeformardpida, eingresaendicha
unidad por € riesgo de insuficiencia ventilatoria

En laexploracion fisica se objetiva cuadripare-
siaflacida de predominio distal, reflejos osteoten-
dinosos abolidos y sensibilidad conservada.

El diadel ingreso serealiz6 unapuncién lumbar
(PL), obteniéndose L CR con 28 mg% de proteinas
totales y tres células. Se determinaron porfirinas
en orina de 24 horas, que fueron negativas.

El 11.°diadeingreso en el hospital seefectu6un
EEF, que mostrd patron desmielinizante de predo-
minio motor, con amplitud motora distal dismi-
nuida, pero por encimadel 20% del limiteinferior
de la normalidad (LIN), y signos sugerentes de
bloqueo parcial de la conduccién (Tablal).

Seinicid tratamiento con inmunoglobulinasin-
travenosas a 400 mg/kg y dia, durante cinco dias.

Estuvo ingresado en laUCI durante cinco dias;
no llegd a precisar conexién aVM en ningln mo-
mento. Alcanzo6 el méximo de afectacion neurol 6-
gica dos dias después de comenzar con las mani-
festaciones clinicas, y evoluciond favorablemente
apartir de ese momento. Sedio dedtadelaUCI,
para iniciar rehabilitacion motora. En ningin
momento se objetivaron trastornos neurovegetati-
Vvos, y su evolucién fuefavorable hastalacompleta
normalizacién de la fuerza, grado O de la escala
referida, en un plazo inferior a tres meses.
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Tabla I. Resultados de los estudios electrofisiologicos (EEF).

Motores Onda F Sensitivos EMG
MED CUB PER Tpost "P'  MED cuUB SUR
Caso 1/11 d
AD/P 4,8/3 2,5/1,6 0,5/0,1 1,6/0,6 27 25 22
LAT 3,3 2,7 11,8 4,4 55 2,2 1,9 2,5 +1
VC 52 59 39 45 56,8 52,6 50
Caso 2/17d
AD 4 7 0,03 1,2 NR NR NR
LAT 29 2,7 7 51 NR NR NR NR +1
VC 52,9 46 33,9 41,7 NR NR NR
Caso 2/32d
AD 3,9 5 0,1 2,8 NR NR NR
LAT 3,5 3,3 78 49 NR NR NR NR +3
VC 56 25 25 46 NR NR NR
Caso 3/20d
AD 0,3 0,8 0,7 1,6 - - NR
LAT 24,4 20 16 8,0 - - - NR 0
VC - - 24 30 - - NR
Caso 4/67 d
AD - - - - 3,2 35 NR
LAT - - - - - 3,8 2,1 NR +3
VC - - - - 34,2 476 NR
Caso 5/15d
AD 29 9,7 3,6 2,5 2,8 3,9 14
LAT 3,7 29 5,2 4,8 51,5 2,3 2,2 29 +1
VC 52 50 44 40 54,3 48,4 41,3
Caso 6/8d
AD 6 1,8 0,8 4,5 N NR NR
LAT 3,2 3,1 7 72 NR NR NR NR +1
VC 39 36,3 28 377 NR NR NR
Caso 6/47 d
AD/P 4 0,9 0,4 1,6 - - -
LAT 4,7 76 5,2 4,2 NR - - - +1
VC 42 22 33 43 - — _
Caso 7/15d
AD 4,1 3,8 3,2 3,1 4,2 4,0 NR
LAT 6,3 72 6,8 71 NR 3,1 39 NR 0
VC 35 38 39 36 32 30,1 NR
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Caso 2. Varén de 58 afios, sin antecedentes pato-
I6gicos. No refiere cuadro infeccioso previo.

Tabla I. Resultados de los estudios electrofisiolégicos (EEF) (continuacion).

Desde cinco dias antes de ingresar en la UCI

refiere pérdida de fuerza generalizada, con difi- Motores ?n%ast': Sensitivos EMG
cultad ventilatoria asociada y progresiva. En el MED CuB PER Tpost. P%" MED cuB SUR
momento dellegar a hospital se necesitaproceder
a intubacién orotraqueal inmediata por respira  Caso 8/18 d
cion superficial, con gasometria que muestra hi-
poxemia y retencion de CO,. AD 0,7 13 0.2 17 2,6 - -
Una vez reanimado se descarté tromboembo-
lismo pulmonar mediante ecocardiogramay arte- LAT 8.8 3.9 8.7 3.6 - 4.6 - - *1
riografia pulmonar. Asimismo, se realiz6 TAC Ve 40 39 37 42 30 - -
craneal y RM cervicodorsal, que fueron normales.
Tras48horasdel ingreso, unavez completadoslos  Caso 9/15d
estudios previos y estabilizada su situacion gene-
ral, se procedi6 adespertar, apreciandose tetraple- AD 2 0.1 0,07 0,05 NR NR NR
jia fl&cida con pares craneales conservados. Se LAT 29 32 56 73 _ NR NR NR 0
realizé PL e 5.° dia del ingreso, que mostré en ' ' ' '
LCR 92 mg% de proteinastotalesy doscélulas. Se VC 674 49,8 32,3 44 NR NR NR
realiz6 un EEF el séptimo dia, que mostro cierta
degeneracion axonal en e nervio peroneo. A las  Caso 9/72d
cinco semanas deingreso se repitio dicho estudio,
que mostrd un patrén mixto axonal en los nervios AD 3.9 0.9 0.4 2.6 14 u 8
explorados delos miembrosinferiores, con dismi- LAT 42 37 5,0 53 66,1 2.8 24 26 +2
nucién delaamplitud motoradistal por debajo del
20% del LIN en al menosdos nervios, y signosde VC 54 50 40 42 50 48 42
desmielinizacion en el nervio cubital (Tablal). -
Recibi6 durante cinco diastratamiento coninmu-  Cifras normales
nog!obulin_as policlonaes a 400 mg/kg y diay 6 AMPD 4 5 3 5 10 8 10
metilprednisolonaal mg/kgy dia, durantesietedias.
El paciente permaneci6 ingresado en laUCI 86 LAT 4,2 3,3 55 55 TP58 3,2 2.8 3
dias; durante su evolucién present6 trastornos de
su tension arterial y frecuencia cardiaca, no justi- \{® 50 52 42 44 48 48 40

ficables por su situacion general, que requirieron
dopamina e isoproterenol en numerosas ocasio-
nes, asi como dificultad de vaciamiento géstricoy
diarreasfrecuentes, queseinterpretaron comotras-
tornos disautonémicos.

MED: nervio mediano; CUB: nervio cubital; PER: nervio peroneo; T. post.: n. tibial posterior; SUR: nervio sural;
AD: amplitud motora y sensitiva distal en mV y pV, respectivamente; AD/P: amplitud motora distal/proximal,
respectivamente, en mV; LAT: latencia en ms; VC: velocidad de conduccién en m/s; NR: no realizado; —: sin
respuesta. EMG: la actividad espontanea de denervacion (fibrilaciones y ondas positivas) se ha medido de 0 a
4+. Latencia de la respuesta F en nervio tibial posterior en ms.

El séptimo diadeingreso se realiz6 traqueotomia
regladay hastael 55.°diano selogré desconectar del
respirador, tras varios dias en soporte de presion, progresivamente decreciente.
Presentd numerosos procesos i nfecci osos broncopulmonaresintercurrentes, que
se trataron con antibidticos, fisioterapiay resto de medidas necesarias.

A partir del 50.° dia experiment6 una lenta pero progresiva mejoria mo-
tora, comenzando por paquetes musculares distales; ello permiti6 su desco-
nexion del respirador y sele dio de alta a planta, paraintensificar la rehabi-
litacion motora. Al evaluarse de nuevo, a los tres afios de ser dado de alta,
alcanzé un grado de recuperacion 2 de la escala utilizada.

Caso 3. Mujer de 75 afios, sin antecedentes patol 6gicos conocidos. Cinco
dias antes de comenzar con | os sintomas se habia puesto lavacunaantigripal .
El cuadro comenz6 24 horas antes de ingresar en UCI, con pérdida defuerza
rapidamente progresiva. En el momento del ingreso presentaba tetraparesia
flacida, con abolicion delos reflgjos osteotendinosos y parestesias en ambas
extremidades superiores. Mientras estuvo ingresada se realizaron dos PL, €
primero y el 18.° dia, la primera presenté 30 mg% de proteinas totales y
ninguna célula, y la segunda, 121 mg% de proteinas totales y una célula

El 20.° diade ingreso en UCI serediz6 EEF, que mostré un patrén des-
mielinizante sugestivo de degeneracion axonal secundaria, con disminucion
de la amplitud motora distal por debajo del 20% del LIN en los nervios
explorados, excepto en €l tibial posterior, que fue de un 25% (Tablall).

Mientras estuvo ingresada en UCI present6 afectacion de pares craneaes
bajos con trastornos de la deglucion. Asimismo, desde el primer momento
presentd oscilaciones tensionales frecuentes, con rachas de taquicardia su-
praventricular y dificultad de vaciamiento géstrico, que se atribuyeron a
trastornos neurovegetativos.

Desde el primer momento recibié gammaglobulinas policlonaesintrave-
nosas en dosis de 400 mg/kg y dia, durante cinco dias, repitiéndose el ciclo
por ausencia de mejoria, y tratamiento con corticoides intravenosos 6 metil -
prednisolona 1 mg/kg y dia, durante siete dias.
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Permaneci 6 ingresada en UCI durante 43 dias; necesité intubacién orotra-
queal para conexion a VM el quinto dia de ingreso en UCI, y se redlizd
tragueotomia cuatro dias después. Fallecié en situacion de choque séptico €l
43.° diade suingreso en la UCI, sin que se objetivara previamente mejoria
neurolégica alguna

Caso 4. Vardn de 57 afios, sin antecedentes patol 6gicos, salvo haber presentado
tresepisodios de SGB alos 14, 18y 47 afios, delos que serecuperd Sin secuelas.

El paciente ingresa en el hospital por pérdida de fuerza de varias horas de
evolucién. Lasemana previa presentd un cuadro de infeccidn de vias respira
torias altas, con erupcion cutanea generalizada, por € que recibi tratamiento
sintomético. Ante larapidez e intensidad del cuadro, ingresd en UCI alas 24
horas de iniciadala sintomatologia. En laexploracioninicial presentabatetra
paresia flacida con abolicién generdizada de reflgjos osteotendinosos. Los
pares cranedles y la sensibilidad al ingreso fueron normales.

Selepracticd PL e quinto diade evolucion, obteniéndose en LCR 51 mg%
de proteinas totales y una célula. Se rediz6 EEF € 67.° dia de evolucién,
observandose un patrén axonal de predominio motor con ausenciade respues-
tas motoras en todos los nervios, disminucién de amplitud de los potenciales
sensitivos y abundante actividad espontanea de denervacion en los musculos
proximales y distales de miembros superiores e inferiores (Tabla l).

Desde el ingreso en UCI recibi6 tratamiento con inmunoglobulinas policlo-
nales intravenosas a 400 mg/kg y dia, durante 5 dias, y 6 metilprednisolona a
1mg/kgy dia, durante sietedias, sin objetivarsemejoria. Durante su evolucion
secomprobaron ateracionesdesutension arterial (TA) y rachasdetaguicardia
supraventricular, que se atribuyeron a trastornos neurovegetativos.

Se intubd en las primeras 24 horas tras su ingreso en UCI, y se redliz
tragueotomia el 11.° dia de su evolucion. Permanecio ingresado en UCI
durante 102 dias, sin que durante este periodo pudiera objetivarse recupera-
cién neuromuscular de ningun tipo. Presenté multiples complicaciones in-
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Tabla Il. Escala de discapacidad, de Winer et al [6].

Grado 0  Recuperaciéon completa

Grado 1  Signos o sintomas leves que no limitan la actividad fisica

Grado 2  Puede caminar 5 m sin asistencia, pero no puede hacer un
ejercicio fisico, como trabajo de la casa

Grado 3  Puede caminar 5 m con asistencia

Grado 4  Vida recluida a sillon o cama

Grado 5  Requiere ventilacion mecanica, al menos parte del dia

Grado 6  Muerte

fecciosas de origen pulmonar; se trasladd, finalmente conectado al respira-
dor, a un centro especiaizado de rehabilitacion, y a cabo de los 18 meses
alcanz6 un grado de recuperacion 5 de la escala utilizada.

Caso 5. Mujer de 55 afios, sin antecedentes patol 4gicos, que ingresa en €l
hospital por cuadro de pérdida progresivade fuerzaen extremidades, de unos
cinco dias de evolucion. El tercer dia de ingreso hospitalario se la traslada
a UCI por sensacion de disneay empeoramiento de la fuerza muscular. La
semana previa d comienzo de los sintomas refiere un cuadro gripal, con
afectacion predominante de via aérea superior.

Enel momentodeingresar enlaUCI mostrabatetrapares aflécida, depredomi-
nio en extremidades inferiores, con disminucién generaizada de los reflgjos
osteotendinosos. Asimismo, referiaparestes asdeambasextremidadesinferiores.

Estuvo ingresada en UCI durante tres dias, sin llegar a precisar VM, y se
aprecidinicio derecuperacion delafuerza, por loqueselediodeataaplanta
de hospitalizacién convencional. No presentd en ningln momento afecta-
cién de pares craneales ni trastornos neurovegetativos.

Recibi6 desde su ingreso en el hospital tratamiento con inmunoglobulinas
intravenosas policlonales en dosis de 400 mg/kg y dia, durante cinco dias,
y 6 metilprednisolona a 1 mg/kg y dia, durante siete dias.

Serealizé PL e primer diadeingreso, encontrandose en LCR 26 mg% de
proteinas totales y una célula.

El 15.° diadesde € inicio delasintomatol ogia se realizé un EEF, que mostré
un patrén mixto, predominantemente desmielinizante, con disminucion de la
amplitud motora distal por encima del 20% del LIN en los nervios mediano y
tibial posterior, signos de bloqueo de la conduccion parcia en el nervio peroneo
y disminuciéndelaamplitud del potencial sensitivodel nerviomediano(Tablal).

La paciente evoluciond favorablemente hacia una recuperacion, a cabo
delos 18 meses, hastaun grado funcional 1 delaescalapreviamentereferida

Caso 6. Varon de 68 afios, con antecedentes de enfermedad pulmonar obs-
tructiva cronica (EPOC), que se remite a UCI desde planta de hospitaliza-
cion, por cuadro de pérdida de fuerza progresiva de cinco dias de evolucién.
No referia cuadro infeccioso previo. En el momento de ingresar en UCI
presentaba tetraparesia flécida de predominio distal, con abolicion genera-
lizada de | os refl g os osteotendinosos y sensaciOn de parestesias en manosy
pies. Asimismo, presentaba trastornos deglutoriosy diplopia, que se corres-
pondia con afectacion de pares craneales bagjos y de |11 par derecho.

SeredlizarondosPL, € 6.°y el 25.°dia, trasiniciar lasintomatologia, que
dieron como resultado 28 mg% de proteinas totales y una célula, laprimera
puncion, y 88 mg% de proteinas totales y cuatro células, la segunda.

Se traté con inmunoglobulinas intravenosas policlonales a 400 mg/kg y
dia, durante cinco dias.

Tras cinco dias de permanencia en UCI se dio de alta a planta de hospi-
talizacion convencional, por haber comenzado a mejorar de la fuerza en
extremidades, sin requerir en ninglin momento conexion a VM. Se rediz6
un EEF d octavo diade suingreso en el hospital, que mostré un patrén mixto
con disminucién de la amplitud motora por encimadel 20% del LIN en los
nervios cubital y peroneo. Serepitio el EEF alos 47 dias, observandose una
disminucion mas intensa de la amplitud motora, actividad espontanea de
denervacion y ausencia de potenciales sensitivos (Tabla l).

El paciente haquedado con secuelas motoras grado 2 delaescalautilizada
y trastornos de la sensibilidad, sobre todo en extremidades inferiores, alos
dos afios de habérsele dado de alta.
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Caso 7. Mujer de 60 afios, sin antecedentes patol 6gicos, queingresaen UCI
por cuadro de pérdidade fuerzaprogresivade 36 horas de evolucién. Referia
cuadro gripal autolimitado, acompafiado de diarreas dos semanas antes.

En el momento de ingresar en UCI presentaba tetraparesia flacida con
abolicion generalizada de los reflejos osteotendinosos, parestesias en las
cuatro extremidades y pares craneales indemnes.

Se realizd PL € sexto dia de ingreso, que mostr6é en LCR 45 mg% de
proteinas totales y una célula.

El 15.° dia se realiz6 EEF, que mostrd un patrén mixto con moderada dismi-
nucién de laamplitud motora distal en los nervios mediano y cubital (Tablal).

Recibi6 tratamiento con inmunoglobulinas a 400 mg/kg y dia, durante
cinco dias, y metilprednisolona a 1 mg/kg y dia, durante siete dias.

A las pocas horas del ingreso fue necesaria intubacién orotraquea y co-
nexion a VM, por disminucién intensa de la capacidad ventilatoria. El sexto
diadeingreso serealizé traqueotomia. Permanecio ingresada en UCI durante
23 dias, tras|los cuales pasd a planta para proseguir rehabilitacion; se le pudo
retirar el respirador alos 17 diasdeingreso, en quecomenzo aremitir lapérdida
defuerza. Durante su tiempo de permanenciaen laUCI present6 alteraciones
del ritmo cardiaco, que se atribuyeron a afectacion del SNA. Al cabo de 24
meses, |a paciente se encuentraen un grado funciona 1 de la escala utilizada.

Caso 8. Mujer de 72 afios, sin antecedentes patol4gicos, que ingresa por
cuadro de pérdida generalizada de fuerza, con dificultad para respirar, de
unas 24 horas de evolucién. Ingresd inicialmente en UCI, donde se objetiva
tetraparesia flacida con arreflexia generalizada. Referia asimismo pareste-
sias de predominio distal en extremidades. Tras 48 horas de ingreso final-
mente fue necesario proceder a intubacion y conexion a VM, por fracaso
ventilatorio y retencion de secreciones bronquiales.

Recibié tratamiento con inmunoglobulinas policlonales durante cinco
dias en dosis de 400 mg/kg y dia, y 6 metilprednisolona a 1 mg/kg y dia,
durante una semana. Permaneci6 ingresada en UCI durante 39 dias, tras |os
cuales paso a planta de hospitalizacion convencional, para proseguir reha-
bilitacion. Se realiz6 tragueotomia alos 12 dias de intubacion orotraqueal y
el dia 36.° se retird definitivamente la VM.

Se realizaron dos PL: una €l primer dia de ingreso, que mostré 18 mg%
deproteinastotalesy ningunacélula, y unasegundael dia14, que mostr6 103
mg% de proteinas totales y una célula.

El dia18.° deingreso en UCI serealizé un EEF, que mostré patrén mixto
desmielinizante y axonal, con disminucion de la amplitud distal motora por
debajo del 20% del LIN en los nervios mediano y peroneo (Tablal).

Al cabo de 12 meses, |a paciente alcanz6 un grado de recuperacion grado
2 en la escala previamente utilizada.

Caso 9. Varén de 63 afios, sin antecedentes deinterés, queingresapor cuadro
de tetraparesia fl&cida generalizada de predominio proximal, con dolor en
ambas extremidades inferiores. Referia un cuadro gripal 10 dias antes.

Ingresd enlaUCI por progresion répidadelatetraparesia, necesitando intuba-
ciénorotragueal y conexionaVM enlasprimeras 24 horasdeingresar enlaUCI.

Se realizd PL € cuarto dia de ingreso, mostrando en LCR 48 mg% de
proteinas totales y una célula. Se realizaron dos EEF, el 15.°y 72.° dia de
evolucion de su enfermedad, mostrando el primero signos sugestivos de
degeneracién axonal, con disminucién de la amplitud motora distal por
debajo del 20% del LIN, y el segundo, un patrén de predominio axonal y
motor (Tablal).

Recibi6 tratamiento con inmunoglobulinas policlonales intravenosas en
dosis de 400 mg/kg y dia, durante cinco dias consecutivos.

El cuarto diade evolucién alcanzé el méximo de afectacion, quedando en
una situacion de plateau durante aproximadamente 40 dias. A partir de ese
momento comenzo a recuperar fuerza inspiratoriay en extremidades, em-
prendi6 un periodo de destete, que se logré de forma definitivaalos 50 dias
de ingresar en la unidad.

L os primeros dias present6 rachas de bradicardiaextrema, que requirieron
atropinay multiples episodios de diarrea, no justificables por otros motivos,
y que se atribuyeron a trastornos del SNA.

Asimismo, alo largo de su evolucién presenté af ectacion de los oculomo-
toresy de pares craneales bajos, que remitieron hasta desaparecer a medida
que se resolvia el cuadro.

Seledio de altaalos 55 dias de ingresar en la UCI, pasando a planta de
hospitalizacion, y finalmente se recuperd hasta el grado 2 de la referida
clasificacion.
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Tabla lll. Hallazgos clinicos y del liquido cefalorraquideo.

Tiempo Tiempo hasta Grado LCR: Prot.
hasta déficit maximo Afectacion  Afect. Debil. musc. Debil. en mg%  Grado
Caso Sexo Edad  Antecedente comienzo maximo déficit SNA bulbar  extraocular respiratoria  (dia de de recup.
(dias) (dias) extraccion)
1 Vv 25 Inf. respiratoria alta 10 2 4 - - - - 28(2) 0
TA, FC,
2 \Y 58 - - 5-7 5 DVG diarrea - + 92(10) 2
3 M 75  Vacuna antigripal 5 6 6 Tag, DVG Disfagia - + 30(2) 6
121(18)
4 v g7 Inf re_s,pirat.,, 7 2 5 TA, Taq - - + 51(5) 5
erupcion cutanea
5 M 55  Cuadro gripal 7 8 4 - - - - 26(5) 1
6 \Y% 68 - - 5 4 - Disfagia + - 28(6) 2
7 M ep Cuadro gripal, 14 2 5 FC - - + 45(8) 1
enteritis
M 72 - - - - - * 18(2 2
8 8 ° 103(15) 82)
9 Vv 63  Cuadro gripal 10 4 5 Brad, diarrea + + + 48(4) 2

DVG: dificultad vaciamiento gastrico; TA: oscilaciones de la tensién arterial; Taq: taquicardia; Brad: bradicardia. * Segun escala de Winer et al [6].

RESULTADOS

Latablalll resumeloshallazgosclinicosy el curso evolutivo delaenferme-
dad en cada caso. De los nueve pacientes, cinco fueron varones y cuatro
mujeres. La edad media de comienzo fue de 59,2 afios (25-75 afios). Cinco
pacientes (55%) presentaron antecedentes infecciosos en los dias previos;
infeccion de las vias respiratorias altas en tres casos, cuadro gripal en tres,
enteritis en uno y antecedente de vacunacion antigripal en otro caso. El
tiempo medio transcurrido entre el antecedente infeccioso y el comienzo del
SGB fue de 8,8 dias (5-14 dias). El tiempo desde que seinician los sintomas
del SGB hastaa canzar €l déficit maximo fuede 4,3 dias (2-8 dias). Lamedia
del méaximo déficit alcanzado fue 4,6 [4,5]. La afectacion de los musculos
respiratorios se produjo en seis pacientes (66,6%), |os muscul os bulbares se
afectaron en tres casos, los musculos extraoculares en dos, y los musculos
faciales en otros dos. L os sintomas autonémicos ocurrieron en cinco pacien-
tes (55,5%), presentando alteraciones de la frecuencia cardiaca en cinco
casos, oscilacionesde latensién arterial en dos, dificultad parael vaciamien-
to gastrico en dosy diarreas en otros dos casos. Todos |0s pacientes recibie-
ron inmunoglobulinas intravenosas en dosis de 400 mg/kg y dia, durante
cinco dias, excepto € paciente nimero 3, que recibié dos ciclos. Ademés,
seis pacientes se trataron con 6 metilprednisolona dosis de 1 mg/kg y dia,
durante siete dias. Seis pacientes precisaron VM, por presentar insuficiencia
respiratoria. Un paciente (el 3) fallecio por complicaciones de una estancia
en UCI prolongada; €l resto se recuperd, siendo el grado de recuperacion
final entre 0y 5 de la escala utilizada.

Respecto aloshallazgosen € LCR (Tablalll), éste se obtuvo entodoslos
pacientes en al menos unaocasion. El nivel de proteinas fue elevado (mayor
de 40 mg/dl) en seis pacientes. Cuando el LCR se obtuvo en la primera
semana, éste fue normal excepto en el paciente 4, que presentaba SGB recu-
rrente. El nivel medio de proteinasen el L CR obtenido despuésdelaprimera
semana fue de 90,25 mg/dl (45-121 mg/dl). En todos los casos, € recuento
de leucocitos fue normal.

En cuanto al EEF, de los nueve pacientes estudiados, uno present6 patrén
axonal con nervios motores inexcitables y potenciaes sensitivos de ampli-
tudes disminuidas, que es €l que ha presentado mas secuelas —al afio, grado
5 delaescalautilizada—; el resto de los pacientes presentd patron mixto, con
amplitud distal motora por encimadel 20% del LIN en cuatro pacientes, tres
deellos con buenaevolucién —grado Oy 1 de nuestraescala—, y € otro, mala
—grado 2 de nuestra escala—, debido quizés a que la primera exploracion se
hizo muy precoz, puesen el control posterior yase observé unadisminucion
superior al 20%. Delos cuatro pacientes restantes con amplitud distal motora
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inferior al 20% del LIN, uno falleci6y los otros presentaban secuelas graves
después del afio, con grado de incapacidad mayor de 1 en laescala utilizada.

DISCUSION

El SGB es una polineuropatia inflamatoria aguda, de curso mo-
nofasico, con remision potencia mente esponténea[7].

Lostres pilares sobre los que asientael diagndstico delaen-
tidadson: 1.Lasmanifestacionesclinicas; 2.Lostrastornoselec-
trofisiologicos, y 3. El hallazgo en LCR deunaelevacion delas
proteinas con celularidad normal [8,9].

Nuestro caso n° 4 se trata de un SGB recurrente. Delos nueve
pacientes estudiados, ocho presentaron laformaclinicatipicadel
SGB y uno laforma recidivante, con tres episodios anteriores Sin
secuel as; este Ultimo paciente erael que presentabaun patron neu-
rofisiol égico axonal més grave, con nervios motoresinexcitables.

Este cuadro se hadescrito en laliteratura con unafrecuencia
del 2-10% dentro del cuadro de SGB [2,10]. Ladistincién entre
SGB recurrentey polineuropatia cronicainflamatoriarecurrente
puede ser problemaética. Loscriterios masimportantesafavor del
SGB recurrente son: largos interval os asintomaticos, frecuente-
menteafos, y brevesfasesde progresi 6n, usual mentemenoresde
cuatro semanas, como en el SGB tipico [11].

Durante el periodo de cuatro afios estudiado ingresaron en el
hospital 37 nuevos casos con polineuropatia inflamatoria aguda
primaria, lo que corresponde con unaincidencia de 0,6 nuevos
€as0s/100.000 habitantes y afio, compatible con los resultados
obtenidos en otras series[12] y por debajo de otras mésrecientes
[13], que sugieren un aumento de su incidencia en los Ultimos
afos. Nuestra tasa algo mas baja pudo deberse a que algunos
pacientes, sobre todo las formas mas leves, pudieron tratarse en
los hospitales periféricosy no llegaron a nuestro hospital.

Del total de pacientes en el hospital diagnosticados de SGB
ingresaron enlaUCI el 25% (9 de 37), delos cualesel 60% (5 de
9) llegaron arequerir VM, cifras que estn en concordancia con
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Tabla IV. Caracteristicas de los pacientes en funcién de la necesidad o no
de haber requerido ventilacion mecanica (VM).

SinVM ConVM
N.° de pacientes 3 6
Muerte 0 (0%) 1 (16,6%)
Dias de estancia en UCI 4,3 57
Edad 39 65
Tiempo transcurrido hasta : .
la afectacion méaxima 5 dias 3,6 dias
Afectacion autonémica 0 (0%) 5 (83%)
Pronéstico * 1 43
. o . 1 axonal
Patrén neurofisiolégico 3 mixtos 5 mixtos

#Segun el grado de recuperacion o discapacidad residual de acuerdo con laescala
de Winer et al [6].

otraspublicadasen laliteratura[14]. Los pacientesingresaron en
laUCI por necesitar o presentar la sospechade necesitar VM. La
gravedad de dicha evolucion puede deberse a tipo de afectacion
funcional, existiendo enlosEEF que serealizaron un predominio
del patronaxonal respectoal desmielinizante, enlospacientescon
mayor tiempo de evoluciony peor indice de recuperacién (Tabla
). El criterio neurofisiolgico de peor prondstico en cuanto a
recuperacion funcional, seglin lamayoriadelosautores[15-17],
sedapor ladisminucién deamplitud del potencial evocado motor
distal, generalmenteen relacion conladegeneracion axonal, aun-
gueotrosautores[18] no encuentran diferenciassignificativasen
cuanto a prondstico entrelos grupos con patrén desmielinizante
y axonal, y muestran una recuperacion mas lentalos que cursan
con ausencia de respuesta motora.

Aunque son pocos| os paci entes estudiados por nosotros para
sacar conclusiones definitivas, puede decirse que hemos encon-
trado una correlacion entre el grado de recuperacion funciona y
ladisminucion delaamplitud distal motora, detectadaen el EEF.

Lamortalidad global de todos|os pacientes con SGB ingresa-
dosen e hospita se circunscribié ados pacientes (2 de 37) lo que
supuso un 5,3%del total depaci entesingresados. un casoingresado
en plantay quefallecié sibitamentesin queseobjetivaran posibles
causasdemuerte(el origenmasprobable, a gunadisritmiacardiaca
deorigen autonémico), y un pacienteingresadoenlaUCI (1de9),
lo que supone un 11% del total de pacientes ingresados en dicha
unidad, quefallecié alos43 diasdeingresar debido acomplicacio-
nes secundarias ala utilizacion de VM durante un tiempo prolon-
gado y no atrastornos neurovegetativos ni ainsuficienciaventila-
toria por pardisis diafragmética. Estas cifras de mortalidad estén
dentro del intervalo publicado por otros autores[19].

Encuantoal ospacientesquerequirieroningresoen UCI, loque
real mente marcalas diferenciasrespecto a prondstico —tiempo de
estancia hospitalaria, mortalidad y grado de recuperacion poste-
rior—fuelanecesidad o no deVM; los pacientes que lanecesitaron
eran demayor edad y presentaron mayor rapidez de progresion de
los sintomasy un predominio de la afectacion axona (TablalV).

Enlo querespectaalaafectacion autonémicaen el SGB, ésta
seencuadraenlosprocesosquedeformadifusaafectana sistema
nervioso periférico, incluidalapartenocentral del SNA. Nosotros
encontramos unabuenacorrelacién entrelaintensidad delaafec-
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tacion del SGB y la presencia de alteraciones neurovegetativas
(TablalV), hastael extremo dequeloscasosmésgraves, aguellos
con estanciamésprolongada, con mayor af ectacin motoray que
requirieron VM, los presentaron el 83%, respecto aloscasos mas
leves, conresol uci on mésréapida, quenolospresentaronenningiin
caso. No todos|os autores encuentran esta correl aci6n, destacan-
do Singhetal [20], queencontraron unaincidenciaalgo mayor en
su serie(68%) respecto alanuestra(56%o), pero sin quesu presen-
ciatuvierainterés prondéstico. En cuanto alaformade presenta
cidn, ésta puede ser por sobreactividad o infractividad, tanto del
sistemna nervioso simpético como del parasimpatico, de ahi que
presente formas opuestas en distintos pacientes o incluso en €l
mismo enfermo en distintosmomentos, dependi endo delapredo-
minanciadelaafectacién[21]. Enloqueserefierea momento de
lapresentacién, laencontramosenlosmomentosdemayor grave-
dad del sindrome, coincidente con otras publicaciones [20].

Aunquese hasugerido que estostrastornosautonémicos pue-
denllegar acausar lamuerte[22] o aprecisar lacolocacion deun
marcapasos endocavitario [ 23], en ninguno de nuestros pacientes
produjo complicaciones graves para la evolucion posterior del
paciente, ni fue causademuerte. Se sefialadetodasformasqueen
pacientes gravemente enfermos, con necesidad de VM, sondaje
vesical, aporte de nutricion artificial por viaenteral y mdltiples
complicaciones evolutivas a consecuencia de su abordgje tera-
péutico, como fiebre de origen infeccioso, sudacion, etc., resulta
especia mentedificil unaexploracién meticulosadelasfunciones
neurovegetativas, por ser precisamente los trastornos acompa-
fiantes el origen de manifestaciones de hiperactividad autonomi-
ca; por otraparte, determinadas expl oracionesdondeesnecesario
el concurso activodel enfermo (maniobradeValsalva, incorpora-
cion bruscadel paciente, etc.) resultan imposiblesderealizar, en
ocasiones, enlospacientesde UCI. En nuestros casos soloinclui-
mos como alteraci ones autondmicas secundarias a SGB aquellas
gue no pudieron considerarse secundarias a las complicaciones
gue acompafiaron alaevolucion de laenfermedad.

Enlaactualidad, lapolineuropatiainflamatoriadesmielinizan-
te, tanto su forma aguda como cronica, se considera un proceso
medi ado por factoresinmunol 6gi cos, aunqueno sehayadescrito el
mecanismo con precision[24,25]. Por esto, sehan buscado alterna:
tivasterapéuticasdirigidasno sblo a mantenimiento delasfuncio-
nes claudicantes, sino a mecanismo intrinseco del proceso.

Enestesentido secomenzaron utilizandolosglucocorticoides
con distintos patrones de administracion [26,27], sin que se haya
encontrado hastael momento evidenciade beneficio alguno para
laformaaguda, por o que actualmente y segn los Ultimos estu-
dios realizados, carecen deindicacion en el SGB [28].

Unasegundaalternativase habuscado enlaplasmaféresis, es
decir, en laseparacion del plasmade los elementos formes de la
sangrey sustitucién del primero por al bliminay suerofisiol dgico.
El fundamento de este procedimiento resideenlaeliminacion, de
lasangre delos enfermos portadores, de este proceso de factores
implicados en su patogénesis. Existen en laliteratura multiples
trabajos[29,30] queava anlautilidad deesteprocedimiento, sobre
todo en cuadros graves, en cuanto a acortamiento delaenferme-
dad y disminucion de secuel as posteriores.

Finalmente, sehan buscado otrasformasterapéuticascon me-
nos complicaciones y de més fécil utilizacion. Hoy en dia, la
admini stracion deinmunoglobulinasintravenosasde origen poli-
clonal en dosis elevadas ha resultado por o menos igual mente
eficaz [31] respecto atiempo deevolucion del procesoy secuelas
posteriores, tanto en lavariante aguda de la polineuropatia como
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en lacronica. Unavez comprobada su efectividad se han hecho
estudioscomparando laadministraci 6n deinmunogl obulinascon
la realizacion de plasmaféresis, arrojando resultados similares
[32] o ligeramente superiores en €l grupo de las inmunoglobuli-

nas, con menor tasadeefectossecundarios. Por esto, actualmente,
la administracion de gammaglobulinas se considera la opcién
terapéuticade el eccion en lapolineuropatiainflamatoriadesmie-
linizante, a menos en su forma de presentacion més grave.
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SINDROME DE GUILLAIN-BARRE
EN UNIDAD DE CUIDADOSINTENS VOS

Resumen. Introduccidny objetivo. El sindromedeGuillain-Barréesun
proceso inflamatorio del sistema nervioso periférico, potencialmente
reversible, que congtituye actualmente la primera causa de pardlisis
flacida, aguday generalizada, en el mundo occidental . Nuestro objetivo
fue presentar las caracterigticas clinicas y eectrofisoldgicas de los
pacientes con sindrome de Guillain-Barré que requieren ingreso en
unidad de cuidadosintensivo (UCI). Pacientesy métodos. Presentamos
nuestra experiencia con |os pacientes ingresados en la UCI y con co-
nexion, aquejados por dicha dolencia, durante un periodo de cuatro
afios. Analizamoslaincidencia actual de dicho proceso, la proporcion
delosenfermos querequieren @ ingreso en la UCI y conexion a venti-
lacin mecénicapor debilidad delamusculaturarespiratoria, asi como
latasademortalidad enlasseriesmasre evantes. Resultados. Analiza-
mos los hallazgos electrofisiol 6gicos que implican un peor prondstico
evolutivo; aparece mayor afectacidn axonal en los pacientes con peor
indice de recuperacion, mientras que en aquellos que se recuperaron
mejor observamos un patrén predominantemente desmielinizante. Es-
tudiamosdeter minadasmanifestacionescl inicasqueconllevanunmayor
indicedegravedady peor recuperaciénfuncional, comolaaparicionde
signos de afectacion del sistema nervioso auténomo, la velocidad de
progresion hastaal canzar e méximo deafectacion, y laedad avanzada.
Finalmente, discutimos e papel delasterapiasinmunomoduladorasal
usoy laevidenciadesu efectividad. [ REV NEUROL 2001; 33: 318-24]
Palabras clave. Cuidados intensivos. Desmielinizacion inflamato-
riaaguda. Electrodiagndstico. Inmunoglobulina. Sindrome de Gui-
Ilain-Barré. Polineuropatia. Ventilacion mecénica.
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SINDROMA DE GUILLAIN-BARRE
NA UNIDADE DE CUIDADOS INTENSIVOS

Resumo. Introducéo e objectivo. A sindroma de Guillain-Barré é um
processo inflamatério do sistema nervoso periférico, potencialmente
reversivel, que consgtitui actualmente a primeira causa de paralesia
flacida, aguda e generalizada, no mundo ocidental. O nosso objectivo
foi apresentar ascaracterigticasclinicased ectrofisiol égicasdosdoen-
tes com sindroma de Guillain-Barré que requerem internamento na
unidade de cuidadosintensivos (UCI). Doentes e métodos. Apresenta-
mosa nossa experiéncia comosdoentesinternadosna UCI e afectados
pelareferida doenga, durante um periodo de quatro anos. Analisdmos
aincidéncia actual do referido processo, a propor ¢ao dos doentes que
necessitamdeinternamentonaUCI eligagcioaventilagio mecanicapor
fraqueza da musculaturarespiratoria, bemcomo ataxa demortalidade
nassériesmaisrelevantes. Resultados. Analissamososachadoselectro-
fis ol 6gicos que implicam um prognéstico evol utivo mais desfavor avel,
verificando-se maior envolvimento axonal nos doentescom pior indice
derecuperacdo, emelhor recuperacdo nos que apresentamumpadréo
predominantemente desmidinizante. Estudamos determinadas mani-
festagBesclinicasre acionadascomumindicedemaior gravidadeepior
recuperagdo funcional, como o apar ecimento desinaisde envolvimento
do sistema nervoso auténomo, a vel ocidade de progressao atéal cancar
oenvolvimento méximo eaidadeavancada. Por fim, discutimoso papel
dasterapéuticasimunomoduladorasemuso ea evidéncia da sua efica-
cia. [REV NEUROL 2001; 33: 318-24]

Palavraschave. Cuidadosintensivos. Electrodiagndstico. Guillain-
Barré. Imunoglobulina. Polineuropatia desmielinizante inflamato-
ria aguda. Ventilagdo mecénica.
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