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RESUMEN

OBJETIVOS: Conocer la morbimortalidad y caracteristicas clinicas del sindrome
de Guillain-Barré en una poblacion pediatrica en el Instituto Nacional de Salud del
Nifio durante los afios 2011 al 2015. METODOLOGIA: La investigacién fue
observacional, descriptiva, transversal y retrospectiva. RESULTADOS: Se
encontraron 32 casos, tres fueron recurrentes. La tasa de mortalidad fue cero, la
tasa de letalidad fue cero. La prevalencia llegé a 1,03 por 100 mil habitantes y una
incidencia de 0,93 por 100 mil habitantes. Se muestran factores epidemioldgicos,
comparacion de los criterios diagnésticos de Asbury y Brighton, prondstico y
comorbilidades. La poblacion menores de cuatro afios mostré 14 casos seguido de
la edad entre 5 a 10 aflos con 12 casos. 56% masculinos y 44 % de sexo
femenino. La procedencia de Lima y Junin sumaron 6 casos. Los meses de julio y
agosto con 14 casos. Los prédromos estuvieron presentes en 10 de 14 casos en
menores de cuatro afos. La debilidad, dolor radicular y mialgias pasaban el 50%
de casos. La infeccion respiratoria sumo 11 casos. La forma axonal pura tuvo 10
casos, siendo la mas numerosa. CONCLUSIONES: El dolor y la debilidad fueron
las manifestaciones mas frecuentes, hubo poco compromiso del nervio facial, fue
mas prevalente en nifios pequefios, el 56.75% fue rural, el subtipo axonal tuvo
mayor numero de casos. RECOMENDACIONES: Utilizar los Criterios de Brighton
en futuras investigaciones ya que cuenta con niveles diagnosticos y realizar

dosaje de anticuerpos antigangliésidos en hospitales publicos.

Palabras claves: Sindrome de Guillain-Barré pediatrico.
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ABSTRACT

OBJECTIVES: To know the morbidity and mortality and clinical characteristics of
Guillain-Barré syndrome in a pediatric population at the National Institute of Child
Health during the years 2011 to 2015. METHODOLOGY: The research was
observational, descriptive, cross-sectional and retrospective. RESULTS: 32 cases
were found, three were recurrent. Mortality rate was zero, lethality rate was zero.
The prevalence reached 1.03 per 100 thousand inhabitants and an incidence of
0.93 per 100 thousand inhabitants. Epidemiological factors are shown, comparison
of the Asbury and Brighton diagnostic criteria, prognosis and comorbidities. The
population under four years showed 14 cases followed by the ages between 5 and
10 years with 12 cases. 56% male and 44% female. The origin of Lima and Junin
summed up to 6 cases. The months of July and August with 14 cases. The
prodromes were present in 10 of 14 cases in children under four years. Weakness,
radicular pain and myalgias passed 50% of the cases. The respiratory infection
summed up to 11 cases. The pure axonal form had 10 cases, being the most
numerous. CONCLUSIONS: Pain and weakness were the most frequent
manifestations, there was little involvement of the facial nerve, it was more
prevalent in young children, 56.75% were rural, the axonal subtype had a higher
number of cases. RECOMMENDATIONS: Use of the Brighton criteria in future
research since it has different diagnostic levels and performance a dosage of anti-

ganglioside antibodies. in public hospitals.

Keywords: Pediatric Guillain-Barré syndrome.
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INTRODUCCION

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es relativamente poco frecuente en la
poblacion general y mas aun en nifios. Dicho sindrome se ubica dentro
de las enfermedades desmielinizantes autoinmunes®? y que en funcién de la edad
del paciente, generan dificultades diagnosticas por tener los nifios un mayor
namero de diagnosticos diferenciales, debido a que los nifios son individuos mas
complejos sobre todo cuando son lactantes o pre-escolares.®> Muchos nifios al
llegar a emergencias estan irritables.* Los pediatras a través de telemedicina o
transferencias derivan dichos pacientes al Instituto Nacional de Salud del Nifio
por ser este el centro de referencia nacional dentro del érgano rector que es el

Ministerio de Salud.

”

El SGB, también llamado “Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda
(AIDP), es una entidad inmunomediada, que se correlaciona con agentes
infecciosos previos al desarrollo de la enfermedad, el cual estd muy descrito en la
poblacion adulta; sin embargo, el nivel de informacion disponible es menor cuando
se trata de nifios. Lo anterior se evidencia en el hecho de que en nuestro pais, no
existen publicaciones respecto al SGB en poblacion infantil exclusivamente. Solo
Ballbn y Campos el afio 2017 publicaron un estudio con ambas poblaciones, de
los 16 casos presentados, solo seis fueron nifios.®> Lo cual convierte al presente

estudio en original e inédito en nuestro medio.

En América Latina Olivé et al. hicieron el primer estudio multicéntrico al respecto.®



En efecto, la mayoria de publicaciones relacionadas con el estudio del sindrome
de Guillain-Barré en nifios proviene de Europa y paises como China, Corea, India
y Turquia. Asimismo, Algunos de los paises en Sudamérica que han abordado el
estudio del referido sindrome en nifios son Paraguay’, Argentina®®, Honduras*’,

México'! entre otros.

A nivel mundial mientras se realizan los estudios de paralisis flacida aguda en
nifios luego de descartar poliomielitis, se logra seleccionar pacientes pediatricos

con el SGB.*?

El presente estudio es la primera investigacion realizada del SGB en poblacion

pediatrica en el Peru.

Luego de lo descrito, se formula la siguiente interrogante: ¢Cual es la
morbimortalidad de sindrome de Guillain-Barré en poblacion pediatrica en el

Instituto Nacional de Salud del Nifio del 2011 al 20157

El objetivo general es conocer la morbimortalidad del sindrome de Guillain-Barré

en el Instituto nacional de salud del nifio en los afios 2011 al 2015.

Los objetivos especificos son:

=

Identificar la epidemiologia y formas clinicas prevalentes del SGB en nifios.

2. Comparar los criterios diagnésticos del SGB: Asbury y Brighton en nifios.

3. Evaluar el pronéstico en relacion a las formas clinicas de presentacion del
SGB en nifios.

4. Establecer comorbilidades presentadas en el SGB en nifios.
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5. Seinalar niveles de severidad del SGB en nifos.

La justificacion para nuestro estudio radica en que es la primera vez que se

presenta una investigacion del SGB a nivel nacional en nifios.

Nos sirve pues, como sustrato para la realizacibn de guias de atencion
especializada; asi mismo, tiene connotacion legal, pues servira de respaldo de

aptitud profesional ultimamente requerida en los juzgados.

Sobre el particular, creemos que el hecho de llevar a cabo esta investigacion,
servira de catalizador positivo y gracias a ello, apareceran nuevas publicaciones

al respecto, lo cual se podra contrastar sus resultados con nuestros hallazgos.

Se podra saber a qué forma étnica, asidtica o europea se asemeja 0 alejan

nuestros hallazgos.

No se puede interpolar la casuistica de afios previos, pues cuando el paciente

cumple 18 afos, su historia clinica es depurada.



CAPITULO |
MARCO TEORICO
1.1 Antecedentes de la investigacion

Jean Baptiste Landry, en el siglo XIX, fue el primero en narrar una paralisis
ascendente en 1859."

Westphall llamo “Pardlisis ascendente de Landry”, para referirse a aquellos
pacientes que en el siglo XIX presentaban debilidad muscular que iniciaba en
los miembros inferiores y que, en el transcurso de los dias, mostraban
incremento de la debilidad hasta extenderse a los miembros superiores; en
honor a quién para él, fue el primero en describir esta patologia.

A inicios de la Primera Guerra Mundial, los doctores Georges Guillain y Jean-
Alexandre Barré eran amigos y trabajaban en el ejército francés, ambos
atendieron a dos soldados afectados con paralisis que tuvieron una
recuperacion rapida.

A inicios del siglo XX, Guillain, Barré y Strohl hicieron estudios
electrofisioldgicos, evidenciaron arreflexia y observaron una elevacion de las
proteinas con celularidad normal en el liquido cefalorraquideo(LCR), a lo que
llamaron “Disociacién albumino citoldgica”.?

Cabe sefialar que, no se sabe por qué al acuiiar el nombre al SGB, se omitio
el de Strohl y de Landry en 1927.%2

En 1956, Charles Miller-Fisher describiéo la triada oftalmoplejia, arreflexia

osteotendinosa y ataxia, por lo que, desde entonces, se convirti6 en una
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variante del SGB, y hoy en dia se reconoce como Sindrome Miller-Fisher
(SMF).?

En el aifio 2016, en el noreste de China, Wu et al. desarrollaron un estudio
comparativo en cuanto a las caracteristicas clinicas del SGB entre nifios y
adultos con un total de 750 pacientes, de los cuales 209 fueron nifios,
concluyendo que la presencia de dolor fue 17,2% en nifios y 9,6% en adultos,
compromiso bulbar 22% en nifios y 14,8% en adultos, menor tiempo de
enfermedad en nifios con 6,3 dias versus 7,3 dias en adultos. La estacion de
verano fue la méas frecuente en nifios, en cambio fueron similares en cuanto a
severidad y antecedentes infecciosos. El subtipo Neuropatia axonal motora
aguda (AMAN) y polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda (AIDP)
fueron similares en nifios, la disfuncion autonomica prevalecié en
adolescentes y la respuesta al tratamiento con inmunoglobulina humana

fueron similares tanto en nifios como en adultos.®

En 2001, en Cuba, D. Sdnchez Miranda et al. en su estudio sobre patogenia,
diagndstico y cuidados criticos del SGB, detectaron una incidencia de 0,36 por
millon de habitantes en adultos y para el caso de incidencia en nifios, fue 0,26

por millén.*

En 2017, en Lambayeque, al norte del Peru, Ballon B y Campos N publicaron
un estudio sobre las caracteristicas clinicas y paraclinicas del SGB en 10
pacientes adultos y 6 nifos, siendo las variantes axonales: AMAN y

neuropatia axonal sensitivo-motriz aguda (ASMAN) los mas frecuentes con 10



casos en sumatoria, el SGB mostré una mayor prevalencia en la estacion de

primavera e invierno y una mortalidad de 19%.>

En 1997, Jean Olivé et al. en un estudio multicéntrico en Latinoamérica, en
menores de 15 afios, se contempla el factor prondstico de persistencia de la
secuela de debilidad muscular, a 2, 6 y 12 meses con un 61%, 14% y 10%,

respectivamente.®

Hart D et al. en Paraguay en 1994, realizaron un estudio que recogia los
resultados de 50 casos en niflos menores de 15 afos, en el programa de
paralisis flacida aguda, lo cual arroj6 como resultado que en 37 de ellos estaba

presente el sindrome de Guillain-Barré.

Asimismo, de lo anterior se pudo concluir que el SGB presentaba una
incidencia anual de 1,1 por 100 mil nifios, de los cuales la mayoria tenia un
curso benigno. Asimismo, se pudo notar que solo el 57% requerian
hospitalizacion, el ocho por ciento presentaban compromiso respiratorio y el
cinco por ciento requerian de intubacién endotraqueal con una mortalidad del

tres por ciento.

El 81% de los casos estudiados presentaron una recuperacion total antes de
los 12 meses posteriores al alta. Por otro lado, el 77% de los casos se
presentaron durante los meses comprendidos desde enero hasta abiril.

Ninguno de los casos estuvo relacionado con inmunizaciones previas.’



En Argentina, Paradiso et al. describieron algunos hallazgos clinicos,
epidemiolégicos y electrodiagndésticos en 61 nifios que acudian al “Hospital
Pediatrico Garrahan” de Buenos Aires con el SGB comprendidos de 14
meses a 14 afnos de edad, de los cuales 18 presentaron la variante AMAN y
43 la forma desmielinizante aguda. Asimismo, encontraron que el 90% de
nifios que presentaron la forma AMAN procedian de &reas rurales o
suburbanas, siendo estas mas severas y con secuelas, en un seguimiento de
6 a 12 meses posteriores al alta. Por su parte, en la forma desmielinizante, el
50% de ellos, procedian de zonas metropolitanas, los cuales tuvieron un mejor
prondstico, presentandose esta forma durante las estaciones de verano e

invierno.®

Buompadre et al. en Argentina publicaron variantes inusuales del SGB en la
infancia. De una poblacién de 179 nifios, 20 de ellos presentaron variantes
muy raras del SGB (11,2%), descritas también por Ropper tales como:
polineuropatia craneal multiple en cuatro casos, SMF en tres casos, paralisis
faringocervicobraquial en dos casos, una combinacién de estas dos ultimas
en tres casos, paraparesia en cuatro casos, ptosis palpebral sin oftalmoplejia
en un caso, oftalmoplejia sin ataxia en un caso, paresia del sexto par craneal
con parestesia en un caso Yy otro caso con una variante muy peculiar, llamada
por Buompadre et al. como variante saltatoria, la cual consiste en una paralisis
de los miembros inferiores, asociado a una neuropatia craneal sin
comprometer a las extremidades superiores. Siendo muy relevante pues

dicha variante no se habia reconocido en esa época (2006).°
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En 2003, Molinero et al. en un hospital de Honduras, encontraron 546 nifios

con debilidad muscular aguda, de los cuales 394 (72,2%) tuvieron SGB.

Asi, la incidencia del SGB en nifios en Honduras fue de 1,37 por 100 mil por
afo, con el mayor pico entre las edades de uno a cuatro afios. En estos casos,

la poblacién rural fue la mas afectada.®

Nachamkin I, et al., en 2007, en ciudad de México, estudiaron 121 nifios con
debilidad, de los cuales 46 fueron de la variante AMAN; asimismo, la relacion
entre el sexo masculino y el femenino fue de 1,3, y el promedio de edad fue de
6,3 afios, con mayor frecuencia durante los meses de setiembre y julio. Por su
parte, la variante desmielinizante se presenté en 32 nifilos con una relacion

entre el sexo masculino y el femenino de tres a uno.

Asimismo, se evidencio la presencia de vomitos y diarrea cercano al 30% en la
forma desmielinizante y en un 9% aproximadamente en la forma AMAN. Por
ultimo, el 44.1% tenia anticuerpos positivos para campylobacter, a diferencia

de 37,0% para la variante desmielinizante.

Los mismos autores dan referencia de que la forma AIDP es mas frecuente en
Estados Unidos y en Europa, mientras que la forma AMAN es prevalente en
China. En el caso de México, la forma AMAN es la mas frecuente ya que se

presenta en 46 casos Yy la variante AIPD solo en 32.**

En 2011, Farrah Mateen et al. realizaron un estudio multicéntrico de cohorte

retrospectivo comprendido desde el afio 1997 al 2011, el cual tuvo lugar en la



Unidad de Vigilancia de la Polio, en la India. Asi, el estudio fue llevado a cabo
con nilos menores de 15 afios que presentaron un diagndstico inicial de
paralisis flacida aguda, de los cuales, luego de un proceso de depuracion, se

encontré una muestra de 79 nifos con SGB.

Para medir la debilidad, se utiliz6 una escala de fuerza muscular modificada

del Medical Research Council (ver anexo 3).

En efecto, se estudiaron 79 casos, que mostraban caracteristicas
epidemioldgicas del SGB de la siguiente forma: el 42% fueron mujeres, en el
80% de niflos se comprometié todas las extremidades, el tiempo de maxima
debilidad fue 5.3 dias, la neuropatia craneal estuvo presente en 11% de los
casos, los sintomas bulbares en el 22%, el compromiso respiratorio en el 20%,
la fiebre se presentd en el 35%; asimismo, el 94% de los nifios no estaban
vacunados. Ahora bien, la mortalidad en nifios fue de 8,9% y los dias

transcurridos hasta llegar al fallecimiento fueron 15.

Cabe sefialar que, se utilizaron los criterios de Brighton para el diagndstico del

sindrome de Guillain-Barré teniendo cuatro niveles de certeza diagnostica:

- Nivel 1. Requiere disociacion albumino-citolégica en LCR y estudios
neurofisiolégicos caracteristicos.

- Nivel 2: Disociacion albumino citologica en LCR o estudios neurofisiol6gicos
positivos.

- Nivel 3: No requiere test de laboratorio ni neurofisioldgicos.



- Nivel 4: Son pacientes del Nivel 3 sin arreflexia.

Se encontro una sensibilidad de 62% en el Nivel 1; de 84% en el Nivel 2; y de
86% en el Nivel 3. Asi, dedujeron que los Niveles 2 y 3 son muy parecidos
estadisticamente, no tienen diferencias significativas y tienen una mayor

certeza diagnostica, en comparacion con el Nivel 1.

Asimismo, se pudo concluir que los criterios de Brighton tuvieron una alta
sensibilidad para el diagnéstico del sindrome de Guillain-Barré en la India o en

estudios de bajo costo.

Los autores agregaron que, la variante axonal AMAN es mas frecuente que la
forma desmielinizante en Japén y la China. En cambio, en Europa y en paises
occidentales, la variante desmielinizante (25%) es mas comun que la variante
axonal (18%). No hay reportes en la India respecto a la incidencia del

sindrome de Guillain-Barré.

Por dltimo, anotan que en un estudio de los criterios de Brighton para el
sindrome de Guillain-Barré, en Corea del Sur para casos de posvacunacion
contra la gripe A1H1, hubo una sensibilidad para el Nivel 1, 2 y 3 de 95%, 41%

y 50%, respectivamente.?

En Venezuela, en 2006, Uscéategui et al. encontraron una incidencia de 0,75 —
2 por 100 mil habitantes con SGB, con predominio de género femenino en

niflos menores de 18 afios.™
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En 2004, Guimaraes Rocha M et al. publicaron 95 casos en el rango de edad
de 1 a 83 afios, de los cuales 18.9% correspondié a menores de 15 afios, en

Sao Paulo con una incidencia general de 0,4 por 100 mil habitantes.

El 40% curs6 con paralisis facial, de los cuales un 70% era bilateral, hubo
mayor frecuencia de presentaciéon en los meses de setiembre a marzo con un

62,1%.

Cibils L et al. en 2015, publicaron una experiencia de 12 afios en Uruguay,
con una poblacion de 82 nifios, tuvieron una mediana de edad de 6 afos, de
los cuales, 59 llegaron a Unidad de Cuidados Intensivos (UCI), el tiempo de
hospitalizacion fue 21,5 dias, los estudios neurofisiologicos se realizaron a los
13 dias de la fecha de ingreso hospitalario, habian antecedentes respiratorios
en 54%, antecedentes de infeccion entérica en 13%, hubo formas de
presentacion atipica en 24 pacientes, paraparesia con arreflexia en nueve
pacientes, forma descendente en cuatro nifios, forma saltatoria en tres, nifio
en cautiverio en tres pacientes, progresion horizontal en dos, neuropatia
craneal multiple, faringo-cervico-braquial y dolor con paresia braquial en un
paciente. Predominé la forma axonal en 19 casos sobre la desmielinizante con

11 casos y tuvieron forma mixta en 12 casos.”

En 2009, Ricardo Erazo, en una revision mostro una incidencia del SGB de 0,5
a 5 casos por 100 mil nifios, entre las edades de 0 a 17 afios. Asimismo,
reportd una asociacion entre los subtipos del SGB y la presencia de

anticuerpos antigangliosidos; como por ejemplo, la forma desmielinizante con
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el anticuerpo antigangliésido GM1, la variante Miller-Fisher con el anticuerpo
GQ1b y la forma axonal con el anticuerpo GD1la. Por ultimo, encontré6 una

tasa de mortalidad de uno a cinco por ciento.

Cabe indicar que, el prondstico de recuperacion descrito por Erazo, fue de
100% para el subgrupo Miller-Fisher y de 90% para el subgrupo
desmielinizante. El mayor porcentaje de secuelas fue encontrado en el
subgrupo AMAN, aunque existieron muchos casos de recuperacion répida.

Por su parte, el subgrupo ASMAN tiene un prondstico reservado.

Con respecto al SGB, se reportd que el 40% tuvo alteracion en la marcha y el
15% utilizé ventilacion mecéanica. Asimismo, en un cinco a seis por ciento de

casos se presentaban secuelas sensitivas por varios meses.

Por ultimo, el autor llama la atencién que nuevas variantes clinicas del SGB se
han reportado, tales como: la forma regional asiatica tipo pardlisis faringo-
cervico-braquial, la polineuropatia craneal multiple, la paralisis del VI nervio
craneal con paraparesia, la ptosis sin oftalmoplejia y la polineuropatia

saltatoria.*®

En 2012, Pérez-Lledod et al. publicaron un estudio descriptivo analitico sobre el
SGB, la presentacion clinica y su evolucion en nifios menores de 6 afios en el
Hospital General Universitario de Alicante, Espafia, en el cual se consideraron

los criterios Asbury.
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Asi, presentaron ocho casos, de los cuales cuatro eran nifios y cuatro eran
nifias. La edad promedio fue de 3,4 afios y el menor de los pacientes tenia un
afo y nueve meses de edad. El tiempo de demora diagnéstica fue 8,5 dias, el
75% de los casos registro la presencia de un agente infeccioso precedente, el
12% de los pacientes evidencié sintomas respiratorios previos, el 100%
debilidad en los miembros inferiores, el 75 % debilidad en miembros
superiores, el 62,5% afectacion sensitiva, el 25% una neuropatia craneal y el

83,3% mostrd disociacion albumino/citologica en el LCR.

Concluyeron que el prondstico era excelente. La distribucién de los pacientes
con las variantes clinicas fue la siguiente: cuatro nifios tenian la forma
desmielinizante, un nifio tenia la forma axonal y tres pacientes tenian la forma
sensitiva-motriz. Asimismo, el promedio de permanencia en UCI fue de siete
dias. Los casos que debutan con sintomatologia atipica tales como: mialgias,
cojera, somnolencia, cefalea, irritabilidad o meningismo retrasaban el
diagndstico por tener mayor diagnostico diferencial, ya que resulta necesario
descartar otras patologias. Por ultimo, dichos autores reportaron una

incidencia de uno por 100 mil habitantes por afio.’

En 2015, Kyung Soo Lee y Seung Hoon reportaron el caso de un nifio de tres
afos de edad con una variante AMAN, con presentacion atipica del SGB en el
Departamento de Medicina Rehabilitadora del Hospital Universitario de

Hanyang en Seul, Corea del Sur.
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Lo llamativo para ellos fue que el nifio presentaba déficit motor, parestesias y
dolor severo, con un estudio electromiografico de tipo neuropatia AMAN
caracteristico. Los autores indicaron que la variante AMAN del SGB en Corea

del Sur también se encuentra presente en China.

Sin embargo, las caracteristicas del LCR eran normales por ser muy precoces
durante su obtencién. Otro factor determinante fue la resonancia magnética
nuclear espinal que mostrd hipersefal con gadolinio en las raices cervicales,
toracicas y cauda equina, lo cual habria sido el causante del dolor presentado.
La electromiografia evidenci6 unidades motoras pequefias, unidades

sensitivas (SNAP) normales, onda F y reflejo H ausentes.*®

Stewart et al. describieron la “neuropatia de fibras pequefias” que se
manifestaban como transpiracion o disfuncién cardiovascular, encontrandose
una alteracion en el test del sudor. De alli su menciéon como “Paralisis flacida
dolorosa”, de causa idiopatica o post diabetes que produce dolor en los pies,
lo cual se deberia tenerse en cuenta, segun indicaron, para los diagnosticos

diferenciales de polineuropatia.*®

En 2016, en una carta al editor enviada por J. Morata Alba y Alpera Lacruz
respecto de una publicacion de Pérez-Lledo et al, se da cuenta de la relacion
mas estrecha entre los anticuerpos antigangliosidos y los subgrupos clasicos
del SGB. El aporte de J. Morata Alba y Alpera Lacruz fue publicado a travées

de la Revista Anales de Pediatria, en Valencia, Espafia.
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Asi, en el referido articulo se menciona una incidencia de 0,6 — 1,9 casos por

100 mil nifios menores de 15 afios.

Ahora bien, segun Pérez-Lledd et al. la bacteria Campylobacter jejuni genera
anticuerpos antigangliésidos GM1 en el SGB en el subgrupo desmielinizante,
GQ1b en el sindrome Miller-Fisher, GD1 en el subgrupo AMAN y GM2 para el

subgrupo ASMAN.

La acotacion de Morata Alba y Alpera Lacruz radica en que la presencia de
anticuerpos antigangliésidos no es Unica para cada subgrupo del SGB, sino
gue son varios los anticuerpos que pueden intervenir, segun referencia de
Hughes en Lancet en 2005. Asi por ejemplo, dichos autores mencionan que el
AIDP presenta el anticuerpo GM1; la variante ASMAN se relaciona con los
anticuerpos GM1, GM1b, GD1a; la variante AMAN con la presencia de los
anticuerpos GM1, GM1lb, GD1la, Gal; y el sindrome Miller-Fisher, con los

anticuerpos GQ1b, GTla.

Por su parte, Morata Alba y Alpera Lacruz presentaron el caso de un nifio de
cinco afilos con SGB desmielinizante y componente axonal importante, con
serologia positiva para IgM e IgG para citomegalovirus, pero que no tenia
reactantes de fase aguda ni sintomatologia de citomegalovirus por lo que no
recibié tratamiento antiviral respectivo. Posteriormente, se detectd el
anticuerpo GM2. Los referidos autores refieren que utilizaron inmunoglobulina

1 g/K/dia por dos dias con éxito.*

15



Madrid Rodriguez et al. en 2012, en el Hospital de Malaga, reportaron el caso
de un nifio de cuatro afios y nueve meses de edad, cuyos sintomas eran
inestabilidad para la marcha y edema palpebral con ptosis, paresia del IV y VI
nervios craneales, diparesia facial, paraparesia flacida asimétrica, arreflexia
osteotendinosa total, disociaciéon albumino-citolégica y resonancia magnética

de columna cervical y dorsal normal.

La electromiografia realizada al nifio, mostr6 un patron neurégeno con
denervacion activa y velocidad de conduccién disminuida; asimismo, presenté
positividad en el examen seroinmunolégico con anticuerpo antigangliosido

GQ1b tipo IgM y GM1 IgG y contra el antigeno GM2 IgM.

Determinaron que se trataba de una variante del SGB, llamado sindrome de

Miller-Fisher asociada a una neuropatia axonal motora aguda.

Se le administré en forma intravenosa, inmunoglobulina 0.4 g/K/dia por 5 dias
con buena respuesta clinica y neurofisiolégica. Asimismo, mencionan que la
paralisis cérvico-faringo-braquial, el sindrome de Miller-Fisher y la encefalitis

de Bickerstaffs son un espectro clinico continuo.

El anticuerpo anti GT1a especifico sin reactividad para GQ1b es fundamental
para desarrollar una paralisis bulbar en pacientes con el SGB. Los nervios

craneales IXy X contienen GQ1lb y GTla.

Asi, acotan que el anticuerpo GD1b es el causante de ataxia en el sindrome

de Guillain-Barré, el subtipo AMAN del SGB se relaciona con GM1, GM1b,
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GD1la y GalNAC GD1la y el antigeno GM2 es relacionado con la neuropatia

facial.?*

Odaka et al. sugieren el epénimo “Sindrome de anticuerpo anti GQ1b IgG”
para los pacientes con el SGB que son portadores del anticuerpo GQ1b IgG.
Por ejemplo: los sindromes descritos propiamente como SMF, sindrome de
Bickerstaff y oftalmoparesia aguda que tienen en comdn o en forma continua

una oftalmoparesia, serfan considerados dentro del referido epénimo.?*

En 2014, en China hicieron un estudio retrospectivo, tomando datos clinicos y
electrofisioldgicos en 33 nifios (menores de 15 afios) y 105 adultos, con SGB
en el periodo 2006-2010. Respecto a los nifios, encontraron que el cuadro
clinico mayormente comprometié las cuatro extremidades, las infecciones
previas eran menos frecuentes, no tenian compromiso sensitivo y las
proteinas del LCR no estaban elevadas. Por ultimo, la electromiografia mostro
desmielinizacion en un 41%, neuropatia axonal (AMAN) en un 38%, y un 21%

no pudo ser clasificada.

Por dltimo, los autores refirieron que la terapia con inmunoglobulinas en
pacientes con el subtipo AMAN fue efectiva; en cambio, en el subtipo

desmielinizante la terapia no tuvo ningun efecto significativo.

Cabe indicar que se utilizé la escala de graduacién funcional de Hughes

(Anexo 4) y la mejoria en los nifios se observé después de dos semanas.?

17



En 2014, en la India, realizaron un estudio en 61 pacientes, comprendidos
entre los 8 y 78 afos y concluyeron que encuentran una correlacién entre
paralisis de nervios craneales y severidad del SGB, mas no encuentran
asociacion entre alteracion de nervios craneales y persistencia de debilidad
més alla de los seis meses del alta hospitalaria.**

En otro estudio de la India, en 2015 Muhammet A et al. describieron que los
factores para un curso severo del SGB pediéatrico fueron la presencia de
infeccion del tracto gastrointestinal y neuropatia axonal motora aguda asi
como el compromiso del lenguaje guardaba relacion con la posterior

necesidad de ventilacion mecanica.®®

Monigue Ryan en 2005, en Australia, determin6 una incidencia de 0,8 por 100

mil nifios.?®

Al respecto, es importante anotar que, a nivel latinoamericano son pocas las
publicaciones y destacan los trabajos de Buompadre’ y Paradiso® en
Argentina, Molinero*® en Honduras, Hart’ en Paraguay, Alba Morata en Cuba®

y Uscéategui*® en Venezuela.

En Cuba, Del Sol, revis6 37 casos en nifios menores de 19 afios, en el periodo
comprendido entre 1985 a 2014 y encontré una mayor prevalencia en mujeres,
asi como en la raza blanca. Predominaron la debilidad, el dolor y parestesias,
mayormente con disociacion albumino-citologica en el LCR, con buena
respuesta terapéutica asociando inmunoterapia, vitaminoterapia y terapia
fisica.”’
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En Brasil, en 2010, Linden V et al. hicieron una revisién con 61 casos con un
rango de edad de 7 meses a 13 afos, de los cuales a veinte se le realizaron
estudios neurofisioldgicos, en quince ninos se encontrd un patron
desmielinizante, cuatro fueron axonales y en un caso se encontré la forma
mixta. La neuropatia craneal estaba compuesta por diplejia facial en 44,3%,
paresia del nervio motor ocular comin en 3,3%, paresia del motor ocular
externo en 11,55% vy disfuncion del IX y X nervios craneales en 26,2% de los

casos. El dolor estaba presente en miembros inferiores en el 55, 7%.%

En Estados Unidos, en 2010, Hicks CW et al. publicaron un estudio de 20
aflos con 35 casos de SGB pediatrico, con presentacién de disfuncion
autonémica en 46% de los casos, disfuncién de nervios craneales en el 46% y

parestesias en el 54%.%°

En lIran, en 2007, Barzegar M et al. realizaron un estudio con 143 casos
pediatricos, con un promedio de edad de 5,4 afios, una prevalencia masculina
en razén de 1,3 respecto al género femenino, una incidencia de 2,27 por 100
mil habitantes en niflos menores de 15 afos, observaron que el SGB se

presentaba de manera mas frecuente en la estacién de invierno.*°

En Turquia en 2011 publicaron el caso de una nifia de 3 afios que presentaba
marcada rigidez de nuca asi como signos de Kerning y Brudzinski positivos
durante 14 dias, dicha rigidez de nuca es considerada como un sintoma

atipico y muy poco frecuente en un SGB. El subtipo del SGB que presentaba
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la nifa fue la forma desmielinizante, corroborado con los demas exdmenes

tales como como electrofisiolégicos y seroinmunolégicos.**

En Turquia, en 2011, Akbayram S et al. encontraron que el SGB es raro en
menores de 2 afios y reportaron 5 pacientes de un total de 36, incluso
hallaron el aumento del nivel de proteinas en el Liquido cefaloraquideo antes
de los siete dias de enfermedad en el 50% de casos, la forma desmielinizante
fue la més frecuente con 25 casos frente a la forma axonal con 11, la forma

mas severa fue la variante axonal.*?

En 2012, Karimzadeh P et al., en Iran, publicaron 33 casos de SGB en nifios,
de los cuales 8 (24,3%) tuvieron presentacion atipica tales como debilidad solo
en miembros superiores (3%), ptosis palpebral (3%), rigidez de nuca (3%),
debilidad de musculos proximales en las piernas (9,3%), cefalea(3%), vy

disfagia (3%).%

En 2013, en otro estudio realizado en Turquia, Kaymakamzade B et al.
reportaron dos casos con oftalmoplejia interna sin ataxia ni arreflexia como
una manifestacion atipica del sindrome de Miller-Fisher con presencia del
anticuerpo anti CQ1b, lo cual es muy util para sospechar en SMF cuando se
esta al frente de un paciente con hallazgos pupilares de midriasis tonica uni o

bilateral reciente.®*

En 2014, en el norte de la India, Sankhyan N et al. hicieron un estudio con 65
pacientes adolescentes, que tenian una edad promedio de 5 afios, el subtipo

AMAN estaba presente en 27 pacientes, seguido de AIDP en 15 pacientes y la
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variante ASMAN en tres adolescentes. De todos ellos los que se relacionaban

con antecedentes de infeccion respiratoria fue el subtipo AIDP.*®

Valkal MA et al. en Turquia, en 2015, en un estudio publicado sobre 40
pacientes con SGB pediatrico concluyeron que la recuperacién fue mayor en
nifios con antecedentes de infeccidén del tracto gastrointestinal relacionada con
el subtipo AMAN. También notaron que los nifios que presentaban trastornos
de lenguaje tenian mayor riesgo de evolucionar rapidamente a insuficiencia

respiratoria con necesidad de ventilacién asistida.>®

En Polonia, en 2016, Kopyta | y Domardzka E. evaluaron las caracteristicas
clinicas y neurofisiologicas del SGB y observaron que; de 21 pacientes con
SGB pediatrico, 7 presentaron paralisis de nervios craneales, de los cuales
tres cursaron con falla respiratoria que requiri6 estar en una unidad de
cuidados intensivos (UCI). En opinion de los autores la paralisis de los nervios
craneales es un importante factor de severidad y existe alto riesgo de

desarrollar falla respiratoria.*’

En 2016, Cao-Lormeau VM et al. reportaron 42 casos del SGB en la Polinesia
Francesa que represento el 24 por 100 mil habitantes en comparacion a 1- 2
por 100 mil de Europa y los Estados Unidos de Norteamérica, lo que muestra
que la infeccién por el virus del Zica puede ser considerada en el futuro como

una infeccién previa relacionada con el SGB.*®

En 2016, Incecik F et al. en Turquia, publicaron el primer caso de un nifio de

14 afos con SGB variante ASMAN con hiperreflexia y papilitis bilateral,


http://www.pediatricneurosciences.com/searchresult.asp?search=&author=Faruk+Incecik&journal=Y&but_search=Search&entries=10&pg=1&s=0

anticuerpos antigangliésidos negativos y disociacion albumino-citoldgica, dicha
hiperreflexia con papilitis bilateral solo fue descrita en adultos con la variante

AMAN.3®

Yuki N et al., en 2017, consideraron una nueva forma de variante del SGB a la
gue llamaron “neuropatia aguda dolorosa autoinmune en nervios pequefos”
gue estuvo presente en tres pacientes con antecedentes infecciosos previos y

que presentaban disociacion albumino-citolégica en el LCR e hiporreflexia.*

En 2017, Neocleous C et al. en Grecia, hacen una publicacién del caso de una
nifia de tres afios que debutd con dolor de cadera unilateral y gran irritabilidad
con diagnastico inicial de sinovitis durante 48 horas en quien progresivamente
se deteriord su estado de salud, llegaron al diagnoéstico de SGB del subtipo
AMAN posteriormente. Los autores hacen hincapié en que la presencia de
dolor de cadera en un nifio sin un diagnostico adecuado, puede llegar a

tener consecuencias catastroficas.*

Ahora bien, debemos indicar que el presente estudio se realizd puesto que, a
la fecha, no existen trabajos nacionales con respecto al SGB en poblacion
exclusivamente pediatrica. En efecto, solo existen 6 publicaciones peruanas
en poblacién adulta realizadas por Cabani*?, Portillo et al.**, Montalvo et al.**,
45 46 47 P 5 .
Crovetto™, Apaza™, Bellodas™ y solo Ballbn - Campos® publicaron un

estudio de 16 pacientes que incluian a seis nifios en él.

Por ejemplo, Liliana Cabani, en el Hospital Edgardo Rebagliati, en 1995,

reportd 23 pacientes con SGB en UCI, remarcando las complicaciones de
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shock séptico y neumonia como causa de muerte, 22 en ventilacion mecanica,
56% con arritmias cardiacas y el 56% hizo hipertension arterial, todos ellos

fueron pacientes adultos.*

En 2004, en el Hospital Guillermo Almenara, Roberto Portillo et al. publicaron
el caso de una mujer adulta con SGB, con subtipo Miller-Fisher que fue

recidivante en tres oportunidades.*®

Por su parte, Raul Montalvo et al. en 2010, en el hospital Dos de Mayo
presentaron el caso de un varén de 47 afios con SGB asociado a brucelosis

que cursé con un buen pronéstico.**

Crovetto L, en el Instituto Nacional de Ciencias Neurolgicas, en 1990 y
Apaza L, en 2014, también en dicho Instituto, muestran la forma AIDP como

la méas frecuente en forma coincidente, también en poblacion adulta.

Bellodas K, en 2015, en el Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas publicé
31 casos del SGB. Sin embargo, no pudo encontrar una relacién entre el

grado de fuerza muscular y los subtipos del SGB, también en adultos.*’
1.2 Bases tedricas

Actualmente, se define al SGB o0 polineuropatia desmielinizante inflamatoria
aguda como una entidad autoinmune que compromete a nervios periféricos
motores, sensitivos 0 ambos en forma distal, y que evoluciona rapidamente en
la mayoria de los casos, en forma ascendente y simétrica, comenzando por

los miembros inferiores.
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Asi, el SGB causa debilidad muscular, que inicia en los miembros inferiores
pudiendo alcanzar a las extremidades superiores. Incluso, la debilidad también
se puede extender a los musculos respiratorios, pudiendo desencadenar

insuficiencia respiratoria y llegar a soporte ventilatorio en UC|.#349°

Al ser un sindrome, puede ser desencadenado por infecciones previas o
posvirales, a veces asociado a leucemia, lupus eritematoso sistémico,
posvacinales, o ser secundario a una infeccion por Campylobacter Jejuni o

por el virus de inmunodeficiencia humana (VIH), entre otros.

Existen subtipos del SGB, como son la forma AIDP o desmielinizante, AMAN
para la forma axonal pura, la forma ASMAN para la forma axonal sensitivo-
motriz y el tipo Miller-Fisher que corresponde a la triada oftalmoplejia,

arreflexia y ataxia.®

El diagnodstico se basa en el cuadro clinico, estudios neurofisiologicos y del

LCR que en estudios estadisticos presentan criterios diagnésticos de Asbury >

1. Clinica: Es la debilidad muscular en forma progresiva de inicio
frecuentemente en miembros inferiores, la debilidad muscular es simétrica
y se desarrolla rapidamente alcanzando su maxima debilidad en cuatro
semanas. También se presenta una disminucion de los reflejos

osteotendinosos, paresia del nervio facial uni o bilateral, a veces
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disfuncion autonémica, con una recuperaciéon después de dos a cuatro

semanas Yy ser afebril al inicio.

2. LCR: Presencia de disociacién albumino-citolégica, caracterizada por
elevacion de las cifras de proteinas en el LCR con celularidad normal

después de la primera semana.

3. Neurofisiolégica: Disminucion de la velocidad de conduccién en un 60%,
bloqueo de conduccién cercano a un 80%, prolongacién de las latencias

distales y latencia de la onda F prolongada o ausente.

Cabe indicar que también existen los criterios de Brighton con 4 niveles.?

nivel 1: Estudios LCR y neurofisiologicos.

nivel 2: Estudios LCR o neurofisiolégicos.

nivel 3: Cuando no considera un test de laboratorio ni neurofisiologico.

nivel 4: Cuando los pacientes del grupo 3 solo presentan hipo o arreflexia.*?

Hay variantes inusuales como la forma AMAN con hiperreflexia en un 33 a
48% y AMAN con bloqueo de conduccidn nerviosa en un 2 a 15%, en estudios
presentados en la India por Verma y Chaudhari en el afio 2012°?, sindrome de
Miller-Fisher, paralisis oculofaringea, predominio paraparesia, paralisis facial
con parestesias distales y oftalmoplejia con Ac.GQ1b y las formas funcionales,
tales como ataxia sin disartria o0 nistagmo, forma sensitiva pura y

pandisautonémica.?49:20:52:53
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Al respecto, en una revision del SGB, Erazo R. menciono variantes inusuales,
tales como: debilidad faringo-cervico-braquial, paraparesia, ptosis palpebral
sin oftalmoplejia, diplejia facial y parestesias y una asociaciéon entre sindrome

de Miller-Fisher con debilidad faringo cervico braquial. Asimismo, menciono a

la variedad saltatoria con déficit motor crural y neuropatia craneal.*®

Clasificacion de la gravedad de Hughes:

1. Camina, corre con dificultad, puede vestirse, comer y asearse.

2. Camina mas de cinco metros sin ayuda, no salta, no corre.

3. Camina mas de cinco metros pero con ayuda.

4. Esta en cama.

5. En ventilacién asistida.

6. Muerte.

En promedio, 45% ingresan en estadio 3 0 menos, 40% en estadio 4 y 15% en

estadio 5.°°

Rasgos dudosos para el diagnostico (criterios de Asbury-Ropper):

Presencia de un nivel sensitivo.

Asimetria de signos o sintomas.

Disfuncion esfinteriana persistente y grave.
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Més de 50 células/mm?® en el liquido cefalorraquideo.

Dentro del cuadro de las pardlisis flacidas agudas, se incluyen al SGB, lo cual
presenta como diagndéstico diferencial a la miastenia gravis, botulismo,

enterovirus, poliovirus, mielitis, miositis y neuritis traumatica.*®
Tratamiento:

Manejo de soporte: Con adecuado monitoreo respiratorio, hemodindmico,

nutricional, metabdlico y de la debilidad motora.
Criterios para el ingreso a la UCI:

Bloqueo cardiaco o bradicardia, rapida progresion de la debilidad, sepsis o
neumonia, taquiarritmias, trombosis venosa profunda, tromboembolismo
pulmonar, insuficiencia respiratoria, labilidad hemodinamica, variantes clinicas

con compromiso de nervios craneales bulbares.
Manejo del dolor:

El dolor lumbar y/o dolor de extremidades es frecuente: aproximadamente en
75% de casos, por lo que se procede a cambios posturales, se puede usar
analgésicos como acetaminofen o antiinflamatorios no esteroideos. Rara vez
se usa narcoticos, también se puede utilizar antineuriticos como gabapentina
15 mg/K/dia dividido en tres dosis. Amitriptilina como adyuvante en el manejo

del dolor.>°
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Criterios para iniciar ventilacion mecanica:

Andlisis de gases arteriales que muestren hipoxemia o hipercapnia, capacidad
vital menor a 10 ml/K. Paralisis bulbar o presencia de disfagia, emplear

tragueotomia, si es que el paciente necesita ventilacion asistida prolongada.

Manejo del compromiso disautonémico:

La taquicardia sinusal no suele requerir tratamiento.

Para el manejo de la respuesta disautonémica se utiliza propanolol a dosis

de 1mg/k/dia.

La hipotension con aporte de volumenes de liquidos administrados o

inotropicos, de ser necesario.

Tener cuidado con la utilizacibn de baja lenguas, sondas de aspiracion,

nasogastricas u orogastricas cuando se esta presente frente a bradiarritmias.

Manejo nutricional:

Dar aportes hipercal6ricos e hiperprotéicos de acuerdo a peso, estatura y
edad. Se prefiere la via enteral que es la forma natural de absorcion de
nutrientes. Ademas, previene la Ulcera de estrés, es de bajo costo y presenta

menos complicaciones.

En los pacientes con trastornos de la deglucion, se utiliza gastroclisis.
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Pueden usarse protectores gastricos como ranitidina 1.5 mg/k dosis cada 6
horas maximo 50 mg u omeprazol 2 mg/kg/dia en nifios mayores de 1 afio o

10 kg.

Apoyo psicolégico y psiquiatrico: Debe valorarse la intervencion profesional

para el manejo de la depresion infantil.
Manejo especifico:

La inmunoglobulina intravenosa y la plasmaféresis estan indicadas en
empeoramiento de la debilidad, escala de Hughes 3, compromiso bulbar o
disminucion del reflejo tusigeno, sobre todo en el inicio de la primera semana
de enfermedad. Ambas terapias tienen efectos similares, pero preferimos la
inmunoglobulina humana por ser menos invasiva y tener menos

complicaciones en nifios.

Las complicaciones mas frecuentes de la plamaféresis son: sangrado,
trombosis, anafilaxia, sepsis, alcalosis metabdlica, alteraciones

hidroelectroliticas, VIH, hepatitis y trastornos de la coagulacion.*®

Las complicaciones de la inmunoterapia son: insuficiencia renal aguda,
trombosis, anafilaxia, necrosis miocardica, retinal, cefalea, deficiencia selectiva

de Ig A.***°

Dosis de inmunoglobulina intravenosa 400mg/kg/dia por cinco dias o 2gr/kg en

dos dias.
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Fisioterapia:

Muy Util para prevenir posturas viciosas, escaras, atelectasias pulmonares,

etc.

Evolucién y seguimiento:

Se hace comparativamente en el tiempo mediante la escala de Hughes, repetir
estudios neurofisiolégicos en tres semanas, y podria ser en 6 o 12 meses, la
determinacién de anticuerpos es antes de tres semanas si se realizé el estudio

de LCR.

Alta hospitalaria al alcanzar la escala de Hughes 3 y continuar con terapia

fisica.

Prondstico:

La evolucién del SGB es méas benigna en nifios que en adultos con una
mortalidad de 1 al 5% en nifios. De los que un 25% quedan con secuelas

leves, en forma de debilidad distal, en extremidades inferiores.

Las formas axonales pueden tener un peor prondstico que la variante

desmielinizante.

El pronéstico es mayormente favorable, sin embargo, existen casos fatales y
el manejo terapéutico con inmunoglobulina endovenosa, sobre todo antes de
los 14 dias, lo cual sirve para reducir el tiempo de duracion de la enfermedad e

iniciar una pronta recuperacion.
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Si bien es cierto que existen muchas publicaciones del SGB en poblaciones
adultas a nivel mundial; en cambio, en la poblacién pediatrica son mucho
menores las publicaciones al respecto. En nuestro pais no hay reportes del

SGB en nifios.

No son muchos los casos de SGB pediatricos por afio, pero la importancia del
diagnéstico oportuno y una terapia prontamente instalada ayuda no ha
disminuir las secuelas, sino a que el periodo de latencia sea mas corto y asi
tratar de no dejar margen a las complicaciones por estancia prolongada y asi

la recuperacion se logre iniciar lo mas antes posible.

Esta seria una muestra poblacional que servira de referencia a futuros trabajos

nacionales sobre esta entidad clinica.

Preliminarmente, hay pocos estudios que provienen de China, paises

orientales y Espafia.

Es conocida la relacién entre el SGB posterior a la administracion de
determinadas vacunas, como por ejemplo: contra la rabia, hepatitis, influenza,
papiloma, sarampion etc. Prestel et al. reportaron que en Alemania, en 2014
hubo un incremento de la incidencia del SGB variante Miller-Fisher luego de

la vacunacion contra la influenza A (H1N1).>*

Hubo reportes que mencionaron la mayor incidencia del SGB tras la
vacunacion contra el virus del papiloma humano. En un estudio realizado en

Estados Unidos y Canada de 2010 al 2012, en poblaciones de 9 a 26 afios,
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tras la aplicacion de la vacuna contra el papiloma humano cuadrivalente, con
nueve de 36 reportes por otra vacuna, los cuales concluyen que la eleccion
de vacunarse es individual considerando el factor riesgo y beneficio, pues en
el trabajo presentado sefiala que la incidencia de SGB, no es mayor tras la

aplicacién que otras vacunas.””

Con respecto a la presencia del SGB recurrente en un estudio presentado por
Ishii et al. en 2016, mostraron que la variante Miller-Fisher present6
recurrencia en un 12% de 34 casos y la forma de encefalitis de Bickerstaff en

25% de ocho pacientes presentados.®

En un reporte de la China, en 2016, Wu et al. hicieron un estudio comparativo
del SGB en 209 nifios y 541 adultos: presencia de dolor en 17,2% de nifios y
9,6% de adultos. Compromiso bulbar nifios/adultos 22/14.8%; en cambio, la
severidad, intercurrencia de infecciones, respuesta a la inmunoglobulina
fueron iguales. No hubo diferencias en la prevalencia de AMAN y AIDP. En
nifios se presentaba mayormente en la estacion de verano y la disautonomia

era mas frecuente en nifios.>

En 1992, Sejvar J et al. analizaron el SGB y el sindrome de Miller Fisher y

recomendaron lineamientos de seguridad en relacién con inmunizaciones.>’

Rao S et al, en la India, encontraron que la respuesta clinica a la
inmunoterapia y plasmaféresis eran iguales, el 33,39% tenia compromiso
facial y se presentaron en mayor nimero en la estaciéon de invierno con una

incidencia de 0,6-2,4 por 100 mil habitantes.>®
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La terapéutica con inmunoglobulinas es satisfactoria y tiene menos efectos
secundarios al no ser invasiva, inclusive en la forma de Bickerstaff que es la

forma troncoencefalica catastréfica®®60:61:62.63

Al tratarse de una entidad clinica potencialmente mortal, a veces a pesar de
una buena respuesta terapéutica con inmunoglobulinas, algunos nifios

fallecen por la presencia de disautonomias.

El diagndstico situacional es poco alentador, pues las publicaciones que se

muestran presentan reportes variados.

Creemos que con la existencia de este primer reporte del SGB pediatrico
nacional, apareceran nuevas publicaciones que ampliaran el horizonte de

investigaciones al respecto.

1.3 Definicion de términos basicos

- Sindrome de Guillain Barré (SGB) o poliradiculoneuropatia aguda clasica
es una enfermedad autoinmune asociada en la mayoria de los casos a una
infeccidn viral o bacteriana. La presentacion clinica habitual se caracteriza
por una debilidad simétrica de mas de una extremidad, rapidamente
progresiva, de comienzo distal y avance ascendente, a veces llegando a
afectar la musculatura bulbar respiratoria asi como nervios craneales
motores y que cursa con disminucion o perdida de los reflejos

osteotendinosos y con signos sensitivos leves o ausentes.*®°

33



-Aman: Es la forma axonal motora pura del SGB, analizado con un examen

de electromiografia.

Asman: Es la forma axonal motora y sensitiva del SGB, analizado con un
examen de electromiografia.

Aidp: Es una forma del SGB caracterizado por una polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda, analizado por un examen de
electromiografia.

Sindrome de Miller-Fisher: Variante del SGB, caracterizado por tener la
triada de oftalmoplejia, ataxia y arreflexia.

Gangliosido: Es un glucolipido con cabeza polar formada por
oligosacaridos con carga eléctrica negativa a pH 7. Es una Molécula
compleja que se encuentra en la membrana plasmatica (externa) de las
terminaciones nerviosas, rico en acido sialico, por lo que se le consideran
receprores de membrana.

LCR: El liquido cefalorraquideo es un liquido estéril e incoloro que se
encuentra en el espacio subaracnoideo en el cerebro y médula espinal
entre las meninges aracnoides y piamadre con bajo contenido celular y
proteinas, que circula en forma constante.

Electromiografia: Procedimiento médico que mide en forma computarizada
los valores de la conduccion nerviosa y la actividad muscular a través de
electrodos, estimulador eléctrico y una aguja especial, que logra obtener un

potencial de accion eléctrico.
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- RMN: Resonancia magnética nuclear, es un estudio de imagenes que son
producidas por pulsos de radiofrecuencias que provoca orientacion
proténica que luego de suprimirlas liberan energia que es proyectada a un
computador para visualizar tejidos seleccionados.

- Disociacién albumino-citolégica: Aumento del nivel de proteinas con
namero de células normales en LCR.

- Desmielinizacion: Pérdida o degradacion de la proteina llamada mielina,
que es la envoltura de los nervios periféricos o craneales.

- Axon: Parte de la neurona con neuroeje central bafiado por mielina que

trasmite el impulso nervioso en forma centripeta hacia otra neurona.
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CAPITULO II

HIPOTESIS Y VARIABLES

2.1 Formulacion de la hipotesis: Al ser este estudio de tipo descriptivo no

requiere hipotesis.

2.2 Variables y su operacionalizacion:

2 ESCALA VALORES DE
DEFINICION TIPO POR SU MEDIO DE
VARIABLE INDICADOR DE CATEGORIAS LAS ~
CONCEPTUAL NATURALEZA MEDICION CATEGORIAS VERIFICACION
Afios <de 1afio
transcurridos Lactante de 1 a4 afos .
desde el Pre-escolar de4al0 Ficha de
EDAD . o DNI Ordinal o recoleccion de
nacimiento al Cuantitativa Escolar afios datos
momento del Adolescente de10a 14
diagndstico afios
Sexo .
enotinico Masculino Examen Documento
GENERO g P Cualitativa Examen clinico Nominal . Nacional de
de . clinico .
. Femenino Identidad
pertenencia
Lugar de Urbano Maba Maba
PROCEDENCIA residencia del Cualitativa Cualitativa Nominal p R p )
. urbanistico geografico
paciente Rural
Insuficiencia
, Respiratoria T
PERMANENCIA Dias . Ventilacién _ Criterios de Historia
hospitalizados Cuantitativa .. Ordinal L ventilacion L.
EN UCI mecanica Complicaciones (. clinica
en UCI mecanica
severas
Dias
TIEMPO DE
2 transcurridos L Tiempo de Leve < de 5 dias . .
DURACION DE desde el inicio Cuantitativa hospitalizacién Ordinal Moderado < de 10 dias HIS’t?rIa
LA hasta la Severo > de 10 dias clinica
ENFERMADAD L.
recuperacion
ESCALA DE G{:sd:jcCL:ZTa(:e Escala de Escala del Historia
DISCAPACIDAD i Cualitativa Cualitativa Nominal . L.
en numeros Hughes uno al seis clinica
del uno al seis
Luego de Incremento de
ESTUDIO DE procedimiento Disociacién roteinas en el <de 10
LCR POR de puncion L X . P células y > 40 Historia
A Cuantitativa Albumino- Nominal LCR con .
PUNCION lumbar se Citolégica celularidad mg de Clinica
LUMBAR obtiene LCR i proteinas
g normal
para analisis
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Procedimiento

médico que e, Prolongacion de
mide actividad Desmielinizacion latencias distales Informe de
ELECTROMIOGRAFIA i Cualitativa Nominal . . resultado del
nerviosa Axonal Baja amplitud del anlisis
periférica 'y PAMC
muscular
Daf .
5 Motora afio en nervio
Lesion de motor Historia clinica
POLINEUROPATIA nervios Cualitativa Nominal Sensitiva
periféricos 0 nervio sensitivo
Paralisis de los Oftfi|m0p|€jla Dilatacién pupilar
o nervios interna
OFTALMOPLEJIA Cuantitativa Nominal . L Historia clinica
oculomotores L No dilatacién
Oftalmoplejia .
pupilar
externa
Vejiga . -
L y . Fl
Alteracion del neurogénica ujo urinario
SINTOMAS sistema Cuantitativa Nominal Arritmia electrocardiograma Historia clinica
AUTONOMICOS nervioso cardiaca g
auténomo Hipotension . .
. esfigmomandmetro
arterial
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CAPITULO Il

METODOLOGIA

3.1 Tipo y disefio de la investigacion

La investigacion tuvo un enfoque:

e Segun la intervencion del investigador, de tipo observacional.

e Segun el alcance que demuestra una relacion causal, fue descriptiva.

e Segun el namero de mediciones de las variables de estudio, fue
transversal.

e Segun la planificacion en la toma de datos, fue retrospectiva.

e Segun la magnitud de las variables, fue cuantitativa.

3.2 Diseio muestral

La poblacion de estudio estuvo compuesta por todos los pacientes pediatricos
menores de 18 afios que fueron hospitalizados en el Instituto Nacional de
Salud del Nifio desde 2011 a 2015, que fueron diagnosticados con el SGB y
gue cumplieron con los siguientes:
Criterios de seleccion:
Criterios de inclusion

1. Paciente pediatrico menor de 18 afios con diagnostico de SGB definida

por neurélogo pediatra del Instituto Nacional de Salud del Nifio.
2. Debilidad muscular de miembros inferiores, ascendente y simétrica.

3. Examen de laboratorio con LCR con disociacion albumino-citologica.
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4. Electromiografia positiva para polineuropatia desmielinizante o axonal.

Criterios de exclusion
1. Pacientes con polineuropatia de causa infecciosa, toxica, metabdlica,
genética o carencial.
2. Pacientes cuya historia clinica estuvo incompleta o extraviada del archivo
del hospital.
Muestra:
Para fines de esta investigacion, la muestra estuvo conformada por la
poblacién total o absoluta (32) de nifios con el diagndstico del sindrome de
Guillain-Barré durante el periodo 2011-2015.
Muestreo:

Muestreo no probabilistico, por conveniencia.

3.3 Instrumento y procedimiento de recoleccion de datos

Se confeccion6 una ficha de recoleccion de datos establecida con
componentes determinados de interés para la realizacion de la investigacion
tabulados y ordenados, de manera que sean facilmente reconocibles en la
hoja de recoleccién de datos (Anexo 2) donde figuraban datos de edad, sexo,
procedencia, tiempo de enfermedad, tiempo de demora en el diagndstico,
estacion del afo, existencia o ausencia de prédromos por grupos etarios,

comparacion de los criterios diagnéstico de Brighton y los de Asbury, cuadro
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de sintomatologia, afecciones asociadas, -caracteristicas del liquido
cefalorraquideo y electromiografia para determinacién de variantes clinicas y

presencia de recurrencias.

Los criterios de Brighton fueron validados en una publicacién de la India en la

revista Vaccine.2011 octubre; 29(52).*

Los criterios de Asbury se validaron en una publicacion de Ann of neurol.1990,

27; suppl; 521-4.>*

La recoleccion de las variables del estudio se obtuvo directamente de las
fuentes primarias como son las historias clinicas ubicadas en el archivo

general del Instituto Nacional de Salud del Nifio.

3.4 Procesamiento y analisis de los datos

La informacién de las variables intervinientes se registraron en una ficha de
recoleccion de datos estructurada (anexo 2) para los datos de interés del
estudio en forma completa directamente de las historias clinicas de cada

paciente.

Toda la informacién registrada en las fichas de recoleccién de datos fue
doblemente verificada, y se utilizd una hoja Excel con el objeto de evitar

errores de digitacion.
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Con los datos asi representados, se procedi6 a realizar un analisis de nuestros
resultados resumiendo nuestras variables cualitativas segun su frecuencia y
nuestras variables cuantitativas segun su media y desviacion estandar.

Se utiliz6 software SPSS v 23 y Excel 2013 en una PC13.

Todo fue procesado para el andlisis estadistico.

3.5 Aspectos éticos

La investigacibn no presentd riesgos para los nifios del estudio, por ser
retrospectiva. Esta tesis estuvo enmarcada dentro de los principios basicos de
la declaracion de Helsinki y el autor cumplié estrictamente con el Art. 94 y Art.

95 del Cédigo de Etica y Deontologia del Colegio Médico del Peru.

Se mantuvo confidencialidad de los datos.

No hubo conflicto de interés por parte del autor.

No se revelo la identidad de los pacientes ni tampoco imagenes de algun nifio.

Conto con la aprobacion de la jefatura del servicio de neuropediatria y de la

Direccion de docencia del Instituto Nacional de Salud del Nifio.
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CAPITULO IV

RESULTADOS

Se revisaron 32 historias clinicas de pacientes pediatricos con diagnéstico de
sindrome de Guillain-Barré en el Instituto Nacional de Salud del Nifio, durante el

periodo 2011 — 2015.

Grafico 1. Distribucion por grupo etario en pacientes con diagnostico de sindrome
de Guillain-Barré en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011 - 2015

® 0 a 4 afios (14 pacientes)
® 52 10 afios (12 pacientes)

= 11 a 14 affos (6 pacientes)

Fuente propia
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Grafico 2. Distribucién de acuerdo al sexo de pacientes con el diagndstico de
sindrome Guillain-Barré Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

m FEMENINO (14 pacientes)
B MASCULINO (18 pacientes)

Fuente propia
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Grafico 3. Procedencia de nifios con el diagnostico de sindrome Guillain-Barré en
el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

YUNGAY 1
SURQUILLO 1
SIL 2
PIURA 1
PASCO(POZUZ0) 1
MOYOBAMBA 1
LOS OLIVOS,CHORRILLOS 1
LOS OLIVOS 1
LIMA 3
JUNIN 3
JAEN 1
EL AGUSTINO 1
COMAS 2
CHORRILLOS 1
CHINCHA 1
CHIMBOTE 2
CELENDIN CAJAMARCA 1
CARABAYLLO 1
CANETE 2
AYACUCHO 2
ATE 1
ANCASH (RURAL) 1

Fuente propia
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Grafico 4. Distribucion de pacientes con diagnéstico de sindrome de Guillain-
Barré, segun meses del afio en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

2 2 2 2 2 2
L & ¢ & & &L \§b<</ & & &
R S\ S 3 & & S & &
<<‘<, v 3 OA\ 0\0 cﬁé\
N

Fuente propia
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Tabla 1. Promedio de tiempo de enfermedad al ingreso segun grupos etarios de
pacientes con diagnéstico de SGB, en el Instituto Nacional de Salud del Nifio
2011-2015

Grupo etario Tiempo promedio de enfermedad
(En anos) (En dias)
Oa4d 11
5a10 9
11314 8
15a18 0

Fuente propia

El tiempo de enfermedad que presentan los nifios con sindrome de Guillain-Barré
es inversamente proporcional a la edad, siendo un poco mas tardia en nifios

pequefios de 0 a 4 afios con 11 dias.
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Grafico 5. Pacientes con presencia o ausencia de prodromos (en dias) segun edad en
pacientes con diagnostico de SGB en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

15a 18 anos (

11 a 14 anos

5a 10 anos

0 a 4 afios

I

B PRESENCIA PRODROMO m AUSENCIA PRODROMO

Fuente propia

Se puede observar que en los nifios de 0 a 4 afios, la duracién de los prédromos

es mas notoria, y llega a tener 10 dias.
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Gréfico 6. Distribucion de la sintomatologia del sindrome de Guillain-Barré en
nifios en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

FONDO DE 0JO
NERVIO CRANEAL

ATAXIA

SINTOMA RADICULAR

SINTOMAS AUTONOMICOS
TRANSTORNOS ESFINTERIANOS

DIST. DEFICIT MOTOR (M RESP)

DIST. DEFICIT MOTOR (M SUPERIORES)
DIST. DEFICIT MOTOR (M INFERIORES)
PARESTESIAS

MIALGIAS

24

14
26

Fuente propia

30

Las principales manifestaciones del sindrome de Guillain-Barré en nifios fueron

déficit motor en extremidades inferiores en 30 paciente (93,75%) y mialgias con

26 pacientes (81,25%).
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Grafico 7. Afecciones asociadas al sindrome de Guillain-Barré en nifios en el
Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

NEOPLASIA

TRASTORNO HEMATOLOGICO

VACUNA
INFECCION DIGESTIVA

INFECCION RESPIRATORIA

vea. [
0
0
2
2
5
0

CAMPYLOBACTER JEJUNI

Fuente propia

Tabla 2. Caracteristicas del LCR en niflos con sindrome de Guillain-Barré
en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

LCR Resultado
Numero de pacientes con estudio de LCR 6
Promedio de células 4
Promedio de proteinas 78,83mg
Predominio mononuclear 100%
Disociacion albumino/citolégica 100%

Fuente propia
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Gréfico 8. Tipos de sindrome de Guillain-Barré pediatrico de 1 a 14 afios de edad
en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

DESMIELINIZANTE AXONAL SENSITIVO -MOTOR ~ MILLER-FISHER

Fuente propia

Las variantes axonales suman 18 paciente (56.25%) en nuestra casuistica
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Tabla 3. Recurrencia del sindrome de Guillain-Barré pediatrico
en el Instituto Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

Numero de recurrencia pacientes
Sin recurrencia 29
Una recurrencia 1
Dos recurrencias 1
Tres recurrencias 1
Mas de tres recurrencias 0

Fuente propia

Gréfico 9. Prondstico del sindrome Guillain-Barré pediatrico en el Instituto
Nacional de Salud del Nifio 2011-2015

M BUENO (28 pacientes)
® REGULAR (3 pacientes)
m SECUELA (1 paciente)

Fuente propia
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Grafico 10. Pacientes enmarcados con los criterios de Brighton

NIVEL 1: LCRy EMG

- ‘ ‘

U=32

NIVEL 2: LCR 0 EMG

. @ ‘

U=32 U=32

NIVEL 3: ni LCR ni EMG

‘ @ o
U

LCR: 6 pacientes

=32

Fuente propia

EMG; 28 pacientes

CLINICA: 32 pacientes

El esquema muestra como con en estos criterios la presencia de algin examen
LCR o0 EMG, es importante para el diagndstico, como en el nivel 1 o 2. En cambio
el nivel 3 prescinde de ellos y solo se basa en la clinica.
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Tabla 4. Tabla que muestra la significancia estadistica.

Mialgias p: 0.687
Parestesias P:0.341
Tiempo de enfermedad p: 0.061
Préodromos p: 0.280
Depresién p: 0.219
Déficit motor MS p: 0.780
Déficit motor Ml p: 0.061
Déficit motor M. Respirat. p: 0.335
Sint. Autondmicos p: 0.787
Sint. Radiculares p: 0.926

Fuente propia

La tabla muestra que no hay asociacion estadisticamente significativa entre la

variable edad y las variables expuestas en dicha tabla.
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Grafico 11. Se muestran las variables edad y mialgias

16

H
€5

14

12

10

H <7 afios

M >7 ainos

Mialgias

Fuente propia

El gréfico muestra un leve predominio de la presencia de mialgias en pacientes

menores de 7 afos respecto a los pacientes mayores de 7 anos.
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Gréfico 12. Se muestran las variables edad y tiempo de enfermedad.

W <7 ainos

W >7 afos

Tiempo de Enfermedad

Fuente propia

El grafico muestra un predominio de un tiempo de enfermedad mayor de 6 dias en

pacientes menores de 7 afios respecto a pacientes mayores de 7 anos.
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Grafico 13. Se muestran las variables edad y déficit motor de miembro superior.

W <7 anos

H >7 ainos

Deficit Motor MS

Fuente propia

El grafico muestra que no hubo diferencia en cuanto a presencia de déficit motor
del miembro superior entre pacientes menores de 7 afios y pacientes mayores de

7 anos.
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Grafico 14. Distribucion de los pacientes, segun la escala de discapacidad de

Hughes.

16

14

12

10

Numero de pacientes

46,8%

40,6%

B Numero de pacientes

2 s e s e

Escala de Hughes

Fuente propia
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CAPITULO V
DISCUSION

En cuanto a la distribucion por sexo, el 56% correspondio a varones y 44% al sexo
femenino, dando una relacién de 1,27% varones/nifias, cifra similar a la mostrada

con 1,3% en México™ y también con 1,3% en Iran.*

En relacion a la procedencia de los nifios con SGB, se aprecié un 43,7% en Lima y
un 56,75% en provincias o zonas rurales, similar a lo descrito por otros autores,
en donde la presentacion mayoritaria fue de 90% en la poblacion rural de Buenos
Aires, con la forma AMAN, a diferencia de la zona urbana donde el predominio se
observé para la variante desmielinizante.® En Honduras, la poblacion mas

afectada de nifios con SGB también fue la rural.°

En nuestra casuistica, 14 de 32 nifios con SGB se presentaron en los meses de
julio y agosto, lo cual corresponde a invierno en el Perd. Ballon en Lambayeque,
al norte de Lima, report6 a las estaciones de invierno y primavera como las mas
frecuentes.” Mientras tanto, en Argentina se mostré que las estaciones mas

frecuentes, se sitlan en los dos extremos, tanto en verano como invierno.?

En China, la estacién de verano fue la mas prevalente en nifios con SGB.® En
cambio en Iran, la presentacién mas frecuente, fue la de invierno.** En India

también prevalece el SGB en nifios durante el invierno.>®

En Paraguay y Sao Paulo la mayor frecuencia esta en verano.”**
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En cuanto a la incidencia del SGB en nifios, encontramos en nuestro estudio, una
cifra de 0,93 por 100 mil nifios, comparado con otros estudios; como por ejemplo,
1,1 por 100 mil nifios en Paraguay’; 1,37 por 100 mil nifios en Honduras®®; 0,75-2
por 100 mil nifios en Venezuela®®; 0,5-5 por 100 mil nifios en Chile®®; 0,6-1,9 por

100 mil nifios en Espafia®® y 0,8 por 100 mil nifios en Canada.?

En relacion al tiempo de enfermedad en nifios con SGB, antes del ingreso del
paciente a emergencia que fue el lugar de la admisién hospitalaria, le correspondio
a la edad de nifios menores de cuatro afios con 11 dias, lo cual es levemente
superior al grupo etario de cinco a 10 afios que tenia nueve dias, y con ocho dias
los nifilos entre 11 y 14 afos. El promedio de tiempo de enfermedad general en
nuestro estudio fue 9,3 dias. En China, reportan un promedio de tiempo de
enfermedad de 6,3 dias®, mientras que en Espafia muestran como 8,5 dias el

tiempo de enfermedad.*’

La presencia de prédromos fue mas notoria en el grupo etario de cero a cuatro
afios con 10 casos estando compartida entre cuadros diarreicos y/o respiratorios,
lo cual es concordante con la literatura que sefiala de una a tres semanas, con un
promedio de 10 dias aproximadamente.>? En Uruguay reportaron a la infeccion del
tracto gastrointestinal en un 13%."™ En otros estudios indicaron que las

infecciones eran muy poco frecuentes.?

Dentro de las manifestaciones mas frecuentes que se encontraron en este trabajo,
correspondio a la debilidad muscular en las extremidades inferiores en 30 casos

(93,75%) seguido de mialgias con 26 pacientes (81,25%) dentro de una variedad

59



de sintomas y signos caracteristicos. La diplejia facial solo estuvo presente en dos
casos. En la India, la debilidad estuvo en el 80% de casos, neuropatia craneal
11%, sintomas bulbares 22%.*2 En Sao Paulo se reporté que en 40% de casos
del SGB en nifios que presentaron neuropatia facial, de los cuales, en el 70% de

.1* En Cuba prevaleci6 la debilidad, parestesias vy el dolor.?’

ellos fue diplejia facia
En Brasil, publicaron otro estudio donde el dolor llegaba al 55,7%; neuropatia
facial 44,3%; paralisis de nervios oculomotores Il y IV en 14,85% y nervios
bulbares en 26,2%.” En Estados Unidos, la distribucién fue la siguiente:

sintomatologia autonémica en 46%, neuropatia craneal en 46% y parestesias en el

54%.de casos.?®

También se ha observado que las afecciones asociadas al SGB mayoritariamente
fueron procesos virales concomitantes, asi como cuadros respiratorios, sumando

11 casos (34,37%) que coinciden con mdltiples publicaciones.™*%

En cuanto a las caracteristicas bioquimicas del liquido cefalorraquideo en nuestro
estudio, solo se realizaron en seis pacientes, en todos ellos, con las caracteristicas
de disociacion albumino-citolégica. Cabe mencionar que, en el ambiente de
emergencia hubo negativa por parte muchos padres a la realizacion del
procedimiento de puncién lumbar, por lo que se tomaron otros criterios

diagnésticos contemplados por Brighton et al.*?

En el presente trabajo, se realizaron todas las punciones lumbares, en la segunda

semana de enfermedad, sin embargo en Turquia, encontraron que el 50% de
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niflos con diagnostico de SGB presentaban disociacion albumino-citolégica antes

de la primera semana de enfermedaed.*

En el presente estudio, las forma clinica mas frecuente fue la variante axonal con
10 casos, dos mas que la forma desmielinizante y sensitivo-motriz similar a lo
encontrado en poblacién pediatrica de algunos paises, sumando las dos formas
axonales tanto AMAN como ASMAN llegaron a 18 casos pediatricos de un total
de 32.>™3° E| pronéstico fue bueno en 88%y regular 9%. 3% tuvieron secuela.
Correspondié a la variante ASMAN la presencia de mayor secuela en cuatro

casos, tres con la forma AMAN y dos nifios con variante desmielinizante.

En cambio, la forma desmielinizante prevaleci6 en otros estudios.?*"28:3245.46

En cuanto al factor recurrencia, encontramos tres casos los cuales tenian
recurrencia una, dos y tres veces respectivamente. En la bibliografia encontramos

41
l.

un estudio nacional por Portillo et al.”> con un caso aislado del sindrome de Miller-

Fisher de una paciente adulta que tuvo una recurrencia en tres ocasiones.*?

En Japon el sindrome de Miller-Fisher estaba presente en el 12% de su
casuistica®® y el sindrome de Bickerstaff presentaba recurrencia en 25% de

casos.”®

El prondstico de nuestros pacientes fue favorable para todas las formas clinicas
en general, coincidiendo con los resultados publicados por Olivé.® Asimismo en

China, se hizo un estudio comparativo entre poblacion infantil y adulta y se
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encontré que la severidad era igual tanto en la forma desmielinizante como la

forma axonal.®

En el Peru se realizdé un estudio en el cual no se pudo demostrar el grado de

debilidad en relacion a variantes del SGB.*’

Factores asociados a mala evolucién fueron reportados por algunos autores. %’

Lo que consideramos de gran contribucion fue presentar la comparacion entre los
criterios de Brighton™ y los criterios de Asbury® para el diagnéstico de SGB al
evaluar 32 pacientes, encuadrandolos dentro de parametros de criterio
diagndstico de cada uno. Se encontré, en los criterios Asbury un gran porcentaje
de pacientes con excelente aproximacién con un 100% de criterios clinicos y
87,50% con patrén electromiografico y solo el 15,6% con variable de LCR en parte
por la negativa de los padres de querer realizar el procedimiento de puncion

lumbar a sus hijos, tradicionalmente utilizada en latitudes occidentales.

Los criterios de Brigthon tienen la ventaja de ser mas econdmicos al considerar
niveles, no depende de la clinica y relaciona las variables de neurofisiologia y el
estudio de LCR. Se sumo o utiliz6 solo una de ambas variables mencionadas,
llamados nivel 1 y nivel 2 respectivamente. De ambos casos, la presencia de la
electromiografia tiene mayor relevancia numérica al representar un 87,5% de
aproximacion diagnéstica en el nivel 2, pero sumada a la presencia de LCR llega

al 100% en el nivel 1.
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Existe mucha solidez en los criterios de Asbury, tradicionalmente utilizados. Los
criterios de Brighton son muy importantes en paises con pocos recursos que con
una variable mas criterios de inclusién se llegan al diagnéstico del SGB. La

variable mas utilizada fue la neurofisiolégica en el 87,5% de casos.

Los referidos criterios de Brighton son cada vez mas utilizados en paises como la
India, en los que el factor econdmico también es considerado para la realizacion

de estudios.*?

En nuestro estudio del SGB en nifios, el 44% estaba en menores de cuatro afos,
seguido de la edad de cinco a 10 afios con un 37%. Sumados ambos grupos
etarios, llegaron a 77% en menores de 10 afios. A nivel nacional, no se han

encontrado publicaciones en nifios exclusivamente.

No hubo fallecidos en este estudio realizado, por lo que, la tasa de mortalidad fue
cero, sin embargo se reportan en 3% la tasa de mortalidad.”otro autor da la tasa

de mortalidad en un rango de 1 a 5%."°

La debilidad, medida con la escala de discapacidad de Hughes oscilaba entre
uno a tres, en el 87,5% de casos, sobre todo en nifilos mayores de 7 afos, con

similares hallazgos a los de China. *

Hubo buena tolerancia y respuesta a la administracion de inmunoglobulina

endovenosa, lo cual coincidié con reportes previos.>?"2829:61.62.63
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CONCLUSIONES

Como regla préactica, se puede concluir en el presente estudio, que solo se
necesita la realizacion de la prueba de estudio de conduccion nerviosa y la

presentacion clinica para llegar al diagnostico en mas del 80% de casos.

El sindrome de Guillain-Barré fue mas prevalente en nifilos pequefios que en
adolescentes. El sexo masculino fue mas frecuente que el femenino en relacion
1,27, el 56,75% de pacientes procedieron de provincias, con una casuistica de 32
casos, tres de los cuales fueron recurrentes. Las tasas de mortalidad y de letalidad
fueron cero, pues no hubo defunciones. La prevalencia llegé a 1,03 por 100 mil

habitantes con una incidencia acumulada de 0,93 por 100 mil habitantes.

El tiempo de enfermedad global se establecié en ocho a 11 dias.

El SGB en nifios se acentud durante los meses de julio y agosto.

Los prédromos fueron mas frecuentes en nifios menores de cuatro afios con el

SGB en el 31,25% de casos.

Los sintomas cardinales del SGB pediatrico fueron la debilidad muscular en las

extremidades con 93,75 % y mialgias en 81,25%.

Las afecciones relacionadas fueron cuadros virales e infecciones respiratorios en

34,3% de nuestra casuistica.

Las formas axonales (AMAN y ASMAN) son la mas severas en nuestro medio y a

la vez las mas frecuentes, sumando ambas el 56,25% de casos, similar a paises

64



asiaticos’ a diferencia de paises europeos o norteamericanos donde predomina la

variante desmielinizante.

En nuestra casuistica se encontr6 muy poca afeccion del nervio facial bilateral

(dos casos), que es caracteristico de este sindrome.

Los criterios de Asbury son los tradicionalmente mas consistentes y son de

caracter absolutos. Pues necesita del 100% de examenes asociados a la clinica.

Los criterios de Brighton tienen gran utilidad y son reales, ya que sabemos que en
nuestro medio los padres de los pacientes, no permiten la realizacion de la
puncion lumbar para el estudio del LCR. Asi pues, combina variables como la
electromiografia y/o estudio de LCR, asociados a la presentacion clinica, llegando
a constituir elementos de diagnostico cuando se utiliza solo la electromiografia,
como en el nivel 2, que representa el 87.5% de sustento diagnéstico sin
necesidad de tener los demas componentes de diagndstico conocidos en los
Asbury; con la ventaja de ahorro de recursos econémicos, por lo que actualmente

se realizan muchos de estudios, disminuyendo su financiacion.

En el presente trabajo, en la poblacién adolescente, la presencia de secuelas y

recidivas son mas frecuentes.

La depresién y la ansiedad son comorbilidades mas frecuentes en adolescentes.

El prondstico fue favorable en el 97% de casos.

La recurrencia se presento en tres casos, lo que represent6 el 9,37%.
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La severidad al ingreso fue tres y cuatro en la escala de Hughes, llegando al alta

los pacientes con escala dos.

No hubo fallecimientos.

No se realizaron determinaciones de anticuerpos antigangliésidos por el alto costo

0 no estar cubiertas por el Seguro Integral de Salud.

Hubo buena tolerancia a la administracion de inmunoglobulinas endovenosa.

Las variables examinadas no tuvieron significacion estadistica, (p>0,05) sin
embargo los sintomas tales como debilidad muscular en extremidades inferiores y
el tiempo de enfermedad estuvieron proximas a alcanzarlas con p: 0,061 en

nifios mayores y menores de siete afos.
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RECOMENDACIONES

1. Se recomienda el apoyo econdmico gubernamental o de organismos no
gubernamentales para realizar estudios de prevalencia de acuerdo a las formas
clinicas del sindrome de Guillain-Barré con la determinacion de anticuerpos
antigangliésidos para poder distinguir las diferentes variantes que se asocian con
anticuerpos respectivos asi como para otras investigaciones, dado que el costo de
la determinacion de anticuerpos es alto y solo lo realizan laboratorios particulares
de avanzada, no siendo coberturadas por el sistema de aseguramiento universal.

2. Se debe realizar guias de précticas clinicas uniformizadas por el Ministerio de

Salud, para evitar referencias innecesarias de nifos.

3. Se recomienda avanzar en la consolidacion en telemedicina sobre este
sindrome en nifios y ser un instrumento de actualizacion profesional con el resto

de ciudades de la republica.

4. Se sugiere realizar futuras investigaciones de esta patologia en nifios pues no

existe otro reporte al respecto en el Peru.

5. Se recomienda nuevos estudios con casos y controles y trabajos multicéntricos
gue logren abarcar mayores muestras, ya que no existen publicaciones del SGB
en nifilos en las diferentes instituciones referentes de neurologia pediatrica del

pais.
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ANEXOS



Anexo 1: Matriz de consistencia

Poblacion de

Titulo de la Pregunta de Objetivos de la Hin6tesis Tipo y disefio de estudio y Instrumento de
investigacion investigacion investigacion P estudio procesamiento recoleccién
de datos

Morbimortalidad ¢Cuéles la OBJETIVO GENERAL No requiere | - Descriptivo Nifios - Ficha de

del sindrome de morbimortalidad Conocer la - Cuantitativo hospitalizados recoleccion

Guillain-Barré en del sindrome de morbimortalidad del - Observacional en el Instituto de datos
nifios en el Guillain-Barré en sindrome de Guillain- - Transversal Nacional de

Instituto Nacional los pacientes Barré en nifios en el - Retrospectivo Salud del Nifio

de Salud del Nifio atendidos en el Instituto Nacional de con diagnostico - Historia
2011-2015 Instituto Nacional Salud del Nifio 2011- de sindrome de clinica

de Salud del Nifio
periodo 2011-
2015?

2015

OBJETIVOS

ESPECIFICOS
Evaluar las
caracteristicas
epidemiolégicas del
sindrome de Guillain-
Barré en nifios en el
Instituto Nacional de
Salud del Nifio 2011-2015

Comparar criterios de
diagnéstico del sindrome
de Guillain-Barré en nifios
en el Instituto Nacional de
Salud del Nifio 2011-2015

Identificar el prondstico
del sindrome de Guillain
Barré nifios en el Institu-
to Nacional de Salud del
Nifio

Establecer
comorbilidades en el
sindrome de Guillain-
Barré en nifios en el
Instituto Nacional de
Salud del Nifio 2011-2015

Sefialar la severidad del
sindrome de Guillain-
Barré en nifios en el
Instituto Nacional de
Salud del Nifio 2011-2015

Guillain-Barré
periodo
2011-2015




Anexo 2: Instrumentos de recoleccién de datos

ANTECEDENTES

Edad (afios)

Procedencia |

Tipo enfermedad |

Fecha de evaluacién

Prédromo si [ | No[ ]

[ 1]

Tipo |

Dias previos
CLiNICO
Mialgias Si |:| No
Parestesias si[ ] No
Distribucién: Déficit motor M [ ] MS
Trastornos esfinterianos si [ ] No
Sintoma autonémico si[ ] No
Sintoma radicular si[ ] No
Ataxia si [ ] No
Nervio craneal si [ ] No
Fondo de ojo si[ ] No
PATOLOGIAS ASOCIADAS
Campilobacter Jejuni []
infeccion respiratoria []
Infeccién digestiva []
Vacuna []
Trastorno hematol6gico I:]
Neoplasia I:]
Viral []
LiQUIDO CEFALO RAQUIDEO
Células [ ] Predominio

Proteinas [ |
BOC L ]

Disociacion A/C
EMG

Desmielinizante
Axonal

Sensitivo — Motor
Miller — Fisher

Bloqueo de onda F

[]
[ ]
[]
[]

si[ ] Nno []

si[ ] No[ ]

HREENENEN

MRESP [ |

Sexo

Mononuclear [ ]

Polinuclear [ |

ML F[]



SEROLOGIA AC ANTI GANGLIOSIDOS

Si D 1Vez D 2 Veces |:| 3 Veces |:| + Veces

Recurrencia
No []

Bueno I:[ Recuperacion 100% |:| 15D |:|

[]

Prondstico
Regular [ ] Secuela [ ] cual |

Tiempodemora DX [ ]

CRITERIO ASBURY CRITERIO BRIGHTON
Clinico [ ] Nivel 1 LCR + EMG
LCR [ ] Nivel 2 LCR 0 EMG

EMG [] Nivel 3 niLCR niEMG



Anexo 3

Escala de fuerza muscular modificada del Medical Research Council
0: Pardlisis total.

1: Contractura muscular sin desplazar segmento.

2: Presencia de movimiento sin vencer la gravitacion.

3: Presenta movimiento venciendo la gravitacion.
4: Movimiento venciendo la gravitacion y fuerza opositora minima.

5: Logra movimiento venciendo la gravitacion y fuerza opositora total.

Medical Research Council of the UK, Aids to the investigation of Peripheral Nerve Injuries,

Memorando No.45. London, Pendragon House 1976; 6-7):



Anexo 4

Clasificacion de gravedad del SGB en funcion clinica, segun Hughes

o gk w N PE

El paciente puede caminar, correr con dificultad, vestirse y asearse.
Puede caminar méas de 5 metros sin ayuda, no puede saltar ni asearse.
Puede caminar mas de 5 metros, pero con ayuda.

Paciente postrado, no puede caminar.

Requiere apoyo ventilatorio permanente.

Muerte.




