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INTRODUCCION hiceron las descripcion clinica mas amplia y por
primera vez reportaron las caracteristicas del
liguido cefalorraquideo (LCR), popularizando la
disociacion albumino citolégica (elevacion de las
proteinas del LCR con un conteo celular en LCR).
Los hallazgos del LCR en combinacién con ciertas
caracteristicas clinicas permiten diferenciar el SGB
de afecciones de cuernos anteriores como la po-

liomielitis y otras neuropatias.

Antecedentes

El Sindrome de Guillain-Barré (SGB) o polineuro-
patia desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA)
estd caracterizado por una debilidad muscular
progresiva y arreflexia. Anormalidades sensoria-
les, auntondmicas y del tallo cerebral son también
comunes. Estos sintomas usalmente son precedi-
das de una enfermedad febril y/o viral. Con la

erradicacion de la poliomielitis, el GBS es la causa
mas comun de paralisis motora aguda en nifios.

La primera descripcién moderna de la enferme-
dad de AIDP fue hecha por Landry en 1859. Osler
la asocié con infecciones y la denominé Polineuri-
tis febril en 1892. En 1916, Guillain, Barré y Strohl

Fisiopatologia

Se han descrito formas desmielinizantes y axona-
les del SGB. En la forma desmielinzante, se obser-
va desmielinizacion segmentaria de nervios pe-
riféricos asociada con infiltracién de células infl-
matorias. En el SGB con degeneracién axonal
puede ocurrir sin desmilinizacidn o inflamacion.
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Frecuencia

Frecuencia en EUA: Se estima una incidencia
anual de 0.5 a 1.5 casos por 100,000 habitantes
menores de 18 afios. No esta clara una preponde-
rancia estacional del SGB en los Estados Unidos,
sin embargo se ha reportado alguna variacion
estacional en el vecino México.

Frecuencia internacional: El riesgo de ocurrencia
es similar en todo el mundo, en todos los climas y
entre todas las razas, excepto por reportes con
predileccion estacional observado en algunos
paises con el SGB relacionado con infecciones por
Campylobacter durante el verano y el SGB rela-
cionado con infecciones respiratorias superiores
en el invierno. Recientemente, una enfermedad
epidemioldgicamente parecida al SGB ha sido
reportado que ocurre anualmente en areas rura-
les del norte de China, particularmente durante
los meses de verano. Estas epidemias se han aso-
ciado con infecciones por C jejuni y en muchos de
estos pacientes se encuentran positivos los anti-
cuerpos antiglicolipidos. Por el hecho de que en
estos casos se involucra una degeneracion de los
axones motores periféricos sin mucha inflama-
cién, este sindrome se ha denominado Neuropat-
fa Motor Axonal Aguda (NMAA, AMAN por sus
siglas en inglés). Recientemente, otros estudios
demograficos para regiones especificas han de-
mostrado una discreta preponderancia para
NMAA. Por ejemplo, en un estudio pediatrico
prospectivo (n=78) en México, la NMAA parece
exhibir un pico estacional entre julio y septiem-
bre, a diferencia de la PDIA que estd mas distri-
buida durante todo el afio*.

Mortalidad/Morbilidad

La tasa de mortalidad total en nifios es estimada
en menos del 5%; esta tasa es mas alta en areas
médicamente desatendidas. La muerte usualmen-
te es causada por fallo ventilatorio agudo a me-
nudo asociado con arritmias cardiacas y disauto-
nomias. La recuperacién completa se observa
entre 3-12 meses en ceca del 90-95% de los pa-
cientes con SGB. Entre el 5-10% de los nifios pue-
den quedar con discapacidad significativa perma-
nente.

En general, los resultados son mas favorables en
los nifos que en los adultos. La muerte es relati-
vamente rara, especialmente si se reconocen los
signos de estos desdrdenes y se actla rapidamen-
te. El periodo de recuperacidon es mas prolongado
qgue la duracién de la enfermedad aguda, a me-
nudo es de semanas a meses, con una media de
recuperaciéon estimada entre 6 a 12 meses. En
una pequeia serie pediatrica, la media de dura-
cion entre el inicio de los sintomas y la recupera-
cién completa fue de 73 dias.

La mas comun de las complicaciones serias es la
debilidad de los musculos respiratorios e inestabi-
lidad autondmica. Neumonia, sindrome de dificul-
tad respiratoria del adulto, septicemia, ulceras de
decubito, ileo intestinal, estrefimiento, gastritis,
disestesias y embolia pulmonar son también
complicaciones potencialmente importantes.
Durante la fase progresiva aguda, una estrecha
atencién debe darse al estado respiratorio del
paciente:

En nifios mayores de 5 afios y que colaboran,
medicion de la funcién respiratoria pueden ser de
ayuda para la toma de decisiones, éstas incluyen
la capacidad vital (CV) o la fuerza inspiratoria
maxima (FIM), expresada en unidades de cc de
presion de H,0. la FIM es también conocida con
fuerza inspiratoria negativa (FIN). Presiones de
FIM inferiores a -20 cc H,0 pueden ser indicativas
de una pobre capacidad inspiratoria y dificultad
respiratoria. Las presiones de la FIM normalmen-
te son mayores de -40 cc H,0, entre mas negati-
va, mejor la FIM.

La FIM provee un dato objetivo de seguimiento y
comparacién. Desafortunadamente es dificil de
hacer en nifios <5 afios y en cualquier nifio que no
colabora. Un terapista respiratorio pediatrico con
experiencia puede ser de mucho valor en estas
mediciones. Los gases arteriales y radiografias de
torax también son de valor en la evaluacion de los
pardmetros respiratorios.

Raza

Aunque la histocompatibilidad puede jugar un
papel en la susceptibilidad al SGB, no existe evi-
dencia de predileccion para una raza en especial.
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Sexo

Los hombres parecen tener un mayor riesgo de
padecer SGB que las mujeres, con una relacién
1.2:1 (H:M) de acuerdo a recientes revisiones de
nifios con SGB. Una relacidn similar de 1.26:1 fue
observada en un estudio prospectivo con 95 nifios
con SGB en Europa oeste. 2 En otro estudio pros-
pectivo de 78 nifios de México, la polineuropatia
desmielinizante inflamatoria aguda (PDIA) fue
tres veces mas frecuente en hombres que en mu-
jeres, mientras que la Neuropatia Motor Axonal
Aguda (NMAA) fue ligeramente mas frecuente en
hombre que en mujeres. * En Pakistdn, en 175
pacientes adultos y nifios con SGB, 68% eran
hombres.?

Edad

Comparado con los nifos, los adultos de mas de
40 aios tienen cada vez mayor riesgo de padecer
SGB, con una mayor incidencia entre los 70-80
afnos. Los nifios tienen un menor riesgo que los
adultos, con incidencia que va de 0.5 a 1.5 casos
por 100,000 nifos.

Estudios retrospectivos recientes de nifios con
SGB reportan una media de edad entre los 4 y 8
afios de edad. Las personas afectadas con SGB
pueden ser tan jévenes como de 1 afio.

ASPECTOS CLINICOS
Historia

Pacientes con SGB reportan debilidad y/o inesta-
bilidad al caminar (ataxia). El dolor y las diseste-
sias son también observados, particularmente en
ninos. A menudo, el inicio de estos sintomas es
entre 2 y 4 semanas después de una enfermedad
o inmunizacién. Retencion urinaria es también
observada tempranamente en el curso de la en-
fermedad en cerca del 10-15% de los niflos con
SGB.

La debilidad es la marca del SGB, ésta tipicamente
inicia en las extremidades inferiores y asciende a
las superiores (por lo tanto, la descripcidén es de
paralisis flacida ascendente progresiva). La pro-
gresion puede darse en horas o dias, incluso se-
manas. La debilidad es simétrica, usualmente el
paciente tiene una historia de una enfermedad
precedentes que implica fiebre, dolor muscular y

infeccidn respiratoria superior. Algunos sostienen
gue los vémitos pueden ser predictivos de una
polineuropatia desmielinizante inflamatoria agu-
da (PDIA), mientras que la presencia de diarrea
puede presagiar una Neuropatia axonal motora
aguda (NAMA).

Dolor puede ser la manifestacion inicial en casi la
mitad de los pacientes afectado. Por la prominen-
cia del dolor, algunos niflos pueden ser incorrec-
tamente diagnosticados inicialmente.

Sintomas autondémicos (ej. mareos secundarios a
hipotensidn ortostatica) y taquicardia puede
también estar presentes.

La inestabilidad al caminar se debe a la misma
debilidad. Sin embargo en la variante Miller-
Fisher, que también se observa en nifios, es carac-
terizada por una oftalmoplejia externa, ataxia y
arreflexia, con relativa poca debilidad. Los pacien-
tes con esta variante no tienen un alto riesgo de
compromiso respiratorio severo.

El espectro clinico del SGB, el cual puede manifes-
tar variaciones individuales y variabilidad en la
severidad de la presentacidn, incluye las siguien-
tes:

e Polineuropatia desmielinzante inflamatoria
aguda (PDIA).

e Neuropatia axonal motora aguda (NAMA)

e Neuropatia axonal motora y sensorial aguda
(NAMSA)

e Sindrome de Miller-Fisher (SMF)

e Sindrome faringeo-cervico-braquial.

e Neuropatia sensorial aguda de la infancia.

e Pandisautonomia aguda.

EXAMEN FiSICO

El examen fisico evidencia una debilidad motora
ascendente junto con arreflexia (forma clasica),
cerca de 26% presentan inestabilidad autondémi-
ca, 23% con ataxia, disestesias en el 20% y afec-
cion de pares craneales se observa entre el 35-
50%. Estos ultimos hallazgos probablemente son
mas frecuentes en nifios que en adultos con este
sindrome.

La debilidad en piernas (ej. pie caido) es usual-
mente notado primero y la debilidad eventual-
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mente involucra las pantorrillas y los muslos. Mas
tardiamente, se afectan los musculos respirato-
rios y de extremidades superiores. Con la afeccion
de musculos respiratorios, algunos nifios pueden
requerir soporte ventilatorio durante el curso de
la enfermedad y hasta que regrese la funcién
muscular.

La arreflexia es un sello distintivo del SGB, ocasio-
nalmente, algunos de los reflejos mds proximales
pueden obtenerse en la fase temprana de la en-
fermedad. La documentacién de los reflejos en
examenes seriados es de mucho valor clinico; la
progresion de normorreflexia/hiporreflexia a
arreflexia es consistente con hallazgos agudos del
SGB.

La neuropatia autondmica involucra tanto al sis-
tema simpdtico como al parasimpatico. Las mani-
festaciones incluyen hipotensién ortostatica, hi-
pertension, disfuncién pupilar, anormalidades de
la sudoracidn y taquicardia sinusal.

CAUSAS

SGB es una enfermedad mediada por autoinmu-
nidad con disparadores ambientales, ejemplo de
patégenos o situaciones estresantes; varias infec-
ciones, entre ellas el virus Epstein-Barr, citomega-
lovirus, hepatitis, varicela y otros virus herpes,
Mycoplasma pneumoniae, C. jejuni, asi como al-
gunas inmunizaciones, es bien conocido que pre-
ceden o estan asociados con el SGB. El C. jejuni es
el que mas cominmente ha sido asociado con el
sindrome. Ocasionalmente, la cirugia ha sido re-
portada como factor precipitante.

La mayoria de los SGB son desmielinzantes, sin
embargo recientemente una forma axonal ha sido
descrita después de una enfermedad diarréica
secundaria a C. jejuni.

Otras enfermedades pueden presentarse con
cuadros que simulan un SGB, el diagndstico dife-
rencia del sindrome en nifios es primariamente de
aquellas entidades cuyo espectro es la debilidad
progresiva y simétrica.

e En nifos, el botulismo debe ser considerado,
éste es caracterizado no solo por debilidad,
sino que también involucra los musculos ex-
traoculares y estrefiimiento. Las anormalida-
des pupilares son importantes ya que son

hallazgos que solo se observan en el botu-
lismo.

Cuando esta presente la oftalmoplejia, debe
considerarse la miastenia gravis; ocasional-
mente, ésta puede presentarse con debilidad
proximal primaria, principalmente en nifios.
La velocidad de conduccién nerviosa y elec-
tromiografia, incluyendo la estimulacién re-
petitiva, pueden ayudar a distinguir la mias-
tenia de un SGB.

Algunas enfermedades pueden simular un
SGB, tal el caso de la enfermedad de Lyme o
infecciones con el HIV, en ambos casos los
resultados de una puncién lumbar pueden
ser de ayuda al encontrar pleocitosis en el
LCR.

Las mielopatias también pueden presentarse
algunas veces con debilidad progresiva, el
examen fisico es de utilidad para diferencias
un sindrome medular de una neuropatia di-
fusa. La mielitis transversa también puede
producir una paralisis progresiva rapida,
hiporreflexia y dolor lumbar. Poliomielitis y
otras infecciones enterovirales de las astas
anteriores causas un debilidad aguda de
miembros inferiores asimétrica y focal,
usualmente asociada con dolor y fiebre.

Otras neuropatias agudas causadas por plo-
mo, metales pesados o vincristina, causan
una neuropatia predominantemente motora.

Las infestaciones con garrapatas pueden
provocar una paralisis ascendente, a menudo
los sintomas desaparecen dramaticamente al
remover las garrapatas. En el este de los
EUA, la garrapata mds comuin es denominada
Dermacentor variabilis.

Ocasionalmente las intoxicaciones por orga-
nofosforados pueden presentarse con un
cuadro similar al SGB.

La lista de cuadros que deben considerarse
dentro del diagnéstico diferencial es extensa
e incluye infartos y compresiones medulares,
dermatomiositis, sindrome del disco lumbo-
sacro, oledores de pegamento, desérdenes
de las uniones neuromusculares, hipercal-
cemia, etc.
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ESTUDIOS DE LABORATORIO

El diagndstico de sindrome de Guillain-Barré se
hace tipicamente por la presencia de debilidad
muscular progresiva ascendente con arreflexia.
Los resultados de La puncién lumbar, estudios
electrodiagndsticos u ocasionalmente los de re-
sonancia magnética, pueden ser de ayuda para el
diagndstico.

Tipicamente, el LCR es sugestivo de desmiliniza-
cién (incremento de proteina >45 mg/dL en las
tres semanas después del inicio) sin evidencia de
infeccién activa (falta de pleocitosis en LCR).

e Usualmente el LCR es normal en las primeras
48 horas de iniciados los sintomas y ocasio-
nalmente la proteina puede no elevarse du-
rante la primera semana. Varias punciones
lumbares podran ser necesarias si los estu-
dios iniciales son normales. Usualmente lue-
go de 10 dias de iniciados los sintomas es
mas evidente la elevacion de la proteina en
el LCR.

e La mayoria de los pacientes presentan poco
menos de 10 leucocitos por mm,? pero oca-
sionalmente puede verse una elevacion leve
(10-50 células/mL). Elevaciones mayores de
50 mononucleares/mL en el LCR hace dudar
del diagndstico de SGB.

Estudios de imagenes

e Resonancia magnética medular: Cerca de 2
semanas después de iniciados los sintomas,
la resonancia demuestra un realce de las rai-
ces nerviosas de la cauda equina con gadoli-
nium. Estos hallazgos se ha descrito que tie-
ne un 83% de sensibilidad para SGB agudo y
esta presente en el 95% de los casos tipicos.

Otras pruebas

e Se debe monitorizar en los pacientes con
SGB la temperatura, presion sanguinea, fre-
cuencias cardiaca, capacidad respiratoria (ej.
fuerza inspiratoria maxima FIM), excreta uri-
naria y si son necesarios, control de gases ar-
teriales.

o Laintubacion y ventilacién mecanica debe
considerarse cuando la capacidad vital
cae por debajo de los 15 mL/kg de peso
corporal o la PaO, cae por debajo de 79

mmHg (o cuando el paciente muestre una
fatiga significativa). Las mediciones del
flujo inspiratorio maximo (FIM) o flujo
inspiratorio negativo (FIN), son importan-
tes en el nifio mayor.

o Durante la fase aguda de la enfermedad,
la hipotensidn ortostatica y la retencién
urinaria pueden causar problemas signifi-
cativos.

e Estudios electrodiagndsticos

o Durante la primera semana de iniciados
los sintomas, los estudios electrodiagnés-
ticos en al menos dos extremidades reve-
la una respuesta F dispersa, impersisten-
te, prolongada o ausente (88%), se incre-
menta la latencia distal (75%), bloqueo de
la conduccién (58%) o una dispersion
temporal del componente del potencial
de accién muscular (CPAM) y reduccidn
de la velocidad de conduccidn de nervios
motores y sensitivos (50%). Criterios para
las formas axonales incluye ausencia de
evidencia neurofisiolégica de desmielini-
zacion con pérdida de la amplitud del
CPAM o potenciales de accidon de nervios
sensitivos <80% del limite inferior normal
de los valores para edad. Es prudente es-
perar al menos 7 6 10 dias para los estu-
dios eléctricos para que éstos sean infor-
mativos. Si los estudios se realizan tem-
pranamente, los resultados normales
pueden ser falsamente tranquilizadores.

o Para la segunda semana de la enferme-
dad, son evidentes la reduccién del CPAM
(100%), prolongacién de la latencia distal
(92%) y la reduccion de la velocidad de
conduccion de nervios motores (84%)

e Anticuerpos séricos anti-gangliésidos

o Su valor como marcador prondstico esta
siendo evaluado en nifios.

o Anti-GM1, GM1b, GD1a y GalNAc-GDla ha
sido asociado en adultos con infeccidn
con C jejuni, neuropatia axonal motora
aguda (NAMA), con un curso mas se-
vero y déficit neurol6gico mayor.

o Un reciente estudio realizado con 32 ni-
flos japoneses diagnosticados con SGB,
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fueron identificados uno (44%) o mas
(64%)nde esos anticuerpos en quienes
tenian criterios electrodiagndsticos para
la forma axonal motora aguda (NAMA).
Quienes tuvieron positivos los anticuer-
pos tuvieron una recuperacién mads tar-
dada con mayor cantidad de sintomas re-
siduales al final del estudio.? Sin embargo,
en otro estudio realizado en Europa del
oeste, no encontraron ninguna diferencia
en el curso clinico o resultado en los 4 pa-
cientes con anticuerpos positivos de 63
nifios con diagndstico de SGB.>

o Otros anticuerpos han sido asociados con
formas especificas del sindrome, tal el ca-
so del GQlb con el Sindrome de Miller-
Fisher y el GT1a con la variante faringeo-
cervico-braquial, éstos pueden ser de
ayuda en el proceso diagndstico para di-
ferenciar las variantes de presentacion.

Hallazgos histoldgicos

Aungue no son parte de la rutina de evaluacién
de pacientes adultos o nifios con SGB, se espera
encontrar lo siguiente:

e En las formas desmielinizantes, en los ner-
vios periféricos se observa desmielinizacion e
infiltracion de linfocitos.

e La presencia de linfocitos y macréfagos alre-
dedor de los vasos endoneurales es la causa
de la desmielinizacidn adyacente.

e Estas lesiones pueden ser discretas y estar
diseminadas a través de todo el sistema ner-
vioso periférico, sin embargo pueden tener
predileccion para inflamar las raices nervio-
sas.

e El bloqueo de la conduccién y desmieliniza-
cidon de los nervios motores resulta en la de-
bilidad muscular progresiva que es la carac-
teristica de este sindrome. Similarmente el
involucramiento de los nervios sensitivos
conlleva a la presencia de dolor y pareste-
sias.

Muchos autores creen que en este mecanismo
estd involucrada una respuesta anormal de las
células T, precipitada por una infeccién preceden-
te. Esto se piensa que provoca una estimulacién
inmune anormal. Una variedad de antigenos

endogenos especificos pueden estar involucrados
en esta respuesta, incluyendo la mielina P-2 y los
gangliésidos GM1, GQlby GT1a.

Recientemente se han reportado epidemias del
SGB en dreas rurales del norte de China, particu-
larmente durante los meses de verano; esto se ha
asociado con infecciones con C jejuni y muchos de
estos pacientes tienen anticuerpos antiglicolipi-
dos. En estas formas axonales de SGB, las biopsias
revelan una degeneracion parecida a la valeriana
en las fibras ventrales y dorsales de las raices
nerviosas, con una desmielinzacidén o infiltracion
de linfocitos minimos. Estas lesiones axonales
afectan, tanto a las fibras motoras como sensiti-
vas. Aunque estas formas del SGB han sido aso-
ciadas a la infeccidn por C jeuni, parece ser que es
una complicacién rara de la infeccion.

En la actualidad el tratamiento del SGB ha sido
encaminado primariamente a la inmunomodula-
ciéon. En pediatria se considera que la forma mas
efectiva es la utilizacién de inmunoglobulinas
endovenosas (IVIg). Cada lote de IVIg se obtiene
de un acumulo de entre 3,000 a 10,000 donado-
res.

e |Vig ha sido utilizado en mdultiples estudios
para tratar los sintomas, se ha observado
que es de utilidad para reducir, tanto la seve-
ridad como la duracién de los sintomas. Sin
embargo parece no influir en los resultados a
largo plazo. Se han utilizado varios regimenes
de administracion, la dosis y forma de admi-
nistracion de las IVIg no ha sido rigurosamen-
te determinada en nifios. Unicamente un es-
tudio prospectivo aleatorio sobre el trata-
miento de SGB en nifios ha sido publicado.

o Un posible régimen incluye la administra-
cion diaria de IVIg por 5 dias a dosis de
400 mg/Kg/dia, con lo que se ha reporta-
do mejoria a los 2-3 dias después de ini-
ciada la terapia. La IVlg puede adminis-
trarse a través de una via venosa periféri-
ca.

o Algunos autores usan 2 g/kg de IVIg ad-
ministrada en una sola dosis 6 1 g/kg/dia
durante 2 dias en nifios quienes muestran
una progresion o deterioro rapidos.
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e Plasmaféresis: Estudios en nifios usando tan-
to controles histéricos y casos y controles,
indican que la plasmaféresis puede disminuir
la severidad y acortar la duracién del SGB.

o Los protocolos estandar sugieren entre 4
6 5 plasmaféresis en un periodo entre 7
y 10 dias.

o Las complicaciones potenciales incluyen
inestabilidad autondémica, hipercalcemia y
sangrado por deplecion de factores de
coagulacion.

o Comparativamente, los resultados del los
usos de plasmaféresis e IVIlg son similares,
con posiblemente menos efectos adver-
sos con las IVIg.

o La plasmaféresis es ofrecida por algunos
centros pediatricos, pero se limita para
pacientes mayores, en muchas institucio-
nes, nifios que pesen menos de 10 6 15 kg
no son considerados para plasmaféresis y
se requiere de un acceso por catéter cen-
tral y un manejo en una unidad de cuida-
dos intensivos. Estas caracteristicas dis-
tinguen la plasmaféresis de las IVIg, las
gue pueden ser administradas a nifios
pequefios, ademds que se administran
por una ruta venosa periférica y en cen-
tros clinicos ambulatorios especializados y
por programas de enfermeria a domicilio
avanzados o en servicios normales a nivel
hospitalario.

o Aunque previamente se han utilizado los
esteroides en el SGB, los datos actuales
sugieren que su uso no provee beneficio
alguno.

CONSULTAS

Si existe duda en el diagndstico, debe consultarse
al neurdlogo pediatra, los intensivistas deben
participar rapidamente en caso de requerir cui-
dados criticos (ej. problemas cardiorrespirato-
rios).

Los pacientes se benefician con la intervencion de
un profesional de la terapia fisica, principalmente
aquellos que requerirdn mas tiempo para su re-
cuperacion.

ACTIVIDAD

Una vez estabilizado el proceso, tanto la actividad
fisica u ocupacional deben ser alentadas. Si el
déficit motor es profundo, debe darse una pre-
vencion para las Ulceras de decubito.

Ademads de la debilidad, la sintomatologia auto-
ndémica (por ejemplo, hipotensidn ortostatica),
pueden también restringir la actividad, por lo que
deben ser monitorizadas.

MEDICACION

El objetivo de la farmacoterapia es reducir la
morbilidad y prevenir las complicaciones. Las IVIg
es el tratamiento de eleccién para SGB en nifios.
Debe evaluarse una profilaxia contra la trombosis
venosa profunda y para los sintomas de una gas-
tritis por estrés puede ser beneficioso el uso de
bloqueadores h, (Ej. ranitidina).

Nombre de la droga | Inmunoglobulina endovenosa (1VIg)

Descripcion

en el LCR.

Las caracteristicas revelan que su eficacia puede incluir una neutralizacidn de los
anticuerpos circulantes contra la mielina a través de anticuerpos anti-idiotipicos; *
baja regulacién de citoquinas pro-inflamatorias, incluyendo IFN-gamma, bloque de
los receptores Fc de los macrofagos, supresidon de induccién de células Ty B y au-
mento de la supresién de células T, bloqueo de la cascada del complemento y
promocion de remielinizacidn; hay un incremento de 10% de las inmunoglobulinas

Dosis en adultos 2 g/kg en 2 a5 dias.

Consideremos un antigeno que entra a una persona y pongamos atencién en uno de los péptidos que resultan de su procesa-
miento. Frente a dicho péptido el sistema inmune elabora una respuesta humoral a base de anticuerpos (llamémosles Ac 1). Di-
cho Ac 1 provocara a su vez la produccion de otros anticuerpos (Ac 2), que reconocen los idiotopos del primero: a estos segun-
dos anticuerpos se les denomina anticuerpos anti-idiotipicos (Nota del traductor [N.T.]).
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Dosis en ninos

400 mg/kg/dia durante 5 dias. Otros autores usan 2 g/kg en dosis Unica y otros 1
g/kg/dia por 2 dias.

Contraindicaciones

Se ha documentado hipersensibilidad al producto, respuesta sistémica severa a
inmunoglobulina humana; deficiencia de IgA; anticuerpos anti-IgE/IgG.

Interacciones No han sido reportadas.

Embarazo C —riesgo fetal es observado en estudios en animales, pero no se ha establecido o
no hay estudios en humanos; puede utilizar si los beneficios superan los riesgos
para el feto.

precauciones Investige al paciente antes de utilizar las IVIg; la deficiencia de IgA la contraindica?,

ésta ocurre en 1 de 1,000 personasa, tenga extrema precaucién en pacientes con
insuficiencia cardiaca congestiva o insuficiencia renal, raramente se reporta edema
pulmonar no cardiogénico, insuficiencia renal aguda, meningitis aséptica, anemia
hemolitica y eventos trombdticos.

Los efectos adversos ocurren rara vez y se reportan en menos del 10% de pacien-
tes, éstos incluyen cefalea de leve a moderada, dolor tordcico, fatiga, fiebre, nau-
sea, calofrios, disnea, mareos, erupcion y dolor y endurecimiento en el sitio de
inyeccion.

Considere determinar IgA antes de usar IVIg y de estar indicado utilizar IVIg sin IgA.
Las IVIg pueden aumentar la hiperviscosidad sérica y aumentar los riesgos de
eventos tromboembodlicos.

Los efectos adversos incluyen ataques de migrafia, en 10% se incrementa el riesgo
de meningitis aséptica, riesgo de urticaria, prurito o petequias, tan rdpido como 2
a 5 dias y tardio como 1 mes después de la infusidon. En pacientes mayores, dia-
béticos, con deplecidn de volumen y quienes tienen una enfermedad renal pre-
existente, tienen aumentado el riesgo de necrosis tubular. Su uso puede elevar
durante el primer mes, algunos resultados de laboratorio, tales como anticuerpos
antivirales o antibacterianos y durante 2 6 3 semanas puede aumentar hasta en 6
veces la velocidad de sedimentacion, también se ha reportado aparente hipona-
tremia.

Las personas sin ninguna IgA pueden desarrollar anticuerpos anti-IgA si se les administran hemoderivados e inmu-
noglobulina intravenosa. Esto puede llevar a choque anafilactico potencialmente mortal. A estos individuos se les
puede administrar inmunoglobulina intravenosa sin IgA (N.T.).

Estos datos se aplican mas a personas de origen europeo, es menos frecuente en otros grupos étnicos (N.T.)
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ADEMAS DE LA ATENCION
HOSPITALARIA

Poner especial atencion en algunos aspectos que
pueden requerir intervencién o consulta con el
especialista. Entre lo concerniente a las co-
morbilidades del SGB estan la funcién cardiores-
piratoria, nutricion, retencidn urinaria, Ulceras de
decubito, estrefiimiento, gastritis, diseste-
sias/dolor, estado de humor y ansiedad, compli-
caciones infecciosas iatrogénicas y contracturas
en pacientes con enfermedad severa o en aque-
llos quienes tienen un curso prolongado.

A largo plazo, la terapia fisica es de beneficio para
los pacientes durante la fase de recuperacion.

EDUCACION DEL PACIENTE

Recursos excelentes para la educacién del pacien-
te con SGB puede encontrarlo en Brain and Ner-
vous System Center. También se recomienda el
articulo de emedicine sobre educacién del pa-
ciente en Guillain-Barré Syndrome.

La educacion y consejeria para la familia es de
vital importancia en fases tempranas de la enfer-
medad ya que siempre existe la posibilidad de
una enfermedad grave y de curso prolongado.

Otros recursos para orientar a la familia y pacien-

tes incluyen los siguientes:

o NINDS Guillain-Barré Syndrome Information
Page

o GBS/CIDP Foundation International

o MayoClinic.com, Guillain-Barré syndrome
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