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2. PREGUNTAS A RESPONDER POR ESTA Guia

¢{Cuales son los factores de riesgo que pueden predisponer al desarrollo de sindrome de
Guillain-Barré?

¢;Cuales son las manifestaciones clinicas del sindrome de Guillain-Barré?

¢;Cuales son las variantes clinicas del sindrome de Guillain-Barré?

¢Con qué enfermedades o condiciones clinicas se debe diferenciar el sindrome de Guillain-
Barré?

¢(Cuales son las pruebas de laboratorio para establecer el diagndstico del sindrome de
Guillain-Barré?

Cuales son los estudios de gabinete para establecer el diagnéstico del sindrome de Guillain-
Barré?

¢{Cual es el tratamiento especifico para el sindrome de Guillain-Barré?

¢Cual es el tratamiento de soporte para el sindrome de Guillain-Barré?

¢Cual es el tratamiento de rehabilitacion para el sindrome de Guillain-Barré?

¢(Cuales son los criterios de referencia a tercer nivel y contrarreferencia de pacientes con
Sindrome Guillain-Barré para el segundo y primer nivel?
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3. Aspectos GENERALES
3.1 JUSTIFICACION

Se denomina sindrome de Guillain-Barré (SGB) a una enfermedad desmielinizante aguda que causa
el rapido desarrollo de debilidad de las extremidades y a menudo de los musculos faciales,
respiratorios y de deglucion. Habitualmente se debe a la inflamacion multifocal de las raices
espinales y de los nervios periféricos, especialmente sus vainas de mielina, en los casos graves los
axones también estan dafiados. (Hughes 2008).

Se conoce que el SGB constituye un conjunto de sindromes que se manifiestan como diferentes
subtipos de trastornos, con rasgos electrofisioldgicos y anatomopatoldgicos distintos cuyo maximo
pico de afectacion se sittia en las 2 primeras semanas desde el inicio de los sintomas; se caracteriza
clinicamente por la presencia de una paralisis flacida con arreflexia, trastorno sensorial variable y
elevacion de las proteinas en el LCR (Brin, 2006).

Desde la marcada declinacion de la poliomielitis, el sindrome de Guillain-Barré es considerado como
la causa mas frecuente de paralisis flacida reportandose una incidencia mundial de 0.6 a 4 por 100
000 habitantes por afio. (Hughes 2005, Nachamkin, 2007). Suele afectar a personas de cualquier
edad y sexo con 2 picos de presentacion: uno en la etapa adulta joven y otra en ancianos, es rara en
nifnos menores de un afno de edad. El trastorno suele aparecer unos dias o semanas después de que la
persona present6 sintomas de infeccion viral respiratoria o intestinal; en algunas ocasiones el
embarazo, las cirugias o las vacunas pueden desencadenar el sindrome (Acosta 2007). Un estudio
realizado en poblacion pediatrica mostré que la neuropatia axonal motora aguda es un subtipo de
sindrome de Guillain-Barré de importancia en los ninos mexicanos, sefial6 también que ocurre
estacionalmente predominando entre julio y septiembre y que se asocia con mayor frecuencia a
diarrea (Nachamkin, 2007).

El tratamiento con inmunoglobina administrada en las 2 primeras semanas del inicio de los
sintomas ha demostrado eficacia para acortar el tiempo de recuperaciéon de pacientes con SGB
(Coll-Canti, 2009). Por su parte la plasmaféresis ha probado beneficio en pacientes con enfermedad
leve, moderada y severa asi como mayor utilidad cuando se realiza dentro de los siete dias
posteriores al inicio de la enfermedad (Raphaél 2008).

La mortalidad estimada del SGB es variable y atin con el advenimiento de una terapia efectiva sigue
siendo del 4 al 8%, se considera que mas del 20% de los pacientes llega a requerir ventilacién
asistida y que alrededor del 40% de aquellos que ameritaron hospitalizacién requeriran
rehabilitacién (Caroll, 2003). Aproximadamente el 80% de las personas que presentaron SGB se
recuperan adecuadamente después del tratamiento, sin embargo la calidad de vida puede estar
danada en diferentes areas muchos anos después del inicio de la enfermedad, indicando
recuperacion incompleta a largo plazo; entre el 25 y 85% de los pacientes continlian con signos
residuales de neuropatia, indicando dano funcional(RudoIph, 2008).

Debido a lo anterior la Direccién de Prestaciones Médicas/IMSS a través de la Division de
Excelencia Clinica junto con un grupo de expertos clinicos se dieron a la tarea de elaborar un
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instrumento de apoyo para el manejo de los pacientes con SGB en el segundo y tercer nivel de
atencion.

3.2 OBJETIVO DE ESTA GUiA

La Guia de Practica Clinica “Diagndstico y Tratamiento del Sindrome de Guillain-Barré en el
Segundo y Tercer Nivel de Atencion” forma parte de las Guias que integraran el Catalogo
Maestro de Guias de Practica Clinica, el cual se instrumentara a través del Programa de Accion
Especifico de Guias de Practica Clinica, de acuerdo con las estrategias y lineas de accion que
considera el Programa Sectorial de Salud 2007-2012.

La finalidad de este Catalogo, es establecer un referente nacional para orientar la toma de decisiones
clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del segundo y tercer nivel de atencidn, las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intenciéon de estandarizar las
acciones nacionales sobre el diagnéstico y tratamiento del sindrome de Guillain-Barré. Los objetivos
de la presente guia son:

En el segundo nivel de atencidn:

e |dentificar de forma oportuna los pacientes con sospecha de sindrome de Guillain-Barré
® Buscar los factores de riesgo que pudieron desencadenar el sindrome de Guillain-Barré
® |[niciar tratamiento especifico de forma oportuna asi como medidas de soporte

e Realizar la referencia oportuna al tercer nivel de atencion

En el tercer nivel de atencién:

e Establecer el diagndstico de sindrome de Guillain-Barré con apoyo de las pruebas
diagnosticas determinadas

® Proporcionar de forma oportuna el tratamiento en pacientes con sindrome de Guillain-Barré

® Iniciar un programa de rehabilitacion de forma temprana en pacientes con sindrome de
Guillain-Barré

Lo anterior, favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencion médica,
contribuyendo de esta manera al bienestar de las personas y de las comunidades, que constituye el
objetivo central y la razon de ser de los servicios de salud.
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3.3 DeFINICION

La polirradiculoneuropatia inflamatoria aguda o sindrome de Guillain-Barré clasico es una
enfermedad autoinmune asociada en la mayoria de los casos por una infeccion 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 6
pérdida de los reflejos osteotendinosos y con signos sensitivos leves o ausentes.
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

La presentacion de la evidencia y recomendaciones en la presente guia corresponde a la informacion
obtenida de GPC internacionales, las cuales fueron usadas como punto de referencia. La evidencia y
las recomendaciones expresadas en las guias seleccionadas, corresponde a la informacion disponible
organizada segun criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefio y
tipo de resultados de los estudios que las originaron. Las evidencias en cualquier escala son
clasificadas de forma numérica y las recomendaciones con letras, ambas, en orden decreciente de
acuerdo a su fortaleza.

Las evidencias y recomendaciones provenientes de las GPC utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una de las GPC. En la columna
correspondiente al nivel de evidencia y recomendacion el niimero y/o letra representan la calidad y
fuerza de la recomendacion, las siglas que identifican la GPC o el nombre del primer autor y el afio
de publicacion se refieren a la cita bibliografica de donde se obtuvo la informacion como en el
ejemplo siguiente:

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado
E. La valoracidn del riesgo para el desarrollo de UPP, a 2++
través de la escala de Braden tiene una capacidad (GIB, 2007)

predictiva superior al juicio clinico del personal de salud

En el caso de no contar con GPC como documento de referencia, las evidencias y recomendaciones
fueron elaboradas a través del analisis de la informacion obtenida de revisiones sistematicas,
metaanalisis, ensayos clinicos y estudios observacionales. La escala utilizada para la gradacion de la
evidencia y recomendaciones de estos estudios fue la escala Shekelle modificada.

Cuando la evidencia y recomendacion fueron gradadas por el grupo elaborador, se colocd en
corchetes la escala utilizada después del nimero o letra del nivel de evidencia y recomendacion, y
posteriormente el nombre del primer autor y el aflo como a continuacion:

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

E. El zanamivir disminuyé la incidencia de las la
complicaciones en 30% vy el uso general de antibidticos [E: Shekelle]
en 20% en nifos con influenza confirmada Matheson, 2007

10
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Los sistemas para clasificar la calidad de la evidencia y la fuerza de las recomendaciones se describen
en el Anexo 6.2

Tabla de referencia de simbolos empleados en esta guia

Evidencia

R Recomendacion

Buena Practica

.1 PREVENCION SECUNDARIA
.1.1 DeTECCION
.1.1.1 FAcTORES DE RIESGO

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

la

El sindrome de Guillain-Barré se presenta a

consecuencia de una respuesta autoinmune [E. Shekelle]
P ' Hughes, 2008

Los pacientes con sindrome de Guillain-Barré

que presentan degeneracion axonal tienen, b

f [ ti I t
ganglceidos G GD1b } (D1, los cuales [E-hekcle]
sans ! Y ' Marinos, 2004

estan presentes en los nervios periféricos.
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Diagnostico y Tratamiento del Sindrome de Guillain-Barré en el Segundo y Tercer Nivel de Atencion

El sindrome de Guillain-Barré puede ocurrir de
7 a 14 dias, después de una infeccion
bacteriana o viral.

Existen reportes de casos de sindrome de
Guillain-Barré que se relacionan a infecciones
de vias respiratorias, ocurridas un mes antes
de haber iniciado los sintomas y signos de la
enfermedad.

En los pacientes con sindrome de Guillain-
Barré en los que se identificd un antecedente
de un proceso infeccioso, estos se asociaron
con los siguientes microorganismos:
Campylobacter jejuni: 20% a 50%
Citomegalovirus : 5% a 22 %
Haemophylus influenzae: 2% a 13%
Epstein Barr : 10%

Mycoplasma pneumoniae: 5%

Borreliosis de Lyme, hepatitis tipo A, B, C
y D, asi como fiebre tifoidea: menos del
5%.

Los casos de sindrome de Guillain-Barré con
antecedente de enteritis por Campylobacter
jejuni  pueden deberse al mimetismo
antigénico que  ocurre  entre los
lipopolisacaridos y gangliésidos (GM1) de la
membrana de los nervios periféricos y los
oligosacaridos de la bacteria.

El 20% de los pacientes con sindrome de
Guillain-Barré asociado a infeccion por
Campylobacter jejuni desarrolla discapacidad
residual.

Ante un caso de paralisis flacida con
antecedente de una infeccion viral o
bacteriana se recomienda investigar sindrome
de Guillain-Barré, particularmente en aquellos
casos con infeccion previa de Campylobacter
jejuni.

1|
[E. Shekelle]
Kaida, 2009

Il
[E. Shekelle]
Seneviratne U, 2000

Il
[E. Shekelle]
Seneviratne U, 2000
11
[E. Shekelle]
Moore J, 2005

Il
[E. Shekelle]
Moore J, 2005
Ib
[E. Shekelle]
Marinos C, 2004

Il
[E. Shekelle]
Seneviratne S, 2000
Il
[E. Shekelle]
Moore J, 2005

C
[E. Shekelle]
Seneviratne S, 2000
C
[E. Shekelle]
Moore J, 2005
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Diagnostico y Tratamiento del Sindrome de Guillain-Barré en el Segundo y Tercer Nivel de Atencion

En todo paciente que acude a los servicios
médicos, con antecedente de infeccion viral o
bacteriana un mes antes de la paralisis flacida,
se recomienda descartar sindrome de Guillain-
Barré.

Los primeros casos de sindrome de Guillain-
Barré asociados a la vacuna contra influenza
fueron reportados en 1976, tras una campana
nacional de vacunacion contra el virus de
influenza porcina. Durante la investigacion se
encontré que las personas vacunadas contra
influenza porcina, tenian mayor riesgo de
desarrollar sindrome de Guillain-Barré que los
no vacunados: alrededor de 1 nuevo caso por
cada 100 mil personas vacunadas.

Se desconoce aun la causa que provoco el
desarrollo del sindrome de Guillain-Barré, en
algunas de las personas vacunadas durante
1976. Existen diversas teorias, una de ellas
senala que las vacunas pueden desencadenar
una respuesta inflamatoria, capaz de
ocasionar dano celular a nivel de sistema
nervioso central.

Varios estudios se han realizado desde 1976,
para evaluar si las vacunas contra la influenza
se asocian con el sindrome de Guillain-Barré.
En la mayoria, no se ha encontrado tal
asociacion; sin embargo, otros estudios
sugieren que puede ocurrir 1 caso adicional de
sindrome de Guillain-Barré por cada millon de
personas vacunadas contra la influenza.

En Canada se reportd una incidencia de un
caso de sindrome de Guillain-Barré por cada
millon de dosis de vacuna contra la influenza.

En personas mayores de 18 anos de edad se
observd uno a dos casos de sindrome de
Guillain-Barré, después de 6 a 8 semanas de la
vacunacion contra el virus de la influenza.

C
[E. Shekelle]
Seneviratne S, 2000

1V
[E. Shekelle]
CDC, Septiembre 14, 2009

\Y)
[E. Shekelle]
CDC, Septiembre 14, 2009

AV
[E. Shekelle]
CDC, Septiembre 14, 2009

"
[E. Shekelle]
Public Health Agency of Canada, 2000

Il
[E. Shekelle]
Juurlink D; 2006

[E. Shekelle]
Haber P, 2004
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4.1.2 DIAGNOSTICO

Diagndstico y Tratamiento del Sindrome de Guillain-Barré en el Segundo y Tercer Nivel de Atencion

Un estudio senaldé que la incidencia relativa
del sindrome de Guillain-Barré fue de 1.45
(1€95%:1.05-1.99;p=0.02) en el periodo de
riesgo posvacunacion, el cual va de la semana
2 ala 7 comparado con el control (semana 20
a43)

Se han reportado casos de sindrome de
Guillain-Barré (8%) en pacientes infectados
con el virus de la inmunodeficiencia (VIH)
durante el periodo de infeccion asintomatica
o en la seroconversion.

Se recomienda descartar sindrome de Guillain-
Barré en toda persona con antecedente de
vacunacion contra la influenza que presente
paralisis flacida 2 a 7 semanas después de la
aplicacion de la vacuna.

4.1.2.1 DiagnosTico CLinico

Evidencia / Recomendacidn

En estudios de pacientes con sindrome de

Guillain-Barré,  los  sintomas  pueden
clasificarse, en:

A. Tipicos:

e Debilidad o pérdida de Ila funcidn

muscular (paralisis)

e Cambios o disminucion de la sensibilidad,
entumecimiento, dolor muscular (puede
ser similar al dolor por calambres).

B. Adicionales (que pueden aparecer durante

la enfermedad, no necesariamente

especificos):

® Vision borrosa

e Dificultad para mover los musculos de la
cara

e Marcha térpida y caidas

e Palpitaciones (sensacién tactil de los
latidos del corazén)

11
[E. Shekelle]
Juurlink DN, 2006

11
[E. Shekelle]
Cortes JE, 1995

C
[E. Shekelle]
Juurlink DN, 2006
D
[E. Shekelle]
Public Health Agency of Canada, 2000

Nivel / Grado

1]

[E. Shekelle]
VVan Doorn P, 2008
1]

[E. Shekelle]
Acosta M, 2007
I
[E. Shekelle]
Taboada R, 2008
]|
[E. Shekelle]
Brin J, 2006

14
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Contracciones musculares

N

. De alarma:

e Disfagia, sialorrea

e Disnea, apnea o incapacidad para respirar
profundamente

® Lipotimia

(Ver Anexo 6.3; Cuadro I y 1)

Los criterios de Asbury vy Cornblath,
modificados por Ropper estan validados para
establecer el diagndstico de sindrome de
Guillain-Barré (Ver Anexo 6.3; Cuadro 1).

En el sindrome de Guillain-Barré se puede
encontrar  arreflexia o hiporreflexia
osteotendinosa.

Algunos pacientes con sindrome de Guillain-

Barré pueden presentar datos de disfuncion

autondmica, como:

® Taquicardia o bradicardia sinusal, otras
arritmias cardiacas

e Hipertension o hipotension arterial
postural

e Amplias fluctuaciones del pulso y de la
presion sanguinea

e Pupila tonica

e Hipersalivacion, anhidrosis o hiperhidrosis

® Alteraciones de esfinter urinario,
estrefiimiento, alteracion en movilidad
gastrica

e Tono vasomotor anormal causando
estasis venosa o enrojecimiento facial

En series de pacientes con sindrome de

Guillain-Barré se describen otras variantes

regionales menos comunes, como son:

e Sindrome de Miller-Fisher (5% de los
casos)

e Debilidad sin parestesia (3%)

e Debilidad cervical, braquial y faringea
(3%)

e Paraparesia (3%)

11
[E: Shekelle]
Telleria-Diaz A, 2008

11
[E: Shekelle]
Pascual PS, 2008

11
[E. Shekelle]
Seneviratne U, 2000

]|
[E. Shekelle]
Khan F, 2004
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e Paresia facial con parestesia (1%)
e Ataxia pura (1%)

Las condiciones clinicas que hacen dudar del
diagnostico de sindrome de Guillain-Barré,
son:

En la fase inicial de la enfermedad:

® Fiebre

e Disfuncion pulmonar severa con poca
debilidad de las extremidades

e Alteraciones sensitivas severas con poca
debilidad de las extremidades

e Disfuncion vesical o intestinal

En la fase de meseta de la enfermedad:

e Nivel sensitivo marcado, progresion lenta
con poca debilidad sin compromiso
respiratorio (considerar una
polineuropatia inflamatoria
desmielinizante subaguda o crénica)

e Asimetria persistente de la debilidad

e Disfuncion vesical o intestinal persistente

e Cuenta de células alta en LCR (>50><106
células /L).

[Ver Anexo 6.3; Figura 1]

Para la valoracion inicial y el seguimiento de
los pacientes, se utiliza la clasificacion de
gravedad del sindrome de Guillain-Barré
basada en los datos clinicos, definidos por el
grupo Holandés (Hughes y colaboradores).

[Ver Anexo 6.3; Cuadro I11]

Se recomienda investigar sindrome de
Guillain-Barré en aquellos pacientes que
presentan los siguientes datos clinicos:

e Debilidad progresiva en mas de una
extremidad

Arreflexia o hiporreflexia
Progresion simétrica y ascendente
Parestesias, disestesias
Compromiso de pares craneales

Disfuncion autondmica

1l
[E. Shekelle]
van Doorn P, 2008

1
[E. Shekelle]
Taboada R, 2008
1|
[E. Shekelle]
Hughes R, 2007

C
[E. Shekelle]
VVan Doorn P, 2008
C
[E. Shekelle]
Acosta M, 2007
C
[E. Shekelle]
Taboada R, 2008
C
[E. Shekelle]
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e Ausencia de fiebre al inicio de Ia
enfermedad

[Ver Anexo 6.3; Cuadro I y 1]

Se recomienda buscar intencionadamente los
datos clinicos que contribuyen a establecer el
diagnostico del sindrome de Guillain-Barré, asi
como a determinar el nivel de gravedad de la
enfermedad, utilizando la clasificacién de
Hughes modificada [Ver Anexo 6.3; Cuadro I-

.

Existen otras enfermedades que pueden
presentar algunos sintomas y signos similares
al sindrome de Guillain-Barré como, son:

e Intoxicacion aguda por metales pesados
Deficiencia de vitamina B12
Enfermedad de motoneuronas
Infeccion por VIH

Accidente cerebrovascular
Botulismo

Borreliosis de Lyme

Miositis

Miastenia gravis

Paralisis periddica

Lesiones de la médula espinal
Difteria

Paralisis de Bell

Sarcoidosis

Hipocalemia severa
Poliomielitis

Consumo de drogas
Compresion de médula espinal
Mielitis transversa

Meningitis neoplasica
Neuropatia por vasculitis
Neuropatia paraneoplasica

Paralisis por Karwinskia humboldtiana
(capulin tullidor [tullidora, coyotillo])

Brin J, 2006
C
[E: Shekelle]

Telleria-Diaz A, 2002

C
[E: Shekelle]
Pascual PS, 2008

C
[E. Shekelle]
Taboada R, 2008
C
[E. Shekelle]
Hughes R, 2007

11
[E. Shekelle]
Acosta M, 2007
11
[E. Shekelle]
Khan F, 2004
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Se recomienda hacer wuna anamnesis
detallada, buscando posibles infecciones

. . . . C
R virales, bacterianas e inmunizaciones antes de
resentar los sintomas de la enfermedad; asi [E. Shekelle]
P n o ' Acosta M, 2007
como una exploracion neuroldgica completa, c
ara diferenciar otras probables entidades,
P P [E. Shekelle]

cuya sintomatologia pueda ser parecida al

sindrome de Guillain-Barré. Khan F, 2004

4.1.2.2 PrRUEBAS DiIAGNOSTICAS
4.1.2.2.1 Estubpio pE Licuipo CEFALORRAQUIDEO

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
En la mayoria de los pacientes con sindrome
de Guillain-Barré, el estudio de liquido
cefalorraquideo (LCR) puede no mostrar 1

alteraciones en las primeras 48 horas de la [E. Shekelle]
enfermedad. Estudios han demostrado que en van Doorn P, 2008
la segunda semana de la enfermedad, el 90% 1]

de los casos muestran niveles de proteinas [E. Shekelle]
altos en el LCR, siendo la elevacidon evidente Korinthenberg R, 2007

desde la primera semana de los sintomas
(25% de los pacientes).

El diagndstico del sindrome de Guillain- Barré 1]

se basa principalmente, en los datos clinicos y [E. Shekelle]

en el resultado del estudio del LCR: proteinas van Doorn P, 2008
elevadas por arriba del limite de referencia sin i
pleocitosis (leucocitos < 10 /mm’) [Ver [E. Shekelle]
Anexo 6.3, Cuadro IV]. Newswagner D, 2004

Se recomienda realizar estudio de LCR en

- ;e C
aquellos pacientes con sospecha clinica de [E. Shekelle]
R sindrome de Guillain-Barré, posterior a la ’
. . , van Doorn P, 2008
primera semana de iniciados los sintomas. Es c
importante considerar que, un resultado sin [E. Shekelle]

alteraciones, no excluye el diagnodstico de la Korinthenberg R, 2007
enfermedad.
Ante la presencia de pleocitosis en el LCR de
pacientes con sintomas y signos de sindrome
R Guillain-Barré, se sugiere considerar otras
posibles entidades nosoldgicas asociadas
(borreliosis de Lyme, infeccion por VIH y
neoplasias), para las cuales serd necesario

C
[E. Shekelle]
Newswagner D, 2004
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realizar los estudios pertinentes, segun sea el
caso.
"
[E. Shekelle]
van Doorn P, 2008
"
[E. Shekelle]
Korinthenberg R, 2007

Cuando los sintomas son compatibles con
sindrome de Guillain-Barré y el estudio de
LCR no tiene alteraciones, se sugiere realizar
otro estudio en las siguientes 72 horas.

Se recomienda repetir el estudio de LCR [E Sh(;kelle]
R después de las 72 horas, cuando los van D.oorn P 2008

resultados del estudio de LCR inicial hayan C '

sido negativos o sin alteraciones. [E. Shekelle]

Korinthenberg R,, 2007
Ante un estudio de LCR sin alteraciones en un

paciente con alta sospecha de sindrome de C

R Guillain-Barré, los datos clinicos deberan [E. Shekelle]
prevalecer para la toma de decisiones vy van Doorn P, 2008
debera considerarse otras pruebas Korinthenberg R,, 2007

diagnosticas.

4.1.2.2.2 Estupios NEUROFISIOLOGICOS

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
El sindrome de Guillain Barre tiene al menos 4 1
subtipos: [E. Shekelle]
® Polirradiculoneuropatia inflamatoria McGrogan A, 2009

desmielinizante aguda (PIDA) i

e Neuropatia axonal motora aguda [E. Shekelle]
(NAMA) Taboada R, 2008
® Polineuropatia  axonal  sensitivo .
[E. Shekelle]

motora aguda (PASMA)

. . Nachamkin I, 2007
e Sindrome de Miller Fisher (SMF) achamkin I, 200

En el sindrome de Guillain-Barré el estudio
electrofisioldgico puede mostrar dos patrones:
[E. Shekelle]

o 0
. Desmlellnllzaaon (74% ) Korinthenberg R, 2007
e Neuropatia motora (26%, de los cuales el "

11% presenta cambios axonales ) [E. Shekelle]

Rajabally Y, 2006
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En los pacientes con sindrome de Guillain-
Barré los estudios electrofisiolégicos han
mostrado utilidad para:

e Apoyar el diagndstico

e (Clasificar la variedad

® Apoyo para establecer el pronodstico

e  Excluir otras patologias

Se ha demostrado que los estudios
electrofisiologicos tienen una sensibilidad del
50% al 68% para el diagndstico de
polirradiculoneuropatia inflamatoria
desmielinizante aguda, cuando se realizan
entre la segunda y la cuarta semana después
de haber iniciado la sintomatologia.

Los hallazgos electrofisioldgicas a menudo
muestran anormalidades ligeras,
ocasionalmente son normales en etapa
temprana y no se correlacionan bien con la
incapacidad clinica.

Aunque el diagnodstico del sindrome de
Guillain-Barré es esencialmente clinico, se

recomienda realizar estudios
electrofisiolégicos  (electroneuromiografia)
con técnicas estandarizadas e
internacionalmente aceptadas. Es

recomendable realizarlos a partir de la
segunda semana de la enfermedad para
establecer el subtipo neurofisiologico del
sindrome y para descartar otras patologias.

Los estudios de conduccion nerviosa utilizan
procedimientos convencionales; los estudios
de conduccion motora evalian los nervios
mediano, cubital, tibial posterior y peroneo
comun; los estudios de conduccion sensorial
evaliian los nervios mediano, cubital y sural.

Il
[E. Shekelle]
Hadden RD, 2003

11
[E. Shekelle]
Garcia-Ramos G, 2005.
11
[E. Shekelle]
Monroy G, 2005

Il
[E. Shekelle]
Hadden RD, 2003

C
[E. Shekelle]
McGrogan A, 2009
C
[E. Shekelle]
Korinthenberg R, 2007
C
[E. Shekelle]
Rajabally Y, 2006
C
[E. Shekelle]
Hadden RD, 2003
C
[E. Shekelle]
Garcia-Ramos G, 2005.
C
[E. Shekelle]
Monroy G, 2005

1"
[E. Shekelle]
Hiraga, 2005
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Los criterios electrofisiolégicos en la PIDA
muestran anormalidades en dos o mas nervios
e incluyen:

e Velocidad de conduccién menor de 90%
del limite inferior normal si la amplitud es
mayor del 50% del limite inferior normal;
menor del 85% si la amplitud es menor
del 50% del limite inferior normal

e Latencia distal mayor al 110% del limite
superior normal si la amplitud es normal;
mayor al 120% del limite superior normal
si la amplitud es menor del limite inferior
normal

e Evidencia de incremento en la dispersion
temporal del potencial de accion

® Respuesta F con latencia minima mayor al
120% de lo normal

Los criterios electrofisiologicos en la NAMA
muestran anormalidades en dos o mas nervios
e incluyen:

e Disminucion en la amplitud del potencial
de accién menor al 80% del limite inferior
normal

e No muestran evidencias de
desmielinizacion como en la PIDA

En los pacientes con NAMA no se observan
anormalidades sensoriales y en el estudio de
electromiografia se registran ondas positivas y
fibrilaciones en musculos de las extremidades.

En algunos pacientes con NAMA se observa
una rapida mejoria clinica con restauracion de
la amplitud del potencial distal sugiriendo un
bloqueo de la conduccion en el segmento
nervioso distal, por lo tanto la clasificacion
electrofisioldgica durante la fase temprana de
la enfermedad puede cambiar en un nimero
considerable de pacientes.

Se recomienda utilizar los  criterios
electrofisioldgicos previamente descritos para
identificar los dos subtipos principales del
sindrome de Guillain-Barré, tomando en
consideracion el tiempo de evolucion de la
enfermedad y el estado clinico del paciente.

"
[E. Shekelle]
Hiraga, 2005

"
[E. Shekelle]
Hiraga, 2005

Il
[E. Shekelle]
Wu HS, 1997

"
[E. Shekelle]
Hiraga, 2005

C
[E. Shekelle]
Hiraga, 2005
C
[E. Shekelle]
Wu HS, 1997
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4.1.3 TRATAMIENTO
(Ver Anexo 6.4; Cuadro I)
4.1.3.1 TRATAMIENTO ESPECiFICO: INMUNOGLOBULINA INTRAVENOSA Y PLASMAFERESIS

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

Los ensayos aleatorios en la enfermedad
grave muestran que la inmunoglobulina
intravenosa administrada dentro de las dos
semanas del inicio de la enfermedad acelera la
recuperacion tanto como el intercambio
plasmatico, que como se sabe es mas efectivo
que el tratamiento de apoyo. La medida de
resultado primario fue el cambio de Ia
puntuacion en una escala de discapacidad de
siete grados, cuatro semanas después de la
asignacion al azar.

Se llegd a la conclusion de que Ia
inmunoglobulina intravenosa y el IP tienen
una eficacia similar para acelerar Ia
recuperacion del SGB.

De acuerdo a un estudio, la plasmaferesis
acelerd la recuperacion en los pacientes con
sindrome de Guillain-Barré que no podian
deambular y que recibieron el tratamiento
dentro de las primeras cuatro semanas de
inicio de los sintomas neuropaticos. La
plasmaferesis también aceleré la recuperacion
en los pacientes que podian deambular y que
fueron tratados en las primeras dos semanas
de la enfermedad.

Se recomienda utilizar para el tratamiento de
los pacientes con sindrome de Guillain-Barré:
inmunoglobulina intravenosa o plasmaféresis.

En los ninos, la inmunoglobulina intravenosa
probablemente acelera la recuperacion en
comparacion con el tratamiento de apoyo
solo.

la
[E. Shekelle]
Hughes R, 2008

la
[E. Shekelle]
Hughes R, 2003

A
[E. Shekelle]
Hughes R, 2008
A
[E. Shekelle]
Hughes R, 2003

la
[E. Shekelle]
Hughes R, 2008
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Se observo que los pacientes que recibieron
tratamiento con inmunoglobulina intravenosa
tuvieron menos efectos adversos a diferencia
de los tratados con plasmaféresis (diferencia
de efecto: 4.01 p=0.0001).

Se recomienda el uso de inmunoglobulina
intravenosa como tratamiento de eleccién en
los pacientes con sindrome de Guillain-Barré.

Las dosis altas de inmunoglobulina
intravenosa (2 gr/kg/dosis total) favorecen
una respuesta mayor que las dosis bajas de
inmunoglobulina intravenosa (1 gr/kg/dosis
total) [diferencia de efecto:1.28 p=0.2].
Asimismo, el tratamiento con un esquema de
cinco dias es superior al de dos dias
(diferencia de efecto 0.79, p=0.4).

Estudios han demostrado que no existe
diferencia significativa de la recuperacion a las
4 semanas con el régimen de 2gr/k/dosis
total cuando se proporciona en 2 6 5 dias.

En nifos y adultos, se recomienda administrar
inmunoglobulina intravenosa a dosis total de
2gr/kg, en infusién continua (con bomba de
infusién) dividida en dos o cinco dias de
acuerdo las condiciones generales vy
comorbilidades del caso.

La administracion temprana de
inmunoglobulina intravenosa (dentro de los
primeros cinco dias de iniciados los sintomas)
reduce la estancia hospitalaria de los
pacientes (OR=1,86; CI=0,04-0,63).

La inmunoglobulina ha mostrado beneficio
administrandola hasta 4 semanas después de
haber iniciado los sintomas neuropaticos.

la
[E. Shekelle]
Hughes R, 2008

A
[E. Shekelle]
Hughes R, 2008

la
[E. Shekelle]
Hughes R, 2008

11
[E. Shekelle]
Hughes R, 2007

A
[E. Shekelle]
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Se recomienda que la inmunoglobulina
intravenosa se administre en los primeros 5
dias después del inicio de los sintomas de la
enfermedad, sin embargo, puede ser util hasta
4 semanas después de iniciados los sintomas
neuropaticos.

La administracion de inmunoglobulina
intravenosa posterior a la plasmaféresis no
ofrece un mayor beneficio en los pacientes
con sindrome de Guillain-Barré (diferencia de
efecto: -1,17, p=0.2).

No se recomienda utilizar la combinacion de
inmunoglobulina intravenosa y plasmaféresis.

Se ha demostrado que la plasmaféresis es
igual de efectiva que la administracion de
inmunoglobulina intravenosa en los pacientes
con sindrome de Guillain-Barré.

En un metaanadlisis se observd que la
plasmaféresis en los pacientes con Sindrome
de Guillain-Barré fue mas eficaz cuando se
realizéd dentro de los 7 dias del inicio del
déficit motor. Sin embargo, pueden
beneficiarse hasta los 30 dias después del
inicio de los sintomas de la enfermedad.

En caso de no disponer de inmunoglobulina
intravenosa, se recomienda utilizar como
alternativa plasmaféresis en los pacientes con
sindrome de Guillain-Barré.

No existen estudios clinicos sobre el uso de la
plasmaféresis como tratamiento de nifos
menores de 12 anos con sindrome de
Guillain-Barré.
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En caso de no contar con inmunoglobulina
para el tratamiento de los nifos menores de
12 anos de edad con sindrome de Guillain-
Barré, se recomienda considerar como una
posible alternativa la plasmaféresis.

Los estudios de ensayos clinicos muestran
que independientemente de la gravedad de la
enfermedad, la plasmaféresis tiene un efecto
beneficioso en los pacientes adultos.

Los resultados de dos ensayos controlados
aleatorios realizados en pacientes con
sindrome de Guillain-Barré, sugieren realizar 4
sesiones de plasmaféresis en pacientes con
enfermedad moderada o grave (grado de
incapacidad 3 a 5 de la escala de Hughes), asi
como 2 sesiones para aquéllos con
enfermedad leve (grado de incapacidad O a 2
de la escala de Hughes).

Se recomienda que en los casos con grado
grado de incapacidad de 3 a 5 de la escala de
Hughes se realicen 4 sesiones de
plasmaféresis, y en los casos con grado de
incapacidad de O a 2 de la escala de Hughes
se puede llevar a cabo 2 sesiones.

Ensayos clinicos controlados han demostrado
que el uso de corticosteroides orales retrasa la
recuperacion de los pacientes con sindrome
de Guillain-Barré (p=0.821C0.17, 1.47).

En un estudio de metaanalisis, en el que se
comparo el efecto de la inmunoglobulina
intravenosa sola 'y combinada con
metilprednisolona durante 5 dias, no se
observd una diferencia significativa en la
recuperacion de los pacientes y en los
resultados, a largo plazo. (RR 1,2; IC del
95%: 1,0 a 1,5; valor de p = 0,06).

No es recomendable administrar esteroides
orales ni parenterales (metilprednisolona) en
los pacientes con sindrome de Guillain-Barré.

v
Buena Practica
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[E. Shekelle]
Hughes R, 2008
B
[E. Shekelle]
van Doorn P, 2002

4.1.3.2 TRATAMIENTO DE SOPORTE
(Ver Anexo 6.4; Cuadro I)
4.1.3.2.1 ConTrOL DEL DoLoOR

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

De acuerdo a varias series de pacientes con
sindrome de Guillain-Barré, el dolor se
presentd entre el 33% y 71% de los casos.
Los medicamentos que se utilizaron como
primera linea de manejo fueron el
paracetamol y los agentes antiinflamatorios
no esteroideos (AINE).

El paracetamol o los agentes antiinflamatorios
no esteroideos pueden utilizarse como
medicamentos de primera linea para el
manejo del dolor en pacientes con sindrome
de Guillain-Barré leve y moderado; se debera
considerar que con frecuencia no son muy
efectivos y podria requerirse de medias de
analgesia adicionales.

Un estudio mostré que el 75% de los
pacientes que recibieron AINE como
tratamiento de primera eleccion, requirieron
posteriormente analgésicos opioides orales o
parenterales para lograr el control del dolor.
Ninguno de los pacientes mostré evidencia
de dependencia o adiccion; los opioides no
parecieron contribuir a la presentacion de
depresion respiratoria en pacientes sin apoyo
ventilatorio.
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Un estudio que examind prospectivamente la
incidencia y la intensidad del dolor y que
cuantifico la respuesta a la intervencion
médica mostré: 30% de los pacientes que
recibieron una combinacion de AINE vy
opioide oral requirieron de la administracion
de analgésico opioide intravenoso.

Cuando los AINE no proporcionan alivio
adecuado del dolor se recomienda |la
utilizacion de analgésicos opioides orales
(dextropropoxifeno) o parenterales
(buprenorfina, fentanilo), asociados o no a
AINE. Si se decide utilizarlos se deben
monitorizar  cuidadosamente efectos
colaterales como depresion respiratoria,
hipotension arterial sistémica, dismotilidad
gastrointestinal y distension vesical

Ensayos clinicos controlados han demostrado
que el uso de analgésicos opioides asociados a
anticonvulsivantes disminuye
significativamente la dosis total de los
primeros y favorece el control del dolor en
pacientes con sindrome de Guillain-Barré.

Un estudio que compard la combinacion de
analgésico opioide (fentanilo) con
gabapentina o carbamazepina mostré que, el
grupo que recibié gabapentina mostro niveles
bajos en la escala de dolor, cuando se
comparé con los grupos que recibieron
carbamazepina y placebo (p < 0.05). El
consumo de fentanilo fue significativamente
menor en los grupos que recibieron
gabapentina y carbamazepina comparados
con el grupo control (590.4+35.0 mcg) (p <
0.05) 0.05).

Se ha reportado que la gabapentina vy la
carbamazepina son efectivas para la reduccion
del dolor en pacientes con sindrome de
Guillain-Barré.
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Se recomienda la utilizacién de gabapentina o
carbamazepina en combinacién con fentanilo
para mitigar el dolor moderado o grave.

Los antidepresivos triciclios pueden ser de
utilidad como manejo adyuvante a corto o a
largo plazo para el tratamiento del dolor
neuropatico.

En los pacientes adultos, los antidepresivos
triciclicos se recomiendan como alternativa
para manejo del dolor (tomando en
consideracién sus efectos colaterales), en los
casos en que no exista mejoria después del
uso de AINE, carbamazepina y gabapentina.

4.1.3.2.2 PROFILAXIS PARA TROMBOSIS VENOSA PROFUNDA

Evidencia / Recomendacién
(R

La inmovilizacion debida al sindrome de
Guillain-Barré es un factor de riesgo para el
desarrollo de trombosis venosa profunda
tanto en nifios como en adultos.

En los pacientes criticamente enfermos el uso
profilictico de enoxaparina (40 mg
subcutanea diariamente) reduce la incidencia
de trombosis venosa profunda del 15% en el
grupo placebo a 5% en el grupo de pacientes
que recibe el tratamiento.

Nivel / Grado
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En los pacientes hospitalizados con sindrome
de Guillain-Barré que no deambulan se
recomienda el uso de enoxaparina subcutanea
profilactica (40 mg diariamente) hasta que
sean capaces de caminar de manera
independiente.

La terapia de compresion elastica ha
evidenciado capacidad en la prevencion de
trombosis venosa profunda en enfermos de
alto riesgo. Cuando esta capacidad se
compara con métodos de profilaxis que
utilizan heparina o acido acetil-salicilico
asociados a terapia de compresion elastica, se
logra una mayor efectividad que cuando se
utilizan inicamente medicamentos.

Se recomienda el uso de medias elasticas, de
compresion 18-21 mmHg, hasta la normal
deambulacion durante el periodo de falta de
movilidad voluntaria.

4.1.3.2.3 Apoyo VENTILATORIO

Evidencia / Recomendacién

La funcion neuromuscular respiratoria se ve
comprometida entre el 30 y 51% de los
pacientes con sindrome de Guillain-Barré.

Un estudio de 95 nifios con sindrome de
Guillain-Barré reporté que el 13% de los
casos requirio de ventilaciéon mecanica.
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Burns TM, 2008
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venosa y linfatica. Recomendaciones basadas

en la evidencia clinica, 2003
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Es posible que, en el paciente con sindrome
de Guillain-Barré la neuropatia avance
rapidamente vy precise de intubacion vy
ventilacion mecanica en las primeras 24 horas
del inicio de los sintomas de la enfermedad.

Se recomienda que todos los pacientes con
sindrome de Guillain- Barré se hospitalicen
para vigilancia de compromiso respiratorio,
disfuncion de pares craneales e inestabilidad
hemodinamica.

En un estudio multicéntrico, se identificaron
seis predictores de ventilacion mecanica para
pacientes con sindrome de Guillain-Barré:

1. Tiempo entre el inicio de los sintomas y la
admision menor a 7 dias (OR: 2.51,
1C95%: 1.68-3.77)

2. Incapacidad para toser (OR: 9.09,
1C95%: 4.00-20.00)

3. Incapacidad para pararse (OR: 2.53,
1C95%: 1.4-3.3)

4. Incapacidad para levantar los codos (OR
2.99, 1C95%: 1.8-4.97)

5. Incapacidad para levantar la cabeza (OR:
4.34,1C95%: 2.7-6.66)

6. Aumento en las enzimas hepaticas (OR
2.09, 1C95%: 1.38-3.17)

Al evaluar las pruebas de funcion respiratoria
se encontro que los factores predictores de
intubacion fueron:

e Capacidad vital forzada <20ml/kg

®  Presion inspiratoria maxima <30 cm H20
® Presion espiratoria maxima < 40 cm H20
[ ]

Reduccion de mas del 30% en la
capacidad vital

En pacientes con sindrome de Guillain-Barré
la necesidad de ventilacion mecanica es un
evento frecuente que requiere de
monitorizacion continua de la funcién
respiratoria. Esperar la presencia de disnea,
cianosis o paro respiratorio para realizar la
intubacion, no disminuye la necesidad ni el
tiempo de ventilacion mecanica, en cambio,
constituye un riesgo para  presentar
encefalopatia hipdxica por lo que se debe
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tener en consideracion la intubacidn

temprana.
B
. . . : [E. Shekelle]
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R a rjecers’ldad d? .lntubacllon y retiro de la Sharshar T, 2003
ventilacion mecanica sera de acuerdo a las B
comeneinsdlrs de pcrs ot e st
medieo v P Lawn, 2001
respiratoria seriadas, en caso de contar con c
llas.
elias [E. Shekelle]

Widjkins E, 2003

4.1.3.2.4 TRAQUEOSTOMIA

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
La duracion media de la ventilacion mecanica
en pacientes con sindrome de Guillain-Barré
es variable (15 all2 dias) por lo que,
postergar la realizacion de traqueostomia
puede disminuir la exposicion al riesgo del
procedimiento.
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No se conocen factores que indiquen la
necesidad de  ventilacion mecanica
prolongada en pacientes con sindrome de
Guillain-Barré. En un estudio de pacientes
sometidos a traqueostomia no se demostro
diferencia en la mortalidad ni en el tiempo de
estancia en la unidad de cuidados intensivos.
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rocedimiento una semana adicional. , i
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Se prefiere el uso de traqueostomia

R percutanea en los centros con experiencia en
su realizacidn. Buena Practica
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4.1.4 AccioNEs DE SALUD COMUNITARIA.

Evidencia / Recomendacién

Todo caso de pardlisis flacida aguda en
poblacion menor de 15 anos de edad sera
considerado como un posible caso de
poliomielitis; por tanto, las acciones de
bloqueo vacunal deberan realizarse de forma
inmediata de conformidad a la Norma Oficial
Mexicana NOM-017-SSA2-1994 para la
vigilancia epidemioldgica, que consiste en:

1.- Notificacion inmediata del caso

2.- Toma de muestra para cultivo viral

3.- Acciones de vacunacion dentro de las
primeras 72 horas. (Ver definiciones
operativas)

Se recomienda verificar que se llevaron a cabo
las acciones de bloqueo vacunal en los
menores de 15 anos con pardlisis flacida
aguda que procedan de una clinica o de otro
hospital. En caso contrario realizar dichas
acciones.

4.2 PREVENCION TERCIARIA
4.2.1 PROGRAMA DE REHABILITACION

Evidencia / Recomendacion

)

La rehabilitacion supone una diferencia
mensurable vy significativa en el estado
funcional y deberia ofrecerse a todos los
pacientes con sindrome de Guillain-Barré.

Aproximadamente el 40% de los pacientes
hospitalizados por sindrome de Guillain-Barré
requieren rehabilitacion intrahospitalaria.

Nivel / Grado

D
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Se recomienda que todos los pacientes con
sindrome de Guillain-Barré sean valorados por
un médico de medicina fisica y rehabilitacion
para establecer un programa de rehabilitacion
en forma temprana.

Es recomendable que los familiares reciban
entrenamiento acerca las medidas de
rehabilitacion para que lleven a cabo 3
sesiones al dia con el paciente

La fisioterapia pulmonar contribuye a
minimizar complicaciones como neumonia o
atelectasia durante la ventilacion mecanica y
después de la extubacion.

Es recomendable establecer medidas de
fisioterapia pulmonar (ejercicios respiratorios,
percusion, vibracion, movilizacion toracica,
drenaje postural) durante la hospitalizacién
del paciente con sindrome de Guillain-Barré.

En un programa de rehabilitacion se indica:

® Uso de mesa inclinable en quienes
presenten disautonomias

e Protocolo de movilizacion progresiva que
incluye actividades para mejorar la
movilidad en la cama, en posicion sedente
y técnicas de transferencia (cama a silla)
con o sin asistencia

La terapia fisica incluye un programa de
movilidad basado en:

e Mantenimiento de la postura y alineacion
corporal

e Mantenimiento de los arcos de movilidad
articular

Prevencion de contracturas en tobillos
Mejoria de la resistencia
Fortalecimiento de grupos musculares.

Programa de ambulacion progresiva que
inicia con las técnicas de movilidad en
cama y el uso de silla de ruedas hasta que
el paciente deambula con auxiliares de la
marcha
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La fisioterapia es util para evitar contracturas
y favorecer la movilidad.

Se recomiendan las siguientes medidas de
rehabilitacion:

Actividades dirigidas a mejorar Ila
movilidad en cama incluyendo Ia
alineacion de segmentos corporales vy
evitando zonas de presién (donas,
colchén de aire). Entrenamiento de
transferencias

Mesa inclinable en forma gradual vy
progresiva (en caso de contar con el
recurso)

Ejercicios pasivos a tolerancia a las 4
extremidades para mantener los arcos de
movimiento; en cuanto inicie movilidad
voluntaria emplear ejercicios activos
asistidos; en cuanto sea posible ejercicios
activos libres

Férulas en posicion neutra para tobillos
Férulas en posicion anatomica para mano
Ejercicios de resistencia progresiva en
forma manual o mediante equipos
especificos

Entrenamiento para el desplazamiento en
silla de ruedas

Ejercicios tendientes a favorecer Ia
bipedestacion e inicio de la marcha
Reeducacion de la marcha

Si no se cuenta con mesa inclinable
realizar variaciones en la posicion de la
cama con inclinacion progresiva de la
cama a tolerancia del paciente

La terapia ocupacional en el paciente con
sindrome de Guillain-Barré comprende el
entrenamiento de las actividades de la vida
diaria como higiene oral y general,
alimentacion y vestido.

Diagndstico y Tratamiento del Sindrome de Guillain-Barré en el Segundo y Tercer Nivel de Atencion
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Se recomienda llevar a cabo el entrenamiento
de las actividades de la vida diaria con las
adaptaciones necesarias para cada caso.

La evaluacion de la medida de independencia
funcional (MIF) se ha adoptado como un
conjunto de datos para evaluar el progreso en
la rehabilitacion.

Se recomienda evaluar el progreso de la
terapia de rehabilitacion mediante la escala de
la MIF (Ver Anexo 6.3; Cuadro V).

Un escenario comun para el sindrome de
Guillain-Barré  severo es: rehabilitacion
intrahospitalaria por un periodo de 3 a 6
semanas seguido de un programa de
rehabilitacion ambulatorio y en casa por 3a 4
meses.

Los pacientes ingresados a una unidad de
rehabilitacion dentro de la primera semana de
recuperacion, que después de un programa de
rehabilitacion de 3 a 4 semanas presentan
progreso, son egresados para continuar con
un programa de ejercicios en casa con 2 a 3
sesiones a la semana de terapia fisica con
movilizaciones activas y reforzamiento
muscular durante 4 a 10 semanas.

Después de la terapia de rehabilitacion
hospitalaria es recomendable continuar con
un programa de rehabilitacion ambulatorio y
posteriormente a nivel domiciliario acorde a
las necesidades de cada caso.
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4.3 CRrITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA

Diagndstico y Tratamiento del Sindrome de Guillain-Barré en el Segundo y Tercer Nivel de Atencion

4.3.1 CriTerios TEcNIco MEbpicos bE REFERENCIA
4.3.1.1 CriTERIOS DE REFERENCIA A TERCER NIVEL

Evidencia / Recomendacion

|

|

Los pacientes con sospecha de sindrome de
Guillain-Barré deben trasladarse en
condiciones  adecuadas de estabilidad
ventilatoria, cardiaca y hemodinamica.

Se recomienda que todos los pacientes con
sospecha de sindrome de Guillain-Barré sean
referidos al hospital mas cercano en tiempo y
distancia que cuente con apoyo ventilatorio
adecuado

Se recomienda referir a tercer nivel de
atencion a los pacientes con alta sospecha o
con diagnostico de sindrome de Gauillain-
Barré, cuando no se cuente con las medidas
de tratamiento especifico de la enfermedad
(inmunoglobulina o plasmaféresis).

Los indicadores de mal prondstico en el
sindrome de Guillain-Barré son los siguientes:

e Edad mayor de 65 anos

® Necesidad de ventilacion mecanica

® Progresion rapida de la enfermedad

e Antecedente de infeccion por

Campylobacter jejuni o citomegalovirus

e Evidencia electrofisioldgica de
degeneracion axonal

Criterios de admision del paciente con con

SGB en la Unidad de Cuidados Intensivos:

e Capacidad vital inferior a 12 mL/kg

e Capacidad vital inferior a 18-20 mL/kg,
acompanada de signos de fatiga
diafragmatica, incluyendo taquipnea,
diaforesis y respiracion paraddjica

e Tos escasa, tendencia a acumular
secreciones en vias  respiratorias,
neumonia por aspiracion

Nivel / Grado

v
Buena Practica

v
Buena Practica

v
Buena Practica

11
[E. Shekelle]
Hiraga A, 2003

11
[E. Shekelle]
Telleria-Diaz, 2002
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e Debilidad progresiva asociada a trastornos
para la deglucion

e Trastornos autondmicos mayores
(fluctuaciones amplias de la tensién
arterial y del pulso, arritmias, bloqueo
cardiaco, edema pulmonar, ileo paralitico)

e Hipotension precipitada por la
plasmaféresis, o cuando se intenta realizar
plasmaféresis en pacientes inestables

e Sepsis 0 neumonia

e Dolor toracico

Se recomienda ingresar a la unidad de C
/R cuidados intensivos a pacientes con sindrome [E. Shekelle]
de Guillain-Barré grave en los siguientes Telleria-Diaz, 2002
casos:
e Trastornos autondmicos mayores Buena Practica

(fluctuaciones amplias de la tensién
arterial y del pulso, arritmias, bloqueo
cardiaco, edema pulmonar, ileo paralitico)

e Hipotension precipitada por la
plasmaféresis, o cuando se intenta realizar
plasmaféresis en pacientes inestables

e Sepsis 0o neumonia

e Cuadro clinico de rapida instalacion

4.3.2 CRITERIOS TECNICO MEDICOS DE CONTRARREFERENCIA
4.3.2.1 CONTRARREFERENCIA AL SEGUNDO NIVEL DE ATENCION
4.3.2.2 CONTRARREFERENCIA AL PRIMER NIVEL DE ATENCION

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

Se recomienda contrarreferencia a primer

nivel de atencion a los pacientes con

sindrome de Guillain-Barré cuando se cumplan

las siguientes condiciones:

e No exista evidencia de progresion de la
enfermedad v

/R e No se requiera de ventilacion mecanica ni i
ey, . Buena Practica

de monitorizacion continua

e El sistema de alimentacion enteral sea
funcional

e No exista proceso infeccioso activo
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Se recomienda que los pacientes adultos con
sindrome de Guillain-Barré sean
contrarreferidos al segundo nivel de atencion
cuando requieran de ventilacion mecanica
durante mas de 2 semanas. En el caso de los
pacientes pediatricos se recomienda la
referencia a segundo nivel, a partir de las v
cuatro semanas de evolucion de la
enfermedad. En ambos casos se sugiere que
sean contrarreferidos cuando cuenten con
traqueostomia, no existan datos de
inestabilidad hemodinamica y el sistema de
alimentacion enteral sea funcional.

Buena Practica

4.4 \/\GILANCIA Y SEGUIMIENTO

Evidencia / Recomendacidn Nivel / Grado
Los pacientes con sindrome de Guillain- Barré
pueden presentar disautonomias como:

e Bradicardia (con riesgo de evolucionar a

asistolia) "
e Crisis de hipertension o hipotension [E. Shekelle]
e Alteraciones hidroelectroliticas Hughes R, 2005

(hiponatremia e hipocalemia)

e Aumento en las secreciones bronquiales
por disfuncion de los cilios respiratorios

Se recomienda la monitorizacion de |la
frecuencia cardiaca, presion arterial sistémica

R y balance hidroelectrolitico en los pacientes C
con sindrome de Guillain-Barré moderado o
En | . [E. Shekelle]

rave. n los casos que presenten

5 . . . 9 P ] Hughes R, 2005
anormalidades respiratorias se recomienda

aspirar las secreciones bronquiales

frecuentemente.

El 50% de los pacientes con sindrome de

Guillain-Barré desarrollaran disautonomias, las 1"

mas frecuentes son ileo y alteraciones [E. Shekelle]
vesicales. Hughes R, 2005
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La colocacion de sonda nasogastrica ha

mostrado utilidad para el manejo del ileo. Los 1]
procinéticos estan contraindicados en los [E. Shekelle]
pacientes que presentan disautonomias. Hughes R, 2005

Los pacientes con alteraciones vesicales se
benefician con la colocacién de sonda vesical
tipo Foley o Nelaton.

1]
[E. Shekelle]
Hughes R, 2005

. . C
R Para el tratamiento del ileo se recomienda

instalar sonda nasogastrica [E. Shekelle]
5 ’ Hughes R, 2005

R Si se presenta globo vesical y retencion c
urinaria se debera colocar sonda vesical tipo [E. Shekelle]
Foley o Nelaton. Hughes R, 2005

Se recomienda la monitorizacion y vigilancia

de la uresis, peristalsis, distencion vesical y

perimetro  abdominal, para  detectar v
oportunamente la presencia de ileo o Buena Practica
retencion urinaria.

Se recomienda valorar y en su caso
proporcionar apoyo nutricional a partir de las v

primeras 72 horas del inicio de la enfermedad. A
Buena Practica

4.5 Tiempo EstTimADO DE RECUPERACION Y DiAas DE INCAPACIDAD

Evidencia / Recomendacidn Nivel / Grado
El tiempo de la incapacidad se establece
conforme a las condiciones clinicas durante y

después del evento neuroldgico, asi como al v

tipo de trabajo que realiza. En algunos [E. Shekelle]
pacientes, el tiempo de incapacidad puede ser MDAI, 2006
permanente, debido a las secuelas de la

enfermedad.
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La MDA sugiere el tiempo de la incapacidad
(dias), en tres rangos (incapacidad: minima,
optima, y maxima):

Trabajo Minima Optima Maxima v
Sedentario 42 84  Indefinida [E. Shekelle]
Ligero 42 84 Indefinida MDAI, 2006
Medio 42 112 Indefinida

Pesado 56 112 Indefinida

Muy pesado 56 168 Indefinida

Se recomienda proporcionar incapacidad
laboral cada 28 dias, evaluar al paciente al D
R término de la misma para determinar si se
. - . . [E. Shekelle]
requiere expedir incapacidad subsecuente o si
. . ;e MDAI, 2006
es posible que se reintegre al ambito laboral.
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ALGORITMOS

ALcoriTMO 1. ConpucTA DIAGNOsTICO-TERAPEUTICA INICIAL DEL SINDROME DE GUILLAIN-

BARRE

Paciente que acude por paralisis flacida aguda

A

Identificar criterios
clinicos de sindrome
de Guillain- Barre

Criterios clinicos:

Debilidad progresiva en mas de una extremidad, de
comienzo distal y avance ascendente

Arreflexia o hiporreflexia

Relativa simetria

Alteraciones sensoriales leves

Compromiso de pares craneales

Disfuncién autonémica

Ausencia de fiebre

unidad de cuidados intensivos

Identificar criterios para ingresar

Criterios de cuidados intensivos:
-Trastornos autonédmicos mayores (fluctuaciones

Si es paciente referido de una clinica o
de otro hospital, verificar si se llevaron
a cabo las acciones de bloqueo
vacunal en los pacientes menores de
15 afios. En caso contrario realizar
dichas acciones.

¢ Tiene criterios de
unidad de cuidados

intensivos?

¢ Requiere apoyo
de ventilacion?

Realizar ventilacion
mecanica

A

Iniciar tratamiento
para
Guillain-Barré

Ver
Algoritmo
2

amplias de la tension arterial y del pulso,
arritmias, bloqueo cardiaco, edema pulmonar,
fleo paralitico)

-Hipotensién precipitada por la plasmaféresis, o
cuando se intenta realizar plasmaféresis en
pacientes inestables

-Sepsis 0 neumonia

Ingresa a unidad de
cuidados intensivos

¢ Requiere apoyo
de ventilacion?
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ALGORITMO 2. TRATAMIENTO DEL SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

Iniciar tratamiento
Primera eleccion—————  para sindrome de | ———Segunda elecci6
Guillain-Barré

Administrar .
. ) Plasmaféresis
inmunoglobulina

¢Escala de
Hughes > 2?

Tratamiento de soporte:
Control del dolor Realizar 2 sesiones de Realizar 4 sesiones de
Profilaxis para trombosis plasmaféresis plasmaféresis
venosa profunda
Apoyo ventilatorio

Dar tratamiento de soporte Dar tratamiento de soporte
Programa de rehabilitacion "| Programa de rehabilitacién

Vigilancia y seguimiento
» de sintomas y signos de |«
la enfermedad

y
Continuar tratamiento de
soporte
Continuar programa de
rehabilitacion

Valorar secuelas y
posible egreso de la
unidad

}

Referir a segundo nivel o
primer nivel de acuerdo a
condiciones clinicas
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5. DEfFINICIONES OPERATIVAS

Anhidrosis: ausencia de sudoracion.

Axonotmesis: lesion de nervio caracterizada por la disrupcion del axdn y su vaina de mielina, pero
conservando parcialmente intactos los envoltorios conectivos (endoneuro, perineuro, epineuro). Se
produce degeneracidn (Walleriana) del axdn distal al sitio de la lesién.

BiPAP: Modalidad de ventilacion no invasiva que proporciona una presion positiva en la via aérea
bifasica ( Presion positiva inspiratoria y presion positiva espiratoria)

Bloqueo vacunal: consiste en : 1)Notificacién inmediata del caso 2)Toma de muestra para cultivo
viral 3)Acciones de vacunacién dentro de las primeras 72 horas: vacunacién antipoliomielitis de
todos los susceptibles en un cuadro de 49 manzanas, con centro en la manzana del caso indice y tres
manzanas en direccion de cada punto cardinal.

Carne en canal: es el cuerpo de la res al cual se le ha retirado, durante su beneficio, la piel, las
manos, las patas vy las visceras.

Capacidad vital forzada: volumen medido en una exhalacion forzada posterior a una inhalacion
forzada.

Deficiencia: déficit en el funcionamiento, la pérdida o anormalidad de una parte del cuerpo o de una
funcion fisioldgica o mental.

Desmielinizacion: proceso patoldgico que afecta a las vainas mielinicas de las fibras nerviosas. Se
observa frecuentemente en la patologia del sistema nervioso.

Disautonomias: se refiere a las alteraciones autondmicas en pacientes con SGB como: arritmias
cardiacas, ileo paralitico, disfuncion vesical -fundamentalmente retencion urinaria al inicio de la
enfermedad-, modificaciones del electrocardiograma, pardlisis de la acomodacion, hipertension
transitoria, disminucion de la sudacion e hipotension profunda.

Discapacidad: limitacion en la actividad referida a las dificultades en la ejecucion calificadas en
distintos grados que supongan una desviacion importante en cantidad y calidad en relacion en una
persona sin alteracion de salud.

Disestesia: Disminucion o incremento en la sensibilidad.

Electroneuromiografia: estudio electrofisiologico que incluye el analisis de la conduccion nerviosa
sensorial y motora (neurografia) y la evaluacién de la actividad eléctrica muscular (miografia)
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Enfermedad autoinmune: accion de los efectores inmunoldgicos hacia componentes de la propia
biologia corporal. En este caso el sistema inmunitario se convierte en el agresor atacando
estructuras corporales.

Estudio electrofisiologico: es un examen que permite realizar estudios de conduccién nerviosa y
evaluar la condicion muscular.

Fase de meseta: Periodo en el curso de la enfermedad que se caracteriza por no presentar mayor
deterioro clinico.

Fisioterapia: Conjunto de técnicas manuales o mecanicas, aplicadas sobre un paciente con el objeto
de tratar o rehabilitar una disfuncion fisica.

Ganglidsidos: son glucolipidos con cabezas polares muy grandes formadas por unidades de
oligosacaridos cargados negativamente con una o mas unidades de acido N-acetilneuraminico o
acido sialico que tiene una carga negativa a pH 7.

Estan concentrados en gran cantidad en las células ganglionares del sistema nervioso central,
especialmente en las terminaciones nerviosas.

Hiperhidrosis: sudoracion excesiva
Hipersalivacion: produccion excesiva de saliva.

Intubacion endotraqueal: la colocacion de un tubo a través de la traquea para mantener permeable
la misma y permitir la aspiracion de secreciones y la ventilaciéon mecanica.

Mimetismo: es |la semejanza que existe entre un antigeno de un microorganismo con antigenos de
un organismo pluricelular.

Nadir: punto de mayor deterioro en el curso de la enfermedad. (historia natural de la enfermedad)

Neuropraxia: condicion que resulta de una contusion, compresion o isquemia, se produce falla o
pérdida de la conduccion nerviosa, sin poderse demostrar dafo estructural del nervio. No hay
degeneracion Walleriana. Como unica alteracion microscopica podria encontrarse fragmentacion de
la vaina de mielina en relacion a la zona traumatizada.

Neurotmesis: Cualquier lesién del nervio (parcial o completa) con disrupcién del axdn y su vaina de
mielina. El dafio de los elementos de tejido conectivo consiste en una seccién anatémica completa o
parcial o bien fibrosis intraneural.

Papiledema: tumefaccion de la papila del nervio 6ptico

Paralisis flacida aguda: Afeccion de inicio rapido caracterizada por debilidad muscular en las
extremidades, afectando en ocasiones a los musculos de la respiracién y/o a las estructuras
anatomicas dependientes del tronco del encéfalo. El término flacida se refiere a la ausencia de
espasticidad o de otros signos de trastorno motor dependiente de la primera motoneurona tales
como hiperreflexia, clonus o respuesta plantar extensora.
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Parestesia: sensacion anormal erroneamente localizada que afecta la sensibilidad general u otra
modalidad sensorial

Plasmaféresis: técnica que consiste en separar el plasma de las células sanguineas mediante el uso
de una membrana de filtracion o centrifugacion. Las células sanguineas son transfundidas al
paciente en el mismo momento en que el plasma es removido. Para mantener el volumen vy el
equilibrio osmotico, estas se mezclan con albiimina en gelatina o plasma fresco. La plasmaféresis
tiene restricciones y morbilidad significativas. Se necesitan dispositivos y equipo humano especifico
y entrenado en el uso de circulacion extracorporea. La eficacia clinica depende de muchos factores
que incluyen el volumen de la plasmaféresis, el nimero y frecuencia de las sesiones, el tipo de
solucion a reponer, y la técnica de separacion

Pleocitosis: Incremento en la cantidad de células en liquido cefalorraquideo.

Presion inspiratoria maxima: maxima presion generada durante la inspiracion mediante una pieza
bucal a la vez que se ocluye la nariz.

Presion espiratoria maxima: maxima presion generada durante la espiracion
Pupila tonica: Dilatacion pupilar sin presentar constriccion a la estimulacion luminosa.

Rehabilitacion: conjunto de técnicas y métodos que sirven para recuperar una funcion o actividad
del cuerpo que ha disminuido o se ha perdido a causa de un traumatismo o de una enfermedad.

Taquicardia: frecuencia cardiaca mayor a 2 DE de la media para la edad en ausencia de estimulos
externos, medicamentos o dolor; o una elevacion persistente inexplicable de la frecuencia
cardiaca por un periodo de al menos 30 min. ( > 100 latidos por min en adultos).

Taquipnea: frecuencia respiratoria arriba de dos desviaciones estandar de la media para la edad (>
20 por min en adultos)

Traqueostomia: procedimiento quirdrgico realizado con el objeto de crear una abertura dentro de
la traquea a través de una incision en el cuello con la insercion de un tubo o canula para facilitar el
paso del aire a los pulmones.

Traqueostomia percutanea:técnica de traqueostomia mediante la cual se inserta un tubo
endotraqueal a través de una pequena abertura que mediante dilatadores se amplia hasta tener el

calibre deseado.

Ventilacion mecanica: todo procedimiento de respiracion artificial que emplea un aparato para
suplir o colaborar con la funcioén respiratoria de una persona de forma que mejore la oxigenacion
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6. ANEXOS

6.1 ProToCoLO DE BUsQuEDA
Se formularon preguntas clinicas concretas y estructuradas segtin el esquema paciente-intervencion-
comparacién-resultado (PICO) sobre diagnéstico y tratamiento del sindrome de Guillain-Barré.

Se establecié una secuencia estandarizada para la busqueda de Guias de Practica Clinica (GPC), a
partir de las preguntas clinicas formuladas sobre diagndstico y tratamiento del sindrome de Guillain
Barré en las siguientes bases de datos: Fisterra, Guidelines Internacional Networks, Practice
Guideline, National Guideline Clearinghouse, New Zealand Clinical Guidelines Group, Primary Care
Clinical Practice Guidelines y Scottish Intercollegiate Guidelines Network.

El grupo de trabajo buscd las guias de practica clinica con los siguientes criterios:
® Idioma inglés y espariol
® Metodologia de medicina basada en la evidencia
® Consistencia y claridad en las recomendaciones
® Publicacion reciente
® Libre acceso

No se encontraron guias relacionadas al sindrome de Guillain-Barré, se utilizé una guia sobre la
terapéutica de compresion elastica en el apartado de tratamiento de soporte:

1. Grupo de trabajo sobre terapéutica de compresion del Capitulo de Flebologia de la Sociedad
Espanola de Angiologia y Cirugia Vascular. Guias de calidad asistencial en la terapéutica de
compresion en la patologia venosa y linfatica. Recomendaciones basadas en la evidencia
clinica. Angiologia 2003; 55 (2): 123-180.

Para las recomendaciones, el proceso de busqueda se llevo a cabo en Pubmed y Cochrane Library
Plus utilizando los términos y palabras claves: diagnosis, treatment, Guillain-Barré sindrome,
mechanical ventilation, electrodiagnostic, clinical aspect, long-term functional, outcome, quality of
life, electrophysiology, GBS subtypes, CSF distinction, length of stay.

La bisqueda se limito a revisiones sistematicas, meta-analisis y ensayos clinicos controlados en
idioma inglés y espanol, publicados a partir del 2000.

En caso de controversia de la informacion y resultados reportados en los estudios, las diferencias se
discutieron en consenso y se empleo el formato de juicio razonado para la formulacion de
recomendaciones; las cuales recibieron la consideracion de buena practica u opinion basada en la
experiencia clinica y alcanzada mediante consenso.
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6.2 SisTemAs pe NiIvELES DE EviDENCIAS Y GRADACION DE RECOMENDAACIONES

El concepto de Medicina Basada en la Evidencia (MBE) fue desarrollado por un grupo de internistas
y epidemidlogos clinicos, liderados por Guyatt, de la Escuela de Medicina de la Universidad
McMaster en Canada. En palabras de Sackett, “la MBE es la utilizacion consciente, explicita vy
juiciosa de la mejor evidencia clinica disponible para tomar decisiones sobre el cuidado de los
pacientes individuales” (Evidence-Based Medicine Working Group 1992, Sackett et al, 1996).

En esencia, la MBE pretende aportar mas ciencia al arte de la medicina, siendo su objetivo disponer
de la mejor informacién cientifica disponible -la evidencia- para aplicarla a la practica clinica (Guerra
Romero et al, 1996)

La fase de presentacion de la evidencia consiste en la organizacion de la informacion disponible
segun criterios relacionados con las caracteristicas cualitativas, disefio y tipo de resultados de los
estudios disponibles. La clasificacion de la evidencia permite emitir recomendaciones sobre la
inclusion o no de una intervencién dentro de la GPC (Jovell AJ et al, 2006)

Existen diferentes formas de gradar la evidencia (Harbour R et al, 2001) en funcién del rigor
cientifico del disefio de los estudios pueden construirse escalas de clasificacion jerarquica de la
evidencia, a partir de las cuales pueden establecerse recomendaciones respecto a la adopcion de un
determinado procedimiento médico o intervencién sanitaria (Guyatt GH et al, 1993). Aunque hay
diferentes escalas de gradacion de la calidad de la evidencia cientifica, todas ellas son muy similares
entre si.

A continuacion se describen las escalas de evidencia para las referencias utilizadas en esta guia y de
las GPC utilizadas como referencia para la adopcion y adaptacion de las recomendaciones.

CuabpRo |. LA EscaLA MobiFICADA DE SHEKELLE Y COLABORADORES
Clasifica la evidencia en niveles (categorias) e indica el origen de las recomendaciones emitidas por

medio del grado de fuerza. Para establecer la categoria de la evidencia utiliza nimeros romanos de |
alVy las letras a y b (mindsculas). En la fuerza de recomendacién letras mayusculas de la A a la D.

Categoria de la evidencia Fuerza de la recomendacion

la. Evidencia para meta-andlisis de los estudios | A. Directamente basada en evidencia categoria |
clinicos aleatorios

Ib. Evidencia de por lo menos un estudio clinico
controlado aleatorios

lla. Evidencia de por lo menos un estudio controlado | B. Directamente basada en evidencia categoria Il
sin aleatoridad o recomendaciones extrapoladas de evidencia |

IIb. Al menos otro tipo de estudio cuasiexperimental o
estudios de cohorte

lll. Evidencia de wun estudio descriptivo no | C. Directamente basada en evidencia categoria
experimental, tal como estudios comparativos, | Il o en recomendaciones extrapoladas de
estudios de correlacion, casos y controles y revisiones | evidencias categorias | o Il

clinicas
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IV. Evidencia de comité de expertos,

materia o ambas

reportes
opiniones o experiencia clinica de autoridades en la

IV o de recomendaciones
evidencias categorias II, 11l

extrapoladas

Modificado de: Shekelle P, Wolf S, Eccles M, Grimshaw J. Clinical guidelines. Developing guidelines. BMJ 1999;

3:18:593-659

Cuapro lll. EscaLA DE GRADACION DE LA EviDENCIA DEL GRUPO DE TRABAJO SOBRE
TerRAPEUTICA DE ComPRESION DEL CAPiTULO DE FLEBOLOGIA DE LA SociEDAD ESPANOLA DE
ANGI0oLOGIA Y CIRUGIA VASCULAR.

Los estudios se han seleccionado de acuerdo a los niveles deevidencia (A, By C) expresados en la

tabla

Nivel de evidencia

Categoria de los estudios

Alta (A) 1. Estudios clinicos aleatorizados, con una
casuistica amplia y seguimiento superior a 1 ano
2. Metanalisis

Media (B) 1. Estudios clinicos no aleatorizados
2. Estudios de experimentacion basica

Baja (C) 1. Estudios observacionales de baja casuistica

2. Articulos de revision de sociedades cientificas
3. Opiniones y recomendaciones de expertos

Grupo de Trabajo sobre Terapéutica de Compresion del Capitulo de Flebologia de la Sociedad Espafola de Angiologia y
Cirugia Vascular. Guias de Calidad Asistencial en la Terapéutica de Compresion en la Patologia Venosa y Linfatica.
Recomendaciones Basadas en la Evidencia Clinica. Angiologia 2003; 55 (2): 123-180.

6.3 Anexos CLinicos

CuabpRro |. MANIFESTACIONES CLiNICAS Y CRITERIOS PARA EL DIAGNOSTICO DE SINDROME DE
GUILLAIN-BARRE.

MANIFESTACIONES CLINICAS

CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE ASBURY
CORNBLATH Y MODIFICADOS POR ROPPER

Sintomas tipicos:

a) Debilidad muscular o pérdida de la funcién
muscular (paralisis) con las siguientes variables:

1. La debilidad comienza en los pies y las piernas y
puede progresar hacia arriba hasta los brazos y la
cabeza

2. Puede empeorar rapidamente entre 24y 72 horas
3. Puede comenzar en los brazos y progresar hacia

abajo

4. Puede ocurrir en los brazos y las piernas al mismo
tiempo

5. Puede ocurrir unicamente en los nervios
craneanos

1. Criterios requeridos para el diagnéstico

* Debilidad progresiva en mas de una
extremidad

* Arreflexia o hiporreflexia osteotendinosa

2. Hallazgos que apoyan fuertemente el
diagnéstico

*  Progresion de los sintomas hasta un maximo
de cuatro semanas

»  Simetria relativa de los sintomas (la simetria
absoluta es rara, pero si un miembro esta
afectado, es muy probable que el otro
también lo esté en mayor o menor grado)

* Sintomas o signos sensitivos ligeros
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6. En los casos leves, es posible que no ocurra ni la *  Afectacion de nervios craneales,
paralisis ni la debilidad especialmente paralisis facial bilateral

b) Falta de coordinacién * Comienzo de la recuperacion entre 2-4
c) Cambios en la sensibilidad semanas después de cesar la progresion

d) Entumecimiento, disminucién de la sensibilidad *  Disfuncién autondmica

e) Sensibilidad o dolor muscular (puede ser similar al *  Ausencia de fiebre al inicio de la enfermedad
dolor por calambres) * Elevacion de la concentracion de proteinas
Sintomas adicionales: en el liquido cefalorraquideo, con menos de
a) Vision borrosa 10 células/mm3Hallazgos tipicos en los
b) Dificultad para mover los musculos de la cara estudios neurofisioldgicos

c) Torpeza y caidas 3. Hallazgos dudosos para el diagndstico

d) Palpitaciones (sensacién tactil de los latidos del *  Presencia de un nivel sensitivo

corazon) *  Marcada o persistente asimetria de los

e) Contracciones musculares sintomas o de los signos

Sintomas de emergencia en donde se debe buscar »  Disfuncioén esfinteriana persistente y grave
ayuda medica inmediata: «  Mas de 50 células/mm3 en el liquido

a) Dificultad para deglutir cefalorraquideo

b) Sialorrea 4. Hallazgos que excluyen el diagnéstico

c) Dificultad respiratoria »  Diagndstico de botulismo, miastenia grave,
d) Ausencia temporal de la respiracion poliomielitis o neuropatia toxica

e) Incapacidad para respirar profundamente » Trastornos en el metabolismo de las

f) Lipotimias porfirinas

d) Palpitaciones (sensacién tactil de los latidos del » Difteria reciente

corazdn) * Sindrome sensitivo puro sin debilidad

Elaborado a partir de los datos de:

Acosta MI, Caniza MJ, Romano MF, Mateo AE. Sindrome de Guillain-Barré. Revista de Posgrado de la Vla Catedra de
Medicina 2007;16:15-18.

Telleria-Diaz A, Calzada-SierraD). Sindrome De Guillain-Barré. Rev Neurol 2002; 34 (10): 966-976.

Cuapro Il. CARAcTERisTICAS CLiNICAS DE LOS SuJETOS DE EsTubio. HospiTAL DEL NiNo.
1990-2004

Sintomas Absoluto (n=17) %

Hiporreflexia osteotendinosa 15 88,2
Debilidad en extremidades 15 88,2
Dolor en extremidades 10 58,8
Ataxia 5 29,4
Parestesia 3 17,6
Cefalea 2 11,8
Mareo 2 11,8
Dolor lumbar 1 5,9
Debilidad facial 1 5,9
Falla respiratoria 1 5,9
Taquicardia sinusal 1 5,9
Anormalidad en sudoracion 1 5,9
Hipertension 1 5,9
Hipotension 1 59

Brin JR, Correa RR, Gomez LA, Moreno-Rios JA, Rubin J. Sindrome de Guillain-Barré: epidemiologia, diagnostico y
manejo en nifios hospital del nifio, panama. CIMEL 2006;11(1):9-12.
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Cuapro lll. CLAsIFicAciON DE HUGHES MODIFICADA PARA LA GRAVEDAD DE LA ENFERMEDAD.
Grado 1 Signos y sintomas menores.
Grado 2 Capaz de caminar cinco metros a través de un espacio abierto sin ayuda.
Grado 3 Capaz de caminar cinco metros en un espacio abierto con ayuda de una persona
caminando normal o arrastrando los pies.
Grado 4 Confinado a una cama o silla sin ser capaz de caminar.
Grado 5 Requiere asistencia respiratoria.
Grado 6 Muerte.

Hughes RA, Richard A. C.1 Anthony V. Swan,1 Jean-Claude Raphael,2 Dijillali Annane,2 Rinske van Koningsveld3 and
Pieter A. van Doorn. Immunotherapy for Guillain-Barre syndrome: a systematic review. Brain 2007;130:2245-2257.

CuabRro |V. VALORES DE REFERENCIA DEL Liauipo CEFALORRAQUIDEO

Parametro Valores de Referencia
Nifo mayor de 1 mes de edad Adulto
32-121mg/dl 50-80 mg/dl 6 60-80%
Glucosa del valor en suero
Relacion glucosa 0.44-1.28

sangre/glucosa liquido
cefalorraquideo

Proteinas 20-170mg/dI 20-40 mg/dl
Leucocitos menor o igual a 30 células/ml menor o igual a 5 células/ml
% de Polimorfonucleares 2-3% 1-3%

Oski FA. Principles and Practice of Pediatrics, 2nd edn. Philadelphia: JB Lippincott; 1994
Zaidat O, Lerner A. El pequefio libro negro de neurologia. 47 ed. Madrid Espafia: Mosby Inc., and Elsevier Imprint; 2003.

CuaDpRo V. MeDIDA DE LA INDEPENDENCIA FuncionaL (FIM)

SECCION MOTORA Valoracidn inicial Valoracién final

Cuidados Personales

A. Alimentacion

B. Aseo Personal

C. Bano

D. Vestido: parte superior

E. Vestido: parte inferior

F. Aseo Perineal

Total seccién

Control de Esfinteres

G. Manejo Vesical

H. Manejo Intestinal

Total seccién

Movilidad

|. Transferencias: cama, silla, silla de ruedas

J. Traslados bafio

K. Traslados tina o ducha
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Total seccién

Locomocidén

L. Locomocion

M. Escalera

Total seccién

TOTAL SECCION MOTORA

SECCION MENTAL

Comunicacion

N. Comprension

O. Expresion

Total seccién

Conciencia del Mundo Exterior

P. Interaccion Social

Q. Resolucion de Problemas

R. Memoria

Total seccién

TOTAL SECCION MENTAL

TOTAL ESCALA FIM

Elaborado a partir de los datos de: Prasad R, Hellawell DJ, Pentland B. Usefulness of the Functional Independence
Measure FIM, its subscales and individual items as outcome measures in Guillain Barre sindrome. Internacional Journal
of Rehabilitation Research 2001;24: 59-64

FiGuRrA 1. HisToRIA NATURAL DE LA ENFERMEDAD

Comportamiento Clinico del Sindrome de Guillain Barré
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Fuente: Adaptada de van Doorn Pieter A, Ruts Liselotte, Bart C Jacobs. Clinical features,
pathogenesis, and treatment of Guillain-Barré syndrome. Lancet Neurol 2008; 7: 939-50
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6.4 MEDICAMENTOS

CuapbRro |. MEDICAMENTOS INDICADOS EN EL TRATAMIENTO DE SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

Clave Principio Dosis recomendada Presentacion Tiempo Efectos Interacciones Contraindicaciones
Activo (periodo de adversos
uso)
4026 Buprenorfina 150-300 mcg IV cada 6hs SOLUCION Sedacion, mareo, | Con alcohol y Hipersensibilidad al farmaco,

INYECTABLE cefalea, miosis, nausea, | antidepresivos triciclicos, hipertension intracraneal, dafio
Cada ampolleta o frasco sudoracion y depresion | aumentan sus efectos hepatico o renal, depresion del
ampula respiratoria depresivos. Con sistema nervioso central
contiene: inhibidores de la MAO, e hipertrofia prostatica

Clorhidrato de
buprenorfina
equivalente a 0.3 mg

de buprenorfina.

Envase con 6 ampolletas
o frascos

ampula con 1 ml.

ponen en riesgo la vida
por

alteracién en la funcién
del sistema nervioso
central, funcién
respiratoria y
cardiovascular. Con otros
opiaceos, anestésicos,
hipnéticos,

sedantes, antidepresivos,
neurolépticos y en general
con medicamentos que
deprimen el sistema
nervioso central, los
efectos se

potencian. La eficacia de
puede

la  buprenorfina
intensificarse

(inhibidores) o debilitarse
(inductores). del CYP

3A4
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2608 Carbamazepina Adultos: TABLETA Nausea, vomito, | Disminuye el efecto de los | Hipersensibilidad al farmaco.
600 a 800 mgen 24 Cada tableta contiene: somnolencia, ataxia, | anticoagulantes orales y | Glaucoma, agranulocitosis,
horas, dividida cada 8 6 Carbamazepina 200 mg vértigo, anemia | de los anticonceptivos | trombocitopenia, anemia
12 Envase con 20 tabletas. aplastica, hormonales aplastica, insuficiencia renal y
horas. agranulocitosis hepatica
Ninos:

10 a 30 mg/ kg de peso
corporal/ dia, dividida
cada 6

a 8 horas.

2164 Carbamazepina Adultos: TABLETA Nausea, vomito, | Disminuye el efecto de los | Hipersensibilidad al farmaco.
600 a 800 mgen 24 Cada tableta contiene: somnolencia, ataxia, | anticoagulantes orales y | Glaucoma, agranulocitosis,
horas, dividida cada 8 6 Carbamazepina 400 mg vértigo, anemia | de los anticonceptivos | trombocitopenia, anemia
12 Envase con 20 tabletas. aplastica, hormonales aplastica, insuficiencia renal y
horas. agranulocitosis hepatica
Ninos:

10 a 30 mg/ kg de peso
corporal/ dia, dividida
cada 6

a 8 horas.

2609 Carbamazepina Nifos: SUSPENSION ORAL Nausea, vomito, | Disminuye el efecto de los | Hipersensibilidad al farmaco.
10 a 30 mg/ kg de peso Cada 5 ml contienen: somnolencia,  ataxia, | anticoagulantes orales y | Glaucoma, agranulocitosis,
corporal/ dia, dividida Carbamazepina 100 mg vértigo, anemia | de los anticonceptivos | trombocitopenia, anemia
cada 6 Envase con 120 ml y aplastica, hormonales aplastica, insuficiencia renal y
a 8 horas. dosificador de 5 ml. agranulocitosis hepdtica

5505 Celecoxib Adultos: 200mg VO cada CAPSULA Dolor abdominal, Aumenta los efectos Hipersensibilidad al farmaco y a

12 0 24hs

Cada capsula contiene:
Celecoxib 100 mg
Envase con 20 capsulas.

diarrea, dispepsia,
flatulencia, nausea,
dolor lumbar, edema,
cefalea, vértigo, rinitis,
fariangitis y sinusitis.
En menos del

2 % de los pacientes se
presenta melena,
hipertension, anemia y
reacciones alérgicas y
en menos del 0.1 %
perforacion
gastrointestinal,
hepatitis, arritmias y
dario renal.

adversos de otros AINEs y
de anticoagulantes.
Contrarresta el efecto de
antihipertensivos.

los antiinflamatorios no
esteroideos.
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5506 Celecoxib Adultos: 200mg VO cada CAPSULA Dolor abdominal, Aumenta los efectos Hipersensibilidad al farmaco y a
12 o 24hs Cada capsula contiene: diarrea, dispepsia, adversos de otros AINEs y | los antiinflamatorios no
Celecoxib 200 mg flatulencia, nausea, de anticoagulantes. esteroideos.
Envase con 10 capsulas. dolor lumbar, edema, Contrarresta el efecto de
cefalea, vértigo, rinitis, antihipertensivos.
fariangitis y sinusitis.
En menos del
2 % de los pacientes se
presenta melena,
hipertension, anemia y
reacciones alérgicas y
en menos del 0.1 %
perforacion
gastrointestinal,
hepatitis, arritmias y
dafio renal.
0107 Dextropropoxifeno 65 mg VO cada 12hs CAPSULA O Sedacion, mareo, | Aumentan sus efectos Hipersensibilidad al farmaco,
COMPRIMIDO cefalea, miosis, nausea, | depresivos con: alcohol y hipertension intracraneal, dafio
Cada capsula o sudoracion y depresion | antidepresivos triciclicos, hepatico o renal, depresion del
comprimido contiene: respiratoria Aumenta la concentraciéon | sistema nervioso central,
Clorhidrato de de: warfarina, hipertrofia  prostatica,  nifios
dextropropoxifeno 65 carabamazepina, menores de 12 anos.
mg betabloqueadores,
Envase con 20 capsulas doxepina. Aumenta su
o comprimidos. concentracion con
ritonavir.
3417 Diclofenaco Adultos: CAPSULA O GRAGEA Nausea, vomito, | Con acido acetil salicilico, Hipersensibilidad al farmaco,
100 mg cada 24 horas. La | DE LIBERACION irritacion gastrica, | otros AINE, anticoagulantes lactancia, trastornos de la
dosis de mantenimiento PROLONGADA diarrea, dermatitis, | S€ incrementa los efectos coagulacion, asma, ulcera péptica,
. L .y adversos. Puede elevar el . S e
se debe ajustar a cada Cada gragea contiene: depresion, cefalea, . insuficiencia hepatica y
. . ) . - efecto toxico del metrotexato i . .
paciente. Diclofenaco sédico 100 vértigo, dificultad renal, hemorragia gastrointestinal,

Dosis maxima 200
mg/dia.

mg
Envase con 20 capsulas
o grageas.

urinaria, hematuria.

litio y digoxina. Inhibe el
efecto de los diuréticos e
incrementa su efecto
ahorrador de potasio. Altera
los requerimientos de insulina
e

hipoglucemiantes orales.

enfermedad cardiovascular
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5501 Diclofenaco Adultos: SOLUCION Nausea, vomito, | Con acido acetil salicilico, Hipersensibilidad al farmaco,
Una ampolleta de 75 mg INYECTABLE irritacion gastrica, | otros AINE, lactancia, trastornos de la
cada 12 6 24 horas. No Cada ampolleta diarrea, dermatitis, | anticoagulantes se coagulacion, asma, ulcera péptica,
administrar por mas de | contiene: depresion, cefalea, | incrementa los efectos insuficiencia hepatica y
dos dias Diclofenaco sédico 75 vértigo, dificultad | adversos. Puede elevar el renal, hemorragia gastrointestinal,
mg urinaria, hematuria. efecto toxico del enfermedad cardiovascular
Envase con 2 ampolletas metrotexato
con 3 ml. litio y digoxina. Inhibe el
efecto de los diuréticos e
incrementa su efecto
ahorrador de potasio.
Altera los requerimientos
deinsulina e
hipoglucemiantes orales.
4242 Enoxaparina Adultos: SOLUCION Hemorragia por | Los antiinflamatorios no | Hipersensibilidad al farmaco.
40 mg SC cada 24hs INYECTABLE trombocitopenia. esteroideos % los | Endocarditis bacteriana aguda,
Cada jeringa contiene: Equimosis en el sitio de | dextranos aumentan el | enfermedades de coagulacion
Enoxaparina sédica 20 la inyeccion efecto anticoagulante, | sanguinea graves, tlcera
mg mientras la protamina lo | gastro-duodenal activa, accidente
Envase con 2 jeringas de antagoniza cerebro vascular, trombocitopenia
0.2 ml. con  agregacion  plaquetaria
positiva in vitro, hipersensibilidad
2154 Enoxaparina Adultos: SOLUCION Hemorragia por | Los antiinflamatorios no | Hipersensibilidad al farmaco.
40 mg SC cada 24hs INYECTABLE trombocitopenia. esteroideos v los | Endocarditis bacteriana aguda,
Cada jeringa contiene: Equimosis en el sitio de | dextranos aumentan el | enfermedades de coagulacion
Enoxaparina sédica 40 la inyeccion efecto anticoagulante, | sanguinea graves, tlcera
mg mientras la protamina lo | gastro-duodenal activa, accidente
Envase con 2 jeringas de antagoniza cerebro vascular, trombocitopenia
0.4 ml. con  agregacion plaquetaria
positiva in vitro, hipersensibilidad
0242 Fentanilo Adultos: SOLUCION Depresion respiratoria, | Con benzodiazepinas | Hipersensibilidad a  opioides,
1-1.5 mcg/kg/dosis IV | INYECTABLE vomito, rigidez | produce depresion | traumatismo  craneoencefalico,
cada 4-6hs Cada ampolleta o frasco muscular, euforia, | respiratoria. Los | hipertension intracraneal,
Nifos: ampula broncoconstriccioén, inhibidores de la | disfuncion respiratoria
Infusién continua (rango contiene: hipotension ortostatica, [ monoamino oxidasa

usual):
1a3 mcg/kg/hr

Citrato de fentanilo
equivalente a 0.5 mg

de fentanilo.

Envase con 6 ampolletas
o frascos

ampula con 10 ml.

miosis, bradicardia,
convulsiones

potencian los efectos del
fentanilo
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4359 Gabapentina Adultos y nifios mayores CAPSULA Ataxia, nistagmus, | Puede aumentar el efecto | Hipersensibilidad al  farmaco,
de 12 aios: Cada capsula contiene: - amnesia, depresion, | de los depresores del valorar la necesidad de su empleo
300 a 600 mg cada 8 | Gabapentina 300 mg irritabilidad, sistema nervoso central, durante el embarazo y lactancia
horas. Envase con 15 capsulas. somnolencia y | como el alcohol. Los
leucopenia antiacidos con aluminio o
magnesio,
disminuyen su
biodisponibilidad
Gabapentina Adultos y nifios mayores Solucion Oral Ataxia, nistagmus, | Puede aumentar el efecto | Hipersensibilidad al  farmaco,
de 12 afios: - amnesia, depresion, | de los depresores del valorar la necesidad de su empleo
300 a 600 mg cada 8 irritabilidad, sistema nervoso central, durante el embarazo y lactancia
horas. somnolencia y | como el alcohol. Los
leucopenia antiacidos con aluminio o
magnesio,
disminuyen su
biodisponibilidad
3302 Imipramina Adultos: 25mg VO cada GRAGEA O TABLETA Insomnio, sedacion, | Con inhibidores de la Hipersensibilidad al farmaco o a
8hs Cada gragea o tableta sequedad de mucosas, | monoaminooxidasa los antidepresivos triciclicos.
contiene: mareo, estrefiimiento, | aumentan los efectos
Clorhidrato de visiéon borrosa, | adversos. Puede bloquear
Imipramina 25 mg hipotension o | el efecto de la guanetidina
Envase con 20 grageas o hipertension  arterial, | vy clonidina; potencia
tabletas. taquicardia, disuria. la depresion producida por
el alcohol.
3832 Inmunoglobulina Nifos y adultos: SOLUCION Fiebre moderada, dolor | No administrar vacunas de | Hipersensibilidad a componentes
humana normal Zgl’/kg dosis total INYECTABLE - local, anafilaxia. virus vivos durante los 3 de la formula farmacéutica.
Cada ampolleta o frasco primeros meses después
ampula de su administracion ya
contiene: que puede interferir con la
Inmunoglobulina respuesta inmunoldgica.
humana normal
330 mg
Envase con un frasco
ampula o
ampolleta con 2 ml.
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3422 Ketorolaco Adultos: SOLUCION Ulcera péptica, Sinergismo con otros Hipersensibilidad al farmaco o a
30 mg cada 6 horas, dosis | INYECTABLE sangrado antiinflamatorios no otros analgésicos
maxima 120 mg/dia. Cada frasco ampula o gastrointestinal, esteroideos por aumentar | antiinflamatorios no esteroideos,
El tratamiento no debe ampolleta perforacion intestinal, el riesgo de efectos Ulcera péptica e insuficiencia
exceder de 4 dias. contiene: prurito, ndusea, adversos. Disminuye la renal y diatesis hemorragica,
Nifos: Ketorolaco-trometamina dispepsia, anorexia, respuesta diurética a postoperatorio de amigdalectomia
0.75 mg/kg de peso 30 mg depresion, hematuria, furosemida. El probenecid | en nifios, uso preoperatorio.
corporal cada 6 horas. Envase con 3 frascos palidez, aumenta su concentracion
Dosis ampulao 3 hipertension arterial, plasmatica. Aumenta la
méxima 60 mg/dia. ampolletas de 1 ml. disgeusia, mareo concentracion plasmatica
El tratamiento no debe de litio.
exceder de 2 dias.

3407 Naproxen Adultos: TABLETA Nausea, irritacion Compite con los Hipersensibilidad al farmaco,
500 a 1500 mgen 24 Cada tableta contiene: gastrica, diarrea, anticoagulantes orales, hemorragia gastrointestinal,
horas. Naproxeno 250 mg vértigo, cefalalgia, sulfonilureas y ulcera péptica, insuficiencia renal

Envase con 30 tabletas. hipersensibilidad anticonvulsivantes por las | y hepatica, lactancia
cruzada con aspirina y proteinas plasmaticas.
otros antiinflamatorios | Aumenta la accion de
no esteroides insulinas e
hipoglucemiantes y los
antiacidos disminuyen su
absorcion

3419 Naproxen Nifios: 10 mg/kg de peso | SUSPENSION ORAL Nausea, irritacion Compite con los Hipersensibilidad al farmaco,
corporal dosis inicial, Cada 5 ml contienen: gastrica, diarrea, anticoagulantes orales, hemorragia gastrointestinal,
seguida por 2.5 mg/kg de | Naproxeno 125 mg vértigo, cefalalgia, sulfonilureas y ulcera péptica, insuficiencia renal
peso corporal cada 8 Envase con 100 ml. hipersensibilidad anticonvulsivantes por las | y hepatica, lactancia
horas. Dosis maxima 15 cruzada con aspirina y proteinas plasmaticas.
mg/kg de peso otros antiinflamatorios | Aumenta la accion de
corporal/dia. no esteroides insulinas e

hipoglucemiantes y los
antiacidos disminuyen su
absorcion
0104 Paracetamol Nifos: TABLETA Reacciones de El riesgo de hepatotoxicidad Hipersensibilidad al farmaco,

10mg/kg/dosis cada 6hs
Adultos:
500mg cada 6-8 hs

Cada tableta contiene:
Paracetamol 500 mg
Envase con 10 tabletas.

hipersensibilidad: erupcion
cutanea, neutropenia,
pancitopenia, necrosis
hepatica, necrosis
tubulorrenal e
hipoglucemia

al paracetamol aumenta en
pacientes alcohdlicos y en
quienes ingieren
medicamentos inductores del
metabolismo como:
fenobarbital, fenitoina,
carbamazepina. El metamizol
aumenta el efecto de
anticoagulantes orales.

disfuncion hepatica e insuficiencia
renal grave
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