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DEFINICION 
 

enfermedad autoinmune,  
desencadenada por una infección viral o bacteriana,  
caracterizada por una debilidad simétrica, rápidamente 
progresiva, de comienzo distal y avance proximal, a veces 
llegando a afectar la musculatura bulbar respiratoria,  
con pérdida de reflejos osteotendinosos  
con signos sensitivos leves o ausentes  
El LCR muestra una disociación albúmino-citológica, con 
aumento de proteinas y normalidad celular. 

Síndrome de Guillain-Barré 



Van Doorn and Ruts.- Lancet Neurol 2008; 7:939-950 



Incidencia anual 1,2-2,3/100 mil, con aumentos temporales 
 
Infecciones precedentes: 2/3 de los casos.  
 
Los gérmenes causantes más frecuentes: 
 

1)Campylobacter jejuni  (26-41% de los casos). Está asociado 
especialmente a formas axonales y al síndrome de Miller-Fisher. Se puede 
aislar en las heces hasta varias semanas tras la terminación de la diarrea.  
2) Citomegalovirus (10-22%). 
3) Epstein-Barr (10%). 
4) Hemophylus influenzae (2-13%) 
5) Varicela-zoster 
6) Mycoplasma pneumoniae. 

 

Síndrome de Guillain-Barré 



I.- Criterios requeridos para el diagnóstico 
 
II.- Rasgos que apoyan fuertemente el diagnóstico 
 Clinicos 
 LCR 
 Electrofisiológicos 
III.- Rasgos que hacen el diagnóstico dudoso. 
 
IV.- Rasgos que descartan el diagnóstico 
 
 

Síndrome de Guillain-Barré.  
CRITERIOS DE DIAGNOSTICO  

Adaptados de Asbury y Cornblath, 1990. 



I.- Criterios requeridos para el diagnóstico 
 
A.- Debilidad progresiva en más de un miembro.   
 
B.- Arreflexia osteotendinosa universal.  

Síndr. de Guillain-Barré.  
CRITERIOS DE DIAGNOSTICO  

Adaptados de Asbury y Cornblath, 1990. 



II.- Rasgos que apoyan fuertemente el diagnóstico 
  

A.- Rasgos clínicos (por orden de importancia): 
1.- Progresión de la debilidad.  
2.- Afectación relativamente simétrica.  
3.- Síntomas y signos sensitivos leves. 
4.- Afectación de nervios craneales. 
5.- Recuperación. Comienza tras 2-4 semanas.  
6.- Disfunción autonómica (taquicardia, hipotensión postural, hipertensión 
arterial, signos vasomotores).  
7.- Ausencia de fiebre al comienzo. 
Rasgos clínicos variantes (no van en orden de importancia): 
1.- Fiebre al comienzo. 
2.- Pérdida sensorial severa, con dolor.  
3.- Progresión más allá de 4 semanas.  
4.-Cese de la progresión sin recuperación o con secuelas permanentes 
importantes. 
5.- Afectación de esfínteres.  
6.- Afectación del SNC.   

Síndr. de Guillain-Barré.  
CRITERIOS DE DIAGNOSTICO, cont. 



II.- Rasgos que apoyan fuertemente el diagnóstico, cont. 
  

B.- Criterios de LCR: 
 
1.- Proteinas aumentadas tras la 1ª semana. 
2.- 10 células/mm3 o menos (leucocitos mononucleares).  
 
Variantes: 
 
1.- Sin aumento de proteinas en LCR en 1-10 semanas (raro). 
2.- LCR con 11-50 leucocitos mononucleares. 
 
 

 

Síndr. de Guillain-Barré.  
CRITERIOS DE DIAGNOSTICO, cont. 



II.- Rasgos que apoyan fuertemente el diagnóstico, cont. 
  

C.- Criterios electrofisiológicos 
 
80% tienen disminución de la velocidad de conducción.  
Las latencias distales están aumentadas.  
Abolición o retardo de la latencia de onda F. 
 
Pero un 20% pueden tener normal la VC, y con frecuencia puede 
tardar en enlentecerse. 

 

Síndr. de Guillain-Barré.  
CRITERIOS DE DIAGNOSTICO, cont. 



III.- Rasgos que hacen el diagnóstico dudoso. 
1.- Asimetría marcada o persistente de la afectación. 
2.- Disfunción vesical o rectal marcada. 
3.- Disfunción vesical o rectal presentes al comienzo. 
4.- Más de 50 leucocitos mononucleares en LCR. 
5.- Presencia de leucocitos polinucleares en el LCR. 
6.- Nivel sensitivo nítido, agudo. 
 
IV.- Rasgos que descartan el diagnóstico 
1.- Intoxicación por hexacarbonados, Porfiria aguda intermitente, difteria, 
neuropatía por plomo, poliomielitis, botulismo, parálisis histérica, neuropatía 
tóxica. 
2.- Síndrome sensitivo aislado. 
3.- Progresión de la afectación durante más de 2 meses (se trataría de una 
Poliradiculoneuropatía crónica inflamatoria desmielinizante). 

 

Síndr. de Guillain-Barré.  
CRITERIOS DE DIAGNOSTICO, cont. 



Pediatr Neurol 2010;43:263-269. 



Pediatr Neurol 2010;43:263-269. 



Van Doorn and Ruts.- Lancet Neurol 2008; 7:939-950 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DEL S. GUILLAIN-BARRE 



VARIANTES CLINICAS 
  
1.- SÍNDROME G-B AGUDO DESMIELINIZANTE (más del 85-90%). 
2.- SÍNDROME G-B AGUDO AXONAL. Se han descrito dos tipos:  

a)MOTOR Y SENSITIVO, de peor evolución que la forma desmielinizante,  y 
b) MOTOR (sin afectación de los nervios sensitivos). 

 
3.- SINDROME DE MILLER-FISHER.  

Triada oftalmoplejia, ataxia y arreflexia. Está desencadenado por ciertas 
cepas de Campylobacter jejuni que inducen la formación de Ac anti 
gangliósido GQ1b. 

 

Síndrome de Guillain-Barré.  



GB desmielinizante 
GB axonal 





Ryan MM: Pediatric Guillain-Barré Syndrome. Curr Opin Pediatrics, 2013;25: 689-693 





GB desmielinizante GB desmielinizante-teasing 



GB desmielinizante+axonal severisimo 
Carmen I. 539 



GB motor  



GB axonal.  
1863 





 
Infección (ej Campilobacter)  Respuesta inmune  
 
Depende de: 
    factores bacterianos  (especificidad de lipooligosacáridos LOS) 
   Y del huesped  
 
Ac anti LOS  reaccionan contra gangliosidos y pueden activar 
complemento  
 
 
La gravedad depende de varios factores  

PATOGENIA 



ESCALA FUNCIONAL DE GRAVEDAD CLINICA 

 

0.- sano, normal. 

1.- síntomas y signos leves, pero que le permiten hacer las actividades de 

andar, correr aún con dificultad, actividades de vestido, comida y aseo. 

2.- puede caminar más de 10 metros sin ayuda ni apoyo, pero no saltar o 

realizar actividades para su cuidado personal. 

3.- puede caminar más de 10 metros pero con ayuda o apoyo. 

4.- está confinado en cama. 

5.- con ventilación asistida a tiempo total o parcial. 

6.- muerte 

 

Plasma exchange/Sandoglobulin Guillain-Barré Syndrome Trial Group. Randomized trial of plasma exchange, intravenous 

inmunoglobulin and combined treatment in Guillain-Barré Syndrome. Lancet 1997;349:225-230. 

Pascual Pascual,  http://www.aeped.es/documentos/protocolos-neurologia 



Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal  motor 



Frecuencias de Polineuropatia axonal aguda  motora  en pacientes con Sindrome  G-B 

Ho  et al. Brain 1995; 118: 597–605. 
Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal motor 



Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal motor.- Inmunopatogenia 



Ho  et al. Brain 1995; 118: 597–605. 
Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal motor (AMAN).- Criterios electrofisiológicos 



Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal Motor .- clinica 

 
La infección previa por Campylobacter Jejuni es  la más frecuente 



Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal motor (AMAN)- Evolución 

Es parecida a la de la forma desmielinizante, pero hay dos 

evoluciones diferentes 

 

1.- Recuperación  muy  rápida, en días ( bloqueo conducción) 

2.- Otros se recuperan muy lentamente y con secuelas. 

(degeneración axonal  proximal , en  las raices nerviosas).  



Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal.- Neurofisiologia. Evolución 

Axonal  
motor 

Desmielinizante 

Axonal  
motor 



 TRATAMIENTO 
 
• Ingreso en un centro con UCI y experiencia en el 
manejo de esta patología. 
•Monitorización pulmonar 
•Disfunción autonómica (FC, TA, ileo) 
•Rehabilitación temprana 
 
• Plasmaféresis ó inmunoglobulinas IV.  
 
 Ambas han demostrado similar utilidad.  

Síndr. de Guillain-Barré.  

Pascual Pascual http://www.aeped.es/documentos/protocolos-neurologia 



ESCALA FUNCIONAL DE GRAVEDAD CLINICA (GBS disability Score) 

 

0.- sano, normal. 

1.- síntomas y signos leves, pero que le permiten hacer las actividades de 

andar, correr aún con dificultad, actividades de vestido, comida y aseo. 

2.- puede caminar más de 10 metros sin ayuda ni apoyo, pero no saltar o 

realizar actividades para su cuidado personal. 

3.- puede caminar más de 10 metros pero con ayuda o apoyo. 

4.- está confinado en cama. 

5.- con ventilación asistida a tiempo total o parcial. 

6.- muerte 

 

Plasma exchange/Sandoglobulin Guillain-Barré Syndrome Trial Group. Lancet 1997;349:225-230. 

Pascual Pascual http://www.aeped.es/documentos/protocolos-neurologia 



 A QUÉ PACIENTES HAY QUE TRATAR 
 

Debe llegarse al diagnóstico y tomar la decisión de tratar lo antes posible. 

 

Se pueden considerar tres tipos de evolución precoz de la enfermedad: 

1.- Empeoramiento en la situación funcional: 

  En el estadio 3 tratarla (IgG IV o plasmaféresis) lo antes posible. 

2.- Curso estable, tras el empeoramiento inicial.  

    Previsible evolución benigna.   

    La actitud será de vigilancia. Solo se tratará en caso de retroceso funcional. 

3.- Mejora progresiva. No tratar con IgG o plasmaféresis. 

 

Tras comenzar el tratamiento (IgG IV ó plasmaféresis) todavía 1/4 a 1/3 de los 

casos pueden mostrar deterioro durante unos días. No es apropiado, por tanto, 

cambiar de uno a otro tratamiento. 

Mientras no haya otra información, conviene completar el tratamiento que se 

haya iniciado, sin cambiar a otro. 

Síndr. de Guillain-Barré.  

Pascual Pascual http://www.aeped.es/documentos/protocolos-neurologia 



 INMUNOGLOBULINA INTRAVENOSA. 
Comenzar el tratamiento lo antes posible.  
0,4 gr/k de peso y día durante 5 días.  
En  niños el resultado es el mismo con la misma dosis total en 2 días (1 gr/k/dia)  
Recaídas en un 5% , se tratan con una nueva dosis de 0,4 gr/K en un día.  
La tasa de recaídas es similar tras plasmaféresis 
 
PLASMAFERESIS. 
Debe realizarse cuanto antes, preferiblemente en la primera semana, aunque 
puede llegar a ser útil incluso en el primer mes.  
Minimo nº de recambios:  dos sesiones.  
En los casos leves (estadio funcional de 2 ó 3) basta con dos sesiones. 
Los casos moderados (estadio 4) evolucionan mejor con 4 sesiones que con dos.  
Los casos graves (estadio 5) requieren cuatro recambios, y su evolución no mejora 
aumentando a seis.  
Los recambios son de unos 40 cc/k en cada uno, y se hacen a días alternos.  
Las recaídas (empeoramiento 1-2 semanas tras la mejoría inicial) se pueden tratar 
con nuevos recambios plasmáticos, o bien con IgG IV. 
 
CORTICOIDES.- No mejoran la evolucion (oral o IV)  

Síndr. de Guillain-Barré.  



Van Doorn and Ruts.- Lancet Neurol 2008; 7:939-950 

G-B 

Evolución 



Kuwabara et Yuki. Lancet Neurol 2013; 12: 1180–88 

Guillain Barre axonal.- Tratamiento 

 

No está todavia bien determinada la utilidad de IgG IV y 

plasmaféresis en AMAN . 

 

Estudios preliminares parecen indicar mejor respuesta a 

la IgG IV  

 

Posibilidad de que los inhibidores del complemento 

puedan  ser útiles para evitar las formas graves de AMAN  

 



Lancet Neurol 2007; 6: 589–94 



Lancet Neurol 2007; 6: 589–94 



Lancet Neurol 2007; 6: 589–94 





CONCLUSION: 

Despite the absence of evidence from randomised trials, the review authors 

consider it clinically logical to extrapolate GBS data to the population of FS 

patients with complicated disease (profound  ataxia, severe bulbar palsy, or those 

with respiratory or limb weakness in GBS overlap syndromes).  

Patients with less severe syndromes are likely to improve completely with a 

conservative approach.  

Whether the speed of this recovery can be hastened with currently available 

therapies is unknown. 

The Cochrane Library 2007, Issue 3 
http://www.thecochranelibrary.com 



Enfermedad desmielinizante, autoinmune. 
Rara, prevalencia, en todas las edades, de 1 a 1,9/100.000.  
En niños es menos frecuente que en adultos, prevalencia de 
0,48/100.000. 

 
 Importante  pensar en este cuadro, puesto que, tiene 
tratamiento.  

 

Polineuritis crónica inflamatoria desmielinizante 

Pascual Pascual.- Rev Neurol. 2002;35:269-276 



Criterios diagnósticos :  
1. Polirradiculoneuropatía o polineuropatía simétrica, que afecta a fibras 
motoras y sensitivas, más distal que proximal.  

Debilidad, alteración sensitiva y parestesias que pueden comenzar de 
forma aguda, como un SGB, o más lenta. 

2. El curso es progresivo, continuo o en brotes. La afectación máxima se 
alcanza después de ocho semanas tras el inicio, a diferencia del SGB; 
  
3. Proteínas en el LCR elevadas (de 1,5 a 4 veces el valor normal), y no suele 
haber más de 5 células/mL;  
 
4. La VCM y VCS es menor del 80% del valor mínimo normal y otros signos 
desmielinización ( lat distal aumentada, bloqueos) 
 
5. La plasmaféresis y corticosteroides mejoran claramente el cuadro. 
6. Desmielinización en el nervio periférico y en las raíces. y  
7. No hay signos de otra causa de la polineuropatía. 
 

Polineuritis crónica inflamatoria desmielinizante 

Pascual Pascual.- Rev Neurol. 2002;35:269-276 



Van Doorn and Ruts.- Lancet Neurol 2008; 7:939-950 



Polineuritis cronica inflam desmielinizante. Mario 

Antes de tratamiento, 2010 Con IgG IV + deflazacort, 2013 



Mario PCID  marzo 2010-Pre-tratamiento 



Mario PCID abril 2011-IgG IV 



Polineuritis cronica inflam desmielinizante 
Sergio 558 y 611 



Neuromuscul Disord. 2013;23:103-11. 

POLINEUROPATIA CRONICA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE 

RM MEDULAR 
 
Engrosamiento de raices nerviosas 
 
En 38% de los casos 



Neuromuscul Disord. 2013;23:103-11. 

POLINEUROPATIA CRONICA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE 

TRATAMIENTOS 
 
IgG  iv 
Corticoides 
 
Inmunosupresores 
    Azatioprina,   
 De valor discutido en adultos 
 En niños es el más usado, combinado con corticoides.    
   Methotrexate 
   Ciclofosfamida  
   Ciclosporina : sin efecto en dos series. 
Micofenolato mofetil 



Lancet Neurol 2012; 11: 493–502 



Neuromuscul Disord. 2013 Feb;23(2):103-11. 



ESCALA MODIFICADA DE RANKIN (MRS)  
 

escala fiable y válida para cuantificar el déficit clínico: 

  

0 =  asintomático  

1 = sintomas leves que no interfieren con trabajo, colegio o cualquier actividad de vida diaria. 

2 = ligera discapacidad (no puede hacer una o más actividades) pero puede ejercer sus AVD 

personales (vestido, aseo,comida, escritura..). 

3 = síntomas moderados (puede andar sin ayudas o con un bastón o muleta), pero requiere 

ayuda para tareas propias de su edad  (comida, aseo, vestido..) 

 4 = sintomas moderados o graves (no puede andar, silla de ruedas), ni es autonomo para sus 

AVD.  

5 = síntomas, discapacidad  graves (en cama, o requiere cuidado constante de otra persona), 

puede necesitar ventilación  mecánica. 

6 = muerte. 

Rossignol et al:Pediatr Neurol 2007;36(2):88–94. 

Simmons et al. Muscle Nerve 1997;20(12):1569–75. 

 



Neuromuscul Disord. 2013 Feb;23(2):103-11. 



Neuromuscul Disord. 2013 Feb;23(2):103-11. 



Neuromuscul Disord. 2013 Feb;23(2):103-11. 



Algo mejor que en adultos 

 

Dos grupos: 

 Progresión corta, 1-3 meses  

   remisión completa en 75%, secuelas leves en 25% 

 

 

 Progresión larga, prolongada >3 meses : 

 Secuelas leves 78% 

 Secuelas graves 22%  

Polineuritis crónica desmielinizante en niños.  

Pronóstico 

Rossignol et al. Pediatr Neurol 2007;36:88–94. 


