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Zespot Guillaina—Barrégo — najczestsza, ale trudna do rozpoznania
polineuropatia nabyta
Guillain—Barré syndrome: the most common but difficult to diagnose acquired polyneuropathy
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Streszczem e Zespol Guillaina-Barrégo, ostra zapalna polineuropatia o charakterze autoimmunologicznym, jest najczestsza przyczyna
wiotkiego niedowtadu konczyn o ostrym poczatku. Wedtug réznych zrédet zapadalnos¢ wynosi 1-4/100 000 ludnosci na rok.
Czynnikiem wyzwalajacym w wiekszosci przypadkéw jest przebyta wezeéniej infekcja uktadu oddechowego lub przewodu
pokarmowego. Prawdopodobnie na drodze mimikry molekularnej dochodzi do powstawania przeciwciat przeciwko antygenom
bakteryjnym lub wirusowym, ktdre wiaza si¢ z podobnymi epitopami w obwodowym uktadzie nerwowym. Obraz kliniczny jest
niezwykle réznorodny, waha si¢ od niewielkiego oslabienia sity miesniowej w obrebie stop az do pelnej tetraplegii
z niewydolnoscig oddechowa. Typowy przebieg choroby obejmuje okres narastania objawow, plateau i faze zdrowienia trwajaca
nawet 6-14 miesiecy. W rozpoznaniu stosuje si¢ kryteria opublikowane w 1978 roku, ktére obejmuja objawy kliniczne, kryteria
elektrofizjologiczne i patomorfologiczne. Objawem koniecznym do rozpoznania jest postepujacy wiotki niedowtad wigcej niz
jednej konczyny ze zniesieniem lub ostabieniem odruchéw $ciggnistych. W leczeniu stosuje sie plazmafereze oraz dozylne wlewy
immunoglobulin. Natomiast zastosowanie glikokortykosteroidéw, interferonu beta, rituksymabu i ekulizumabu wymaga
dalszych badan. Niezwykle istotne s3 réwniez: leczenie objawowe, kinezyterapia, fizjoterapia oddechowa, profilaktyka
zakrzepowo-zatorowa, leczenie zywieniowe oraz postepowanie przeciwbolowe. W wiekszosci przypadkow rokowanie jest dos¢
dobre, ale $miertelno$¢, pomimo prawidtowego leczenia w warunkach intensywnego nadzoru, wynosi 4-15%. Ponizsza praca
ma na celu podsumowanie biezacych informacji na temat zespotu Guillaina-Barrégo oraz podkreslenie istotnosci zagadnienia,
ktére wymaga dalszych badan zaréwno w populacji pacjentéw pediatrycznych, jak i dorostych.

Stowa kluczowe: zespot Guillaina-Barrégo, rozpoznanie, diagnostyka, leczenie

Abstract Guillain-Barré syndrome, an acute autoimmune inflammatory polyneuropathy, is the most frequent cause of acute onset flaccid
paresis. Various sources report its incidence of 1-4/100,000 individuals per year. A triggering factor in most cases is a previous
respiratory or gastrointestinal tract infection. Apparently, via the molecular mimicry mechanism, antibodies against bacterial
or viral antigens are formed and bind with similar epitopes in the peripheral nervous system. The clinical picture is highly
diversified and may range from slight muscle weakness within the feet to full-blown tetraplegia with respiratory failure.
The typical course of the disease consists of the progressive phase, the plateau phase and the recovery phase, lasting even
6-14 months. The diagnosis is based on the criteria published in 1978. They encompass clinical signs and symptoms as well as
electrophysiological and pathomorphological parameters. A crucial sign leading to the diagnosis is progressive flaccid paresis
of more than one limb with the absence or reduction of tendon reflexes. The treatment involves plasma exchange and intravenous
immunoglobulin. The use of glucocorticosteroids, interferon beta, rituximab and eculizumab requires further investigation.
Moreover, symptomatic treatment, kinesiotherapy, respiratory physiotherapy, thromboembolic prophylaxis, nutritional therapy
and pain management are also very important. Prognosis is in most cases favourable, but mortality ranges from 4 to 15% despite
appropriate treatment and intensive care. The aim of this article is to sum up current information about Guillain-Barré syndrome
and to emphasise the relevance of this disease, which requires further investigation in both paediatric and adult patients.
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WSTEP

Z espot Guillaina-Barrégo (Guillain-Barré syndrome,
GBS) to ostra zapalna polineuropatia o charakte-
rze autoimmunologicznym, opisana po raz pierw-
szy w 1916 roku". Jest najczestsza przyczyna wiotkiego
niedowladu konczyn o ostrym poczatku. Czynnikiem wy-
zwalajacym w wigkszo$ci przypadkow jest przebyta weze-
$niej infekcja. Zespdt objawia sie symetrycznym, wstepujg-
cym ostabieniem sily mig¢éniowej i zniesieniem odruchéw
$ciegnistych. Moze prowadzi¢ do ostrego niedowtadu wiot-
kiego 2- lub 4-konczynowego, porazenia nerwéw czaszko-
wych oraz niewydolnosci oddechowej. Obecny stan wie-
dzy wskazuje na to, ze GBS to grupa kilku podtypow ostrej
neuropatii. Wyrdznia si¢ nastepujgce postaci choroby®?:

« klasyczng - ostra zapalng demielinizacyjng polineuro-
patie (acute inflammatory demyelinating polyneuropathy,
AIDP), ktéra w Europie odpowiada za okoto 90% wszyst-
kich przypadkéw GBS;

o ostrg aksonalng neuropatie ruchowg (acute motor axonal
neuropathy, AMAN) - okolo 5% przypadkow;

« ostrg aksonalng neuropatie ruchowo-czuciows (acute
motor-sensory axonal neuropathy, AMSAN);

o wariant gardlowo-szyjno-ramienny — niedowltad nerwéw
opuszkowych prowadzacy do zaburzen polykania i dyzartrii;

» wariant paraparetyczny;

« zespol Millera-Fishera - bardzo rzadka odmiana, na ktd-
ra sklada sie triada objaw6éw w postaci oftalmoplegii ze-
wnetrznej, ataksji i arefleksji;

« zapalenie pnia mézgu Bickerstaffa, w ktéorym domi-
nuja zaburzenia §wiadomosci, a odruchy $ciegniste
w 1/3 przypadkow sg wygorowane;

« ostra pandysautonomie (najrzadsza postac) z uogdlniong
niewydolno$cia uktadu autonomicznego, ktérej najbar-
dziej stalym objawem jest hipotonia ortostatyczna, pro-
wadzgca do omdlen.

EPIDEMIOLOGIA | ETIOLOGIA

Zespot Guillaina-Barrégo moze rozwing¢ si¢ w kazdym
wieku, a czesto$¢ jego wystepowania nieznacznie wzra-
sta z wiekiem. Wedlug réznych zrédet zapadalnos$¢ wyno-
si 1-4/100 000 ludnosci na rok, co stanowi okoto 800 no-
wych zachorowan rocznie“®. W populacji dzieciecej
(0.-15. roku zycia) zapadalnos¢ miesci si¢ w przedziale
0,34-1,34/100 000/rok. Ostatnie badania wskazuja, ze GBS
nieco czeéciej wystepuje u mezezyzn (M:K - 1,5:1)078),

Uwaza sie, Ze jest to choroba o podtozu autoimmunologicz-
nym. U 2/3 chorych zachorowanie poprzedza lagodna infek-
cja wirusowa (cytomegalowirus, CMV; wirus Epsteina-Barr,
EBV; wirus grypy typu A), rzadziej bakteryjna (Campylobacter
jejuni, Mycoplasma pneumoniae, Haemophilus influenzae),
ukladu oddechowego lub pokarmowego, z przewaga zaka-
zen drég oddechowych (50-70%) nad zakazeniami prze-
wodu pokarmowego (7-14%)**>19. Najnowsze doniesienia
wskazujg takze na mozliwo$¢ rozwoju objawéw GBS u 0s6b
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z zakazeniem wirusem zika®®. Infekcja, ktéra zazwyczaj po-
przedza o kilka tygodni pojawienie si¢ pierwszych objawow
neurologicznych, na skutek mimikry molekularnej induku-
je powstawanie przeciwcial przeciwko antygenom bakteryj-
nym lub wirusowym, ktére wigzg sie z podobnymi epitopami
w obwodowym uktadzie nerwowym®. Uszkodzenie oston-
ki mielinowej jest prawdopodobnie spowodowane nie tylko
odpowiedzig humoralng, ale réwniez komorkows z udzia-
tem makrofagéw. Aktywowane limfocyty T pomocnicze re-
aguja z antygenami na powierzchni komoérek Schwanna lub
ostonki mielinowe;j. Bierze si¢ rowniez pod uwagg nieprawi-
dtowg funkcje limfocytow TV, Niewatpliwy zwigzek pato-
genetyczny ustalono w przypadku zakazenia przewodu po-
karmowego Campylobacter jejuni. Mechanizm uszkodzenia
aksonow po przebytej infekeji C. jejuni wigze si¢ z obecno-
$cia enzymow syntetyzujacych struktury imitujace ganglio-
zydy (GM1, GM1a, GM1b) znajdujace si¢ w nerwach obwo-
dowych oraz naplywem makrofagdéw w przestrzen pomiedzy
aksonami a ostonkg mielinows, zwlaszcza w okolicy przewe-
zen Ranviera®'?. Zakazenie C. jejuni moze poprzedzaé kazdy
podtyp GBS, jednak najczesciej obecno$¢ przeciwcial prze-
ciwko wymienionym gangliozydom (nawet w ponad 50%
przypadkéw) stwierdza si¢ w ostrej aksonalnej neuropatii
ruchowej (AMAN). Podobny mechanizm moze wystepowac
w przypadku infekgcji wirusowych, jednak nie jest on az tak
dobrze udokumentowany. Uwaza sig, ze infekcja EBV wig-
ze si¢ z lagodniejszym przebiegiem GBS, a zakazenie CMV —
z czestszym zajeciem nerwow czaszkowych, niewydolnoscia
oddechows i uszkodzeniem wiokien czuciowych®”.

Pewne doniesienia sugeruja, ze oprocz przeciwcial przeciw-
ko pojedynczym gangliozydom w GBS powstajg przeciwcia-
ta przeciw kompleksom gangliozydowym, ktére skierowane
s przeciwko innym epitopom i maja silniejsze wlasciwo-
$ci prozapalne!’?.

Opisywano réwniez zwiazek tego zespotu z przebytym
szczepieniem, szczegolny wzrost byl widoczny w 1976 roku
po szczepieniu przeciwko grypie (tzw. swine flu)'¥. Nie za-
obserwowano zwiazku z innymi powszechnie stosowanymi
szczepionkami. Zachorowania na GBS wystepowaly réwniez
po znieczuleniu ogélnym, po porodzie, a takze w przebie-
gu choréb nowotworowych (nowotwory ptuc, chloniaki),
zakazenia HIV, boreliozy i sarkoidozy®. U okoto 30% cho-
rych nie udaje si¢ ustali¢ zadnego czynnika wyzwalajacego.
Nalezy podkresli¢, ze nie jest to choroba uwarunkowana ge-
netycznie. Rzadko opisywane przypadki rodzinne moga wy-
nika¢ ze wspdlnej ekspozycji na czynniki wyzwalajace lub
z genetycznej predyspozycji do zachorowania (podatnosci
osobniczej), jednak do tej pory nie udato sie zidentyfiko-
wac czynnikow genetycznych ani srodowiskowych moga-
cych wplywa¢é na podatnos¢ na zachorowanie?.

OBRAZ KLINICZNY
Przebieg choroby jest jednofazowy u 90% pacjentow, w po-

zostalych przypadkach moze przej$¢ w proces przewlekty
lub nawraca¢. Neurologiczne objawy ubytkowe pojawiaja si¢

PEDIATR MED RODZ Vol. 14 No. 3, p. 271-276




Zespot Guillaina—Barrégo — najczestsza, ale trudna do rozpoznania polineuropatia nabyta

zwykle w ciggu 2-28 dni od poczatku zachorowania®®.
W tab. 1 przedstawiono cale spektrum objawow, ktore
moga wystapi¢ w przebiegu GBS!. Typowy przebieg cho-
roby obejmuje okres narastania objawdw (u 80% pacjentow
trwajacy do 3 tygodni), nastepnie plateau (10-14 dni) i faze
zdrowienia trwajaca nawet 6-14 miesiecy.

Poczatkowo pacjenci czesto zglaszajg dolegliwosci bdlo-
we w okolicy miedzylopatkowej lub ledzwiowej. Béle te
wynikaja najprawdopodobniej z obrzeku korzeni nerwo-
wych i podraznienia opon mézgowo-rdzeniowych. W tym
okresie w badaniu fizykalnym stwierdza si¢ sztywno$¢ kar-
ku i dodatni objaw Kerniga. Wystepuja takze objawy wy-
nikajace z zaburzen wszystkich rodzajow czucia (powierz-
chownego, gtebokiego, bolu i temperatury), jednak sa one
zazwyczaj stabiej wyrazone niz objawy ruchowe. Dane do-
tyczace wystepowania bélu w przebiegu GBS sa bardzo
rozbiezne, wedlug réznych autoréw ocenia si¢ jego wyste-
powanie na 3-89% pacjent6w®'”!®. Warto jednak zwré-
ci¢ uwage na to, ze w populacji pediatrycznej dolegliwo-
$ci bolowe moga by¢ dominujacym objawem. Bolesne
parestezje lub dretwienia mogg poprzedza¢ objawy rucho-
we. Niedowtad najczg$ciej rozpoczyna sie w koficzynach
dolnych, nastepnie szerzy sie, obejmujac konczyny gérne
i migé$nie tutowia. W miare jego postepowania dochodzi do
zaniku lub ostabienia odruchéw glebokich. Trudnosci dia-
gnostycznych nastrecza to, ze odruchy poczatkowo moga
by¢ zachowane, u wigkszosci pacjentdéw zanikajg w ciagu
1. tygodnia choroby. Zajecie nerwoéw miedzyzebrowych
i nerwéw przeponowych prowadzi do niewydolnosci od-
dechowej, wymagajacej leczenia w warunkach intensyw-
nej terapii. U okoto 30-50% chorych obserwuje si¢ zajecie
nerwow czaszkowych (twarzowego, jezykowo-gardtowego,

Zaburzenia motoryczne |+ Symetryczne ostabienie koriczyn

« Ostabienie migsni szyi

« Ostabienie miesni oddechowych

« Porazenie nerwéw czaszkowych: lll-VII, IX-=XII
« Iniesienie odruchéw

« Ostabienie sity miesniowej

Zaburzenia czucia - Bol

« Dretwienie, parestezje

Zaburzenia czucia potozenia, wibragji, dotyku
« Niezbornos¢ ruchow

- Zatokowa tachykardia/bradykardia

« Inne zaburzenia rytmu

« Nadcisnienie tetnicze

« Hipotonia ortostatyczna

+ Duze wahania RRi HR

« Slinotok

« Nadmierna potliwos¢

« Zatrzymanie moczu

« Dysfagia

- Zaparcie

« Zaburzenia perystaltyki przewodu
pokarmowego

Inne « Obrzek tarczy nerwu wzrokowego

« Béle gtowy

« Splatanie

« Pobudzenie ruchowe

RR - ciénienie tetnicze; HR (heart rate) — akcja serca.

Zaburzenia uktadu
autonomicznego

Tab. 1. Objawy kliniczne w przebiegu GBS
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blednego, gatkoruchowych, tréjdzielnego). Objawy ze stro-
ny ukladu autonomicznego wystepuja u okoto 30% pa-
cjentdw (tab. 1). Jesli dotyczg ukladu sercowo-naczynio-
wego, moga stanowi¢ zagrozenie zycia, wymienia sie tutaj
przede wszystkim trwate lub epizodyczne nadci$nienie tet-
nicze oraz zaburzenia rytmu serca®'®). W ostrej fazie cho-
roby moga wystapi¢ réwniez tzw. objawy moézgowe, s3 to:
niepokdj, splatanie, pobudzenie ruchowe i halucynacje®.
Na podstawie réznic w przebiegu klinicznym - rozkla-
du niedowladu i funkeji zajetych wtokien - wyrdznia sie
podtypy choroby. Klasyczng postacig jest ostra zapal-
na demielinizacyjna polineuropatia (AIDP) przebiegaja-
ca z symetrycznym oslabieniem migséni konczyn dolnych,
zniesieniem odruchéw i réznie wyrazonymi objawami czu-
ciowymi. W postaci aksonalnej (AMAN) przebieg klinicz-
ny jest podobny, ale nie wystepuja objawy czuciowe. Ostra
ruchowo-czuciowg neuropatie aksonalng (AMSAN) nalezy
rozpoznaé, gdy u pacjenta z AMAN pojawig sie objawy czu-
ciowe®). W postaci aksonalnej, ze wzgledu na wczesny za-
nik migéni, rokowanie jest gorsze. Dodatkowo w postaciach
aksonalnych stwierdzono ciezszy przebieg choroby, cze-
$ciej prowadzacy do niewydolno$ci oddechowej oraz dluzej
utrzymujace si¢ objawy zajecia nerwdéw czaszkowych@?.
Wyréznia si¢ rowniez postaé gardlowo-szyjno-ramien-
na z takimi objawami, jak oftalmoplegia, niedowlad mie-
$ni twarzy, karku i ramion oraz objawami opuszkowymi.
Niedowlad konczyn dolnych wystepuje w tej postaci rzadko.
Forma paraparetyczna GBS imituje zesp6t ogona konskie-
go (niedowlad konczyn dolnych, zaburzenia czucia o ty-
pie spodenek oraz zaburzenia oddawania moczu i stolca).
Lagodng, jednak mogacg nawraca¢, postacig GBS jest zespot
Millera-Fishera, w ktorej obserwuje sie oftalmoplegie z pto-
z3, ataksje konczyn, zaburzenia rownowagi i parestezje. W tej
postaci u znacznej czeéci pacjentow stwierdza sie obecno$é
przeciwciat przeciwko gangliozydom GQ1b.

Obraz kliniczny GBS jest niezwykle réznorodny, waha sie¢
od niewielkiego ostabienia sity miesniowej w obrebie stép
az do pelnej tetraplegii z niewydolnoscia oddechowa.
W wigkszosci przypadkow rokowanie jest do$¢ dobre.
Istnieje wyrazna zalezno$¢ pomiedzy ostatecznym ubyt-
kiem neurologicznym a cigzkoscig niedowtadu w ostrej fa-
zie choroby, trwaniem okresu plateau i czasem sztucznej
wentylacji. Do ztych czynnikéw rokowniczych zalicza si¢
poprzedzajacg biegunke, wiek >50 lat oraz duze zmiany ak-
sonalne w nerwie™'>. Nawroty objawdw sg do$¢ czeste, po-
przedzone infekcja lub szczepieniem i mogg wystepowac
nawet wiele lat (4-36) po pierwotnym epizodzie(®.

ROZPOZNANIE

W rozpoznaniu GBS stosuje sie kryteria opublikowa-
ne w 1978 roku, ktére obejmuja objawy kliniczne, kryte-
ria elektrofizjologiczne i patomorfologiczne. Objawem
koniecznym do rozpoznania jest postepujacy wiotki niedo-
wiad wiecej niz jednej konczyny ze zniesieniem lub osta-
bieniem odruchéw $ciegnistych. Wymienia si¢ rowniez
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tzw. objawy przemawiajgce za rozpoznaniem GBS, a wéréd
nich: narastanie objawéw od kilku dni do kilkunastu ty-
godni, symetri¢ objawow, niewielkie objawy czuciowe, za-
jecie nerwdw czaszkowych, poczatek zdrowienia podczas
2-4 tygodni po zatrzymaniu postgpu choroby, zaburzenia
autonomiczne, brak gorgczki na poczatku choroby.

Duze znaczenie diagnostyczne ma badanie ptynu moézgo-
wo-rdzeniowego (PMR), ktére u okoto 80% pacjentéw wy-
kazuje tzw. rozszczepienie biatkowo-komorkowe. Stezenie
bialka w PMR moze przekraczac 2 g/ przy prawidlowej cy-
tozie, nieprzekraczajacej 10 komorek w 1 mm’. Stezenie
biatka w PMR moze by¢ prawidlowe, jesli punkcja zosta-
ta wykonana w pierwszych dniach choroby, maksymalny
wzrost obserwuje sie w 4.-6. tygodniu zachorowania, po
czym jego podwyzszone stezenie moze utrzymywac sie
przez wiele miesiecy®. Niekiedy typowemu obrazowi GBS
moze towarzyszy¢ cytoza 10-100 komorek/mm? - nie wy-
klucza to rozpoznania, nalezy jednak wowczas rozwazy¢
inne choroby (infekcje, nowotwor, sarkoidoze).

Badanie elektrofizjologiczne nerwéw i mieéni odzwier-
ciedla rodzaj procesu patologicznego w nerwach i pozwa-
la na zréznicowanie pomiedzy neuropatig z uszkodzeniem
aksonow a demielinizacjg. Zwykle wszelkie nieprawidlowo-
$ci wyrazone sg najsilniej mniej wigcej 2 tygodnie od po-
czatku objawdw oslabienia sity miesniowej!'?. Zaleca si¢ ba-
danie neurograficzne 3 nerwow czuciowych i 3 ruchowych,
z oceng odpowiedzi fali F i odruchu H z nerwéw piszcze-
lowych®. Do kryteriéw elektrofizjologicznych naleza: wy-
dtuzenie latencji lub brak fali E, zwolnienie szybkosci prze-
wodzenia nerwowego, blok przewodzenia. W pierwszych
dniach zachorowania badanie neurograficzne moze by¢
jeszcze prawidlowe, dlatego w razie watpliwos$ci zaleca sie
jego powtorzenie po uptywie 1-2 tygodni. Najwieksza trud-
nos¢ diagnostyczng sprawiajg przypadki z brakiem pobudli-
wosci nerwow, kiedy za pomocg badania elektrofizjologicz-
nego nie jesteSmy w stanie rozstrzygna¢, czy blok wynika
z demielinizacji, czy ze zwyrodnienia aksonalnego.

Biopsja nerwu nie ma znaczenia diagnostycznego. W zalez-
nosci od typu choroby moze wykaza¢ demielinizacje z nacie-
kiem makrofagéw i limfocytow, demielinizacj¢ ze zwyrod-
nieniem aksonalnym lub tylko zwyrodnienie aksonalne®?.
Uzytecznym narze¢dziem diagnostycznym w potwierdzeniu
diagnozy, zwlaszcza w przypadkach o nietypowym prze-
biegu choroby, moze by¢ takze oznaczenie miana przeciw-
cial przeciw gangliozydom, ktére stwierdzane sa u okoto
50% chorych®.

Diagnostyka réznicowa
Roznicowanie GBS przedstawiono w tab. 233
LECZENIE
Kazdy chory z podejrzeniem GBS powinien zosta¢ skie-

rowany do szpitala, gdyz nie jesteSmy w stanie przewi-
dzie¢ dynamiki rozwoju i stopnia nasilenia objawdw.
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W okresie narastania symptomow konieczne jest moni-
torowanie czynnosci serca, cisnienia tetniczego, wydolno-
$ci oddechowej i objaw6éw opuszkowych. Réwnie istotne
jest zapobieganie powiklaniom (zapalenie pluc, inne in-
fekcje, odlezyny i in.), wlasciwa pielegnacja, odzywianie
oraz dlugotrwata rehabilitacja.

Metodg leczenia o udowodnionej w badaniach rando-
mizowanych skutecznosci jest plazmafereza (plasma
exchange, PE)(®2>29). Wykazano, ze skraca ona czas unie-
ruchomienia, okres stosowania respiratora oraz zwiek-
sza odsetek chorych, ktérzy w ciagu roku odzyskuja sile
mie$niowa"?). Plazmafereza nalezy do inwazyjnych metod
leczniczych, dlatego powinni by¢ do niej kwalifikowani
pacjenci spelniajacy co najmniej 1 z wymienionych kryte-
riéw: niewydolnos¢ oddechowa, porazenie opuszkowe (ry-
zyko aspiracji), niemozno$¢ samodzielnego chodzenia®?”.
Leczenie nalezy wprowadzi¢ w ciggu pierwszych 2 tygodni
choroby; aby bylto ono skuteczne, konieczna jest wymia-
na odpowiedniej objetosci osocza [40-50 ml/kg masy cia-
ta (m.c.)]. Zwykle wykonuje si¢ 3-5 zabiegdéw co 2. dzien,
jako plyn zastepczy jest stosowany 5-procentowy roz-
twor albumin, a w czasie zabiegu nalezy monitorowac ci-
$nienie tetnicze (RR) i zapis elektrokardiogramu (EKG).
Konieczna jest kontrolna morfologia krwi przed zabiegiem
i po nim oraz kontrola stezenia immunoglobulin G (IgG)
po zabiegu, z ewentualnym uzupelnieniem niedoboru.

Polineuropatie W przebiegu:
metaboliczne « Porfirii
« Cukrzycy

« Hipofosfatemii, hipokaliemii, hipermagnezemii
« Choroby beri-beri (niedobdr witaminy B,)

Kanatopatie « Okresowe porazenie hiper- lub hipokaliemiczne
« Zespot Andersen—Tawila
« Nabyte (autoagresja)
Neuropatie - Borelioza
Zwigzane « Bruceloza
z zakazeniami « Polio
« Wcieklizna
« HIV

« Enterowirus 71 (zespét poliopodobny)
« Arbowirus (japoriskie zapalenie mdozgu)

Zatrucia « Rozpuszczalnikami organicznymi

+ Metalami ciezkimi

« Rybami i skorupiakami zawierajacymi neurotoksyny
Choroby ukfadowe |+ Tocze rumieniowaty uktadowy

« Reumatoidalne zapalenie stawow

« Wieloguzkowe zapalenie tetnic

GBS towarzyszacy |+ Rak ptuca

nowotworom « Ziarnica ztosliwa

« Chtoniaki

« Szpiczak

Inne + Miastenia

« Zespoty miasteniczne

« Botulizm

- Zapalenia migsni

- Patologie rdzenia kregowego/pnia mézqu
« Sarkoidoza

« Zespoty paraneoplastyczne

GBS (Guillain—Barré syndrome) — zespét Guillaina—Barrégo.
Tab. 2. Réznicowanie GBS
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Zespot Guillaina—Barrégo — najczestsza, ale trudna do rozpoznania polineuropatia nabyta

Plazmafereza moze by¢ przeciwwskazana w przypadku
nasilonych zaburzen autonomicznych lub elektrolitowych
oraz koniecznosci zachowania statego poziomu lekéw sto-
sowanych przez pacjenta z powodu innych choréb. Wsrod
powikltant wymienia si¢: hipotensje, bakteriemie, hipokal-
cemie i zaburzenia krzepniecia.

Przetoczenie immunoglobulin (intravenous immunoglob-
ulin, IVIG) w dawce 0,4 g/kg m.c. przez 5 kolejnych dni
jest rownie skuteczne w leczeniu cig¢zkich postaci cho-
roby jak PE. Wobec podobnej skutecznoéci obu metod
IVIG staje si¢ w wielu o$rodkach neurologicznych metoda
z wyboru ze wzgledu na wieksze bezpieczenstwo i tatwos¢
zastosowania. Niektdrzy autorzy zalecajg podanie catlej
dawki (2 g/kg m.c.) w ciagu 2 dni, zwlaszcza u mlodszych
pacjentoéw bez obcigzen kardiologicznych i z prawidlowa
funkcja nerek®. Osiggniecie wyzszych stezent immunoglo-
bulin w krétkim czasie moze wigza¢ sie z lepszym efektem
terapeutycznym, co obserwowano w grupie pacjentow pe-
diatrycznych"?). Przetoczenie immunoglobulin to metoda
preferowana w leczeniu GBS u dzieci. Z powaznych, cho¢
rzadko wystepujacych, dzialan niepozadanych stosowania
IVIG nalezy wymieni¢: powiklania zakrzepowo-zatoro-
we (udar moézgu, zawal serca, zakrzep zyt glebokich), ostra
martwice kanalikow nerkowych oraz aseptyczne zapalenie
opon mozgowo-rdzeniowych. Poza tym moga wystapi¢ bole
miesni, goraczka, dreszcze, bol glowy, nudnosci, wymioty,
wzrost enzymoéw watrobowych, wysypka.

Dotychczas nie wykazano dodatkowych korzysci wynika-
jacych z polaczenia obu opisanych wyzej metod leczenia.
Glikokortykosteroidy (GKS) nie sg rutynowo stosowane
w leczeniu GBS. W wybranych przypadkach dopuszcza si¢
zastosowanie metyloprednizolonu po leczeniu wlewami
IVIG, ale wymaga to dalszych badan®.

Doséwiadczenia wynikajace z leczenia PE i IVIG dotycza
pacjentdw z ciezka postacia choroby, otwarta pozostaje
kwestia leczenia chorych z postacia tagodna. Z dostepnej
literatury wynika, ze leczenie nie jest konieczne u 0séb,
ktére chodzg samodzielnie w 2. tygodniu choroby. U oko-
to 10% chorych po poprawie stanu klinicznego lub okresie
stabilizacji moze doj$¢ do ponownego nasilenia objawow,
wowczas leczenie nalezy powtdrzy¢. Czesé pacjentéw z na-
wrotem moze rozwing¢ przewlekla zapalng polineuropa-
tie demielinizacyjna.

Wsrod potencjalnych nowych metod leczenia wymie-
nia sie interferon beta oraz przeciwciala monoklonal-
ne: rituksymab i ekulizumab, do tej pory nie ma jed-
nak badan udowadniajacych skuteczno$¢ wymienionych
sposobow postepowania®.

Bardzo istotne jest rowniez leczenie objawowe w przebie-
gu GBS. Pacjenci powinni by¢ leczeni w osrodkach z doste-
pem do intensywnej terapii w razie wystapienia niewydolnosci
oddechowej. Chorzy mogg wymaga¢ respiratoroterapii przez
kilka do kilkunastu dni. Przez caly czas prowadzenia sztucznej
wentylacji pacjent powinien by¢ poddawany fizjoterapii od-
dechowej, trzeba pamieta¢ o wlasciwym nawodnieniu, lekach
mukolitycznych i odsysaniu wydzieliny z drég oddechowych.
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W przypadku chorych unieruchomionych nalezy wdro-
zy¢ profilaktyke zakrzepowo-zatorows. Istotne jest pet-
ne odzywianie dojelitowe lub w razie koniecznos$ci -
pozajelitowe. Zaburzenia autonomiczne mogg pojawic sie
nawet u 60% chorych, dlatego wymagany jest stalty monito-
ring, a np. w przypadku wystapienia bradyarytmii moze by¢
konieczne zastosowanie elektrostymulacji serca. W lecze-
niu objawowym zmiennego nadci$nienia tetniczego nalezy
stosowac leki krotko dzialajace. Bardzo wazne jest leczenie
boélu (dolegliwo$ci stawowo-migsniowe, béle neuropa-
tyczne) zgodnie z tzw. drabing analgetyczna, a w przypad-
ku nieustgpowania dolegliwo$ci - zastosowanie adiuwan-
tow (karbamazepina, amitryptylina, gabapentyna, GKS).
Rehabilitacja powinna by¢ wdrazana od pierwszych dni
zachorowania, poczatkowo stosuje si¢ ¢wiczenia bierne,
a wraz z postepujaca poprawa — czynne.

ROKOWANIE

Przytoczone ponizej dane statystyczne najlepiej potwierdza-
ja, ze GBS jest istotnym zagadnieniem klinicznym wymagaja-
cym dalszych badan, poznania patogenezy i szukania nowych
form terapii. U wiekszosci pacjentéw obserwuje si¢ pelny po-
wr6t do zdrowia lub tylko nieznaczny deficyt neurologiczny,
nieuposledzajacy istotnie funkcjonowania. Nalezy jednak pa-
migtac, ze u okolo 20% chorych pozostaje trwala, znaczna
niepelnosprawno$¢ ruchowa. W trakcie rekonwalescencji pa-
cjenci szybciej odzyskuja sprawnoé¢ konczyn gornych, a za-
burzenia ich funkcji po rocznej rehabilitacji sa 2 razy rzadsze
niz koniczyn dolnych. Objawy przewleklej meczliwosci, kto-
rej opdznione zanikanie grozi utrwaleniem, zgtasza 60-70%
chorych. Wydaje si¢ rowniez, ze wiek jest negatywnym czyn-
nikiem rokowniczym, wplywajacym na dynamike ustepowa-
nia objaw6w zaréwno w populacji pediatrycznej, jak i wérod
pacjentéw dorostych. Smiertelnos¢ w GBS wynosi 4-15% po-
mimo leczenia objawowego, immunoterapii i obecnie niemal
nieograniczonego dostgpu do leczenia w warunkach inten-

sywnego nadzoru®>?".
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