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espot Guillaina-Barrégo jest najczgstszg przyczyng niedowla-

du nerwowo-mie$niowego w krajach zachodnich, z roczng za-
chorowalnoscig wynoszaca 1-2 przypadki na 100 tys. Mimo sto-
sowania nowoczesnej intensywnej terapii i leczenia za pomoca do-
zylnych wlewow immunoglobulin §miertelnos¢ w fazie ostre;j te-
go zespotu waha si¢ od 3,5% do 12%,' a 20% pacjentéw nie odzy-
skuje petnej sprawnosci. U wielu innych pacjentow utrzymujg si¢
objawy zmegczenia.

Wywiad i objawy w badaniu przedmiotowym

Zespo6t Guillaina-Barrégo moze w poczatkowej fazie sprawiad
trudno$ci diagnostyczne ze wzgledu na nieswoiste objawy pod-
miotowe, takie jak ostabienie, bol plecow lub karku oraz pareste-
zje. Rozpoznanie choroby jest trudne takze wtedy, gdy niedowla-
dy rozmieszczone s3 w nietypowy sposob i obejmujg np. wylacznie
koniczyny gérne albo migsnie oddechowe, z zachowaniem sity
mie$niowej konczyn. Nierzadko zdarza sig, ze zglaszajacy si¢ na
izbe przyjec pacjenci w poczatkowym okresie choroby sg odsyta-
ni do domu, podczas gdy w sytuacji podejrzenia zespotu Guilla-
ina-Barrégo pacjent powinien zosta¢ przyjety do szpitala i podda-
ny obserwacji na wypadek naglego wystapienia niedowtadu lub
zagrazajacych zyciu objawow opuszkowych.

Gdy dojdzie do ewolucji choroby do klasycznego obrazu kli-
nicznego, pozostaje niewiele watpliwosci diagnostycznych. Obser-
wuje si¢ wowczas symetryczne porazenie czterokonczynowe, mo-
ga wystgpic takze: ostabienie mieSni oddechowych, porazenie
nerwu twarzowego i objawy opuszkowe. Dystrybucja niedowladu
moze by¢ podobna jak w zespole piramidowym, z ostabieniem zgi-
naczy biodra i kolana, bez innych objawow uszkodzenia gérnego
neuronu ruchowego. Po poczatkowej fazie oslabienia odruchéw
Sciegnistych moze dojs¢ do catkowitej arefleksji, niekiedy w cig-
gu kilku dni. Uwaza sig, ze w zespole Guillaina-Barrégo progre-
sja od stanu normalnego do najwiekszego nasilenia niedowladu
trwa krdcej niz 4 tygodnie;? najczeSciej dochodzi do niej w okre-
sie krotszym niz 2 tygodnie. U niewielkiego odsetka pacjentow
obserwuje si¢ podostry rozwoj objawow, trwajacy od 4 do 8 tygo-
dni, lecz jesli nieprawidlowosci nasilajg si¢ przez dtuzszy okres,
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nalezy wzia¢ pod uwage inne rozpoznanie. Bardzo rzadko wyste-
puje nawracajgca odmiana zespolu Guillaina-Barrégo. Objawy
czuciowe sg zwykle lagodne. Wsrod innych wariantéw choroby
nalezy wymienic zesp6! Millera-Fishera, ktory poczatkowo zostat
opisany jako wspolwystepowanie ataksji, oftalmoplegii i areflek-
sji, jednak dotyczy on takze pacjentow z rozleglejszym zajeciem
nerwow czaszkowych. Objawy zespotu Millera-Fishera moga na-
ktadaé si¢ na objawy zespotu Guillaina-Barrégo.

W zespole Guillaina-Barrégo zwykle nie wystepujg zaburzenia
widzenia, utrata stuchu lub wczesne zaburzenia zwieraczy.
W przebiegu tej choroby nie obserwuje si¢ tez gorgczki ani jasno
odgraniczonych zaburzen czucia przypisywanych do danego po-
ziomu uszkodzenia.

Kluczowe zagadnienia

* Zespot Guillaina-Barrégo jest to kliniczne rozpoznanie cho-
roby objawiajgcej si¢ postepujacym niedowladem i arefleksja,
rozwijajacymi si¢ w okresie krotszym niz cztery tygodnie.

* U 25% pacjentow z typowym wariantem zespotu Guillaina-
-Barrégo z ostra demielinizacjg obecne sg przeciwciala przeciw-
ko gangliozydom; w zespole Millera-Fishera u 95% pacjentéw
stwierdza sie przeciwciala przeciwko gangliozydowi GQlb.

* Liczba leukocytéw w ptynie mozgowo-rdzeniowym >10 su-
geruje inne rozpoznanie niz zespot Guillaina-Barrégo, w tym
zakazenie HIV.

* Leczenie w fazie ostrej musi obejmowac monitorowanie po-
jemnosci zyciowej i akcji serca oraz wczesng intubacje chorych
z rozwijajacg si¢ niewydolnoscig oddechows i zaburzeniami
opuszkowymi.

* Standardowym leczeniem jest podawanie dozylnie immu-

noglobulin w dawce 0,4g/kg m.c./24h przez piec kolejnych dni
u pacjentow hospitalizowanych.
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Okolo 2/3 pacjentéw podaje w wywiadzie, ze w okresie 6 tygodni
przed zachorowaniem wystgpito u nich zakazenie (np. biegunka, naj-
czeSciej wywolana przez Campylobacter jejuni,’ lub zakazenie gérnych
drég oddechowych). Pojedyncze doniesienia opisywaly rozwdj zespo-
Tu Guillaina-Barrégo po szczepieniu, lecz tylko w USA odnotowano pe-
wien zwigzek przyczynowy miedzy programem szczepien przeciwko
Swinskiej grypie z 1976 r. a rozwojem zespotu Guillaina-Barrégo.*

Etiologia

Uwaza sig, ze zesp6t Guillaina-Barrégo jest konsekwencjg autoimmu-
nologicznej reakcji skierowanej przeciwko nerwom obwodowym, do
ktérej dochodzi u pacjentow uprzednio zdrowych, bez cech innych
chorob autoimmunologicznych. Niektore drobnoustroje, ktére powo-
duja zakazenia poprzedzajace rozwoj zespotu Guillaina-Barrégo (np.
C. jejumi), cechujg sie strukturalnym podobienstwem do elementow
nerwow obwodowych. W badaniach post mortem 1 w bioptatach ner-
wow stwierdzono obecnos¢ przeciwciat i ztogow dopelniacza, limfo-
cytéw T oraz nacieczen nerwow przez makrofagi. W ostrej fazie zespo-
Tu Guillaina-Barrégo opisano wiele zaburzenn immunologicznych,
sposrod ktorych najistotniejsza byta obecnos¢ przeciwcial skierowa-
nych przeciwko pojedynczym gangliozydom lub ich kombinacjom.

Diagnostyka roznicowa

Diagnostyka réznicowa we wczesnej fazie choroby jest szeroka

(tab.1) i poczatkowo koncentruje sie na lokalizowaniu patologii

w korzeniach nerwowych i nerwach obwodowych. Po ustaleniu

rozpoznania neuropatii w réznicowaniu nalezy uwzglednic:

* zakazenie (borelioza, bionica)

* zapalenie (neurosarkoidoza)

* zespOl paranowotworowy

* naciek nowotworowy korzeni nerwowych

* zapalenie naczyn

* zaburzenia metaboliczne (choroba beri-beri wywotana niedo-
borem witaminy B,)

* polineuropati¢ poinfekcyjng typu autoimmunologicznego (ze-
sp61 Guillaina-Barrégo).

Badania dodatkowe potwierdzajace rozpoznanie
Zespot Guillaina-Barrégo rozpoznaje si¢ po wykluczeniu schorzen,
ktore go przypominajg, oraz po wykonaniu badan dodatkowych.’
Badania neurofizjologiczne: w poczatkowej fazie choroby
nieprawidtowosci stwierdza si¢ u 85% pacjentow, mogg by¢ one
jednak bardzo subtelne (np. wydluzenie latencji fali F, dyspersja
potencjatéw ruchowych oraz wydiuzenie dystalnych latencji ru-
chowych).® Ocena neurofizjologiczna pozwala na rozréznienie
podtypow choroby — gléwnie demielinizacyjnego lub gtéwnie ak-
sonalnego. W Wielkiej Brytanii warianty aksonalne wystepujg
rzadko, natomiast dominujg w Chinach, pojawiajac si¢ po sezono-
wych wzrostach czesto$ci zakazen wywotywanych przez C. jejuni.”
Naktlucie ledzwiowe powinno by¢ wykonane przed wdroze-
niem leczenia. Wykrycie, ze liczba leukocytéw w ptynie mozgowo-
-rdzeniowym przekracza 10/ul, swiadczy o prawdopodobienstwie
rozpoznania procesu nowotworowego obejmujacego opony mo-
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Tabela 1. Réznicowe rozpoznanie anatomiczne i etiologiczne

postepujacego niedowtadu

Udar

Uszkodzenie pnia mézgu . )
P g Zapalenie mézgu

Japonskie zapalenie mézgu

Rdzen kregowy Zakazenie enterowirusem 71

Zakazenie wirusem polio (poliomyelitis)

Zakazenie wirusem goraczki Zachodniego Nilu
Zapalne, infekcyjne, mechaniczne uszkodzenia rdzenia lub ogona konskiego

Miastenia

Ztacze nerwowo-miesniowe . )
a ¢ Zatrucie toksyng botulinowg

Zaburzenia metaboliczne
Niskie stezenie jonow K/PO4
Zapalenie mie$ni

Choroby infekcyjne mig$ni

Mig$nie

zgowo-rdzeniowe, zakazenia HIV lub innej choroby zakaZnej
(np. boreliozy lub poliomyelitis). W badaniach klinicznych dopusz-
cza si¢ jednak wzrost liczby leukocytow w ptynie mézgowo-rdzenio-
wym do 50/ul. Podawane dozylnie immunoglobuliny sporadycznie
wywolujg aseptyczne zapalenie opon mézgowo-rdzeniowych. Zwy-
kle po pierwszym tygodniu choroby st¢zenie biatka w plynie mo-
zgowo-rdzeniowym wzrasta do wartosci przekraczajacej 1g/1.
Rutynowe badania krwi powinny obejmowac oznaczenie ste-
zenia kinazy kreatynowej, inne badania biochemiczne oraz ozna-
czenie stezenia immunoglobulin. Wykonuje si¢ je w celu wyklu-
czenia innych przyczyn niedowladu oraz zmniejszenia ryzyka
powiklan po dozylnym podaniu immunoglobulin. Niewydolnos¢
nerek jest wzglednym przeciwwskazaniem do dozylnego podawa-
nia immunoglobulin. U pacjentow z niedoborem IgA bardziej
prawdopodobne jest wystapienie reakcji anafilaktyczne;.
Oznaczenie miana przeciwcial przeciwko gangliozydom jest
wskazane, lecz ich nieobecnos¢ nie wyklucza rozpoznania zespo-
tu Guillaina-Barrégo. Coraz wigcej danych naukowych sugeruje,
ze majg one kluczowe znaczenie w patogenezie choroby.® Ganglio-
zydy sg bardzo rozpowszechnione w ukladzie nerwowym, gdyz
podtrzymujg strukture blony komérkowej:
* U 25% pacjentéw z wariantem zespolu Guillaina-Barrégo
z ostrg zapalng demielinizacyjng polineuropatig (AIDP - acu-

Tabela 2. Sugerowane dziatania w leczeniu ostrej fazy
zespotu Guillaina-Barrégo

Pomiar pojemnosci zyciowej ptuc co godzine

Zdjecie rentgenowskie klatki piersiowej

Pomiar saturacji/gazometria krwi tetniczej wyjsciowo
Monitorowanie akcji serca

Ocena zaburzen potykania

Zastosowanie ponczoch zapobiegajacych zakrzepicy zylnej
Analiza laboratoryjna krwi obejmujaca: stezenie kinazy kreaty-
nowej, OB, badania biochemiczne, stezenie immunoglobulin
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te inflammatory demyelinating polyneuropathy) stwierdza sie
obecnos$¢ przeciwcial przeciwko gangliozydom (najczgsciej
przeciwko GM1).

U 95% pacjentow z zespolem Millera-Fishera stwierdza si¢
obecnos¢ przeciwcial anty-GQ1b.

U 50% pacjentéw z wariantem aksonalnym (ostrg ruchowg
neuropatig aksonalng) stwierdza si¢ przeciwciala przeciwko
gangliozydom GM1.

Postepowanie ratujace zycie (tab. 2)

Zagrozenie zycia w przebiegu zespotu Guillaina-Barrégo moze by¢
konsekwencjg zaburzen rytmu serca i pogarszajacej si¢ wydolnosci
oddechowe;j. Niezbedne jest stosowanie kardiomonitora i regular-
ne mierzenie pojemnosci zyciowej ptuc pacjenta, przynajmniej tak
dtugo, jak dtugo jest on w stanie si¢ poruszaé. Czestotliwo$¢ pomia-
réw pojemnosci zyciowej ptuc (od wykonywanych co godzine do
jednego pomiaru na szes¢ godzin) powinna by¢ uzalezniona od
stanu klinicznego pacjenta. Pomiar przeptywu powietrza na szczy-
cie wydechu nie jest substytutem pomiaru pojemnosci zyciowe;.
Gdy pojawig sie jakiekolwiek objawy opuszkowe, nalezy niezwlocz-
nie powiadomi¢ oddzial intensywnej terapii. Elektywna intubacja
pacjenta jest zalecana przy spadku pojemnosci zyciowej do 15
ml/kg.’ Spadek saturacji i zmiany w warto$ciach gazometrii krwi tet-
niczej moga §wiadczyc¢ o zagrozeniu zatrzymania akcji oddechowe;j.
Nalezy zapobiegac rozwojowi zakrzepicy zyt glebokich, stosujac
ponczochy uciskowe oraz heparyne¢ podawang podskornie.

Leczenie

W badaniach klinicznych z randomizacjg wykazano, ze u hospita-
lizowanych pacjentéw najlepsze efekty leczenia uzyskuje sig, jesli
w ciggu dwoch tygodni od wystgpienia objawdw rozpoczeta zostanie
terapia immunoglobuling podawang dozylnie w dawce 0,4 g/kg/24h
przez S dni lub przeprowadzonych zostanie 4-6 zabiegoéw plazmafe-
rezy.'%!! Zabiegi plazmaferezy mogg by¢ takze pomocne u pacjentow
ambulatoryjnych oraz u chorych, u ktérych terapig rozpoczgto w cig-
gu 30 dni od wystgpienia objawow. Ekstrapolujac te dane, mozna
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spodziewac sie podobnych korzystnych efektéw przy podawaniu im-
munoglobulin dozylnie, lecz w tych grupach chorych nie zostaly
przeprowadzone badania kliniczne potwierdzajgce t¢ hipoteze.
Leczenie nalezy rozpocza¢ tak szybko, jak to mozliwe, lecz nie ma
dowodow, ze rozpoczecie terapii 12 h wezeSniej (np. wieczorem za-
miast nastepnego dnia rano) ma jakie$ znaczenie. Obecnie leczeniem
pierwszego rzutu jest dozylna terapia immunoglobuling ze wzgledu
na tatwos$¢ podania. U niektérych pacjentow obserwuje si¢ poczat-
kowsg odpowiedZ na dozylne podanie immunoglobulin, lecz popra-
wa ustepuje w ciggu szeSciu tygodni. Z pojedynczych doniesien wy-
nika, ze w takiej sytuacji korzystne jest podanie kolejnych dawek
immunoglobulin (zagadnienie to omdwiono w pozycji 12. pismien-
nictwa). Nie ma dowodéw, ze podawanie kolejnych dawek immuno-
globulin pacjentom, ktérzy nie zareagowali na leczenie, jest ko-
rzystne. Problem ten jest obecnie przedmiotem badania klinicznego
(doniesienie osobiste: Inflammatory Neuropathy Consortium).
Nie potwierdzono skutecznosci glikokortykosteroidow, jed-
nak nie sg one szkodliwe, zatem nalezy je podawac, jesli s wska-
zane z innych powodow.'* Nie ma réwniez doniesief potwierdza-
jacych wyzszos¢ zabiegéw plazmaferezy, po ktoérych podaje sig
immunoglobuliny, nad samymi zabiegami plazmaferezy.

Rehabilitacja

Proces powrotu do zdrowia jest powolny, ale przebiega stabilnie.
W tym czasie niezbedne sg tagodzenie bolu, ztozona rehabilitacja oraz
edukacja pacjenta. Poprawy mozna sie spodziewac w okresie do dwoch
lat od zachorowania. Brytyjska grupa wsparcia dla osob z zespolem
Guillaina-Barrégo (Guillain-Barré Syndrome Support Group) oferu-
je przydatng strone internetows (www.gbs.org.uk) i informacyjng li-
nie¢ telefoniczna. Odpowiednikiem tej organizacji w USA jest Guilla-
in-Barré Syndrome Foundation International (www.gbs-cidp.org).

Nowosci

Zesp6t Guillaina-Barrégo ostatnio cze$ciej pojawia sie w mediach
ze wzgledu na obawy, ze w trakcie epidemii swinskiej grypy moze
zwiekszy¢ sig liczba zachorowan. Wszystkie przypadki zespotu Gu-
illaina-Barrégo w Wielkiej Brytanii, niezaleznie od tego, czy sg
izolowane, czy tez zwigzane z zachorowaniem na swinskg grype lub
ze szczepieniem przeciwko §winskiej grypie, powinny by¢ zglasza-
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ne do British Neurological Surveillance Unit. Niedawno przepro-
wadzona analiza danych historycznych sugeruje, Ze przynajmniej
w przypadku grypy sezonowej bardziej prawdopodobne jest wywo-
Tanie zespotu Guillaina-Barrégo przez wirus niz przez szczepionke.'*
Aby uzyskac ogolne informacje na temat stosowania szczepionek po
przebyciu zespolu Guillaina-Barrégo, pacjenci powinni konsulto-
wac sie ze swoim lekarzem pierwszego kontaktu i neurologiem lub
zapozna¢ ze wskazowkami na stronie GBS Support Group.

Przysztosé
Weciaz pozostaje wiele do zrobienia w zakresie ograniczania nie-
sprawnosci wystepujacej po zespole Guillaina-Barrégo. Wczesne
ustalenie, ktorzy pacjenci nie reaguja lub reagujg stabo na stoso-
wang terapie, umozliwia jej zmiane. Z ostatnich badan wynika, ze
metabolizm immunoglobulin podawanych dozylnie przebiega
odmiennie u poszczegdlnych osob, przez co konieczne moze byé
indywidualne dobieranie dawek lub ich liczby."” Lepsze zrozumie-
nie patogenezy i kluczowego antygenu reakcji autoimmunolo-
gicznej odpowiadajacej za najczestszy wariant zespolu Guillaina-
-Barrégo (AIDP) bedzie mialo przetomowe znaczenie. Leczenie
jednofazowej choroby autoimmunologicznej, takiej jak zespot
Guillaina-Barrégo, jest trudne ze wzglgdu na ograniczone mozli-
wosci hamowania procesu patologicznego, ktory rozwija sie
w znacznym stopniu jeszcze przed wystapieniem objawow.
Biologiczne metody leczenia, ktore sg na etapie badan klinicz-
nych, obejmujg podawanie przeciwcial monoklonalnych skierowa-
nych przeciwko sktadowym dopelniacza; zapobiegaja one rozwojo-
wi neuropatii wywolanej przeciwciatami przeciwko gangliozydom
w mysim modelu choroby.!® Badania kliniczne nad nowymi metoda-
mi terapeutycznymi sg obecnie utrudnione, poniewaz nowe sub-
stancje lecznicze powinny by¢ stosowane dodatkowo, oprocz standar-
dowego leczenia immunoglobulinami podawanymi dozylnie, ktére
sg obecnie zlotym standardem w terapii. Rekrutacj¢ pacjentéw do ba-
dan znacznie utrudnia fakt, ze obecnie, z uwagi na mozliwos¢ stan-
dardowego leczenia immunoglobulinami i plazmaferezg, pacjenci sg
czesciej leczeni w szpitalach ogdlnych niz w okresie wcze$niejszych
duzych badan klinicznych oceniajacych te metody leczenia.
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