zespot Guillain-Barre
Kod Orpha: 2103 Kod OMIM:

Opis choroby *

Definicja

A clinically heterogeneous spectrum of rare post-infectious neuropathies that usually occur in
otherwise healthy patients and encompasses acute inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy (AIDP), acute motor axonal neuropathy (AMAN) and acute motor-
sensory axonal neuropathy (AMSAN), Miller-Fisher syndrome (MFS) and some other regional

variants.
Dane
Klasyfikacja Synonimy
Grupa fenomendw GBS
GBS
Zespot Guillaina, Barrégo i Strohla
Guillain-Barré-Strohl syndrome
Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10
2103 : G61.0
Kod ICD11
8C01.0
*Zrodio
orphanet

Rozszerzony opis choroby

Nazwa choroby: zespot Guillain-Barre
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Synonimy: zespo6t Guillain-Barré-Strohl (ang. Guillain-Barré syndrome, GBS)
OMIM: -

ORPHA kod: 2103

ICD-10: G61.0

Definicja choroby

Jest to grupa ostrych polineuropatii o etiologii autoimmunologicznej (ktorych
patogeneza nie zostata do dzis doktadnie ustalona) oraz roznorodnym obrazie
klinicznym, w ktorym typowo dominuja narastajace przez okres do 4 tygodni wiotkie
niedowtady, ostabienie lub zniesienie odruchow i parestezje bez istotnego ubytku
czucia. W niektorych, rzadkich podtypach choroby moga dominowac inne objawy, m.in.:
ataksja, dysautonomia, zaburzenia Swiadomosci, zespot piramidowy czy rozlegte
zaburzenia czucia bez niedowtadow. GBS jest druga co do czestosci, po neuropatii
cukrzycowej, przyczyna polineuropatii nabytych i jedna z najczestszych przyczyn
obwodowego niedowtadu o ostrym poczatku na Swiecie, szczegolnie w krajach
wysokorozwinietych.

Etiologia. Podtoze genetyczne. Sposob dziedziczenia

Podtozem GBS jest proces autoimmunologiczny, ktorego celem s3 nerwy obwodowe. U
wiekszosci chorych w ciagu 4 tygodni przed zachorowaniem wystepuje zazwyczaj
tagodna (czesciej wirusowa) infekcja uktadu oddechowego lub pokarmowego.
Czynnikami chorobotworczymi taczonymi z rozwojem GBS s3: CMV i EBV (postacie
demielinizacyjne), C. jejuni (postacie aksonalne) oraz Haemophilus influenzae,
Mycoplasma pneumoniae, wirus zapalenia watroby typu A czy grypy. W etiologii GBS
rozwaza sie takze role innych czynnikow: szczepien ochronnych, nowotworow (choroba
Hodgkina, rak drobnokomorkowy i rak gruczotowy ptuc oraz przewlekta biataczka
limfocytarna), zastosowanie lekow z grupy inhibitorow punktow kontrolnych (leczenie
onkologiczne), silny stres (po zabiegach operacyjnych, znieczuleniu
zewnatrzoponowym, porodzie).

Epidemiologia

Wystepuje na catym Swiecie, zmiennos¢ sezonowa (zalezna od wystepowania
drobnoustrojow wywotujacych infekcje poprzedzajaca GBS) a wskaznik zapadalnosci
wynosi Srednio 1,11/100.000/rok.

Opis kliniczny




Po raz pierwszy GBS opisat Landry w 1859 roku, jednak dopiero w 1916 roku Guillain,
Barré oraz Strohl potaczyli objawy kliniczne z charakterystycznym wynikiem PMR. W
zaleznosci od objawow klinicznych, typu zajetych nerwow oraz rodzaju ich uszkodzenia
w GBS wyroznia sie 3 podtypy choroby: klasyczny z objawami niedowtadu wiotkiego
(GBS), zespot Miller-Fishera (MFS) charakteryzujacy sie triada objawow (oftalmoplegia
zewnetrzna, ataksja i arefleksja) oraz zapalenie mézgu Bickerstaffa (BBE) przebiegajace
z zaburzeniami Swiadomosci.

Petny obraz choroby, obejmujacy jej rozne postaci oraz warianty i jest dos¢
zroznicowany. GBS moze przebiegac z bardzo szerokim spektrum nasilenia objawow:
tagodnie, pod postacia niewielkiego ostabienia stop, ale takze bardzo ciezko z
porazeniem czterokonczynowym, porazeniem miesni twarzy, problemami z potykaniem
i mowieniem oraz niewydolnoscia oddychania. W wiekszosci przypadkow objawy
choroby maja charakter przemijajacy, jednak u czesci pacjentow GBS moze przebiegac
bardzo ciezko. W Europie okoto 1/4 chorych z GBS choruje tagodnie, zachowujac
zdolnosc samodzielnego chodzenia, u potowy chorych opisuje si¢ zajecie nerwow
czaszkowych, u 1/4 pacjentow rozpoznaje sie zaburzenia autonomiczne (zaburzenia
rytmu serca i wahania ci$nienia tetniczego), zas co czwarty chory wymaga intubacgji i
respiratoroterapii z powodu niewydolnosci oddychania.

Diagnostyka

GBS jest choroba, o ktorej rozpoznaniu decyduje przede wszystkim charakterystyczny
wywiad, przebieg kliniczny i badanie przedmiotowe. W typowym zespole, rozpoznanie
na ogot nie stanowi szczegolnego problemu klinicznego. W diagnostyce GBS rutynowo
wykonywane jest badanie EMG oraz naktucie ledzwiowe i badanie ptynu mozgowo-
rdzeniowego (PMR), w ktorym stwierdza sie tzw. rozszczepienie biatkowo-komorkowe,
tj. podwyzszony poziom biatka bez obecnosci odczynu komoérkowego. W przypadkach
watpliwych, szczegolnie w ztozonych wariantach GBS, nalezy zachowac szczegolng
ostroznosc i koniecznie wykluczyc inne przyczyny stwierdzanego zespotu
neurologicznego.

Leczenie

Kazdy chory z podejrzeniem GBS wymaga hospitalizacji z powodu niepewnosci co do
dalszego, potencjalnie ciezkiego przebiegu (co czwarty chory ma niewydolnosc
oddychania w przebiegu choroby). Pacjent z szybka progresja objawow powinien byc
monitorowany w ramach oddziatu intensywnego nadzoru. Problemy z oddychaniem i
odkrztuszaniem wydzieliny mozna wspierac wentylacja nieinwazyjna i asystorem kaszlu
ale w przypadku braku tolerancji (objawy opuszkowe, porazenie nerwow twarzowych)
lub przy niewystarczajacym efekcie takiego postepowania, moze byc¢ konieczna
planowa intubacja. tagodne postacie choroby nie wymagaja szczegolnego leczenia ale
te ciezkie, ktore cechuje co najmniej jeden z warunkow: pacjent jest niewydolny




oddechowo, przestat chodzic, ma zaburzenia potykania lub obustronny niedowtad
nerwu twarzowego oraz gdy objawy choroby narastaja szybko, wymagaja pilnego
wdrozenia leczenia immunomodulacyjnego: immunoglobulin i.v. w dawce 0,4g/kg m.c.
przez 5 kolejnych dni albo pieciu plazmaferez (wymiana petnej objetosci osocza
50ml/kg m.c. kazda) co drugi dzien. Obie te metody sa rownie skuteczne i skracaja
okres najwiekszego nasilenia objawow choroby, jednak ze wzgledu na bezpieczenstwo
metody, preferowane sa immunoglobuliny. Jednoczesne lub sekwencyjne stosowanie
obu tych metod nie ma uzasadnienia i nie wptywa na wyniki leczenia, podobnie zreszta
nie rekomenduje sie podawania glikokortykoidow. Szybko wdrozona rehabilitacja,
wtasciwa pielegnacja, profilaktyka zchzz LMWH, prawidtowe zywienie i kontrola
wyproznien rowniez decyduja o skutecznosci leczenia.

Szczepienia ochronne

W etiologii GBS brano pod uwage szczepienia ochronne i zwigzany z nimi mechanizm
immunizacji organizmu. GBS nie stanowi jednak typowego powiktania
poszczepiennego, chociaz obserwowano niewielki wzrost czestosci zachorowan po
niektorych szczepieniach ochronnych. Zjawisko to byto opisane w roku 1976 po
szczepionce przeciwko tzw. Swinskiej grypie, gdy ryzyko oceniono na 1 przypadek GBS /
1 mln szczepionek, wzrost zachorowan na GBS nie powtorzyt sie jednak w nastepnych
latach, nawet po szczepieniach przeciwko wirusowi Swinskiej grypy przeprowadzonych
w 2009 roku. Co wazne, rozwoj GBS po przebyciu infekcji grypowej jest wyraznie wyzszy
niz po szczepieniu i wynosi 17 przypadkow GBS / 1 mln zakazen.

Pojawiaty sie takze sugestie, Zze immunizacja moze sprzyjac nawrotom choroby, aw
przypadku kwalifikacji do szczepien osob po przebytym GBS nalezy rozwazyc stosunek
korzysci, wynikajacych ze szczepienia w stosunku do ryzyka nawrotu choroby. Jednak
opublikowane ostatnio opracowania nie potwierdzity tego zwigzku. Podkresla sie¢ w
nich, ze powstrzymywanie si¢ od szczepien w tej grupie pacjentow naraza ich na
przechorowanie potencjalnie zagrazajacych zyciu chorob, ktore same znaczaco
zwiekszaja ryzyko rozwoju GBS.

Rokowanie

Po ostrym okresie zachorowania i rekonwalescencji, u wiekszosci pacjentow nie
obserwuje sie istotnych niedowtadow, jednak wiekszosc skarzy sie na parestezje oraz
przewlekta meczliwos¢, ktora znacznie obniza jakoS¢ zycia. Postacie aksonalne
powigzane z zakazeniami C. jejuni rokuja gorzej (objawy narastaja szybciej, s3 ciezsze,
czesciej dochodzi do niewydolnosci oddechowej, poprawa nastepuje wolniej i jest
niepetna). Nadal takze, pomimo zastosowania intensywnej terapii i skracajacego okres
choroby leczenia immunomodulacyjnego, Smiertelnos¢ w GBS waha si¢ od 2 do 12%, a




nawet 17% przypadkow.
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Zawarte informacje maja charakter ogolny. Decyzje dotyczace metod i sposobu leczenia
podejmuje kazdorazowo lekarz leczacy pacjenta, w sposob dostosowany indywidualnie
do aktualnych potrzeb danego pacjenta, omowiony i prowadzony przez lekarza.
Zgodnie z art. 4 ustawy z dnia 5 grudnia 1996 r. o zawodzie lekarza i lekarza dentysty
(Dz.U. 22022 r. poz. 1731) lekarz ma obowigzek wykonywac zawad, zgodnie ze
wskazaniami aktualnej wiedzy medycznej, dostepnymi mu metodami i Srodkami
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zapobiegania, rozpoznawania i leczenia chorob, zgodnie z zasadami etyki zawodowej
oraz z nalezytg starannoscia.
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