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Ostra zapalna polineuropatia
demielinizacyjna i aksonalna
— zespot Guillaina-Barrégo
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STRESZCZENIE
We wsp6tczesnym ujeciu zespot Guillaina-Barrégo stanowi grupe
neuropatii o ostrym poczatku i jednofazowym przebiegu. Poszcze-
go0lne formy wyr6znia si¢ na podstawie rodzaju i rozkfadu obja-
wow oraz zmian w badaniu elektrofizjologicznym. Najczesciej
wystepujaca postac to ostra polineuropatia demielinizacyjna, rza-
dziej wystepuja formy aksonalne — dotyczace wtokien ruchowych
i czuciowych lub tylko ruchowych. Oddzielne miejsce zajmuje ze-
spot Millera Fishera (oftalmoplegia, ataksja i arefleksja). W suro-
wicy i plynie mozgowo-rdzeniowym w zwigkszonym stezeniu
wystepuja rozpuszczalne czasteczki przylegania, chemokiny, me-
taloproteinazy, co wskazuje na czynng migracje komorek T przez
bariere krew—nerw. W obrazie mikroskopowym w nerwie sg wi-
doczne makrofagi czynnie odszczepiajace blaszki mieliny i fago-
cytujgce mieling. Zjawiska te wskazujg na autoimmunologiczny
mechanizm uszkodzenia, najprawdopodobniej zwigzany z mole-
kularng mimikrg z patogenem, co udowodniono w stosunku do
zakazenia Campylobacter jejuni. Leczenie (Stosowanie immuno-
globulin, plazmaferezy, lekow immunosupresyjnych) jest skiero-
wane przeciwko atakowi autoimmunologicznemu i jego skutkom.
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Wprowadzenie

Pierwsze opisy objawéw zespolu Guillaina-
-Barrégo (G-B), a wlasciwie zespolu Landry’ego-
-Guillaina-Barrégo-Sthrola, siegajg 90 lat wstecz.
W ciggu kolejnych lat omawiano spektrum kli-
niczne, elektrofizjologiczne, immunopatogeneze
i leczenie tej poliradikuloneuropatii. Haymaker
i Kernohan [1] na podstawie badan 50 oséb przed-
stawili obraz kliniczny i histopatologiczny cho-
roby (obrzek korzeni nerwéw, rozpad mieliny, ko-
moérki zapalne). Odmiennie niz opisani autorzy
obecnoé¢ limfocytéw interpretowali Asbury i wsp.
[2], przypisujac im wlasciwosé uszkadzania wié-
kien. R6znorodnosé¢ patomechanizméw uszkodze-
nia wlékien wynikata takze z innych prac na ma-
teriale ludzkim [3-5] i zwierzecym [6]. Ostatecznie
udowodniono udzial w patogenezie aktywowanych
limfocytéw T, a takze przeciwcial, zwlaszcza prze-
ciwko gangliozydom. Na podstawie badan ustalo-
no opisana ponizej sekwencje zjawisk immunolo-
gicznych w zespole G-B [7]. Aktywowane komérki
T rozpoznaja swoisty autoantygen prezentowany
przez czasteczki gtéwnego uklad zgodnosci tkan-
kowej (MHC, major histocompatibility complex)
klasy II, jednoczes$nie pojawiajg sie stymulujace
sygnaly na powierzchni komérek prezentujacych
antygen, takich jak makrofagi. Zjawisko to moze
wystapi¢ w przebiegu infekcji, w ramach moleku-
larnej mimikry. Krazace limfocyty aktywowane
przez antygeny przylegaja do btony endotelialne;j
zyl wewnatrznerwowych, a nastepnie przechodzg
przez Sciany naczynia do nerwu. W procesie tym
uczestniczg r6zne komérkowe czasteczki przyle-
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gania (CAM, cellular adhesion molecules) i meta-

loproteinazy (MMP, matrix metalloproteinases).

W podscielisku nerwu komérki T aktywuja makro-

fagi, zwiekszajac ich aktywno$¢ fagocytarng; wzra-

sta takze produkcja cytokin i uwalnianie toksycz-
nych mediatoréw, takich jak tlenek azotu (NO, nitric
oxide), MMP i prozapalne cytokiny (czynnik mar-

twicy nowotworu a [TNFe, tumor necrosis factor a]

i interferon y [INFy]). Autoprzeciwciata przecho-

dzace przez uszkodzona bariere krew—nerw lub wy-

twarzane miejscowo przez limfocyty B przyczy-
niajg sie do demielinizacji i uszkodzenia aksonu
poprzez:

* zalezng od przeciwcial cytotoksycznosé komor-
kowa (ADCC, antibody-dependent cell cytotoxi-
city);

* blokowanie odpowiednich epitopéw powigza-
nych z przewodzeniem w nerwie;

* aktywacje kaskady uktadu dopelniacza.
Przeciwciata mogg dziata¢ w r6znych miejscach

obwodowego uktadu nerwowego, zwlaszcza tam,

gdzie bariera krew—nerw jest niewystarczajaca (ko-
rzenie nerwowe, zakonczenia nerwowe). Przeciw-
ciala wiaza sie takze w obrebie wezléw Ranviera,
gdzie znajduja sie receptory zwiazane z przewo-
dzeniem impulséw nerwowych. W tym drugim
przypadku przeciwciata nie tylko zapoczatkowuja
odpowiedZ immunologiczna, ale wykazujg takze
efekt farmakologiczny blokowania transmisji ner-
wowo-mieéniowej. Do wygasniecia reakcji zapal-
nej dochodzi z udziatem makrofagéw, poprzez in-
dukcje apoptozy komoérek T i wydzielania anty-
zapalnych cytokin (interleukina 10 [IL-10], trans-
formujacy czynnik wzrostu g [TGF-g, transforming

growth factor f]).

Infekcje gérnych drég oddechowych i przewo-
du pokarmowego wystepuja u 75% chorych z ze-
spotem G-B (zakazenia Campylobacter jejuni, cy-
tomegalowirusem [CMV]), wirusem Epsteina-Barra,
Mycoplasma pneumoniae). Uwaza sie, ze w okolo
25% przypadkéw zespolu G-B mozna zidentyfiko-
wacé czynnik infekcyjny [8]. Obecnie nie budza
watpliwosci zwigzek miedzy wystepowaniem prze-
ciwcial przeciwko gangliozydom a poprzedzajaca
infekcja Campylobacer jejuni (wiekszo$¢ izolatéw
Campylobacter jejuni nalezy do szczepu Penner)
oraz zalozenie, ze przeciwciala te reagujq krzyzo-
wo z gangliozydami gospodarza [9].

Dos$wiadczenia z ostatnich lat wskazuja, Ze po-
szczeg6lne przeciwciata moga odpowiadaé okres-
lonym cechom klinicznym zespolu G-B. Uwaza sieg,
ze przeciwciala anty-GQ1b IgG sa swoiste dla ze-
spolu Millera Fishera (MF) lub zespolu G-B

z oftalmoplegia, a przeciwciata anty-GD1a IgG to-
warzysza aksonalnej postaci zespolu G-B [10].
Przeciwciala anty-GT1a wykrywano u znacznego
odsetka chorych (63%) z G-B, z objawami opusz-
kowymi [10]. Za istotny czynnik dla rozwoju ze-
spotu G-B po infekcji Campylobacter jejuni uzna-
no lipooligosacharyd (LOS) tej bakterii, poniewaz
wykazuje on molekularng mimikre z czasteczkami
cukrowymi gangliozydéw GM1, GD1a, GQ1b [10, 11].
Te teorie uwiarygodnia — poza zwigzkiem epide-
miologicznym miedzy infekcja Campylobacter
jejuni a zespotem G-B, obecno$cig w surowicy
u chorych po przebyciu tej infekcji przeciwcial IgG
anty-GM1 — uzyskanie modelu zwierzecego zespo-
tu G-B po immunizacji krélika gangliozydami GM1
lub LOS Campylobacter jejuni. Model zwierzecy
odpowiada aksonalnej postaci zespolu G-B. Waz-
nym przyczynkiem do poznania zwigzku miedzy
patogenami a wystepowaniem zespolu G-B bylo
sklonowanie genéw Campylobacter jejuni zaanga-
zowanych w biosynteze gangliozydopodbnych LOS.
Okazalo sie, ze gen cst II (gen sialylotrasferazy II)
ma zasadnicze znaczenie w tej syntezie. Szczepy
Campylobacter jejuni z cst I (Thr51) maja ekspresje
LOS GM1- i GD1a-podobnych. Chorzy zakazeni
tymi szczepami wytwarzajg autoprzeciwciala IgG
anty-GM1 i GD1a i w ich przypadku rozwija sie ze-
sp6t G-B z niedowladem konczyn. Zakazenie szcze-
pami z cst II (Asn51) powoduje wytworzenie auto-
przeciwcial IgG anty-GQ1b oraz wystgpienie zes-
polu cechujacego sie oftalmoplegia i ataksja. Po-
zostaje pytanie, dlaczego mimo powszechnosci
zakazenia jelitowego Campylobacter jejuni zespot
G-B rozwija sie¢ u 1 na 3000 chorych. Niewatpli-
wie duze znaczenie ma podatnos$é osobnicza, na
co moze wskazywac rodzinne wystepowanie tej cho-
roby [12].

Zespol G-B jest najczestsza przyczyna ostrego
porazenia mieéni. CzestoS¢ jego wystepowania
ocenia sie na 1-2 na 100 000 os6b rocznie. Wyste-
puje u dzieci i u dorostych z nasileniem miedzy
15. a 30. rokiem zycia i w wieku 50-75 lat. Poprze-
dzajaca infekcja pojawia sie u okolo 60% chorych.
Zwykle jest to zakazenie wirusem cytomegalii,
wirusem Epsteina-Barra, ospy wietrznej i p6pasca,
Mycoplasma pnuemoniae oraz Haemophilus influ-
enzae. Zespot G-B moze sie rozwijaé po infekcji
zoladkowo-jelitowej wywotanej przez Campylobac-
ter jejuni, na co wykazuje wynik badania serolo-
gicznego. Obserwuje si¢ znaczne, regionalne réz-
nice zakazenia tym patogenem (76% w Chinach,
17-39% w Europie, Stanach Zjednoczonych
iw Australii). Wzrost zachorowan w Stanach Zjed-
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noczonych obserwowano po zastosowaniu szcze-
pionki przeciwko grypie (1/1 000 000 szczepio-
nych). Szczepienie to nadal jest zalecane u cho-
rych z zespotem G-B w wywiadzie, jesli naleza do
grupy podwyzszonego ryzyka. Opisywano nawra-
cajacy zesp6l G-B po podaniu anatoksyny blonni-
czej. Wéréd czynnikéw poprzedzajacych objawy
polineuropatii opisywano takze: transfuzje, zabie-
gi operacyjne, znieczulenie nadtwardéwkowe, le-
czenie gangliozydami oraz innymi preparatami
(kaptopril, zimelidyna, amitryptylina). Nie mozna
jednak wykluczy¢, ze ich zwigzek z choroba byt
przypadkowy (poza gangliozydami).

Neurologiczne objawy ubytkowe zwykle poja-
wiaja sie w ciggu 2-28 dni. Przebieg choroby jest
jednofazowy u 90% pacjentéw; u pozostalych moze
przejs¢ w proces przewlekly lub nawracajacy.
Mimo ogdélnie dobrego rokowania u 20% chorych
moze wystapi¢ niewydolnosé oddechowa, a 3-5%
pacjentéw umiera, najczesciej z przyczyn kardio-
logicznych. Opisywano nawroty choroby — cze-
sto po infekcjach lub szczepieniach — nawet po
wielu latach (4-36) od pierwszego zachorowania.
Miedzy nawrotami choroby utrzymywat sie uby-
tek neurologiczny lub pacjenci byli wolni od obja-
wow [1, 13-15].

O poczatku choroby, zwlaszcza po przebytej
infekcji, moze $wiadczy¢ rozwijajacy sie po kilku
lub kilkunastu dniach bél w okolicy miedzytopat-
kowej i ledzwiowej, najprawdopodobniej spowo-
dowany obrzekiem korzeni nerwowych i wtérnym
podraznieniem opon mézgowych. U pacjentéw
w tym okresie mozna stwierdzi¢ sztywnos¢ kar-
ku i objaw Kerniga. U czesci chorych pojawiaja sie
bolesne parestezje lub dretwienie, niekiedy wy-
przedzajace objawy ruchowe. Niedowtad najczes-
ciej rozpoczyna sie w konczynach dolnych, cze-
sto w czeséciach dosiebnych; szerzy sie, obejmujac
konczyny gorne, miesnie tutowia. Zajecie nerwéw
miedzyzebrowych i nerwéw przeponowych pro-
wadzi do niewydolnosci oddechowej. W miare sze-
rzenia sie niedowtadu zanikajg odruchy. Po okre-
sie narastania objaw6éw (do 3 tygodni u 80% cho-
rych) nadchodzi faza plateau (10-14 dni) i zwykle
faza zdrowienia, trwajaca nawet 6-14 miesiecy,
jesli niedowtad ma znaczne nasilenie. U okoto 30—
-50% pacjentow z zespolem G-B dochodzi do za-
jecia nerwéw czaszkowych (twarzowego, jezyko-
wo-gardlowego, btednego, gatkoruchowych, tréj-
dzielnego). Nerw twarzowy bywa zajety obustron-
nie. Ubytek stuchu wystepuje rzadko, czesciej
wykrywa sie zaburzenia w potencjatach stucho-
wych. Tarcza zastoinowa wystepuje u 5% cho-

rych w zwigzku z zaburzeniami wchlaniania ply-
nu moézgowo-rdzeniowego, w wyniku wzrostu cis-
nienia w zatokach zylnych [16]. Zaburzenia czu-
cia proprioceptywnego (utozenie, wibracja) sg
czestsze niz zaburzenia czucia powierzchniowego
(subiektywne i obiektywne). Pacjenci zgltaszaja bole
korzeniowe i mialgie. U okoto 30% chorych z zes-
polem G-B wystepuja objawy autonomiczne,
a jezeli dotycza uktadu sercowo-naczyniowego,
zwlaszcza u 0séb w starszym wieku, moga stano-
wié¢ zagrozenie zycia [17]. Obserwuje sie epizo-
dyczne lub trwate nadci$nienie tetnicze, zaburzenia
rytmu serca (tachyarytmia, bradyarytmia). Brady-
kardia moze wystapi¢ w czasie odsysania wydzieli-
ny chorego. Inne objawy autonomiczne to zaburze-
nia zwieraczy, niedrozno$¢ porazenna, gastropa-
reza, zaburzenia Zreniczne i potowydzielnicze.
W rzadkich przypadkach dysautonomia przejawia
sie ,burza wegetatywna” i nadladuje Smier¢ pnia
mézgu. Tak zwane objawy mézgowe w ostrej fazie
choroby to niepokéj, splatanie, pobudzenia rucho-
we i halucynacje [18]. Objawy osrodkowe w zes-
pole G-B najprawdopodobniej wystepuja z powodu
podobienstwa epitopéw mieliny obwodowe;j i osrod-
kowej [19].

Uwzgledniajac rozktad niedowtadu, funkcje za-
jetych wldékien i rodzaj procesu patologicznego,
oprécz klasycznej postaci zespolu G-B wyréznia
sie jego inne formy. Jedna z nich jest posta¢ gar-
dlowo-szyjno-ramieniowa, opisana przez Roppe-
ra w 1986 roku. Do symptomo6w tej postaci naleza:
oftalmoplegia, niedowlad miesni twarzy, objawy
opuszkowe (uwaga na zapalenie pluc!), niedowtad
mieéni karku i ramion, rzadko dotgcza sie niedo-
wlad koniczyn dolnych. W surowicy chorych cze-
sto sg obecne przeciwciata anty-GT1a i anty-GM1B.
Wystepuje takze forma paraparetyczna, ktéra imi-
tuje zespol ogona konskiego. Ostatecznie udo-
wodniono tez istnienie postaci czuciowej zespolu
G-B. Z morfologicznego punktu widzenia oprécz
demielinizacyjnej formy zespolu G-B (95% cho-
rych) odréznia sie rzadka, aksonalng postaé¢ opi-
sang przez Feasby’ego i wsp. [20] w 1986 roku. Ze
wzgledu na rozpad wiékien i wtérny zanik mies-
ni jest postacia gorzej rokujaca, a rehabilitacja
i powrét funkcji moze trwac przez wiele lat. Osta-
tecznie, istnienie aksonalnej formy zespotu G-B
udowodniono w latach 90. XX wieku na podsta-
wie badan, w tym autopsyjnych, u o0s6b z ostra,
wiotka tetrapareza, ktéra byta poprzedzona infekcja
Campylobacter jejuni lub Haemophilus influenzae
[21, 22]. U chorych z ostra aksonalng neuropatia
ruchowa (AMAN, acute motor axonal neuropathy)
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lub ostrg aksonalng neuropatia czuciowo-ruchowsg
(AMSAN, acute motor sensory axonal neuropa-
thy) w surowicy chorych stwierdzano przeciwcia-
fa anty-GD1a, anty-GalNAC-GD1a, anty-GD1b
i anty-GM1. W nerwach uwidoczniono makrofagi
wnikajace w okolicy przewezen Ranviera do prze-
strzeni okoloaksonalnej, a nastepnie niszczace ak-
son; wtérnie rozpadala sie ostonka mielinowa.
W postaciach aksonalnych zespolu G-B nerwy
czaszkowe sg rzadziej zajete niz w klasycznej de-
mielinizacyjnej postaci zespotu G-B.

Inna odmiana zespolu G-B jest zesp6t MF.
W oryginalnym opisie Fishera [23] u chorych stwier-
dzono oftalmoplegie, ataksje i zniesienie odru-
chow o naglym poczatku. Zwigzek z przebyta in-
fekcjg gérnych drég oddechowych i rozszczepienie
biatkowo-komérkowe u jednego pacjenta nasuneto
autorowi podobienstwo choroby do zespolu G-B.
U wielu chorych wystgpienie objawéw poprzedza
zakazenie Campylobacter jejuni lub Haemophilus
influenzae, a u 45% pacjentéw sg obecne przeciw-
ciata anty-GQ1b. Obserwuje sie zewnetrzng oftal-
moplegie z ptozg, obrzekiem, ataksja koniczyn, za-
burzenia réwnowagi i parestezje. Zesp6t objawéw
moze narasta¢ w ciagu kilku dni lub tygodni, zwy-
kle dobrze rokuje, ale czasami nawraca; niekiedy
dotacza sie porazenie dolnych nerwéw czaszko-
wych, porazenie koriczyn, a badanie elektrofizjolo-
giczne wykazuje aksonopatie. Powstaje pytanie do-
tyczace réznicowania przypadkow zespolu MF
z porazeniem konczyn i zespolu G-B z oftalmople-
gia, zwlaszcza ze w tych ostatnich przypadkach
mogg takze wystapié przeciwciata anty-GQ-1b.

Bickerstaff [24] opisal 8 chorych, z ktérych 7 mia-
o oftalmoplegie, ataksje i zaburzenia Swiadomo-
§ci o ostrym poczatku, wedlug autora — wtérnie
do zapalenia pnia mézgu. U jednego z pacjentéw
rozwinelo sie nastepnie wiotkie porazenie konczyn,
natomiast inni mieli ostabione lub zniesione odru-
chy. Nastepnie opisywano chorych, u ktérych ob-
serwowano zapalenie pnia mézgu i zespét MF, co
sugerowalo, ze te schorzenia mogg stanowi¢ conti-
nuum [24]. W zapaleniu pnia mézgu Bickerstaffa,
poza oftalmoplegia i ataksja, wystepuja: objawy pi-
ramidowe, polowiczne zaburzenia czucia, zaburze-
nia $wiadomodci. Czasami wystepuje pleocytoza
w plynie mézgowo-rdzeniowym, a w rezonansie ma-
gnetycznym sa widoczne zmiany w pniu mézgu.

Ostatnio Ito i wsp. [25], analizujac 581 przypad-
kéw, stwierdzili, ze zar6wno w zapaleniu pnia méz-
gu Brickerstaffa, jak i zespole MF poprzedzajace
infekcje byly wielokrotnie spowodowane przez
Campylobacter jejuni i Haemophilus influenzae, co

sugeruje podobng etiologie obu choréb. Znalezienie
przeciwcial anty-GQ1b w obu procesach wedlug au-
toréw wskazuje, ze zesp6t MF i zapalenie pnia mo6z-
gu Brickerstaffa sg ta sama choroba autoimmunolo-
giczna, ktéra w réznym stopniu zajmuje obwodowy
i o§rodkowy uktad nerwowy (OUN), a zatem postu-
lujg oni nazwe ,,zesp6t Fishera-Bickerstaffa” [25].

Czestosé zespotu G-B u dzieci ocenia sie na 0,5—
—1,5 na 100 000 os6b. Mimo tagodniejszego prze-
biegu niz u dorostych, u 10-20% chorych moze
doj$¢ do niewydolnosci oddechowej. U dzieci cze-
$ciej wystepuja objawy z OUN: béle glowy, zabu-
rzenia psychiczne, podraznienie opon mézgowych
(dodatnie objawy oponowe), obrzek tarczy nerwu
wzrokowego [26].

Zesp6! G-B moze wystapi¢ w ciazy i przed wpro-
wadzeniem nowoczesnego leczenia stanowit zagro-
zenie dla zycia matki. Przedwczesne rozwigzanie
ciazy nie poprawialo rokowania. Sukces terapeu-
tyczny opiera sie na odpowiednim postepowaniu
(wczesne rozpoznanie, leczenie, zapobieganie po-
wiktaniom) [27].

W wiekszosci przypadkéw rokowanie w zespole
G-B jest dos¢ dobre. Stwierdzono istotna statystycz-
nie korelacje miedzy ostatecznym ubytkiem neuro-
logicznym a ciezko$cig niedowladu w ostrej fazie
choroby, trwaniem okresu plateau i czasem trwa-
nia sztucznej wentylacji. Za zly czynnik rokowni-
czy uwaza sie takze poprzedzajaca biegunke, prze-
byta infekcje CV, wiek powyzej 50 lat, duze zmiany
aksonalne w nerwie [28-30].

Rozpoznanie

Zespol G-B rozpoznaje sie na podstawie obrazu
klinicznego, analizy plynu mézgowo-rdzeniowe-
go i badania elektrofizjologicznego. Najbardziej
przydatne w rozpoznaniu sa kryteria adaptowane
przez Wienberga [30].

Objawy konieczne do rozpoznania to postepu-
jacy wiotki niedowtad koniczyn gérnych i dolnych
z ostabieniem odruchéw. Do objawéw podtrzymu-
jacych rozpoznanie naleza:

* narastanie objawéw przez okres do 4 tygodni;

* wzgledna symetria objawoéw;

¢ lagodne objawy czuciowe;

* zajecie nerwéw czaszkowych, zwlaszcza obu
nerwéw twarzowych;

* poczatek zdrowienia w ciggu 2—4 tygodni od
zakoniczenia narastania objawdw;

e zaburzenia autonomiczne;

* poczatek objawéw bez gorgczki;

* podwyzszone stezenie biatka w plynie mézgowo-

-rdzeniowym;
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* cytoza z komoérek jednojadrzastych w plynie
mozgowo-rdzeniowym nieprzekraczajaca 10 ko-
moérek w 1 mm?.

Rozpoznanie moga podwazaé nastepujace objawy:
* znaczna, utrzymujaca sie asymetria objawéw;
* utrzymujace sie zaburzenia czynno$ci zwieraczy;
* poziom zaburzen czucia;

* cytoza w plynie mézgowo-rdzeniowym przekra-
czajaca 50 komérek w 1 mm?;

* obecnos¢ komoérek wielojadrzastych w plynie
mézgowo-rdzeniowym.

Ze wzgledu na wspélne objawy, takie jak: ostry
poczatek, niekiedy przewaga niedowtadu dosiebne-
go nad odsiebnym, niedowlad obu nerwéw twarzo-
wych, niewydolno$¢ oddechowa, zesp6t G-B, nale-
zy réznicowaé z napadem porfirii. Konieczne jest
takze wykluczenie zaburzen elektrolitowych (hipo-
kaliemia, hiperkaliemia — przebiegaja z niedowta-
dem i ubytkiem odruchéw), zapalenia rdzenia,
zwlaszcza w postaci paraparetycznej, neuropatii
toksycznych (zwykle majg charakter aksonalny).

W badaniach laboratoryjnych czasami stwier-
dza sie niewielkie podwyzszenie wskaznikéw wa-
trobowych, zwiekszone stezenie kinazy kreatyno-
wej (CK, creatine kinase) (w przypadku infekcji)
oraz nasilong hiponatremie, jesli dochodzi do za-
burzen wydzielania hormonu antydiuretycznego.
Ponadto w surowicy wystepuja przeciwciala anty-
-GM1, anty-MAG, anty-PO i inne, ale ich stezenie
nie ma znaczenia diagnostycznego. W zespole G-B,
w zespole MF wystepuja przeciwciala anty-GQ1b.
Przesuniecia w proteinogramie, podwyzszone war-
toéci OB, przesuniecie stezen poszczeg6lnych im-
munoglobulin sugerujg konieczno$é¢ poszukiwania
choroby towarzyszacej (toczen, sarkoidoza, nowo-
twoér, infekcja HIV). Rozszczepienie biatkowo-ko-
morkowe w plynie mézgowo-rdzeniowym u wiek-
szo$ci chorych jest widoczne juz w pierwszym
tygodniu choroby, ale u 10% pacjentéw moze
w ogole nie wystapi¢. Prazki oligoklonalne wykry-
wa sie u 10-30% chorych. Cytoza w plynie nie po-
winna przekracza¢ 10 komorek jadrzastych w 1 mm?
(dopuszcza sie wyzsze wartosci cytozy, jesli jest jed-
nojadrzasta) [15].

Badania elektrofizjologiczne

Nieprawidlowy wynik badania elektrokardiogra-
ficznego najprawdopodobniej wskazuje na zabu-
rzenia autonomiczne i nie ma znaczenia diagno-
stycznego. Wynik badania elektrofizjologicznego
nerw6w i miesni zwykle odzwierciedla rodzaj pro-
cesu patologicznego w nerwach. Jednak brak po-

budliwo$ci nerwéw w bardzo ciezkich przypad-
kach nie réznicuje, czy nerwy sa niepobudliwe
z powodu demielinizacji, czy przyczyna jest zwy-
rodnienie aksonalne. Zaburzenia elektrofizjologicz-
ne na poczatku choroby moga by¢ niewielkie lub
nietypowe. Zmiany elektrofizjologiczne we wcze-
snym okresie zespolu G-B wyczerpujaco oméwio-
no w badaniach holenderskiej grupy do spraw ba-
dan nad tym zespolem [31]. Typowo w zespole G-B
wystepuje znaczne zwolnienie szybkosci przewo-
dzenia we wl6knach ruchowych i czuciowych oraz
znaczne wydluzenie latencji konicowej, wydtuze-
nie latencji lub brak fali F oraz wieloogniskowy
blok przewodzenia, co odzwierciedla uszkodzenie
demielinizacyjne w nerwach. Moze mu towarzy-
szy¢ niska amplituda odpowiedzi M (z wiékien ru-
chowych) i niska amplituda odpowiedzi czucio-
wych. Jezeli amplitudy odpowiedzi sa szczeg6lnie
niskie, mozna podejrzewaé wspolistnienie proce-
su aksonalnego, zwlaszcza jesli w miesniach sa
obecne fibrylacje i dodatnie potencjaly odnerwie-
nia, a w pdzZniejszym okresie choroby wystepuje
wzrost amplitudy, pola i czasu trwania potencja-
6w jednostki ruchowej (dowody reinerwac;ji).
Zmiany szybko$ci przewodzenia w nerwach poja-
wiaja sie czasami dopiero po 1-2 tygodniach od
wystapienia choroby i najwczesniej dotycza fali F,
co odzwierciedla zmiany w korzeniach nerwo-
wych. Zwolnienie szybkosci przewodzenia dotyczy
catej dtugosci nerwu i bywa wieksze we wiéknach
ruchowych. Blok przewodzenia dotyczy zwykle kil-
ku nerwéw, wystepuje odcinkowo (amplituda i pole
odpowiedzi na stymulacje powyzej, dosiebnie w sto-
sunku do bloku, sg nizsze niz w stymulacji poni-
zej — odsiebnie do bloku). Blok przewodzenia we
wldéknach ruchowych najprawdopodobniej jest
przyczyna ostrego niedowladu. Latencja koncowa
w nerwach twarzowych i nerwach krétkich jest
wydluzona. Znaczne obnizenie amplitudy odpowie-
dzi ruchowych i czuciowych przy prawidtowej lub
nieznacznie zwolnionej szybkosci przewodzenia
wskazuje na obecno$¢ procesu aksonalnego i jest
niekorzystnym czynnikiem rokowniczym w zespole
G-B. Zmiany aksonalne w nerwach i mieéniach sg
rejestrowane po okoto 3 tygodniach od poczatku
choroby. Zmiany elektrofizjologiczne w nerwach
moga sie utrzymywac przez wiele miesiecy i czasa-
mi na poczatku poprawy klinicznej sa wieksze niz
w poczgtkowej fazie choroby.

Biopsja nerwu, zaleznie od okresu i typu choro-
by, wykazuje demielinizacje z udziatem makrofa-
géw i nacieki limfocytarne, demielinizacje oraz
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zwyrodnienie aksonalne w ciezkich przypadkach
lub tylko zwyrodnienie aksonalne wtékien. Ponad-
to obserwuje sie zréznicowany stopien obrzeku
endoneurium [2, 13, 32].

Biopsja nerwu nie ma znaczenia diagnostycz-
nego w zespole G-B (pobiera sie odsiebny odcinek
nerwu czuciowego, a proces patologiczny zwykle
jest nasilony dosiebnie i, jezeli jest masywny, moze
powodowaé odsiebne zwyrodnienie aksonalne).
Dlugi czas trwania opracowania wycinka opdZnia
rozpoznanie choroby.

Leczenie

Kazda osoba z podejrzeniem zespolu G-B wy-
maga skierowania do szpitala, poniewaz nie moz-
na przewidzie¢ postepu nasilenia objawéw choro-
by. Pacjenci z narastajagcymi objawami wymagaja
umieszczenia na oddziale intensywnej terapii
w celu monitorowania wydolnosci oddechowej
i rytmu serca. W przypadku chorych unierucho-
mionych nalezy wdrozy¢ profilaktyke zakrzepowo-
-zatorowa.

Pierwszym leczeniem, ktére wywolato korzyst-
ne efekty, bylo zastosowanie plazmaferezy (PE).
W badaniach kontrolowanych wykazano, ze skra-
ca ona czas unieruchomienia, okres stosowania re-
spiratora oraz zwieksza odsetek chorych, ktérzy
odzyskuja sile mieéni w ciggu roku. Z badan fran-
cuskiej grupy [33] zajmujacej sie stosowaniem PE
w zespole G-B wynika, ze w tagodnej formie tego
schorzenia dwie PE dzialaja lepiej niz zadna;
w umiarkowanej postaci tego zespotu cztery PE sg
bardziej korzystne niz dwie — zaréwno w aspekcie
skrocenia okresu unieruchomienia chorego, jak
i osiagniecia pelnej sity miesniowej w ciagu roku
(z 64% do 46%). W ciezkich przypadkach szeéc
PE nie dawalo lepszych wynikéw niz cztery. Pa-
cjent z fagodna forma zespotu G-B przy przyjeciu
do szpitala powinien otrzymaé¢ dwie PE, za$ stan
0s6b z umiarkowang i ciezkg formg choroby powi-
nien sie poprawia¢ po dalszych dwé6ch PE. Warun-
kiem skutecznosci PE jest wymiana odpowiedniej
objetosci osocza (40-50 ml/kg mc.). Zabiegi wyko-
nuje sie co drugi dziefi. Leczenie nalezy wprowa-
dzi¢ w ciggu pierwszych 2 tygodni choroby. Ko-
nieczna jest kontrola morfologii przed zabiegiem
i po nim, a po zabiegach — oznaczenie stezenia
IgG. Plazmafereza jest leczeniem inwazyjnym;
przeciwwskazaniami sa nasilone zaburzenia auto-
nomiczne i elektrolitowe oraz koniecznos¢ zacho-
wania stalego poziomu lekéw stosowanych przez
pacjenta z powodu innych choréb. R6wnowaznym

leczeniem w zespole G-B sa immunoglobuliny po-
dawane dozylnie [34].

W wyniku infuzji stezenie IgG w surowicy wzra-
sta 5-krotnie i powraca do normy w ciggu tygo-
dnia. Dalakas [35] zaleca podawanie calej dawki
2 g/kg mc. w ciagu 2 dni, zwlaszcza u mlodszych
chorych z prawidtowa funkcja nerek i bez obcia-
zen krazeniowych (nie nalezy jednak przekraczaé
dawki 80 g/d.). Osiagniecie wyzszych stezen Ig
w krétkim czasie moze sie laczyé z lepszym efek-
tem terapeutycznym, co obserwowano w leczeniu
zespolu G-B u dzieci. Istotne, choé¢ rzadko wyste-
pujace komplikacje leczenia to powiktania zakrze-
powo-zatorowe (udar mézgu, zawat serca, zakrzep
zyt glebokich) i ostra martwica kanalikéw nerko-
wych. Umiarkowanie rzadkie powiklania to zmia-
ny skorne (pokrzywka, swiad, wybroczyny), utrzy-
mujace sie od 30 dni do kilku miesiecy, aseptyczne
zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych oraz silne
béle glowy. Do czestych, tagodnych dziatah nie-
pozadanych leczenia immunoglobulinami podawa-
nymi dozylnie nalezg: tagodne bdle gtowy, mial-
gia, podwyzszona temperatura ciata, dreszcze
(objawy grypowe ustepuja po zastosowaniu lekow
przeciwgoraczkowych, np. paracetamolu). Moga
takze wystepowaé niewielkie nieprawidtowosci
w wynikach badan laboratoryjnych.

W badaniach przeprowadzonych w duzych gru-
pach chorych wykazano, Ze PE i dozylnie podawa-
ne immunoglobuliny sa réwnowaznymi sposoba-
mi leczenia [35, 37]. Polaczenie obu metod nie
zapewnia dodatkowych korzysci. Steroidy nie sg
stosowane w leczeniu zespolu G-B (w wybranych
przypadkach dopuszcza sie zastosowanie metylo-
prednizolonu, po leczeniu wlewami immunoglobu-
lin). Doswiadczenia wynikajgce ze stosowania PE
i immunoglobulin w zespole G-B wnikaja z leczenia
pacjentéw z ciezsza postacia choroby, nieporuszaja-
cych sie samodzielnie, zagrozonych niewydolnoscia
oddechowa — sa to podstawowe wskazania do roz-
poczecia terapii. Pozostaje grupa oséb z tagodnym
przebiegiem choroby (chorzy poruszajacy sie samo-
dzielnie) i kwestia ich leczenia. Mimo tagodnego prze-
biegu u pacjentéw stwierdza sie zaburzenia funkcji
ruchowych (bieganie) po 3-6 miesigcach od zacho-
rowania. Z opracowan wynika, ze leczenie nie jest
konieczne u 0séb, ktére chodza bez pomocy w 2. ty-
godniu choroby. U okoto 10% chorych po poprawie
lub stabilizacji zwigzanej z leczeniem objawy sie
nasilaja. Nalezy wéwczas powtérzy¢ terapie (u cze-
$ci z tych pacjentéw rozwija sie przewlekla zapalna
polineuropatia demielinizacyjna) [34, 36-38].
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Inne sposoby leczenia zespotu Guillaina-Barrégo

W leczeniu zespotu G-B stosowano filtracje pty-
nu mézgowo-rdzeniowego i immunoabsorpcje.
Wyniki leczenia malej grupy chorych byly podob-
ne do rezultatéw terapii z uzyciem PE. Sporadycz-
nie w terapii stosowano leki hamujace cyklooksy-
geneze 2, linomid, czynniki neurotroficzne, czyn-
niki wzrostu [15, 39]. Zaburzenia autonomiczne wy-
magaja leczenia objawowego (nadciénienie tetnicze,
niedoci$nienie ortostatyczne, zaburzenia czynnosci
zwieraczy). U wszystkich chorych z niedowladem
stosuje sie fizjoterapie i rehabilitacje ruchowa
koficzyn. W leczeniu bélu (wystepuje u ok. 70%
chorych) stosuje sie: niesteroidowe leki przeciwza-
palne, karbamazepine, gabapentyne (dawka dziata-
jaca to u niektérych chorych nawet 3600 mg, zwy-
kle < 1200-1800 mg/d.), tréjpierscieniowe leki
przeciwdepresyjne (amitryptylina, imipramina),
czasem opioidy. W leczeniu objawéw zespolu
zmeczenia, wystepujacego nawet u 80% chorych,
stosowano amantadyne.

Leczenie w zespole Millera Fishera
i innych odmianach zespotu Guillaina-Barrégo
Zespol MF zwykle przebiega lagodnie i nie wy-
maga leczenia. W ciezszych przypadkach mozna
rozwazy¢ podanie immunoglobulin lub zastosowa-
nie PE. Aksonalne postacie zespolu G-B rzadko
wystepuja w krajach europejskich; stosuje sie lecze-
nie jak w klasycznym, demielinizacyjnym zespole
G-B. Zespé! G-B wystepujacy u kobiet w ciazy
i u dzieci leczy sie tak, jak u dorostych chorych (ze
wzgledu na latwos¢ zastosowania, u dzieci czesciej
podaje sie immunoglobuliny niz wykonuje PE).
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