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GUILLAIN-BARRE syndrom

» GBS

» Akutni zanétlivé autoimunitni onemocnéni postihujici prevazne
periferni nervovy systém

» Vice variant onemocnéni s odliSnymi klinickymi obrazy

» FCB varianta - malo Casta a atypicky se prezentujici varianta akutni
polyradikuloneuritidy

» Vzacné se muze vyskytnout i béhem téhotenstvi




Varianty GUILLAIN-BARRE syndromu

» Klasicky GBS

» Faryngo-cerviko-brachialni svalova slabost (FCB varianta)
» Parapareticka forma GBS

» Facialni diplegie s parestéziemi

» Miller-Fischeruv syndrom (MFS)

» Bickerstaffova kmenova encefalitida

Guillain-Barré and Miller Fisher syndromes—new diagnostic classification
Benjamin R. Wakerley, Antonino Uncini, Nobuhiro Yuki and the GBS Clask;iﬁcation Group

Nat. Rev. Neurol. 10 (2014); 537-544; doi:10.1038/ nmeurol.2014.138




FCB varianta GBS

» Diagnostika, FCB varianta:

» Klinicky obraz — slabost orofaryngealnich, sijovych a brachialnich
svalu s are f lexii HKK (nepfitomnost ataxie, poruchy védomi & vyrazné slabosti DKK)

» Laboratorné — pozitivita protildtek proti gangliosidum v séru
(anti-GT1a, anti- GQ1b)

» Elektrofyziologicky prukaz akutni axondlni neuropatie (aman, amsan)

» Priznaky predchazejiciho respiracniho ci Gl infektu

» Proteinocytologicka disociace v likvoru



GUILLAIN-BARRE syndrom

» Diferencialni dg., FCB varianta:
» CMP v zadni cirkulaci (POCI)

» Myasthenia gravis

» Botulismus

» Wernickeho encefalopatie

» Kmenova encefalitida

» Paraneoplasticka neuropatie



GBS v téehotenstvi

» Vzacny vyskyt
» Komplikace gravidity, mozny letalni prubéh
» Nejista prognodza a riziko pro matku i plod

» Diagnostika postavena predevsim na klinickém obraze, EMG a CSF (nejsou
limitace v gravidité)

» Lécba stejna jako u ostatnich nemocnych (IVIG, TPF)



GBS v téehotenstvi

» Neurointenzivni péce s peclivou monitoraci matky i vitality plodu

» Onemocnéni by nemelo mit negat. vliv na vyvoj plodu ¢i novorozence,
nemelo by 1 Cetnost spontannich potratu nebo umrti plodu

» Predcasné ukonceni tehotenstvi nezlepsuje outcome
» GBS neni duvodem k SC, vyjma gynekologickych indikaci

» Pacientky po porodu nemusi byt schopné se postarat o novorozence
z duvodu neur0|0giCkéhO deficitu (napf. ztrata samostatné lokomoce)



KAZUISTIKA

» 22-ti leta zdrava zena, primigravida, ve 30. t. dosud nekomplikované
gravidity

» Klinicka manifestace: cca 1 denni rozvoj slabosti Sijoveho svalstva,
porucha reci a polykani, postupné navic slabost obou HK zhorsujici se
unavou, vleze ani nezvedne hlavu. Asi pred 10 dny prodélala
prujmové onemocnéni, kultivacné Campylobacter jejuni

» Pac. vysetrena na spadové neurologické amb., provedeno EMG vys.
bez znamek poruchy NS prenosu, nebyly zachyceny ani znamky
postizeni perifernich nn., které by svédcily pro AIDP (2.den rozvoje obtizi)




KAZUISTIKA

» Pac. byla odeslana k dalsimu dosetreni a |Iécbé na nasi kliniku, pfijata
s pracovni dg.: Bulbarni sy se slabosti Sijového svalstva a hornich
koncetin, diff. dg. porucha NS prenosu charakteru MG ci GBS

» Zahajena lécba IVIG (KIOVIG 2g/kg/den, celk. davka 150 g)
» Gynekologické konzilium: Intaktni gravidita, nyni 30+6 t.g.

» Po 24 hod. pobytu na JIP dochazi k dalsi progresi bulbarniho sy
(dysfagie, dysartrie), rozvoji periferni facialni |éze a progresi chabé
paraparezy HK korenové do tézkého st. s levostrannou akcentaci




KAZUISTIKA

» Vzhledem k celkové unavé, nutnému trvalému odsavani velkého
mnozstvi slin z DU, nemoZnosti polykani a kadle byla z dGvodu
adekvatniho zajisténi toalety DC provedena elektivni intubace a
napojeni pacientky na UPV



KAZUISTIKA - provedena vysetreni

» CSF (5.den): oligocytarni nalez s 16 mono, 0 poly, CB 0,21 g/I, infekcni
agens (HSV 1+2, borrelie, KME) negat.

» MR mozku a C patere: Bez prukazu expanze intrakranialné, drobnd
nespecificka T2 hyperintenzita v obl. pontu. V rozsahu C michy bpn.

» SF EMG m.orbicularis oculi l.sin: Normalni jitter, nejsou bloky. Nalez
nesvedci pro poruchu NS prenosu a nepodporuje dg. myasthenie



KAZUISTIKA — EMG vysetreni

» EMG z HKK (6.den): Nevybavnost F-vin z n.medianus a ulnaris bilat.
» Jinak nalez motorickych i senzitivnich kondukcnich studii normalni
» Nejsou bloky ani jiné znamky demyeliniza¢niho postizeni.

» Kontrolni EMG (30.den): Zretelny pokles amplitud CMAPs na HKK
» Nadale bez znamek demyelinizacniho postizeni
» Senzitivni neurogram je fyziologicky, beze zmén oproti minulému vysetreni

» V jehlové EMG generalizovana abnormalni spontanni aktivita (POV + fibrilace)
(nejcetnéjsi na HKK a v bulbarni oblasti)

» V souhrnu akutni axonalni Cisté motoricka PNP - koreluje s dg. AMAN



KAZUISTIKA — ukonceni gravidity

» U pac. progredujici tehotenska hepatopatie, bez vyvoje HELLP sy

» Vzhledem k pretrvavajicimu zavaznému klinickému stavu a horsicim
se laboratornim parametrum bylo po predchozi maturaci plodu
v 31.tydnu indikovano ukonceni gravidity elektivni sekci (vjedné dobs

provedena i tracheostomie)

» Vykon probéhl bez komplikaci, stav novorozence odpovida
gestaém’mu stari 31. tVdne (chlapec 1750 g, Apgar 4-7-7)




KAZUISTIKA — poporodni obdobi

» Od 2. tydne dochazelo ke zlepsovani klinického stavu pacientky,
postupné odpojena od UPV, neurotopicky pretrvava bulbarni sy,
chaba paraparéza HKK s rhizomelickou akcentaci do tézkého stupné

» Akutni prechodna psychoticka porucha v souvislosti s sestinedélim
a kumulaci stresogennich faktorU, zejména zdravotnich. Zastavena
laktace, do medikace titrovan quetiapin, psychologicka péce

» Pacientka rehabilituje chizi, pokracovani v logopedické péci




KAZUISTIKA - poporodni obdobi

» Prubéh dale komplikovan levostrannou aspiracni pleuropneumonii
s reaktivnim fluidothoraxem

» Proveden FEES s nalezem orofaryngealni dysfagie tézkého stupné
s tichymi aspiracemi, indikovana zavedeni PEG

» Neurologicky dochazi k dalsSimu postupnému zlepsSovani - regrese
facialni diparézy a chabeé paraparézy HKK do lehkého, kofenove az
stredniho stupné, pretrvava tézka dysfagie



KAZUISTIKA — po 2 mésicich hospitalizace

» 47. den po porodu preklad na spadovou neurologii se zavedenou TSK,
PEG, perzistujici dysfagii a chabou paraparézou HKK lehkého st.

» Dale vyrazné zlepseni klinického stavu, uprava dysfagie ad integrum
s naslednou dekanylaci a minimalnim rezidualnim neurodeficitem

ve smyslu chabé paraparézy HK lehkého stupné



KAZUISTIKA — zaver

» Cilem kazuistiky bylo upozornit na vzacny vyskyt FCB varianty GBS,
navic v tehotenstvi

» GBS miva variabilni prubéh a zpravidla predstavuje zavaznou
komplikaci gravidity

» V nékterych pripadech si progredujici stav téhotné muze vynutit |
predcasné ukonceni gravidity

» Je-li GBS vCas diagnostikovan a spravne zalécCen, pak je prognoza
i pres komplikovany prubéh prizniva




DEKUJI ZA POZORNOST







Table 1 | Clinical featuras of GBS, MFS and their subtypes

Category

Clinical features

Pattern of weakness  Ataxia

Hypersomnolence

GBS
Classic GBS

Pharyngeal-cervical-brachial
weakness*

Acute pharyngeal weakness?

Paraparetic GB5*

Bifacial weakness with
paraesthesias®

MF5

Classic MF5

Acute ophthalmoparesis®
Acute ataxic neuropathy?
Acute ptosiss

Acute mydriasis?

BBEI

Acute ataxic hypersomnolencel

Four limbs No or minimal
Bulbar, cervical and No

upper limbs

Bulbar No

Lower limbs No

Facial No
Ophthalmoplegia Yes
Ophthalmoplegia No

No weakness Yes

Ptosis Mo

Paralytic mydriasis Mo
Ophthalmoplegia Yes

No weakness Yes

No
Mo

No
No
Mo

No
No
Mo
Mo
Mo
Yes
Yes




Specific diagnoses
Classic GBS

Pharyngeal-
cervical-brachial

weakness

Paraparetic GBS

Bifacial weakness
with paraesthesias

MFS

BBE

Weakness* and areflexia/
hyporeflexia in all four limbs

Oropharyngeal, neck and arm
weakness** and arm arefiexia/
hyporeflexia

Absence of leg weakness

Leg weakness* and leg areflexia/

hyporeflexia
Ab=ence of arm weakness

Facial weakness* and limb
arefiexia/hyporefiexia

Absence of ophthalmoplegia,
ataxia and limb weakness

Ophthalmoplegia, ataxia*?
and areflexia,/hyporeflexia

Absence of limb weakness*®
and hypersomnolence

Hypersomnclence and
ophthalmoplegia and ataxia*+

Absence of limb weakness*®

Weakness usually starts in the legs and ascends but may
start in the arms

Weakness may be mild, moderate or complete paralysis

Cranial-nerve-innervated muscles or respiratory muscles
may be imolved

Muscle stretch reflexes may be normal or exaggerated in
10% of cases

Absence of certain features indicates incomplete pharyngeal—
cervical-brachial weakness: patients without arm and neck
weakness have ‘acute oropharyngeal palsy'; patients without
pharyngeal palsy have ‘acute cervicocbrachial weakness'

Some leg weakness may be present, but orophanngeal, neck
and arm weakness should be more prominent

Presence of additional features indicates overlap with other
GBS variants: ataxia with ophthalmoplegia suggests overlap
with MFS; ataxia without ocphthalmoplegia suggests

overlap with acute ataxic neuropathy; ataxia, ophthalmoplegia
and disturbed consciousness suggests overlap with BEE

Typically, bladder function is normal and there is no
welldefined sensory level

Im some patients, limb paraesthesias may be absent
and muscle stretch reflexes may be normal

Absence of certain features indicates incomplete MFS: patients
without ataxia have ‘acute ophthalmoparesis’; patients without

ophthalmogplegia have “acute ataxic neuropathy’

Presence of a single feature indicates incomplete MFS: ptosis

suggests ‘acute ptosis’; mydriasis suggests 'acute mydriasis’

Patients without cphthalmoplegia have the incomplete form
of BBE known as ‘acute ataxic hypersomnolence’

Electrophysiclogical evidence
of neurcpathy

Electrophysiclogical evidence
of neurcpathy

Presence of anti-GT1a or
anti-GO1b 1gG antibodies

Electrophysiclogical evidence
of neurcpathy

Electrophysiclogical evidence
of neurcpathy

Presence of anti-GQ1b 1gG
antibodies

Presence of anti-GQ1b 1gG
antibodies




