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GBS ALT TIPLERI

AIDP
AMAN
AMSAN
FISHER



EPIDEMIYOLOJI

0.6 —4 /100 000 tum dunyadaki insidansi
1.2—-1.9/100 000 Avrupa’daki insidansi
Erkeklerde 1.5 kat fazla

Sporadik, ancak Kuzey Cin'de yaz epidemileri

2/3 hastada son 6 haftada grip benzeri enf. veya
gastroenterit



AIDP KLINIK

« BASLANGIC SEMPTOMLARI

Ekstremitelerde agri, parestezi, gugsuzluk

% 56 assendan

% 32 dort ekstremite

% 12 dessendan

Proksimal, distal, hem proksimal hem distal
Fasiyal gugsuzluk (okuler motor kaslar etkilenmez)



KLINIK

« DISOTONOMIK SEMPTOMLAR

— Kardiyak aritmi
— Hipertansiyon

— Hipotansiyon

— lleus

— Idrar retansiyonu



KLINIK

Baslangictan 2- 4 hafta icinde ilerleme durur
Genellikle klinik etkilenme orta duzeyde ve hala
yuruyebilir

% 4 — 15 kaybedilir

Duzelme periodu lineer; haftalar — aylar surer
Uygun tedavilerle seyir deqgistirilebilir

Her seye ragmen % 10 — 20 kalici motor defisit, cabuk
yorulma



AMAN KLINIK

Sadece motor etkilenme

Otonomik etkilenme yok yada hafif
Seyir AIDP’ye gore hizli

Duzelme ya ¢ok hizli yada cok yavas



AMSAN KLINIK

« AIDP kliniginden ayirmak guc
 Elektrofizyolojik incelemeler



HUGHES DERECELENDIRMESI

0 = saglikh

1 = belirti ve bulgular hafif, kosabilir
2 = bagimsiz olarak yuruyebilir

3 = yardimla 5 m yuruyebilir

4 = yataga veya iskemleye bagimli
9 = solunum destegine gereksinim
6 = olum



Asbury ve Cornblath klinik tani kriterleri

« |. Tani igin gerekli bulgular

A. Bir ekstremiteden daha fazla bolgede ilerleyici gugsuzlUk.
Gugsuzlugun derecesi degisken; bulber ve fasiyal parezi

B. Arefleksi (tendon reflekslerinin kaybi)



Asbury ve Cornblath klinik tani kriterleri

« |I. Taniy1 kuvvetle destekleyen bulgular (bnem sirasina gore)
. Progresyon.

Relatif simetri.

. llmh duyusal semptom ve bulgular.

Kraniyal sinir tutulumu. Ekstraokuler kas tutulumu nadirdir.
. Duzelme.

. Otonomik disfonksiyon.

. Norolojik semptomlarin baslangicinda ates yoktur.
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Asbury ve Cornblath klinik tani kriterleri

« |ll. Tanida suphe uyandiran durumlar
1. Belirgin ve israrl asimetrik gugsuzluk.
2. Israrll mesane veya barsak disfonksiyonu.
3. Baslangicta mesane veya barsak disfonksiyonu
4. BOS’ta 50 veya daha ¢ok mononukleer lokosit/mm3 .
5. BOS’ta polimorfonukleer lokosit.
6. Duyu seviyesi varligi.



Asbury ve Cornblath klinik tani kriterleri

« V. Taniyi diglayan durumlar
1. Heksakarbon (volatil solvent) bagimhligi.
2. Porfiri tanisini destekleyecek anormal porfirin metabolizmasi.
3. Difterik enfeksiyon varligi.
4. Kursun noropatisi
5. Pur duyusal sendrom.
6. Polyo, botulism, toksik noropati



Akut Flask Paralizinin Ayirici Tanisi

Beyin sapi strok

Beyin sapi ensefaliti
Akut anterior poliomyelit
Akut myelopati

Yer kaplayan lezyon
Akut transvers myelit

Periferal noropati

GBS
Kuduz asisi sonrasi noropati
Difterik noropati

Agir metaller, biyolojik toksinler veya
ilag intoksikasyonlari

Akut intermitan porfiri
Vaskulitik néropati
Kritik hastalik noropatisi
Lenfomatoz noropati

 Noromuskuler ileti bozukluklar

MG
Biyolojik veya endustriyel toksinler

 Kas hastaliklari

Hipokalemi
Hipofosfatemi
Inflamatuvar myopati
Rabdomyoliz
Periodik paralizi



GBS icin incelemeler

« Taniyl desteklemek i¢cin yapilmasi gerekenler
— Elektrofizyoloji
— BOS incelemesi (seker, protein, hicre sayimi)



GBS icin incelemeler

 Ozel durumlarda yapilmasi gerekenler
— Idrar UGrobilinojen ve delta-aminolevulinik asit diizeyleri
— Antinukleer antikor
— Riskli bireylerde HIV
— llag ve toksin taramasi



GBS icin incelemeler

* Genel tibbi durumla ilgili incelemeler
— Idrar analizi
— Tam kan sayimi
— Sedim
— Biyokimyasal incelemeler
- EKG
— AC grafisi
— Solunum fonksiyon testleri



GBS icin incelemeler

» Olasi etyolojiye yonelik
— C jejuni icin gayta kulturu
— PUr motor sendromlarda polio icin gayta kalttrd
— Enaz CMV, EBV ve M pneumonia igin seroloji
— GM1, GD1a ve GQ1b gangliositler icin antikorlar



ELEKTROFIZYOLOJI

 Periferal noropati
 Alt tiplerin siniflandirmasi



ELEKTROFIZYOLOJI

En az 3 duyusal sinir,
3 motor sinir iletimi,

F yanitlari

ki yanli tibial H refleksi



ELEKTROFIZYOLOJI

% 13 vaka baslangicta normal

Tekrarlayan incelemeler

Motor iletim ¢alismalari erken donemlerde anormal

Duyusal sinir iletim calismalarinda anormallikler biraz daha ge¢

Erken donemde saptanan anormallikler
— distal latanslarda gecikme
— F yanit latanslarinda uzama
— sinir iletim ¢calismalarinda yavaslama
— parsiyel motor iletim blogu erken donemde gorulen major anormalliklerden



ELEKTROFIZYOLOJI

 Zamanla aksonal dejenerasyon

* Duyusal iletim ¢alismalarinda sural duyu korunur;
median duyu incelemeleri anormal



ELEKTROFIZYOLOJI
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ELEKTROFIZYOLOJI

Demiyelinizan

(En az iki sinirin her birinde agagidakilerden en az bir tanesi veya
diger tum sinirler inexitabl iken agagidakilerden en az iki tanesi ve
dCMAP > %10 NAS)

MCV < %90 NAS (eger dCMAP < %50 ise MCV < %85 NAS)
DML > %110 NUS (eger dCMAP < %100 ise DML > %120)
PCMAP/dCMAP orani < 0.5 ve dCMAP > %20 NAS

F cevap latansi > %120 NUS



ELEKTROFIZYOLOJI

Aksonal

Demyelinizasyon bulgularinin higbirinin higbir sinirde olmamasi
(eger dCMAP < % 10 NUS ise bir sinirde demyelinizasyon olabilir)
ve en az iki sinirde dCMAP < %80 NAS.



ELEKTROFIZYOLOJI

 |nexitabl

— TUm sinirlerde dCMAP elde edilememesi (veya sadece bir sinirde dCMAP <
%80 NAS kosulu ile elde edilebilmesi)

« Supheli

— Herhangi bir diger grub kriterlerine tam olarak uymayan



Tanida zorluklar

« Hafif klinik bulgular ve EMG’de silik bulgular

« [nexitabl motor sinirler
— Tam motor blok
— Tam aksonal dejenerasyon



Patogenez

AIDP:periferik sinirler boyunca multifokal mononukleer hucre
infiltrasyonu

AMAN: Ranvier dugumlerinde makrofaj invazyonu (ventral koklerde)
AMSAN: hem ventral hem dorsal koklerde



Patogenez

Systemic immune system g Endoneurium
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Lancet 2005; 366: 1653—66



Patogenez

Systemic immune system

Bleood- neen e bamier



Lancet 2005; 366: 1653—66



PROGNOZ

* lleri yas
« Baslangicta agir klinik (4, 5 grade)
« Aksonal patoloji



TEDAVI

« Genel prensipler
— Multidisipliner bakim
— %25 solunum yetmezligi
— Otonomik disfonksiyonlar
— VK olgulebildigi moniterizasyon
— Ambulatuvar degilse erken donemden itibaren SC heparin veya
kompresyon gorabi



TEDAVI

 Immunoterapi
— PE: 1-2 haftada 5 plazma degisimi
— IVIG: 0.4g/kg/gun dozunda 5 gun
— Kortikoterapi



TEDAVI (sorular)

* Hangi hastaya immunoterapi?

» |k tedavi secenegine yanit alinamadiginda ikinci
secenek ne?



TEDAVI (YENI SECENEKLER)

kompleman kaskadini inhibe edecek ajanlar

gangliosidlere karsi gosterilebilen antikorlari olan
hastalarda bu antikorlari suzebilecek 6zel immun filtreler

T hucre sitokinleri onleyebilecek ajanlar

T hucrelerin endonoryuma gecisini engelleyebilecek
ajanlar

norotrofik faktorler



Antibodies

Acute inflammatory demyelinating pelyradiculoneuropathy (AIDP) Unknown

Acute motor and sensory axonal neuropathy (AMSAN) GM1, GM1b, GD1a

Acute motor axonal neuropathy (AMAN) GM1, GM1b, GD1a, GalMac-GD1a
Acute sensory neuronopathy GD1b

Acute pandysautonomia
Regional variants

Fisher's syndrome G001k, GT1a
Oropharyngeal GTla
Overlap
Fisher's syndrome/ Guillain-Barré-syndrome overlap syndrome GQ1b, GM1, GM1b, GD1a GalMac-GD1a

Table 1: Classification of Guillain-Barré syndrome and related disorders and typical antiganglioside
antibodies, by pathology




Netherlands Morth America and Europe
1987-96 (n=476)* 1993-95 (n=383)*

C jejuni 32 23
Cytomegalovirus 18 8
Epstein-Barr virus 7 2
M pneumoniae g Mot tested

Table 2: Preceding infections detected serologically in two large series
of patients with Guillain-Barré syndrome




