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BEVEZETES

A ma Guillain-Barré-szindroma (GBS) né-
ven emlegetett korkép elsé tlinettani le-
irasa 1859-re nyulik vissza és Jean Baptiste
Octave Landry nevéhez fliz6dik. Az alta-
la megfigyelt ,akut aszcendalé paresis”,
areflexia és szenzoros tlinetek kisérte
betegség kilonallé entitasként 1916-ban
a George Guillain, Jean-Alexandre Barré és
André Strohl altal irt esetkdzlések révén vo-
nult be a szakirodalomba. E harom neurol6-
gus vette észre, hogy a betegek liquordban
a fehérjekoncentrdci6 megemelkedik,
mig a fehérvérsejtszam normalis marad
(,dissociation albumino-cytologique”) - ez
megkilonboztette e szindromat az egyéb,
infekcidkhoz tarsulé flaccid paresistol.!

A GBS eléfordulasa vilagviszonylatban
nem pontosan ismert. A legtobb epidemio-
|6giai adat Eszak-Amerikabol és Eurépabél
szarmazik, ezek alapjan az éves incidencia
a felnétt populaciéra vetitve 1-2/100 000
fére becsilhetd. A gyakorisag az életkor
el6rehaladtaval novekszik, évtizedenként
korilbelll 20%-kal. A nemek ardnya nem
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A Guillain-Barré-szindroma és variansai egy heterogén, akut neuroldgiai
betegségcsoport. Patomechanizmusuk dsszetett és nem egyértelmiien
tisztazott. A diagnozist a klinikai tiinetek, az akut neuroldgiai tiineteket
megel6z6 infekcid, a liquor-vizsgalat és az elektroneurografia segitségével
allapitjuk meg. Rendelkezésre all evidenciakon alapulé immunmodulans
kezelés, amit javasolt miel6bb elkezdeni; az IVIG és a plazmaferezis haté-
konysagat szamos klinikai vizsgalat igazolja. A betegség korai felismerése
és kezelése, valamint a szovédmények gyors észlelése és ellatasa meghata-
rozza a hosszua tavu kimenetelt. A prognézis 6sszességében j6, de szamos

beteg gyogyul maradvanytiinetekkel.

kiegyenlitett, a férfiaké enyhén meghaladja
andkét. Az el6fordulds foldrajzi régidnként
is véltozik, ebben genetikai tényezék mel-
lett mikroorganizmus-torzsek kiilonb6z6
elterjedési mintdzata jatszhat szerepet.
Bizonyos jarvanyok utan az incidencia n6-
vekedését figyelték meg.?3

ETIOLOGIA

ES PATOMECHANIZMUS

Az esetek kozel kétharmadaban azelsé tiine-
teket kevesebb mint négy héttel megel6z4
gasztrointesztinalis vagy felsé léguti infekcié
szerepel a betegek anamnézisében. Szamos
mikroorganizmust azonositottak, amelyek
szerepet jatszhatnak a betegség kialakula-
saban. A baktériumok koziil a Campylobacter
jejuni emelendd ki, amely hozzavetbleg
25%-ban all a GBS hatterében. A kérkép 6sz-
szefliggésbe hozhaté még a Haemophilus
influenzae, Mycoplasma pneumoniae bakté-
riumokkal, Epstein-Barr (EBV), Cytomegalo-
(CMV), hepatitis E virusokkal is. Tovabba,
a kézelmdltban zajlott endémidk hivtak fel
a figyelmet a Zika virus etioldgiai szerepére.
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Egyetemi tandrsegéd, neurologus,
Szegedi Tudomanyegyetem, Szent-Gyor-
gyi Albert Klinikai Kézpont, Neurologiai
Klinika

Hasonldképpen, a COVID-19-pandémia so-
ran észlelt esetek felvetik a SARS-CoV-2 kéroki
voltanak lehet&ségét, azonban ezzel kapcso-
latban ellentmonddak az adatok.?*
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A mikroorganizmusokon tul, vak-
cinacidkat kovetéen medfigyelt gyako-
ribb megbetegedések alapjan szamos
oltéanyag esetén felmeriilt a gyanu azok
potencidlis rizikbemel$ hatasaval kapcso-
latban. Bizonyitott, szdmottevd esetszam-
emelkedést és ok-okozati kapcsolatot
azonban csak az Egyesiilt Allamokban,
1976-ban zajlott HIN1-jarvény alkalmaval
beadott, illetve néhéany korabbi rabies vak-
cindval kapcsolatban sikeriilt igazolni. Az
influenzaoltasokkal kapcsolatban egyér-
telmlen megallapithatd, hogy a vakcinacio
kevésbé emeli a GBS kockazatat, mint maga
a megel6zni kivant infekcio?? (1. tablazat).

01.

TABLAZAT ¥

A betegség kialakulasaban szerepet jatszé
mikroorganizmusok és vakcinak

» Baktériumok Campylobacter jejuni
Mycoplasma pneumoniae
Haemophilus influenzae

EBV

[@V\%

HEV

Influenza A virus
Zika-virus
SARS-CoV-2

» Virusok

» Vakcinak Influenza A, HIN1 altipus
(1976)

Rabies

EBV: Epstein—Barr-virus; CMV: cytomegalo-
virus; HEV: hepatitis E virus; SARS-CoV-2:
sulyos akut 1égzészervi szindroma-korona-
virus 2

A Campylobacter-speciesekkel asszo-
cidlt esetek gyakrabban primer axonkaro-
sodassal és sulyosabb progndzissal jarnak.
Az axonalis variansok patogenezise jol
tisztazottnak latszik, kézéppontjukban
a molekularis mimikri all. Ennek lénye-
ge, hogy bizonyos Campylobacter jejuni-
torzsek sejtfaldban talalhatoé lipooligo-
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szacharidok (LOS) az axolemmjt alkoté
glikolipidekkel (gangliozid GM1, GD1a,
GQ1b) azonos epitépokat tartalmaznak, s
igy ahumoralisimmunvalasz soran elleniik
képz&dé specifikus antitestek a Ranvier-
befliz6dések (nodiumok) membranjaval
keresztreagalnak. A kitapadé antitestek
egy részrél a kalium- és natriumcsatorndk
ateresztOképességének megviltoztatasa
révén kondukciés blokkot, mas részrél
komplementaktivaciot és kdvetkezmé-
nyes makrofaginvaziét idéznek eld. Az
immunreakcié mértékétél fliigg, hogy
reverzibilis vezetési zavar vagy teljes
axonmegszakadas, majd Waller-féle de-
generacio révén kiterjedt axonpusztulas
jon létre, ami nagyrészt irreverzibilis. Az
Eurépdban elterjedt akut gyulladasos
demielinizacidés polyneuropathia (AIDP),
illetve a tavol-keleti orszdgokban domi-
naldéan el6forduld akut motoros axonélis
neuropathia/akut motoros és szenzoros
axonalis neuropathia (AMAN/AMSAN)
eltérd foldrajzi elé6forduldsa nem magya-
razhaté csupan a baktériumtorzsek ku-
16nb6z6 eloszlasaval. Ugy tlnik, hogy az
autoreaktiv antitestképzédés csak az arra
,fogékony” egyénekben alakul ki.>*

A kérkép masik f6 tipusaban, az AIDP-
ben elsédlegesen a Schwann-sejtek karo-
sodnak, szegmentalis demielinizacié alakul
ki, az axonkdrosodds jarulékos, mértéke
variabilis. Itt a patomechanizmus kevés-
bé tisztazott. Bar szdmos mielin-struktuar-
fehérje (pl. P2, PO, PMP22 proteinek, illet-
ve a paranodalis elhelyezkedésti meosin
vagy neurofascin) és membran glikolipid
autoantigén szerepe e variansnal is fel-
merllt, specifikus autoantitestek jelenléte
sokszor nem igazolhato, és azok kéroki
szerepe nem egyértelmu. A hisztolégiai
tanulmanyok arra utalnak, hogy a korai
fazisban jelentésebb szerepet kap a sejtes
immunvalasz, mint AMAN-ban. Karakterisz-
tikus eltérés az endoneurialis teret kitolté
limfocitas beszlrédés, alamina basalist &t-
Iépd, mielint levalaszté makrofagok jelen-

léte, valamint a Schwann-sejtek vacuolaris
degenerdcidja.®

Az AIDP és AMAN patomechanizmusat
sémasan a 1. dbran foglaljuk 6ssze.

KLINIKAI MEGJELENES

Tipusos klinikai kép

A kdzponti idegrendszer érintettségének
hidnya mellett kialakulo, rapidan prog-
redialé kétoldali alsé és/vagy felsé végtagi
gyengeség esetén a GBS gyanuja minden
esetben felmerdl.

A GBS klasszikus szenzomotoros for-
majara, az AIDP-re jellemzé a disztalisan
megjelend érzészavarhoz tarsulé vég-
taggyengeség. A paresis jellegzetesen az
als6 végtagokban kezd6dik, majd felszallé
gyengeség formajaban terjed tovabb a fel-
sé végtagokra, illetve a cranialis izomzat-
ra. Az inreflexek renyhék vagy kiesettek.
Gyakran jelentkezik dysautonomia, vérnyo-
mas-ingadozas, aritmia, pupilla-funkciéza-
var, vizeletiritési zavar és paralyticus ileus
képében. A gyakran megjelend fajdalom
lehet mind izom-, mind radicularis, mind
neuropathias jelleg(i. A GBS monofazisos
betegség, kezdete akut vagy szubakut,
a mozgdaskorlatozottsdg két héten be-
Itl kialakul. A progressziv fazisban a be-
tegek 20-30%-4andl jelentkezik légzési
elégtelenség.?’

Atipusos klinikai megjelenés

A GBS atipusos tlinetekkel is jelentkezhet.
llyen esetekben a kétoldali gyengeség és
a szenzoros tiinetek aszimmetrikusan, tul-
nyomorészt proximalisan vagy disztalisan,
barmely végtagon megjelenhetnek egy-
idejlileg. Tovabba sulyos diffuz fajdalom
vagy izolalt agyidegbénulas is jelezheti
a betegséget.?

Specialis variansok

A GBS szamos altipusa ismert, amelyek
a klinikai, elektrofizioldgiai és szbvetta-
ni megjelenésiikben kilénbdznek (2.
tablazat).t
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DIAGNOSZTIKA

Megfelel6é szenzitivitasu és specificitasu
01 ° } Az AIDP és AMAN patomechanizmusanak sémas dbrazolasa biomarkerek hidanyaban a jellegzetes klinikai
ABRA tlinetekre és jelekre alapozott a diagnézis,

kiegészité diagnosztikus vizsgalomodsze-
A) Normal idegsejt rekkel lehet tdmogatni. A Brighton-féle kri-
tériumrendszer hasznélataval meghataroz-
haté a GBS diagnosztikus val6szinlisége.”

Laboratériumi vizsgalatok
@ Altalanos laboratériumi vizsgalatok mellett
a szérum IgG és IgM izotipusu gangliozid
antitestek meghatdrozasa tdmogathatja
/ﬂ a feltételezett diagndzist. A Miller-Fisher-
szindréma eseteinek 90%-aban igazolodik
az anti-GQ1b antitestek jelenléte, illetve
AMAN-ban gyakran észlelheték az anti-
b) AMAN/AMSAN GM1 és anti-GD1a IgG tipusu antitestek (2.
tablazat).”

Liquor-vizsgalat
GBS esetén fiziol6gids sejtszém mellett emel-

O kedett liquor-6sszfehérje-szintet latunk, amit
. fehérje—sejt disszociacidonak hivunk. Mind-
’\ e azonéltal a liquor-6sszfehérje normélis lehet
k/ A azesetek 30-50%-aban azelsé héten, illetve
% — \_,,-/ 10-30%-aban a masodik héten.
- E N 3.
. melkedett sejtszam (50/mm?3-nél maga-

sabb) esetén differencidldiagnosztikai szem-

Anti-GQ1b pontbdl infektiv, gyulladasos betegségek

® Komplementrendszer L Anti-GM1 @ Makrofig vagy leptomeningealis malignitas meriil fel.
Anti-GD1a

Elektrofiziologiai vizsgalatok

Az idegvezetéses vizsgalatok tdamogathat-
jak a feltételezett diagnozist és differen-
cidlhatnak a demielinizacids és az axonalis
formak kozott. A betegségkezdet elsé he-
tén gyakran fizioldgiasak. Azidegvezetéses

C) AIDP

abnormalitdsok a betegség masodik hetén
a legkifejezettebbek. Az egyes variansok-
ban észlelt jellegzetes eltéréseket a 2. tab-
ldzatban részletezziik."

Képalkoté vizsgalatok
Az MR-vizsgdlat nem része a GBS rutin

diagnosztikajanak, ugyanakkor a klinikai
képhez igazitott magassdgban elvégzett
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02.

TABLAZAT

GUILLAIN-BARRE-
SZINDROMA VARIANSAI

» Akut gyulladasos demieliniza-
ciés polyneuropathia (AIDP)

» Akut motoros axonalis
neuropathia (AMAN)

» Akut motoros és szenzoros
axondlis neuropathia (AMSAN)

» Pharyngo-cervico brachialis
varians

» Miller-Fisher-szindréma

FO KLINIKAI MEGJELENES

Szenzomotoros GBS
Agyideg-érintettség
Autonom diszfunkcio
Fajdalom

Tisztdn motoros GBS
Ritkan agyideg-érintettség
Gyors progresszio

Lassu, inkomplett felépiilés

Sulyos AMAN
Szenzoros tlinetek

Jelent6s oropharyngealis,
arc-, nyak- és vallovi
izomgyengeség

Ataxia

Ophthalmoplegia
Areflexia

ELEKTROFIZIOLOGIAI JELLEGZETESSEGEK
(ENG)

Demielinizéciés polyneuropathia

- csOkkent vezetési sebesség

- megnyult DML

- megnyult F-hullam-latencia

- fokozott temporalis dispersio

— kondukciés blokk a suralis SNAP amplitudé
gyakran megtartott

Axondlis polyneuropathia

- csokkent CMAP amplitudo
- izoldltan kiesett F-valasz

- kondukciés blokk

— SNAP normélis

Axondlis polyneuropathia
- csokkent SNAP amplitidé vagy SNAP nem
azonosithato

Normalis
Ritkan a felsé végtagokon axondlis neuropathia

Normalis
A szenzoros vezetés soran diszkrét eltérések

} A Guillain-Barré-szindroma altipusai és azok klinikai és elektrofizioldgiai jellegzetességei

ANTITESTEK
(1gG, IgM, IgA)

GT1b

GM1a
GM1b
GD1a
GalNAc-GD1a

GM1
GD1a

GT1a >GQ1b >>GD1a

GQ1b
GTla

H-reflex jelenléte el6fordulhat

AIDP: akut gyulladasos demielinizaciés polyneuropathia; AMAN: akut motoros axonalis neuropathia; AMSAN: akut motoros és szenzoros axonalis
neuropathia; CMAP: 6sszetett motoros akcids potencial; DML: disztéalis motoros latencia; ENG: elektroneurogréfia; GBS: Guillain-Barré-szindroma;

SNAP: szenzoros idegi akciés potencidl

gerinc MR-vizsgalat soran igazolddott gyoki
gadoliniumhalmozas megerdsiti a diagnoé-
zist. Tovabba differencialdiagnosztika szem-
pontjabdl alkalmas a gerincvel 6i kompresz-
szi6 vagy a myelitis transversa kizarasara.

A periférias idegek ultrahangvizsgala-
taval megnagyobbodott cervicalis ideg-
gyokok igazolhatok mar a betegség korai
szakaszéban.®

Differencialdiagnozis

Amennyiben a mozgaskorlatozottsag 24
oran belil vagy 4 héten tul alakul ki, to-
vabba mas specifikus klinikai tiinet vagy
laboratériumi eltérés is jelen van, egyéb
diagnozisok megfontolasa sziikséges (3.
tablazat).>
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TERAPIA

A betegek monitorozasa

A GBS suirgésségi neurolégiai kérkép. Prog-
resszidja lehet gyors tGitemU sulyos végtag-
gyengeséget, 1égzési elégtelenséget vagy
autonom diszfunkciét és kardiovaszkularis
szovédményeket el6idézé allapot, ezért
a diagnozis felallitasa vagy alapos gyanuja
esetén javasolt a beteg felvétele neurolégiai
osztélyra és szoros megfigyelése, monitoro-
zasa. A légzési funkcié monitorozasara meg-
figyeljuk a Iégzési segédizmok hasznélatat,
felmérjiik meddig tud a beteg egy mély l1ég-
vételt kdvetéen hangosan szamolni. Emellett
eszkozosen ajanlott a vitalkapacitast, a maxi-
malis kilégzési és belégzési térfogatot mér-
ni. Az izomer6t a nyakizmokban, a karokban

és az als6 végtagokban a szokdsos médon,
skaldk segitségével monitorozzuk. Emellett
a kdhogés és a nyelés erejét is ajanlott do-
kumentalni. A mozgaskorlatozottsag értéke-
|ésére szolgdl a GBS mozgaskorlatozottsagi
(disability) skala. Az autondm funkciék mo-
nitorozasa kiterjed a vérnyomas és pulzus
mérésére, EKG-vizsgalatra, a vizelet- és szék-
letretencio észlelésére. A betegek hozzave-
téleg egyharmada igényel intenziv osztalyos
felvételt sulyos bulbaris tiinetek vagy l1égzési
elégtelenség kialakuldsa miatt.”

Intenziv osztalyos felvétel

és légzéstamogatas

Intenziv osztélyos felvételre a fokozddd
|égzési nehezitettség, a fenyegetd [égzé-



si elégtelenség, a jelentds vérnyomds- és
pulzusszdm-ingadozéassal jellemezhe-
t6 sulyos kardiovaszkuldris instabilitas,
a dysphagia, vagy a gyenge kohogési
reflex, valamint az izomgyengeség gyors
progresszidja esetén kerilhet sor, hozza-
vetdleg a betegek egyharmadanal. A fe-
nyegetd légzési elégtelenség klinikai jele
lehet a nyugalomban vagy enyhe terhelés-
nél, mint példaul beszéd soran megjele-
nd dyspnoe, a |égzési segédizmok igény-
bevétele, a tachycardia és a tachypnoe.
EgyszerU felmérése a fenyegetd |égzési
elégtelenségnek, ha a beteg képtelen
egy légvétellel 15-ig szamolni. A klinikai
jelek mellett fenyegetd |égzési elégtelen-
ségre utal a hypoxia, pulzoximéterrel vagy
a vérgazparaméterek alapjan megallapit-
va.2 A ,20/30/40-es szabaly” szerint annal
a betegnél, akinek vitalkapacitasa kisebb
mint 20 ml/kg, a maximalis belégzési tér-
fogata kisebb mint 30 cmH20 vagy a ma-
ximalis kilégzési térfogata kisebb mint
40cmH20, fenndll a 1égzési elégtelenség
kockazata.?

Az intubacié hypoxia, gyorsan ha-
nyatlo 1égzési funkcid, gyenge kohogés
vagy aspirdcié gyanuja esetén vdélhat
szlikségessé, 15 ml/kg alatti FVC értékek-
nél.'* A betegek 22%-a igényel asszisztalt
lélegeztetést az elsé héten.? Ennek koc-
kazatat méri fel az Erasmus GBS |égzési
elégtelenség skala (EGRIS), amely 0 és
7 kozott pontozza a rizikét, az izomerd,
a facialis és/vagy bulbaris paresis és a ti-
netek kezdete és a hospitalizacios igény
kozott eltelt napok szama alapjan; ahol
a magasabb szdm magasabb kockazatot
képvisel. Tartdsan fennallo légzési elégte-
lenség és légzéstamogatasi igény esetén
tracheostomia javasolt. Az axonvesztéses
korforma, a kiesett motoros valaszok
ENG-vizsgalaton és a sulyos felsé vég-
tagi paresis az intubdciét kovetéen egy
héttel képeznek magas rizikot a tartds
lélegeztetési igényre és ilyenkor a korai
tracheostomia megfontolandd.”
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03.

TABLAZAT

LOKALIZACIO

» Kozponti
idegrendszer

» Als6 motoneuron

» [deggyok

» Periférids ideg

» Neuromuscularis
junctio

» Izom

} A Guillain-Barré-szindroma differencialdiagnozisa

BETEGSEG

Sarcoidosis
Sjégren-szindréma
Neuromyelitis optica

Agytorzs gyulladasa
vagy fertézése

A gerincvel6 gyulladésa Sarcoidosis
vagy fert6zése Sjogren-szindroma

Akut myelitis transversa
Malignitas Leptomeningealis metastasis

Neurolymphomatosis
Agytorzsi vagy gerincvel6i kompresszié

Agytorzsi stroke

Vitaminhiany Wernicke-encephalopathia
Funicularis myelosis

Akut flaccid myelitis Poliomyelitis
West Nile virus okozta anterior
myelitis

Degenerativ betegségek Amyotrophias lateral sclerosis

Progressziv spinalis
izomatroéfia

Gyulladas Lyme-kor

CMV, HIV, EBY, VZV
Kompresszio
Leptomeningealis malignitas

Akut kezdet( krénikus immunmedialt demielinizacids
polyneuropathia (CIDP)

Metabolikus vagy elektrolitzavar

Vitaminhiany B, B, E
Toxinok Drog, alkohol, 6lom, tallium,
arzén

Critical illness polyneuropathia
Vasculitis

Myasthenia gravis
Botulizmus
Szervesfoszfat-mérgezés

Critical illness myopathia
Mitokondridlis betegség
Akut rhabdomyolysis
Polymyositis
Dermatomyositis

ORVOSTOVABBKEPZO SZEMLE | 71



I OSSZEFOGLALO KOZLEMENY

Immunmoduléns kezelés
Az immunmodulans kezelésnek két alap-
pillére az intravénas immunglobulin (IVIG)
kezelés és a plazmaferezis, melyek a klini-
kai vizsgalatok tanusaga szerint egyenlé
hatékonysdggal rendelkeznek. Sem az
intravénds, sem a per os kortikoszteroid
terdpia nem bizonyult hatékonynak, alkal-
mazésa ezért nem ajanlott. Kevés vizsgalat
tortént immunszuppressziv szerekkel GBS-
ben, és az ezzel kapcsolatos evidencidk
gyengék 21

Az immunmoduldns kezelést javasolt
minden betegnél elkezdeni, amennyiben
képtelen 6nélléan 10 métert gyalogol-
ni, és megfontolandd gyors progressziét
mutaté izomgyengeség, bulbaris tlinetek,
autonom diszfunkcid és égzési nehezitett-
ség esetén. A klinikai vizsgalatok soran az
intravénasimmunglobulint két héten beldl,
a plazmaferezist négy héten belul kezdték
meg. Az ezt meghaladé betegségtartam
utdn megkezdett immunterapidval kap-
csolatban nem éll rendelkezésre megfelel6
evidencia, de a mindennapi klinikai gya-
korlatban az immunterapia minden beteg
esetében megfontolandé a betegség kez-
detétdl eltelt id6, a tiinetek sulyossaga és
a rosszabbodas liteme alapjan és javasolt
miel6bb elkezdeni, az idegszalak tovabbi
karosodasdnak megelézése céljabol.?

« Plazmaferezis a GBS kezelésében.
A plazmaferezist a nyolcvanas évek éta
alkalmazzak GBS kezelésére. Eltavolitja
a szérumbdl a patogén ellenanyagot, az
immunkomplexeket és citotoxikus anya-
gokat, melynek eredményeképpen gyor-
sitja a javuldast, lerdviditi a felépdilés tar-
tamat. Egy O0sszesen 649 beteg kezelését
elemzd metaanalizis eredménye alapjan
a plazmaferezis gyorsitja a javulast, biz-
tonsagos, csak enyhén noveli a relapszus
kockézatat. A kezelés mellékhatésai: folya-
déktulterhelés, thrombosis a kanil beszu-
rasi helyén.* A plazmaferezist 10 napon
keresztiil, masnaponta alkalmazzuk. Egy
alkalommal 200-250 ml plazma/testsuly kg
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cseréje torténik. Azimmunadszorpcié egy
alternativaja a plazmaferezisnek GBS-ben;
és egy klinikai vizsgélat eredményei szerint
a két kezelés nem kiilonbozik a kimenetel
tekintetében. A szelektivimmunadszorpcié
nem volt kevésbé hatékony, mint az IVIG
kezelés egy kritikus allapotu GBS betegek
bevondsaval végzett vizsgalatban.?™

» Intravénds immuglobulin GBS
kezelésében. A GBS patomechanizmusa
Osszetett, celluldris és humoralis folyama-
tok vezetnek az idegek karosodasahoz,
amint ezt az el6z6 fejezetekben részle-
teztuk. Az IVIG hatdsmechanizmusa GBS-
ben bonyolult, nem teljesen tisztazott és
csak részben tulajdonithaté a patogén
ellenanyag dézisfliggd neutralizaldsanak
anti-idiotipus ellenanyagok révén. Ennek
kovetkeztében nem jon létre a komple-
mentaktivacio és a komplement medialt
citotoxicitds. Emellett az IVIG meggatolja
a patogén ellenanyag kotédését a cél-
antigénhez, komplementgatlé hatast fejt
ki, médositja az Fc receptorok expresszié-
jat, teliti az IVIG turnoverében szerepl6
neonatalis Fc receptorokat és modositja
a T-sejt-valaszt; noveli a reguldtoros és
szuppresszor T-sejtek szamat és csokkenti
a T-helper sejt szubpopuldciét, valamint
az effektor molekuldk termelését, tovabba
semlegesiti a gyulladaskeltd citokineket és
gatolja a B-sejteket.”

Az IVIG hatékonysdgat szamos klinikai
vizsgalat igazolta GBS-ben.>" A klinikai
vizsgalatok adatai szerint a legjobb ered-
ményt a tlinetek kezdetét kdvetden két hé-
ten belul elkezdve érjiik el. Az IVIG dézisa
0,4 g/ttkg 6t napig alkalmazva. Egy retros-
pektiv vizsgalat eredményei alapjan a va-
165 testsuly helyett az idedlis testsuly vagy
a korrigalt testsuly alkalmazasaval 20%-kal
csokkenthet6 a kezelés koltsége. Az idea-
lis testsuly férfiaknal 50 kg, n6knél 45,5 kg,
amihez minden 152 cm feletti 2,5 cm ma-
gassagra 2,3 kg-t adunk hozza. A korrigalt
(adjusted) testsuly a tulsulyos betegeknél
hasznalandd, akik 20%-kal meghaladjik az

idedlis testsulyt, a kiszdmolas képlete a ko-
vetkezé: korrigdlt suly = idedlis suly - 0,4
X(tényleges suly — ideadlis suly).”®

Az IVIG mellékhatasai kozott meg-
kiilonboztetlink azonnali mellékhataso-
kat, mint a fejfajas, az allergia, vagy ké-
s6bb megjelendket, mint az aszeptikus
meningitis, a trombotikus események,
a posterior reverzibilis encephalopathia
szindroma vagy a veseelégtelenség.”

« Az IVIG és a plazmaferezis 6ssze-
hasonlitdsa és kombindlt kezelés.
GBS-betegek részvételével végzett 6sz-
szehasonlité randomizalt vizsgalatokban
az IVIG és a plazmaferezis hatékonysaga
nem kildonbo6zott, igy a mindennapi gya-
korlatban a valasztast sok esetben a be-
teg tarsbetegségei vagy az adott kezelés
elérhetésége hatdrozza meg. Klinikai
vizsgalatok soran tobb esetben kerilt sor
a plazmaferezis kezelés felfliggesztésére,
IVIG-gel 6sszehasonlitva. Az IVIG kezelés
némileg kevesebb mellékhatassal jar, és
hemodinamikailag instabil betegeknél ez
a vélasztandé kezelés.*"’

Amennyiben a beteg nem reagal az
els6ként valasztott kezelésre, annak foly-
tatdsa vagy ismétlése prébdlhato, igy 2 g/
ttkg 6sszdézis IVIG utdn megismételhetd
a kezelés, melyet egy kozelmultban leza-
rult klinikai vizsgdlatban értékeltek, illetve
ot alkalom plazmaferezis hatastalansaga
esetén még néhany alkalommal megis-
mételhetd, bar ezzel kapcsolatban nem all
rendelkezésre megfeleld evidencia. A két
kezelés 6tvozése nem javitotta a kimene-
telt és nem roviditette a betegség tarta-
mat. A mindennapi gyakorlatban a klinikus
szembesiilhet az egyik vagy masik elsé va-
lasztand6 kezelés sikertelenségével, mely
esetben egy sulyos beteg ellatdsa sordn
az evidenciak hianyaban is megprébaljuk
amasik elsé vélasztandé kezelést alkalmaz-
ni. llyenkor érdemesebb plazmaferezissel
kezdeni a kezelést, és amennyiben a beteg
dllapota nem javul, IVIG-gel folytatni, hi-
szen elméletileg a plazmaferezis eltavolitja



a par nappal kordban adott IVIG-et.? IVIG
kezelés ismétlésével kapcsolatban klinikai
vizsgalat zajlik.

A betegek 10%-anal észlelhet6 keze-
léssel Osszefliggd fluktuacié (treatment
related fluctuation), mely esetben az im-
munterdpia alkalmazasa sordn atmeneti
javulast kdvetden, a betegség lefolydsdnak
elsé két honapjan beliil a beteg allapota
rosszabbodik. Feltehetéen ilyenkor hata-
sos a kezelés, de azimmunbetegség még
aktiv fazisaban van, ami magyarazatot ad-
hat a silyosbodasra. Ezeknél a betegeknél
ajanlott az elsé kezelés megismétlése, bar
azezzel kapcsolatos evidencianeméll ren-
delkezésre.? Két honap utan bekdvetkezd
progresszié esetén inkabb akut kezdet
CIDP a valészind diagndzis.

» Egyéb immunterdpidk. Az intra-
vénas methylprednisolon kezelés mono-
terdpidban alkalmazva hatastalan, ezért
nem javasolt, IVIG-gel kombinalva gyor-
sithatja a javulast, de nem javitja a hosszu
tavu kimenetelt. Az ordlis készitmények
ezzel szemben késleltetik a javulast. Osz-
szességében a kortikoszteroid terdpia nem
javasolt GBS kezelésére. Az immunmodu-
1416 kezelések koziil a komplement inhibi-
tor eculizumabbal torténtek vizsgélatok.
Egy japén vizsgalatban, noha 24 hénapnal
az eculizumab jelentds funkcionalis javu-
last eredményezett GBS-betegekben, igy
a betegek tobb mint 90%-a valt onalléan
jaroképessé és 74%-a volt képes futni
(szemben a 71,9%-0s és 18%-0s értékekkel
a placebocsoportban), a vizsgalat 6sszessé-
gében nem érte el a kitlizott végpontjait és
tovabbi vizsgélatokat javasolnak.’®

» A GBS-varidnsok kezelése. A Miller-
Fisher-szindréma jo spontdn gyogyulasi
hajlamot mutat, nem igényel minden
esetben immunterapiat, de lényeges a be-
tegek monitorozésa a neurolégiai tiinetek
és a légzés tekintetében. Ezzel szemben
a Bickerstaff-féle agytorzsi encephalitis
sulyos kérforma, kezelése plazmaferezissel
vagy IVIG-gel ajanlott, noha ezzel kapcso-

latban kevesebb evidencia all rendelkezés-
re. Terhes betegeknél, tovabba gyerme-
keknél ugy az IVIG, mint a plazmaferezis
alkalmazhaté.

A szovodmények megeldzése

A betegség szovédményei jelentds ténye-
z6i a morbiditadsnak és mortalitasnak GBS
eseteiben. A tarsulé vegetativ diszfunkcié
miatt a vitalis paraméterek monitorozasa
Iényeges a GBS-ben szenvedd betegeknél
a szovédmények megelézése, felisme-
rése és gyors kezelése céljabdl.”® A ma-
gas vérnyomas kezelésére rovid hatdsu
vérnyomascsokkenté szerek ajanlottak,
mint béta-blokkoldk vagy nitroprusszid.
Hypotensio esetén parenterdlis folya-
dékbevitel, bradycardia esetén atropin,
ingeriletvezetési zavar esetén ideiglenes
pacemaker alkalmazasa valhat sziikséges-
sé. Fontos a beteg megfeleld taplalasa,
szikség esetén nasogastricus szondan
vagy parenteralisan.

Egyarant fontos szempont a mozgas-
korlatozottsdgbdl adodd szovédmények
(mélyvénas thrombosis, tidé-embolia,
decubitusok) kialakuldsanak megel6zése,
tovabba a fert6zések korai felismerése.
A facialis paresises betegeknél figyel-
met kell forditani a cornea védelmére,
a cornea-sérilések és -fert6zés kialakula-
sdnak megel6zése céljabol. A mélyvénas
thrombosis megel&zésére kis molekulato-
megUl heparinok mellett a kompresszios
harisnya alkalmazésa javasolt. Figyelmet
kell forditani a neurogén hélyag, a székre-
kedés vagy a hasmenés kezelésére, a faj-
dalom és a szorongds enyhitésére. A korai
rehabilitaciohoz tartozik a beteg megfelel
poziciondldsa, a passziv és az aktiv gyogy-
torna, amelyek azizomer6 javitdsa mellett
segitenek a kontrakturak és a kiulonb6z6
szovédmények (pl. mélyvénds thrombosis)
megelézésében. A korai rehabilitacio ré-
szét képezi a beszédterapia és a dysphagia
kezelése, utdbbi a nyelészavarbdl adodé
szovédmények (pl. aspirdcié) megelézését
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célozza. A betegek éllapota hosszu tdvon,
még két év utén is javulhat, ezért javasolt
hosszu tdvon a rendszeres gyogytorna
folytatasa.>

A fajdalom kezelése

Szamos beteg szenved fajdalomtél, ami
lehet a mozgaskorlatozottsagbdl adodoéd
iztleti fajdalom vagy a betegség pato-
mechanizmusaval magyarazhaté neuro-
pathias jellegti fajdalom. A fajdalom keze-
lésében a szokasos analgetikumok és nem
szteroid gyulladascsokkentd szerek mellett
szerepet kapnak az antiepileptikumok,
mint a carbamazepin, a gabapentin és
a triciklikus antidepresszansok (pl. amitryp-
tilin). Az opiatok tartds hasznalata kertlen-
dé azileus eleve fenndllé kockazata miatt.
A TENS kezelés csokkenti az izomfajdal-
makat. A pszichés tdmogatas is Iényeges
afajdalom és mozgaskorlatozottsag okozta
szenvedés csokkentésére. A betegség je-
lentés maradvénytiinete a faradékonysag,
amely a beteg életmin&ségére és pszicho-
szocialis teljesitményére egyarant hatéssal
van, utdbbira kifejezettebben, mint a szo-
matikus maradvanytiinetek. A gyégytorna,
az alvas minéségének javitasa, a fajdalom
csokkentése és sziikség esetén pszichés
tdmogatas és antidepresszans kezelés be-
allitdsa csokkenthetik a faradékonysagot.”

PROGNOZIS
Hat hénap alatt a betegek 80%-a vissza-
nyeri a jaroképességét. Ennek a val6szind-
ségét a modositott Erasmus GBS kimeneteli
skalan (mEGOS) mérjik fel. Még a lélegez-
tetést igényld és a tetraplegids betegek is
jelentdsen javulnak az elsé évben. Haldlos
kimenetel az esetek 3-10%-aban kovetke-
zik be, féként idés betegeknél vagy olyan
esetekben, amikor a tiinetek eleve sulyosak
voltak. Oka a betegség szovédményeiben
keresendd.

Az esetek 2-5%-4ban ismétlédhet a be-
tegség, mig 5%-ban a betegség hullamzé
lefolyasa vagy tartds, nyolc hetet megha-
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ladé progresszidja alapjan a diagnozis akut
kezdetl CIDP-re médosul. Tartés problé-
mat okozhatnak a fennmaradé izomgyen-
geség és mozgaskorlatozottsag mellett
a betegek 60-80%-anal a faradékonysag,
30-40%-anal a neuropathias fajdalom és
a depresszio. A betegek ellatasa a gyoé-
gyuldsidészakéban is csapatmunka, mely-
ben a neurolégus mellett rehabilitacios
szakorvos, fizioterapeuta, ergoterapeuta,
szlikség szerint pszicholégus, pszichiater
vesznek részt.

Nyilatkozat. A szerz6k a cikk megirdsa, illetve
a kutatémunka sordn anyagi tdmogatdsban
nem részesliltek. A szerz6knek a cikk témdjdval
kapcsolatos érdekeltsége nincs. A dolgozat nem

sérti a Helsinki Deklardcid elGirdsait.

Levelezési cim:
dezsi.livia@med.u-szeged.hu

A szerz6k munkahelye:

Dr. Dézsi Livia: egyetemi tanarsegéd, neuroldgus,
Dr. Babarczy Kristof: klinikai szakorvos, neurolégus,
Dr. Csati Anett: PhD, klinikai szakorvos, neurolégus,
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Dr. Klivényi Péter: tanszékvezet6 egyetemi tanar, az
MTA doktora, Szegedi Tudoményegyetem, Szent-Gyorgyi
Albert Klinikai Kdzpont, Neuroldgiai Klinika
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