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Olika anatomiska mal for
immunangrepp | PNS

= Akut mflammatorlsk demyeliniserande polyneuropatl AIDP [GBS]

= Akut motor and sensorisk axonal neuropathy AM(S)AN [GBS]
» Kronisk inflammatorisk demyeliniserande neuropati CIDP
= Multifokal Motorisk Neuropati MMN 3

= Ovriga: vaskulit-relaterad neuropati, paraneoplastisk



Guillain-Barré Syndrom
Akut inflammatorisk polyradikuloneuropati

Akut T, och B cell-medierat angrepp mot myelin i PNS

Incidens: 1-2/10°.ar 4



Guillain-Barré Syndrom

Akut inflammatorisk polyradikuloneuropati




* GBS- subtyper

» Akut Inflam. Demyeliniserande Polyradikuloneuropati (AIDP)

» Akut Motor Axonal Neuropati (AMAN)
» Akut Motor and Sensory Axonal Neuropati (AMSAN)
» Miller-Fisher Syndrom (MFS)

Europa, USA, Kanada AMSAN

6%

BAIDP
BAMAN/AMSAN

OMFS
Sharma et al., Neurology of India 2011




GBS diagnostik
Asbury Kriterier 1990

Krav Progressiva slappa paraser i fler an 1 extremitet,
begransad sensorisk dysfunktion

Stodjande Symmetri, progressiv fas <4v, autonom
dysfunktion, kranialnervpav, afebrilitet

CSF Albuminocytologisk dissociation
(max 50 mono/ul)

Elektrofysiologi AIDP: Fa forandringar i akutskedet
Forlangda /franvarande F-svar, forlangda distala
latenser, konduktionsblock .




GBS- Regionala & atypiska varianter

Spridningsmonster:
e Benen ->>armar: 60%

* Ben och armar samtidigt: 30%

e Armar->> benen: 10%

Regionala varianter:

" Paraparetiska varianten

= Pharyngeal—cervical-brachial variant
= Facial diplegi

Atypisk GBS:

* Normoreflexi/hyperreflexi

* Asymmetri

e CNS paverkan: SIADH, uttalad blaspares
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Immunoterapi av AIDP

PE och IVIG har en likvardig effekt vid beh av AIDP
Hughes RA, Cochrane Database Syst Rev. 2002 & 2004

Antal Antal
Terapi RCT

PE (plasmaferes) 585

IVig 582

PE given efter
IVig 1 148

3
(open-

IVIg hos b
g hos barn jabel)

Kortikosteroider

Adapterad fran: Hughes RA et al. Brain. 2007;130:2245-2257 .

patienter

Resultat

Patienter forbattrades vid 4:e
veckan vs. placebo

Resultat liknar PE

Ingen ytterligare vinst

IVIg snabbar pa forbattring

Samre forlopp jamfort med ingen
behandling




GBS: EFNS behandlingsrekommendationer

European Federation of Neurological Societies 2008

» VIg eller PE kan anvdandas som 1a-linje immunoterapimedel
vid AIDP (level A)

» |VIg efter PE ar inte rekommenderad (/level B)

» Patienter som forbattras men sedan férsamras (TRF) bor
behandlas pa nytt med samma medel som 1:a gangen. (good
practice point)

» Patienter som inte svarar pa den 1:a kuren av IVIg, en till kur
kan erbjudas (good practice point)

» Oklar om mild GBS (GBS disability score <3) eller MFS/AMAN/

AMSAN har nytta av behandling (evidens saknas)!
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TRF = Treatment-related fluctuations



GBS disability Scale

Kleyweg et al., Muscle Nerve 1991

0 = Frisk, inga motoriska symtom

1 = Fatal symptom men klarar av att springa

2 = Kan ga minst 10m utan behov av stod, men kan inte
springa

3 = Kan ga 10m pa en oppen yta, men enbart med hjalp
av stod

4 = Rullstols- eller sangbunden

5 = | behov av mekanisk ventilation for atminstone en del
av dygnet

6 = Dod
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GBS disability Scale

Kleyweg et al., Muscle Nerve 1991

Ingen 0 = Frisk, inga motoriska symtom

peh 1= Fatal symptom men klarar av att springa

* 2 =Kan ga minst 10m utan behov av stod, men kan inte
springa

3 = Kan ga 10m pa en oppen yta, men enbart med hjalp
av stod

4 = Rullstols- eller sangbunden

Beh ©° =|Dbehov av mekanisk ventilation for atminstone en del
av dygnet

6 = Dod

<
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Pediatriska aspekter av GBS

DiFazio et al., for Medscape
http://emedicine.medscape.com/article/1180594-overview#showall
o

= Battre prognos an vuxna

= Mediantid till total aterhamtning 73d

» 90% aterhamtar sig fullstandigt inom 3-12m
=| agre motralitet an vuxna

* 1:a handsmedel |VIg

*TRF hos ca 12% inom 2-3v efter IVIg beh

= Aterfall ca 5%

* 5% av de med CIDP, har initialt feldiagnostiserats som A&DP



Pagaende forskning & utveckling om GBS

Dos-respons 1VIg: Prognos korrelerats till s-IgG niva 2v
efter behandling

Pagaende RCT:
- Komplement C’5 blockad med Eculizumab

- Second Immunoglobulin Dose in Guillain-Barré Syndrome
(SIDS) trial
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Kronisk Inflamamtorisk Demyeliniserande
Polyneuropati - CIDP

Motorisl_( Sensorisk
utbredning utbredning
I f—
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Epidemiologi, Patogenes

*Prevalens 2-9/10°
*\M>F hos vuxna; M=F hos barn

»Associerande sjd: Lymfom, HIV, efter solid organ tx, RA,
IBD, nefrotisk syndrom, beh med TNF-a blockad

*T>B cell aktivitet mot PNS myelin

Ranvier

Juxtaparanode Paranode Node
CrReY




CIDP: forloppstyper
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= Akut debut - Relapserande

3 - remitterande

oy 20% av pediatrisk CIDP
16% av adult CIDP

Subakut debut- relapserande-
remitterande

Tid

Primar progressiv
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*Hog morbiditet pga gangpaverkan
Okad fallrisk

*Svarigheter att skota ADL pga
hand/arm pares




Kranialnerv-/ CNS paverkan vid CIDP

Inoue H et al. Neurology
2004;63:1481

Korean J Clin Neurophysiol.
2013 Jun;15(1):13-18




CIDP—Elektrodiagnostik
Se EFNS kriterier 2006

Image courtesy of Mark B. Bromberg, MD, PhD.



