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Syndrom Guillaina a Barrého je ochorenie najcastejsie spajané s charakteristikou symetrickej slabosti koncatin, hyporeflexie a vyvoja
maxima prejavov do 4 tyzdnov od vzniku. Modernejsie ¢lenenie charakterizuje ochorenie podla typu a lokalizacie poskodenia nervo-
vych Struktur - demyeliniza¢né poskodenie pri AIDP, axonalne pri AMAN a AMSAN, typické prejavy pri Miller Fisherovom syndréme.
Podstatou ochorenia je imunogénne podmienené poskodenie nervovych struktur, vznikajice na podklade kombinacie vyvolavajucich
faktorov (napriklad predchadzajuca infekcia) a predispozicie pacienta na poskodenie. Diagnéza ochorenia vychadza z klinického obrazu,
vysledkov elektrofyziologického vysetrenia periférnych nervov a pomocnych laboratérnych vysetreni - vysetrenie cerebrospinalneho
likvoru, pritomnosti protilatok proti gangliozidom a podobne. Priebeh ochorenia v akitnej faze dokazeme uspesne ovplyvnit podava-
nim plazmaferézy alebo vyskodavkovaného intraven6zneho imunoglobulinu, délezita v celom priebehu ochorenia je podporna liecba.
Prognéza pacienta je vac¢sinou dobrd, ochorenie ma vsak stale mortalitu 3-7 %.
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Guillain-Barré polyradiculoneuritis

Guillain—-Barré syndrome is a disease most commonly associated with symmetric limb weakness, hyporeflexia, and peak manifestations
occurring within four weeks of onset. A more modern classification characterizes the disease according to the type and localization of
neural structure injury — demyelinating injury in AIDP, axonal injury in AMAN and AMSAN, and typical manifestations in Miller Fisher
syndrome. The disease is due to immunogenic-related neural structure injury occurring as a result of the combination of causative factors
(e.g., previous infection) and the patient's predisposition to injury. The diagnosis of the disease is based on the clinical presentation,
results of electrophysiological investigation of peripheral nerves, and auxiliary laboratory tests - cerebrospinal fluid examination, the
presence of anti-ganglioside antibodies, and the like. The course of the disease in the acute phase can be successfully managed by ad-
ministering plasmapheresis or high-dose intravenous immunoglobulin, with supportive therapy being of importance throughout the

disease course. The patient's prognosis is generally good; however, the disease mortality rate remains between 3% and 7%.

Key words: Guillain—Barré polyradiculoneuritis, AIDP, AMAN, gangliosides, Campylobacter jejuni, plasmapheresis, immunoglobulin

Uvod

Eponymicky nazov syndrom Guillaina
a Barrého (Guillain-Barré syndrome, GBS; pévod-
ne syndrém Guillaina, Barrého a Strohla podlfa
Guillain et al., 1916) je najcastejsie pouzivany
na opis obrazu akutnej chabej paralyzy, cha-
rakterizovanej symetrickou slabostou koncatin,
hyporeflexiou a maximom prejavov vyvinutym
do 4 tyzdnhov od vzniku. Dnes na opis takéhoto
klinického obrazu ¢astejsie pouzivame nazov
akutna zapalova demyeliniza¢nd polyradikulo-
neuropatia (acute inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy — AIDP) a do obrazu
GBS zaradujeme aj iné patologické podtypy —
akutnu motorickd axondlnu neuropatiu (AMAN),
akutnu motoricku a senzitivnu axondlnu neuro-
patiu (AMSAN), Miller Fisherov syndrom (MFS)
a podla niektorych autorov aj akutnu senzitivnu
neuropatiu a akutnu pandysautondmiu (Hughes
etal, 2005).

Epidemiologia

GBS je vzacne ochorenie s incidenciou
0,81-1,89 (median 1,11) na 100 000 obyvatelov
ro¢ne a je astejsf u muzov ako u Zien v pomere
3:2 (Sejvar et al,, 2011). Vyskyt celosvetovo je

udavany variabilne, o nieco menej postihuje
deti a jeho pravdepodobnost vzrastd vekom
(McGrogan et al.,, 2009). Podiel klinickych pod-
typov je taktiez variabilny — v Eurdpe a Severnej
Amerike dominuje AIDP (60-80% pacientov),
AMAN je ¢astejsi v Azii, Strednej a Juznej Amerike
(30-65% pacientov).

Vyskyt GBS je vacsinou sporadicky,
su vsak opfsané zvysené lokdlne vyskyty
v suvislosti s epidémiami enteritid alebo
chripke podobnych ochoreni spdsobenych
pravdepodobne Campylobacter jejuni (C.
jejuni), menej Mycoplasma pneumoniae,
cytomegalovirusom a niektorymi dalsimf
virusmi (Hadden et al,, 2001). Lahko zvyseny
vyskyt GBS bol opisany po vakcinacii proti
chripke v USA v roku 1976, naslednd surveil-
lance pouzitia novsich vakcin viak tento jav
jednoznacne nepotvrdila (Giambrone et al.,
2013). Podobne sa okrem kazuistickych pri-
padov nepotvrdila systematicka suvislost
vyskytu GBS a vakcindcie proti inym ocho-
reniam s vynimkou vakciny proti besnote
s obsahom materidlu z mozgov, pri ktorej je
riziko vyvoja GBS pri jednom z 1 000 ocko-
vani (Hemachudha et al., 1988).

Etiopatogenéza
Patologicky obraz

AIDP

Klasickym patologickym obrazom AIDP a jej
zvieracieho modelu - experimentalnej auto-
imunnej neuritidy (EAN) — je multifokdlna mo-
nonukledrna infiltracia periférneho nervového
systému. Aktivované makrofagy su smerované
k myelinovym posvam cestou aktivovanych T
lymfocytov, dochadza k poskodeniu myelinovych
posiev a odkrytiu axénov. Rozhodujlcu ulohu
hraju Th1 lymfocyty produkujuce interferén ga-
ma, v poslednom obdobi sa priznédva Uloha i Th17
a Th22 lymfocytov s interleukinmi IL-17 a 1-22 (L
etal, 2014).

AMAN

Patologicky obraz AMAN sa od AIDP Ifsi.
Makrofagy su smerované cestou vazby ich Fc-
receptora na protildtky proti gangliozidovym
antigénom a prenikaju do oblasti Ranvierovych
zarezov, pricom myelinova posva ostdva intakt-
na. M6ze tak dojst k vzniku bloku vedenia alebo
poskodeniu axénu.
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Tab. 1. Podtypy GBS (spracované podla Hughes et al,, 2008; van den Berg et al.,, 2014)

Podtyp GBS Dominujuce priznaky Elektrofyziologicky nalez Typy protilatok

AIDP Senzimotorické, ¢asto s postihnutim Demyeliniza¢nd polyneuropatia Rozne, nejasna rola v patogenéze
kranidlnych a autonémnych nervov

AMAN Cisto motoricky GBS, hlavové nervy Axonalna motorickd neuropatia GM1a, GM1b, GD1a, GalNAc-GD1a
postihnuté zriedkavo

AMSAN Ako AMAN so senzitivnym poskodenim  Axonadlna senzimotorickd polyneuropatia GM1, GM1b, GD1a

Faryngo-cerviko-brachidlna forma

Slabost orofaryngedlnych, tvarovych,
sijovych a ramennych svalov

z oblasti ramien

Vacsinou normalny, zriedka axonalny nalez

GT1a>GQ1b >> GD1a

MFS Ataxia, oftalmoplégia, areflexia Vac¢sinou normdlny, ojedinele zmeny vedenia  GQ1b, GT1a
senzitivnymi vidknami a H reflexu
AMSAN roké. Patogénnost protildtok zavisi od struktdry  moéze modifikovat mechanizmy aktivacie imuni-

Patologicky obraz je velmi podobny s AMAN
stym, Ze patolégiu nachadzame aj v dorzalnych
korenoch.

Patogenéza

Vzhladom na skutoc¢nost, Ze az dve treti-
ny pacientov s GBS uvadza niekolko tyzdnov
pred vznikom slabosti prekonané ochorenie
respira¢ného alebo gastrointestindlneho trak-
tu (najcastejsie infekcie Campylobacter jejuni),
najvacsia pozornost vo vyskume bola venova-
né postinfekénej tedrii vzniku GBS. Kritickym
krokom sa ukazuje produkcia protildtok krizo-
vo reagujucich so Specifickymi gangliozidmi,
ktoré nie su produkované pri nekomplikovanej
infekcii C. jejuni (Kuijf et al., 2010). SU produ-
kované len u vnimavych jedincov a spektrum
gangliozidov, proti ktorym st namierené, je Si-

cielovej lipo-oligosacharidovej struktiry kmena
C.jejuni ajej podobnosti s uhlovodikovou zloz-
kou gangliozidov nachddzajucich sa v ludskych
periférnych nervoch —tedria ,molekuldrnych mi-
mikry”. Infekcie C. jejuni vacsinou predchadzaju
vzniku AMAN alebo ¢isto motorickej formy GBS,
protildtky proti gangliozidom viak nachadzame
aj pri inych formach GBS (tabulka 1).

Délezitu rolu v patogenéze GBS hra aj ak-
tivacia komplementu. Struktiry podielajuce
sa na stabilizacii zhlukov sodikovych kandlov
v nodalnej a paranodélnej oblasti podliehaju pri
axonalnych formach GBS destrukcii aktivaciou
komplementu (Kuwabara et al,, 2013). Pomerne
vysokd miera relapsov GBS (5% — podstatne
viac ako ocakdvany nahodny vyskyt) poukazuje
na mozny podiel faktorov suvisiacich s genetic-
kou vybavou jedinca. Geneticky polymorfizmus

Tab. 2. Diagnostické kritérid GBS (spracované podla Ashbury et al,, 1990 a van den Bergh et al,, 2014)

Priznaky nevyhnutné pre diagnézu GBS

® progedujlca slabost koncatin (Castejsie zacinajuca na nohach)
m areflexia (alebo hyporeflexia) na slabych koncatinach

AIDP

Pridavné prejavy

= progresia dni az 4 tyzdne

relativna symetria priznakov

mierne senzitivne poruchy

postihnutie hlavovych nervov, zvlast diparéza nVII
autonémna dysfunkcia

casto bolest

Vodivostné studie

= znamky demyelinizatného poskodenia
predlzend DML

spomalenie vedenia motorickymi vidknami
prediend latencia F viny

blok vedenia alebo ¢asova disperzia

AMAN

Pridavné prejavy

m progresia dni az 4 tyzdne

relativna symetria priznakov

Ziadne senzitivne poruchy

postihnutie hlavovych nervov zriedkavo
autonémna dysfunkcia

niekedy bolest

Vodivostné studie

® bez zndmok demyelinizacného poskodenia, pri-
padne jedna znamka v jednom nerve

= distdlna amplitida CMAP mensia ako 80 % dol-
ného limitu normy aspon v dvoch nervoch

m prechodny blok vedenia méze byt pritomny
(pravdepodobne sposobeny protlatkami proti
gangliozidom)

Priznaky spochybrujice diagnozu GBS

= zvyseny pocet mononukledrov alebo polymorfonukledrov v likvore

sfinkterové poruchy v Gvode
febrility v Uvode

vyrazna pretrvavajlca asymetria priznakov
m pretrvavajlce sfinkterové poruchy

vyrazna respira¢nd insuficiencia bez vyraznej slabosti koncatin v Uvode
vyrazné senzitivne priznaky bez vyraznej slabosti koncatin v vode

pomald progresia s miernou slabostou bez respira¢ného postihnutia (mysli na CIDP)

DML - distdIna motorickd latencia; CMAP — sumacny akcny potencidl svalu (compound muscle action potential); Cl-
DP - chronickd zdpalovd demyelinizacnd polyneuropatia (chronic inflammatory demyelinationg polyneuropathy)
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ty — konkrétne sa uvazuje o aktivacii dendritic-
kych buniek lektinom siglec-7 cestou receptorov
Toll-like 4 a CD14 a naslednou produkciou TNF
alfa (Hulzinga et al,, 2013).

Diagnoza

Diagnostické kritéria

V roku 1981 boli publikované diagnostické
kritéria, ktoré sa po ich modifikacii v roku 1990
(Ashbury et al,, 1990) stali doteraz najpouziva-
nejsou pomaockou v klinickej praxi. Ich aktualizo-
vanu podobu uvadzame v tabulke 2. Z novsich
klasifikacif sa pouzivaju v roku 2011 publikované
Brightonské kritéria (Sejvar et al,, 2011), ktoré
boli vyvinuté na epidemiologické sledovanie
bezpecnosti vakcinacie.

Klinicky priebeh

V typickom pripade GBS zacina pocitom
parestézil, stfpnutia a nasledne slabosti na kon-
atinach, najcastejsie akralne. Ochorenie progre-
duje a dosahuje vrchol do 4 tyzdrhov — u 80%
pacientov vsak uz do dvoch tyzdriov. Nasleduje
faza plateau s medianom trvania 7 dni, nasleduje
postupné zlepsenie (Fokke et al, 2014). Hlavové
nervy byvaju postihnuté asi v 50% pripadov (Casta
diparéza n. VIl), mdze byt aj bulbdrne a extraoku-
larne postihnutie — je opisany i variant faryngo-
-cerviko-brachidlny (Wakerley et al,, 2014). U asi
jednej tretiny pacientov svalovu slabost pred-
chddza bolest - lumbalgia, parestézie, myalgie
alebo meningizmus, celkovo sa na bolesti stazuje
54-89% pacientov s GBS. Asi Stvrtina pacientov
potrebuje umell ventilaciu pre respira¢nu insu-
ficienciu, autondmna dysfunkcia je pritomna vo
velmi variabilnej intenzite u dvoch tretin pacientov.
U pacientov, ktori maju 3 alebo viac epizéd zhor-
Senia, alebo sa nova faza zhorsenia dostavi po viac
ako 8 tyZdnoch, je nutné uvazovat o CIDP s akut-
nym vznikom. AMAN je forma s velmi zriedkavym
vyskytom senzitivnych priznakov a poskodenia
hlavovych nervov, progreduje obycajne rychlejsie
a zotavenie trva dlhsie. MdZe vsak byt pozorované
aj rychle klinické zlepsenie, vysvetlované dpravou



Tab. 3. Neurofyziologické diagnostické kritéria
GBS (spracované podla Hughes et al.,, 2005)

AIDP

Je pritomné aspori jedno z nizsie uvedeného

aspon v dvoch nervoch alebo aspor dve z nizdie

uvedeného v jednom nerve, ak su vsetky ostatné
neexcitabilné a amplituda distdlneho CMAP je
vacsia ako 10 % dolnej hranice normy:

m rychlost vedenia motorickymi nervom nizsia ako
90 % dolnej hranice normy (80 %, ak distalny
CMAP md amplitidu menej ako 50 % dolnej
hranice normy)

m distdlna motoricka latencia viac ako 110 % hornej
hranice normy (viac ako 120 %, ak distalny CMAP ma
amplitidu menej ako 100 % dolnej hranice normy)

m pomer amplitudzy proximalneho CMAP ku
amplitide distdlneho CMAP menej ako 50 %
a amplituda distdlneho CMAP je vécsia ako 20 %
dolnej hranice normy

m latencia F viny véacsia ako 120 % hornej hranice
normy

AMSAN

m nic¢ z uvedeného vyssie pre AIDP okrem jednej
znamky demyelinizacie v jednom nerve, ak dis-
talny CMAP md amplitidu menej ako 10 % dolne;j
hranice normy

® amplitida senzitivneho neurogramu menej ako
dolnd hranica normy

AMAN

m nic¢ z uvedeného vyssie pre AIDP okrem jednej
znamky demyelinizacie v jednom nerve, ak dis-
talny CMAP md amplitidu menej ako 10 % dolnej
hranice normy

= amplitida senzitivneho neurogramu normalna

Inexcitabilné

m distalny CMAP chyba vo vietkych nervoch alebo
je pritomny len v jednom nerve s distdlnou am-
plittdou menej ako 10 % dolnej hranice normy

CMAP — sumacny akcny potencidl svalu (compound
muscle action potential)

reverzibilného zlyhania vedenia nervami. AMSAN
ma podobné klinické charakteristiky ako AMAN,
len pribudaju priznaky poskodenia senzitivnych
nervov. Pacienti s MFS vacsinou prichddzaju s ob-
razom diplopie, neskor sa rozvija tridda oftalmoplé-
gia, ataxia a areflexia. Vacsinou maju velmi dobru
progndzu Upravy. Cisto senzitivna forma GBS je
velmi zriedkavé ochorenie s literdrne opisanymi
priblizne desiatimi pripadmi (Yang et al,, 2014),
pricom sa neustale diskutuje, ¢i nejde len o pre-
dominantne senzitivny prejav so subklinickym
motorickym demyeliniza¢nym postihnutim.

Vysetrenie cerebrospinalneho likvoru
ViySetrenie cerebrospindlneho likvoru (CSL)
realizujeme pri podozreni na GBS, najma z diferen-
cidlno-diagnostickych dévodov. Typicky pri GBS
uddvany ndlez proteinocytologickej disocidcie sa
vyskytuje len u 64% pacientov, zvysend hladina
bielkovin v prvych troch droch len u 50% pa-
cientov a po prvom tyzdni u 80% pacientov (Fokke
et al, 2014). Navy3e, zvysenie hladiny proteinov
mobZe byt spdsobené podavanim vysokych davok

imunoglobulinu (na podklade poruchy hemato-
encefalickej bariéry alebo aseptickej meningitidy).
Zvysenie poctu buniek v likvore nad 50 na mik-
roliter opravriuje uvazovanie o inej diagnéze —
do Uvahy prichddzaju najmd leptomeningeéina
malignita, lymfém, cytomegalovirusové radikuli-
tida, HIV polyneuropatia a poliomyelitida.

Elektrofyziologické vysetrenie
svalov a nervov

Vysetrenia vodivosti periférnych nervov patria
k Standardnému vysetrovaciemu postupu a prind-
$aju dolezité informécie pri rozliseni podtypov GBS
(vid'tabulka 1). Je vdak nutné upozornit na niektoré
obmedzenia. Vo velmi véasnej faze vyvoja klinickej
symptomatoldgie mézu byt vysledky vysetrenia
vodivosti normalne, ako najcastejsia sa ukazuje
byt patolégia pri vysetreni F viny (predfZenie la-
tendie, pripadne chybanie), prediZenie distalnej
motorickej latencie a nasledne spomalenie vede-
nia. Maximum abnormalit je zistitelné po dvoch
tyzdioch vyvoja klinickej symptomatoldgie, najma
na klinicky postihnutych koncatinach. Pre zvy-
Senie zachytnosti sa odporica vysetrit aspon 4
motorické nervy vratane F vin, tri nervy senzitivne
(byva pritomna disocidcia medzi vybavnostou zn.
suralis a nevybavnostou z n. medianus) a bilate-
rdlne H reflex z n. tibialis. Druhym problémom je
nejednotnost v ndzoroch na spravnost pouzivania
niektorého z elektrofyziologickych diagnostickych
kritérif (Uncini et al,, 2012). Jeden z poslednych
a najpouzivanejsich variantov kritérii uvadzame
v tabulke 3. Diskusie vyplyvaju z pribtdajucich
znalosti o patofyzioldgii jednotlivych elektrofy-
ziologickych javov (Franssen et al,, 2014). Ako pri-
klad mo&zeme uviest obraz reverzibilného zlyhania

Tab. 4. Diferencidlna diagnostika GBS
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vedenia pripominajuceho demyelinizaciu, ktoré
bolo pozorované v priebehu AMAN (Kokubun et
al, 2013). Je pravdepodobne spdsobené antigan-
gliozidovymi protildtkami spomalujicimi vedenie
v oblasti Ranvierovho zarezu a je asto rychlo re-
verzibilné. Na definitivne odlisenie AMAN a AIDP
je vtedy nutné kontrolné elektrofyziologické vy-
Setrenie s odstupom — klinickd relevancia tohto
postupu je viak otdzna, nakolko lie¢ba oboch
typov je v sicasnosti prakticky rovnaka.

Protilatky pri gangliozidom

Vzhladom na Siroké spektrum protildtok
nizku negativnu i pozitivnu prediktivnu hod-
notu a ¢asto i kvalitu testov na ich urcenie je
klinické vyuzitie testovania pritomnosti anti-
gangliozidovych protildtok otazne. Vynimku
tvoria validované testy na urCenie anti-GQ1b
protildtok (pritomné az v 90 % v sére pacientov
s MFS), anti-GM1 a anti-GD1 IgG protildtok (¢asto
nachadzané u pacientov s AMAN).

Diferencialna diagnéza

Prehladny obraz o diferencidlnej diagndze
GBS so zohladnenim klinického obrazu prindsa
tabulka 4.

Liecba

Imunoterapia

Medzi spbsoby imunoterapie s kvalitnymi do-
kazmi o Ucinnosti patria plazmaferéza a vysoko
davkovany intravendzny imunoglobulin — IVIg
(Hughes et al, 2007). Imunoterapiu vacsinou indi-
kujeme, ak je pacient neschopny prejst najmenej
10 metrov bez asistencie. Plazmaferéza je Ucinna,

Zvyseny pocet buniek v likvore

= radikulitida pri cytomegalovirusovej, boreliovej
alebo HIV infekcii

® transverzédlna myelitida

m |eptomeningedlna maligna infiltracia

= poliomyelitida

Cisto motorické priznaky

myastenia gravis

polymyozitida a dermatomyozitida
poliomyelitida

hypermagneziémia

porfyria

botulizmus, intoxikdcia organofosfatmi

Paraparéza, ostra hranica citlivosti, vyrazné
a perzistujuce sfinkterové poruchy

kompresia miechy, cervikdlna myelopatia
transverzélna myelitida

Asymetrickd slabost

vaskulitickd neuropatia
mononeuritis multiplex
boreli¢za, diftéria, poliomyelitida
leptomeningedlna malignita

Viyrazné respiracné priznaky pri miernej slabosti

myastenia gravis

hypermagneziémia, hypofosfatémia,
vysoké cervikdlne poskodenie miechy
poliomyelitis

botulizmus




ked'je urobena v prvych 4 tyzdrioch po dosiahnutf
vyssie opisaného obmedzenia chodze, najvacsi
efekt ma pri zacati do dvoch tyzdnov. Obvykle
robime 5 sedeni v priebehu dvoch tyzdriov s vy-
menou spolu piatich celkovych plazmatickych ob-
jemov. IVig je U¢inny, ak je podany do dvoch tyzd-
nov od vzniku obmedzenia chédze. Podavame
davku 04 g/kg denne 5 dni po sebe alebo 1 g/
kg denne dva dni po sebe. Rozhodnutie, ktory
zuvedenych typov lie¢by pouzijeme, zavisi od via-
cerych faktorov. Plazmaferéza vyzaduje $pecidlne
vybavenie, pristup a je problematicka u cirkulacne
nestabilnych pacientov. Je viak v porovnan(s imu-
noglobulinom vacsinou ekonomicky vyhodnejsia.
Kombindcia plazmaferézy s IVlg, podobne ako po-
uzitie ordlnych kortikosteridov, i. v. metylpredniso-
lonu, interferénu beta 1a ¢i mykofenolat mofetilu
v kombindcii s IVIg sa neukazali ako uzitocné (van
den Bergh et al, 2014).

Lie¢ba AMAN nie je vzhladom na nedostatok
Udajov jasne definovand, vac¢sinou k nej pristupu-
jeme podobne ako pri AIDP.V mensej Studii s me-
todickymi nedostatkami sa ukézala byt pri AMAN
mierne Ucinnejsia plazmaferéza v porovnanis IVIg
(Dada a spol, 2004). Podobne nemame jednoznac-
nu oporu pre imunoterapiu pri MFS. MFS je vsak
ochorenie s dobrou prognézou — takmer vetci
pacienti sa plne upravia aj bez imunoterapie.

Asi 10% pacientov s GBS sa po Uspesnej kure
imunoterapie opat zhorsi — prichadza k s lie¢-
bou suvisiacej fluktudcii. Napriek chybaniu kon-
trolovanych studif sa v tomto pripade odportca
zopakovat podanie Vlg (2 g/kg v priebehu 5
dni —van den Bergh et al., 2014). Ak uvazujeme
o CIDP s akutnym vznikom, do Uvahy prichadza
chronickd udrZiavacia lie¢ba IVig alebo liecba
kortikosteroidmi (Ruts et al., 2010).

Podporna lie¢ba

Pacient v akutnej faze GBS je lieceny v ne-
mocnici. Je u neho nutné monitorovat respiracné
funkcie (vitdlna kapacita, frekvencia dychania, re-
flex kasla), najlepsie v intervale 1 -4 hodiny podfa
stavu. Dal$imi opatreniami st profylaxia hlbokej
vendznej trombodzy, monitorovanie kardidlnych
funkcii a hemodynamiky, rieSenie gastrointesti-
nalnych a urologickych komplikécif, fyzioterapia,
rehabilitacia a psychologicka starostlivost. Indikaciou
na umiestnenie na jednotke intenzivnej starostlivosti
je rychla progresia ochorenia s respira¢nymi tazkos-
tami (vitalna kapacita menej ako 20 ml/kg), potreba
umelej ventilacie, nedostato¢nost hltacieho aktu
s tazkou svalovou slabostou a zavazna autondm-
na dysfunkcia. Sledovanim rizikovych faktorov pre
vznik respiracnej insuficiencie sa zaoberalo viacero
autorov. Naj¢astejsie spominanymi nezavislymi pre-

diktormi st ¢as od vzniku do prijatia menej ako 7 dni,
neschopnost vstat, odkaslat, zdvihnut hlavu alebo
lakte od podlozky, zvysena hladina ,hepatélnych”
enzymov v krvi, blok vedenia v n. peroneus a nizka
vitdlna kapacita. Holandski autori (Walgaard et al,,
2010) vyvinuli prognostické skére respiracnej insufi-
ciencie EGRIS, ktoré zahffa stuper svalovej slabost,
pocet dni od vzniku slabosti po prijatie do nemoc-
nice a slabost tvarovych a/alebo bulbarnych svalov.

Perspektivy v lieCbe

Aktudlne prebiehaju alebo su v priprave klinic-
ké Studie skimajlice rychle podanie opakovanej
davky IVIg u pacientov so zlou prognézou a studia
s eculizumabom — monoklonalnou protildtkou
viazucou sa na faktor komplementu C5, a tym
v experimente tlmiacou komplementom spo-
stredkované poskodenie v oblasti Ranvierovho
zarezu (Halstead et al,, 2008). V experimentoch boli
na laboratérnej Urovni preukdzané na vyvoj expe-
rimentalnej alergickej neuritidy posobiace Ucinky
réznych skupin latok — antibiotik (doxycyklin, rapa-
mycin), statinov (lovastatin, atorvastatin), monoklo-
nalnych protildtok @nti-inteleukin m18, Specifické
antigangliozidové protildtky) a mnohych inych
substancif (Xiao et al, 2014). Overenie ich Uc¢inkov
v praxi je otdzkou buducnosti.

Prognéza

Napriek svojmu vacsinou ,self limiting” cha-
rakteru a Castej Uprave motorickych funkcif (Gdaje
z jednotlivych prac koliSu — 75% pacientov so
schopnostou samostatnej chddze uvadza Alter,
1990; 90% funkene upravenych uvadzaju Bernsen
etal, 2002) je GBS, bohuzial, stéle ochorenie, ktoré
je schopné pacienta usmrtit. Mortalita je udavana
medzi 3% az 7%, rizikovi sU najma pacienti vo
vyssom veku, so zavaznym priebehom ochorenia,
polymorbidni, s plticnymi a srdcovymi komplikacia-
mi, pacienti na mechanickej ventilacii a trpiaci sys-
témovou infekciou. Skisenosti ukazuju, ze vacsina
pacientov zomiera neskor ako mesiac po vzniku
ochorenia vo faze zlepSovania, najcastejsou pri-
¢inou je respirac¢na insuficiencia, pltiicna infekcia,
autondmna dysfunkcia a ndhla zastava srdca (van
den Bergh et al,, 2013). Za zly vysledny stav u pa-
cientov prezivsich GBS sa vo vacsine klinickych
studif povazuje neschopnost prejst viac ako 10m
bez pomaoci po 6 alebo 12 mesiacoch priebehu.
Prediktivnymi faktormi takého zlého priebehu su
zly stav motoriky pri vstupnom vysetreni, hnacka
v anamnéze pred vznikom GBS a vyssi vek. Tieto
faktory zohladruje aj prognosticky model EGOS,
ktory je v modifikovanej forme pouzitelny aj vo
v¢asnych fazach ochorenia (Walgaard et al,, 2011).
Z neurofyziologickych parametrov sa najcastejsie
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ako negativny prognosticky faktor spomina nizka
amplitida CMAP, najma po distalnej stimulacii.

U pacientov s GBS sa vo faze rekonvalescen-
cie opisuju rézne perzistujlce tazkosti — 6 mesia-
cov po vzniku 20% pacientov stale nie schopnych
chbédze bez pomoci. Okrem svalovej slabosti
Castymi rezidualnymi deficitmi su bolesti, senzi-
tivne priznaky, inavnost a autonémna dysfunk-
cia. Bolest sprevédza GBS od akutneho stadia,
asi jedna tretina pacientov vsak udava bolest aj
rok po vzniku GBS. Mechanizmus vzniku bolesti
je multifaktoridlny, niektorf pacienti maju dobrd
odozvu na lieky uréené na lie¢bu neuropatickej
bolesti, nie je viak k dispozicii dostatok objek-
tivnych udajov potvrdzujicich tento Ucinok vo
vacsich skupindch. Mechanizmus pretrvavajlcej
Unavnosti nie je zndmy, modze sa na nej podielat
axonalne poskodenie. Autonémna dysfunkcia
ohrozuje pacientov s GBS, najmé v akutnej faze
— najma tachykardia (38 %) a hypertenzia (69 %).
Pritomnost autonédmnych priznakov je délezitym
faktorom zintenzivnenia starostlivosti, nakolko
hrozia i potencidlne letdlne kardidlne dysrytmie.

Zaujimava je otdzka so zdravim suvisiacej kva-
lity Zivota (health — related quality of life, HRQL)
u pacientov s GBS v akutnom stadiu a obdobi
zotavovania. Systematické spracovanie literar-
nych Gdajov (Darweesh et al, 2014) ukézalo, ze
pacienti sa po prekonani akutnej fazy GBS citia
byt limitovani vo svojej fyzickej kondicii, a to
aj roky po vzniku akutnych tazkosti. Vysledky
v parametroch bolesti, Unavnosti a vseobecnej
mentélnej pohody boli nekonzistentné. Zo 14
vybranych studif len 3 studie sledovali parametre
HRQL v opakovanych meraniach, kde boli zistené
vyznamné zlep3enia v parametroch HRQL v prie-
behu prvého roka po vzniku GBS, ale nie neskor.

Zaver

Syndrém Guillaina a Barrého je ochorenie
s heterogénnym charakterom a napriek moz-
nostiam imunoterapie a podpornej liecby
s Casto zavaznymi medicinskymi a socio-eko-
nomickymi nasledkami. Ostédva zodpovedat este
mnoZzstvo otdzok ohladom patogenézy, véasnej
diagnostiky, cielenejsich moznosti lie¢by a lep-
sieho predpovedania progndzy u konkrétneho
pacienta. Uz rozbehnuté projekty v tychto oblas-
tiach ndm dévaju nadej, Ze v blizkej buducnosti
bude nase terapeutické snazenie Uspesnejsie.
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