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OZET

Amacg: Guillain-Barré sendromu (GBS) tanist alan hastalarin elektrofizyolojik olarak saptanan subtipleri ile
prognostik 6zellikleri arasindaki iligkinin arastirilmast.

Yoéntem: Calismada 01.03.02 ve 31.12.04 tarihleri arasinda hastanemiz cocuk nérolojisi servisinde GBS
tamisiyla yatarak izlenen ve bir yil stireyle poliklinik takibine gelen dokuz hasta degerlendirildi. Hastalar yas,
cinsivet, bagvuru sikayetleri, gecirilmis enfeksiyon varligi, klinik bulgular, basvurudaki fonksiyonel durumlari,
BOS bulgulan, tedavive yamit ve prognostik 6zellikler yéniinden yatis ve poliklinik takip dosyalarindan
retrospektif olarak incelendi. Akut dénemde tiim olgulara elektrofizyolojik calisma uygulandi. Sinir ileti
calismasinda yiizey elektrod kaydi ile standart teknikler kullanilarak motor ve duysal sinir iletimi ve F dalga
yaniti degerlendirildi. Hastalarin tiimiine intravendz immiinglobulin 0.4 gram/kg/giin olarak 5 giin siireyle
verildi ve fonksiyonel durumlari Hughes skalasina gére degerlendirildi.

Bulgular: Dokuz GBS vakasinin biri kiz, sekizi erkekti. Hastalarin yas araligi 2 ile 14 yil (ortalama yas 6.2)
arasinda degismekteydi. Hastalarin biri hari¢ hepsinde énceden gecirilmis bir enfeksiyon Sykiisti mevcuttu.
Beyin omurilik siist (BOS) incelemesinde albuminositolojik disosiasyona dért olguda rastlandi. Alti (%66)
hastada AMAN subtipi saptanirken AIDP, AMSAN ve Miller Fisher sendromlu birer hasta mevcuttu. Dokuz
olgunun sekizinde fonksiyonel tam iyilesme ortalama 3 ayda saptanirken AMAN subtipli bir hastada agir
sekelli ivilesme izlendi.

Sonug: Hastalarin cogunlugunu gelismekte olan iilkelerde daha sik rastlanilan subtip olan aksonal form

olustumaktaydi. Bu calismada kétii prognostik ézellik gésterdigi bilinen aksonal formda erken tani ve
tedaviyle fonksiyonel olarak tam ivilesme gériilebilecegi kanisina varild,

Anahtar Kelimeler: Guillain Barre sendromu, flask paralizi, intravenéz immunoglobulin, subtip, erken tedavi

SUMMARY

Aim: To investigate the relationship between the subtypes and prognostic features of the patients with
Guillain Barre Syndrome (GBS).

Methods: Between March 2002 and December 2004 nine children diagnosed as GBS and followed up for 1
vear were retrospectively evaulated for age, sex, complaints, history of previous infections, clinical and CSF
findings, functional grade of motor deficits on admission, their response to treatment and prognostic
features. Electrophysiological studies were performed at the acute phase to all patients. Nerve conduction
studies including motor nerve conduction, sensory nerve conduction and F- wave response studies were
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performed by the standart tecnique of surface electrode recording. Standart intravenous immunoglobulin
therapy was administered with a dose of 0.4 g/kg/day for five consecutive days. The functional grade of
motor deficits was assessed according to the scale of Hughes.

Results: There were 9 patients (mean age 2.6 years of age; range 2 to 14 years), including one girl and
eight boys. All patiens had history of previous infection except for one patient. Albuminocytological
dissociation was observed in four cases. According to electrophysiologic findings, six patients (66%) were
AMAN, one patient AIDP, one AMSAN and one Miller Fisher syndrome. Eight patients showed full recovery
within 3 months. One patient recovered with sequela.

Conclusion: The majority of the patients was of axonal subtype that is more common in developing
countries. It was concluded that early diagnosis and treatment may provide full functional recovery at the
axonal form which was known to show poor prognostic features.

Key Words: Guillain Barre syndrome, flasque paralysis, intravenous immunoglobulin, subtip, early treatment

Guillain Barre sendromu, gliniimiizde akut flask
paralizilerin bilinen en sik nedenidir. Insidans:
16 yas altinda 1-1.5/100000 olup erkeklerde
1.5 kat daha fazla goriilmektedir (1,2). Akut
inflamatuar demyelinizan polincropati (AIDP),
akut motor aksonal noropati (AMAN), akut mo-
tor ve sensoryal néropati (AMSAN), Miller Fisher
sendromu ve akut panotonomik néropati olmak
{izere bes subtipi bulunmaktadir. Avrupa, Kuzey
Amerika ve diger gelismis lilkelerde hastalarin
yaklasik %90 ninda AIDP subtipi gorilmektey-
ken, gelismekte olan tikelerde aksonal form
(AMAN) daha siktir (3). Miller Fisher varyanti
ise hastalarin yaklasik %5’ini olusturmaktadir.
AMSAN subtipi sadece birka¢ hastada tam
iyilesmenin gortldigu cok siddetli bir formdur.
AMAN subtipinde ise yavas diizelmeyle beraber
sikhkla mekanik ventilasyon gereksinimi dog-
maktadir. GBS 6ncelikle klinik bir tanidir ve te-
davide inravenéz immiinglobulin kullanilmaktadir.

HASTALAR VE YONTEM

Mart 2002 ile Aralik 2004 tarihleri arasinda
hastanemiz Cocuk Néroloji servisinde GBS tanisi
ile yatirilarak izlenen ve bir yil stireyle poliklinik
takibine gelen toplam dokuz hasta dgerelendi-
rildi. Hastalar yas, cinsiyet, basvuru sirasinda ki
yakinmalart, gecirilmis enfeksiyon varhgi, klinik
bulgular, basvurudaki fonkisyonel durumlar, BOS
bulgulan, tedaviye yanit ve prognostik &zellik-
leri yoniinden yatis ve poliklinik takip dosyala-
rindan retrospektif olarak incelendi. Akut dénem-
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de tiim olgulara elektofizyolojik calisma uygu-
landi. Sinir ileti calismasinda yiizey elektrod
kaydi ile standart teknikler kullanilarak motor
ve duysal sinir iletimi ve F dalga yamti deger-
lendirildi. Hastalann tiimiine intravendz immun-
globulin 0.4 g/kg/giin olarak 5 gun stireyle
verildi. Bagvurudaki fonksiyonel durumlari Hughes
skalasina gore degerlendirildi (4). Buna gore
Evre 0: saghkli, Evre 1: minimal bulgular var,
kosabilir, Evre 2: yardimsiz 5 metre ylriiyebilir,
Evre 3: yardimla 5 metre yirtyebilir, Evre 4:
yatada veya sandalyeye bagimli, Evre 5: venti-
lasyon ihtiyaci var, Evre 6: Oliim.

BULGULAR

01.03.02 ve 31.12.04 tarihleri arasinda Guillain
Barre sendromu tanist alan dokuz hastadan
altisinda klinik bulgulart ve elektrofizyolojik ¢a-
hismalar sonucunda Guillain Barre sendromu-
nun subtiplerinden olan akut motor aksonal
noropati (AMAN) 6 hastada, akut inflamatuar
demyelinizan néropati (AIDP), akut motor ve
sensoryal noropati (AMSAN) ve Miller Fisher
sendromu birer hastada saptandi. Tablo 1’de
hastalarin demografik, elektrofizyolojik ve klinik
ozellikleri goriilmektedir. Hastalarin yas dagilimi
26 ay ile 14 yil arasinda (ort. yas 6.2) olup,
kiz/erkek orani 1/8 olarak saptandi. Semptom-
larin baslamasindan itibaren basvuruya kadar
gecen stire en erken 1 giin, en gec 4 giin olup
ortalama stire 2.6 giindii. En sik gozlenen ya-
kinma vyiriime glicligi ve en sk saptanan

@

fzmir Tepecik Egitim Hastanesi Dergisi



Guillain Barre Sendromu

Tablo 1. Hastalarin demografik, klinik, laboratuar ve elektrofizyolojik 6zellikleri.

No Yas Cins Gegirilmis Sikayet‘ BOS proteini Klinik form EMG  Tedavi Prognoz
enfeksiyon
1. 6 AGE Yiirlime Gigligii Normal AMAN + IVIG  Tam iyilesme
2. 14 E - Yiirime Giicliigii Yiksek (200mg/1) AIDP + VIG  Tam ivilesme
Sekelli iyilesme
3. 13 E AGE Yiirime Glicligii Normal AMAN + IVIG+  Tam iyilesme
mekanik
ventilasyon
4. 6 K AGE Yirime Guglugu Normal AMAN + IVIG  Tam iyilesme
5 26ay E USYE Yirtime Guigligi Normal AMAN + IVIG  Tam iyilesme
6. 6 E SUCICEGI  Eldiven-corap Normal AMSAN + IVIG  Tam iyilesme
tarzi duyu kaybi
. 4 E AGE Yiiriime Gligligi Yiiksek (1 gr/L) AMAN + IVIG Tam iyilesme
8 2 E USYE Kol ve bacakda, Yiksek (1.65 gr/dl)  AMAN + IVIG  Tam iyilesme
uyusma, gtig kaybr
9. 3 E USYE Dengesizlik-gozlerde Yiiksek (101 mg/dl) Miller N IVIG
hareket kisitlihg: Fisher
Sendromu
Tablo 2. Hastalarin prognostik dzellikleri
Olgu No Subtip Evre Tedaviye baslama zamanu (giin) Tedaviye yanit
1 AMAN 2 3 Tam iyilesme
2 AIDP 2 3 Tam iyilesme
3 AMAN 2 3 Sekelli iyilesme
4 AMAN 2 2 Tam iyilesme
5 AMAN 2 4 Tam iyilesme
6 AMSAN 2 2 Tam iyilesme
7 AMAN 2 4 Tam iyilesme
8 AMAN 2 2 Tam iyilesme
9 MILLER FISHER 3 1 Tam iyilesme

* Semptomlarin baglamasindan tedaviye kadar gecen siire (giin)

norolojik muayene bulgusu ise ekstremitelerde
gligstizlik ve refleks kaybi idi. Fonksiyonel
klinik evrelemede 7 hasta evre 2, iki hasta ise
evre 3 olarak degerlendirildi (Tablo 2). Miller
Fisher sendromlu hastada Kklinik olarak géz
kiirelerinin hareket eftirilememesi ve viiriirken
dengesizlik 6n plandaydi. AMAN tarmh hastada
ise erken bulgu olarak alt ekstremitede yaygin
agn sikayeti 6n planda olup takibinde motor
glicstizlik ve arefleksi gelisti. Eldiven-corap tar-
zinda duyu kaybi sadece AMSAN tanili hastada
vardt. Solunum yetmezligi ve mekanik ventilas-
yon ihtivact AMAN tanil bir hastada gozlendi.
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Dort hastada semptomlar baslamadan 6nce
akut gastroenterit, bir hastada sucicegi, {i¢ has-
tada tist solunum yolu enfeksiyonu dykiisii mev-
cuttu. BOS proteini dokuz hastamin besinde
normal diizeyde bulundu. Tiim hastalara hasta-
ligin baslangicindan itibaren 7-20 giin icinde
igne elektromiyografisi (EMG) yapildi. Miller
Fisher sendromu tanili hasta haric diger tiim
hastalarin igne elektromiyografi (EMG) bulgusu
taruy1 desteklemekteydi. Miller Fisher sendromu
tanili hastada ise antiGQ-1b gangliosid antikor-
lar1 tespit edildi. Tuim hastalara bagvurudan son-
raki ilk 24 saat icinde, bes giin stireyle intra-
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venoz immiinoglobulin (IVIG) 400 mg/kg/giin
dozunda uyguland:. Erken dénemde pasif egzer-
sizlerle fizyoterapi programina baslandi. Sade-
ce bir hastada klinik iyilesme tedaviyi takiben
ilk 5 glinde, diger 7 olguda ise ortalama 2 hafta
icinde basladi. Dokuz hastanin sekizinde (%88)
ortalama Ug¢lincti ayda fonksiyonel tam iyilesme
izlenirken, klinik olarak erken evrede tarafimiza
basvuran ancak hizhi assendan paralizi ve bul-
ber tutulum nedeniyle solunum yetmezligi geli-
sip mekanik ventilasyon uygulanan 13 yasinda-ki
AMAN tanl erkek hasta agir sekelli olarak iyi-
lesti (%12). AIDP, AMSAN ve Miller Fisher send-
romlu 3 olgumuzun tamaminda, AMAN subti-
pindeki 6 olgumuzun ise 5’'inde (%84) tam iyi-
lesme saptandi.

TARTISMA

Guillain Barre sendromu, spinal kékler ve peri-
ferik sinirde akut demiyelinizasyon veya aksonal
hasarlanmaya bagl olarak gelisen akut, mono-
fazik, immun aracilikli bir néropatidir. Cocuk
felcinin eradikasyonu sonrasinda literatiirde akut
flask paralizilerin goriilen en sik nedeni olarak
bildirilmistir. Guillain Barre sendromu tek bir
patofizyolojik antite degildir. Gelismekte olan
tilkelerde ise en sik bildirilen AMAN formu olup
bu calismada da en sik rastlanan subtiptir (%66).
Ulkemizden Hergiiner ve ark. (5) tarafindan
bildirilen bir calismada hastalar iki gruba aynl-
mus, iki aydan kisa siirede iyilesen olgularin
%70’ AIDP, %30'u AMAN subtipindeyken, iki
aydan uzun siirede iyilesen olgularin ise %38.9°
unun AIDP, %55.6'simn AMAN subtipinde
oldugu saptanmustir. Tekgiil ve ark. (6)'mn bil-
dirdigi 23 olguluk bir seride ise hastalarin %44t
AIDP, %35t AMAN ve %21’i AMSAN subti-
pindeydi. Bu calismada aksonal formun demi-
yelinizan forma gére yavas iyilesme gostermekle
beraber bir yilhk izlem sonunda aym oranda
ivilesme gosterdigi saptanmustir. Literatiirde
Campylobakter jejuni enfeksiyonu ile en sik ilis-
kilendirilen tip AMAN subtipidir (7,8). Calsma-
mizdaki AMAN tanili 6 hastanin 4’tinde yakin
zamanda gegirilmis akut gastroenterit varhgi
literatlirde bildirilen C. jejuni ishalleri ile AMAN

formu arasindaki iliskiyi desteklemektedir. Ancak
C. jejuniye yonelik serolojik calisma yapilmadi.

Guillain Barre sendromu esas olarak klinik bir
tamudir ve dncelikle motor bir néropatidir. Cogu
hastada baslangic semptomu cogu zaman alt
ekstremiteden baslayan ve karakteristik olarak
distalden proksimale dogru ilerleyen ekstremite
gligstizliglidiir. Arefleksi cogu hastada baslan-
gicta mevcut bir fizik muayene bulgusudur.
Duysal semptomlarla baslangic nadirdir. Agn
ise %50 hastada baslangic semptomu olabilir
(9). Saakihara ve Kamoshita (10), bes yasindan
kiiclik cocuklarin siklikla kas gticsiizliigti, biiyiik-
lerin ise ekstremite agrisiyla geldigini belirtmis-
lerdir. Tekglil ve ark. (6)nin bildirdigi 23 olgu-
luk ¢alismada yine en sik klinik bulgu ekstremi-
tede gligstizliktlr. Bizim calismamizda da hasta-
larin ¢ogunda ilk bulgu olarak ekstremitede giic-
stizlik ve yiirime guicligli saptanmustir (%66).
AMSAN tanili hastada kol ve bacakda uyusma
ve eldiven-corap tarzinda duyu kaybi (%11);
Miller Fisher sendromu tanili hastada ise goz
kiirelerinin hareket ettirilememesi ve yiiriimede
dengesizlik 6n plandaydi (%11). AMAN tanili
bir hastada ise erken bulgu olarak alt ekstre-
mitelerde yaygin adrn sikayeti (%11) ile getirildi
ve takibinde motor glicsiizlik ile arefleksi gelisti.
Tekgtil ve arkadaslar tarafindan bildirilen calis-
mada aksonal formlu olgularin 5'inde, AIDP’li
sadece bir olguda mekanik ventilasyon ihtiyac
olmustur. Bu aksonal formlu bu olgulardan 2’si
AMSAN subtipinde olup solunum yetmezligine
bagh mekanik ventilasyonu takiben kaybedilmis-
tir. Bizim ise literatiirde kétii prognoziu olarak
bildirilen AMAN ve AMSAN subtipli olgularimiz-
dan sadece AMAN subtipindeki bir olgumuzda
bulber tutulum sonrasi solunum yetmezligi iz-
lendi ve 1 ay stiresince mekanik ventilasyon des-
tegi saglandi. Bu hasta tarafimiza yiirtime giic-
lugii sikayeti ile fonksiyonel olarak erken klinik
evrede basvurmasina ragmen fulminan seyret-
mis ve hizh assendan paralizi gelismisti. AMAN
tipindeki diger 5 olgumuzda ise klinik olarak
tam iyilesme gozlendi. Bu durum olgularimizin
erken Kklinik evrede olmalarina ve erken tedavi-
lerine baglandi. AMSAN subtipinde ise sadece
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bir olgumuz vardi ve mekanik ventilasyon ihti-
yaci olmadan klinik olarak tam iyilesme goz-
lenmisti. Otonom sinir sistemi tutulumuna ait
bulgular; siniis aritmisi, tasikardi, kan basinci
degisiklikleri, ortostatik hipotansiyon, terleme
ve pupil degisiklikleri hastalarin yaklasik %30’
unda mevcuttur (9). Bizim olgularimizda oto-
nom sinir sistemi tutulumuna iliskin bulgular
mevcut degildi.

Hastalarnin %70’inde norolojik bulgulann geli-
siminden 2-4 hafta kadar 6nce gecirilmis enfek-
siyon ykiisti vardir. En sik gézlenenler C. jejuni,
Sitomegalovirus (CMV), Ebstein-Barr virus (EBV)
ve Mikoplazma enfeksiyonlandir. Ozellikle C.
jejuni lipopolisakkaridleri ile aksonal ganglio-
zidler arasinda molekiiler benzerlik vardir (11).
Hastalarin %5-10’unda gelisen ve genellikle bir
enfeksiyonu izleyerek ortaya cikan Miller Fisher
sendromunda oligosakkarid yapili gangliozid-
lere (GQ1b\GT1a) karsi antikor varhgi %90
oraninda, Gm1 antikorlarn ise %20-40 oranin-
da gosterilmistir (12). Miller Fisher sendromu
tanili hastamizda oftalmopleji 6n planda olup
anti-GQ1b gangliozid antikorlar1 (IgM ve IgG)
pozitif tespit edildi.

GBS’'nda Klinik diizelme 2-4 hafta icinde bas-
lar, baz1 vakalarda aylarca stirebilir. %20 hasta
hemen ayaga kalkarken yarndan fazla hasta
vataga bagh kalmakta ve bunlarin da %30’u
yogun bakim tnitesinde izlem gerektirirken
%15’inde mekanik ventilasyon ihtiyaci olmak-
tadir. Cogu hastada fonksiyonel tam iyilesme
6-12 ayda olmakta, fakat %20-30 hastada
onemli olctide hareket kisithhigi  meydana
gelmekte ve %10’u yiirtiyememektedir (13).
Yogun bakim {initelerinde mortalite %3-8 ola-
rak bildirilmistir (14). Mortalite ve morbiditenin
major nedeni bulber tutulumdur. Bizim hasta-
larimizda klinik iyilesmenin bir olguda tedaviyi
takiben ilk 5 giinde, diger yedisinde ise ilk 2 haf-
tada basladidi saptandi. Toplam sekizinde orta-
lama 3 ayda fonksiyonel tam iyilesme izlenir-
ken, bulber tutulum nedeniyle solunum yetmez-
ligi gelisen ve mekanik ventilasyon uygulanan
AMAN subtipi tanili hasta agir sekelli tekerlekli
sandalyeye bagiml olarak hayatinm siirdiirmek-

Guillain Barre Sendromu

tedir. Prognozun cocuklarda daha iyi seyirli
oldugu bildirilmistir (15) ve AMSAN subtipi,
norolojik defisite kadar olan siirenin kisaligi,
mekanik ventilasyon ihtiyaci, 40 yas tistii bas-
langic, 6ncesinde C. jejuni infeksiyonunun var-
g1 bashca kot prognostik faktorler arasinda-
dir (16).

Tum hastalara hastah@in baslangicindan itiba-
ren 7-20 giin icinde sinir ileti calismalar ve
igne elektromiyografisi (EMG) vapildi. Ancak
bilinmelidir ki elektrodiagnostik testler hastali-
gin erken déneminde normal olabilir. Ozellikle
ilk haftada BOS incelemesinde vakalarin %80-
90’inda karakteristik olarak hiicre artisi olma-
dan protein artisi saptanabilir (albuminositolojik
disosiasyon). Alisilmamis klinikle basvuran hasta-
larda, 6zellikle BOS incelemesinin ve EMG’nin
normal oldugu hastalarda ELISA yontemiyle
serumda antigangliozid antikorlar cahsilabilir.
Calismada tiim hastalarda BOS’da hiicre sap-
tanmadi ve BOS proteini toplam 5 hastada
ylksek iken diger 4 hastada normal diizeyde
saptandi. Albuminositolojik disosiasyon gériilme
orani %55’di. Albuminositolojik disosiasyonun
hasta serimizde diisiik oranda saptanmasi tani-
nin BOS proteininin normal oldugu hastalarda
ekarte edilemeyecegini dustindiirmektedir. Miller
Fisher sendromlu hastada EMG bulgusu gortil-
mezken diger tiim hastalarda EMG bulgusu mev-
cuttu (%88). Ozellikle AMAN formlu hastalarin
EMG’sinde motor sinirlerde ineksitabilite, bile-
sik kas aksiyon potansiyellerinde amplitiid diistik-
lugti, F dalga latansinda uzama veya yamtsizlik
saptanmuistir.

Guillain Barre sendromu dncelikle klinik bir
tandir, erken tam ve tedavisi prognoz ve stirvi
yoniinden énemlidir. Uygulanan destek tedavi-
sinin kalitesi de prognoz acisindan biyiik 6nem
tasir. Tedavinin énemli bolimiint immiinomo-
dulator tedaviler olusturmaktadir. Immiinotera-
pi semptomlarin baslangicindan itibaren ik 1
hafta icinde uygulanirsa en etkili olmaktadir.
GBS'lu hastalarda ¢ocuklarda IVIG ile yapilan
randomize calismalar yoktur. Ancak sadece des-
tek tedavisi alanlara gore IVIG alan hastalarda
ivilesme daha hizli olup mekanik ventilasyon
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gereksinimi daha az olmustur (17,18). Olgula-
rimizin tlimiine bagvuru tarihlerinden sonraki
ilk 24 saat icinde mevcut klinik bulgular esligin-
de 500 mg/kg/glin olarak ve 5 giin siireyle
IVIG tedavisi baslanmistir ve cogunda (%88)
ortalama olarak tedaviyi takiben ilk 2 hafta
icinde klinik iyilesmenin basladigi gézlenmistir.
Sadece AMAN tanili bir olgumuzda tedaviye
yanit alinamamis ve hizh ilerleyen klinik bulgu-
lar mekanik ventilasyon gereksinimini dogur-
mustur. Erken donemde yapilmakta olan plaz-
maferez ise bir diger immiinomodilatér tedavi
secenegi olup erigkinlerde anlamli olarak mor-
biditeyi azalthgi gosterilmistir. Ancak plazma-
ferezin de c¢ocuklardaki etkinligini gosteren
randomize bir ¢alisma yoktur (19). Nitekim tek-
nik olarak cocuklardaki uygulama zorlugundan
dolay1 ve intravensz immunoglobulinin (IVIG)
kullamm kolayhigindan dolayt IVIG tedavisi
cocuklarda 6n planda tercih edilmektedir (20).
Yapilan calismalarda tedavide steroidlerin yarar-
I olmadi@1 gosterilmistir (21).

Sonug olarak; calismamizda gordik ki akut flask
paralizinin cocukluk cagindaki en sik nedeni
olan GBS’'nda norolojik defisite kadar olan
sirenin kisa olmasi ve basvuru anindaki klinik
evre, mekanik ventilasyon ihtiyaci, erken teda-
vi, uygulanan destek tedavisinin kalitesi ve mev-
cut subtip prognoz ve siirvi acisindan 6nemli
gostergelerdir.
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