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Pravalenz Polyneuropathie

Allgemeinbevolkerung: 2%
Bevolkerung Uber 40 Jahre:  15%
Bei Diabetes mellitus: 30%

Im Verlauf eines Diabetes: 50%

Callaghan et al., Lancet Neurology, 2012
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Haufigkeitsverteilung der Ursachen bei 1195
Patienten mit PNP (in %)

Diabetes
ungeklart
Alkohol

GBS

infektios
Vaskulitis

CIDP
Malabsorption
paraneoplastisch
HMSN
Paraproteinanamie
toxisch
Amyloidose
HMPP

Sonstiges

Engelhardt 1994
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| members of the Société de Neurologie serving in the French
Army held a meeting where Guillain, Barré and Strohl

Do RS AL COLU M N described two soldiers with weakness of the limbs.
Grey Matter

Guillain-Barre syndrome in the 100 years since
its description by Guillain, Barre and Strohl

Richard A. C. Hughes,' David R. Cornblath? and Hugh ). Willison®

= 7000/Year in EU, 100000/ year world wide
= Trotz Therapie: langsame Besserung, Leiden, Schmerz, Fatigue
= 25% brauchen trotz Therapie Ventilation, 20% konnen nicht gehen




Guillain-Barré Syndrom

m Akute, monophasische, periphere Neuropathie
= Erhohte Mortalitat und Morbiditat

m Akute, demyelinisierende Polyradikuloneuropathie
(USA, Europa 90-95%)

m Akute motorische axonale bzw. sensorische
Neuropathie (30-40% China, Japan, Sudamerika)

m Miller Fisher Syndrom:
Ophtalmoplegie, Areflexie, Ataxie
m 0,4-4,0 neue Falle/100000

= Vorausgehende Infektion in 60% der Falle, haufig
Campylobacter jejuni cantonsspea [l



Guillain-Barre syndrome after exposure to
influenza virus

= Ubersichtsarbeit GBS nach Infektion oder Impfung
mit Influenza Viren

m 1976: US national Immunisation programmeagainst
swine-origin influenza: Gestoppt wegen GBS Fallen

m Sonst in epidemiologischen Studien kein Hinweis
auf GBS nach Impfung bzw. mit extrem niederen
Haufigkeiten (<1/1 Mio geimpften)

m Aber: Infektion mit Influenza Viren als relevanter
» rrigger” fur GBS

m Achtung: Evtl. GBS abhangig vom Sutyp des Virus

Lehmann et. al., Lancet Infect. Dis 2010



Chronisch-inflamatorisch demyelinisierende
Polyneuropathie (CIDP)

= Atiologie und Immunologie ungeklart
m Ebenfalls eine Autoimmunerkrankung

= Demyelinisierung durch zellulare und
humorale Immunantwort

m Axonverlust als Folge der
Demyelinisierung?

= Haufigkeit: 1/100000 (?)
= Manner >Frauen
= Altere Menschen>als jiingere Menschen H

antonsspital



Diagnose CIDP

m DD bei jedem Patient mit >2 Monate
progredient oder schubweisem Verlauf,
symetrischer odr asymetrischer PNP

m Elektrophysiologische Kriterien

m 90% zeigen ein erhohtes Liquoreiweis

= MRI: KM Anreicherunganreicherung

= Nervenbiopsie mit Demyelnisierungszeichen
m Besserung durch Immunotherapie

m Abgrenzung vom GBS -H



Guillain-Barré Syndrom
Eine Autoimmunerkrankung

Lehmann et al
Lancet Infect Dis 2010
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Nach 1 und 3 Jahren 57/82 Patienten

= 39% (1) und 30% (3): schlechtes outcome
= 60% (1) und 43% (3): Parasthesien/Dysasthesien
= 40% (1) und 33% (3): Schmerzen muskuloskeletal

= 21% (1) und 3% (3) : Fatigue
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Therapie GBS

= Intravendse Immunglobuline (IVIG) und
Plasmapherese sind in der Behandlung des akuten
GBS gleichwertig und besser als Plazebo

m Beide kombiniert sind nicht besser als jedes allein.
Kortikosteroide haben beim GBS keinen Effekt

m Kardiales Monitoring, Kontrollen der Vitalkapazitat
und die Moglichkeiten der intensivmedizinischen
Behandlung sind erforderlich, um potenziell fatale
Komplikationen zu verhindern



Therapie CIDP

Akut:

m IVIG, Kortikosteroide und Plasmapherese
= MADSAM: IVIG >Kortikosteroide

m Eperimentell: Andere Immunsupressiva
Langzeitbehandlung:

m Kortikoide (Nebenwirkungen?)

= |VIG (ICE-Studie 2008) i s




Kantonsspital HH“ GBS: New developments, e-physiology, treatment

St.Gallen

PE and IVIG are effective

= PE and IVIG not superior

= Cortison, not effective

= PE followed bei IVIG not more effective
= |VIG followed by PE is not logical

= |VIG followed by IVIG?

P. Van den Berg, Brissel
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J Peripher Merv Syst. 2017 Mar;22(1):4-12. doi: 10.1111/jns.12194.

Inhibition of complement in Guillain-Barré syndrome: the ICA-GBS study.

Davidson Al'2 Halstead SK', Goodfellow JA'Z, Chavada &2, Mallik A%, Overell J2, Lunn MP?, McConnachie A%, van Doorn P?, Willison HJ1-2.
# Author information

Lancet Meurol. 2018 Jun;17(8):519-525. doi: 10.1016/51474-4422{18)20114-5. Epub 2018 Apr 21.

Safety and efficacy of eculizumab in Guillain-Barré syndrome: a multicentre, double-blind,
randomised phase 2 trial.

Kohara N8 Kawamoto ME, Ishii J¥, Kuwahara M7, Suzuki HY, Hirata K®, Kokubun N2, Masuda R®, Kaneko J?, Yabe 10, Sasaki H?, Kaida KI', Takazaki H'',
Suzuki N*2, Suzuki 8¢, Nodera H', Matsui N'3, Tsuji 8™ Koike H'?, Yamasaki R"®, Kusunoki §7; Japanese Eculizumab Trial for GBS (JET-GBS) Study Group.

=  Trotz.....




