Guillain-Barré Sendromunda Tedavi Rehberi
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Istenmeyen otoimmiinitenin bir 6rnegi olan Guillain-Barré Sendromu (GBS), ciddi akut
paralitik ndropatinin en sik nedenidir. Insidans1 0,8- 1,9/100,000 olup, yastaki her on artis
icin yaklasik % 20 artmaktadir. Erkeklerde goriilme sikligi kadinlara gore 1,5 kat daha
yiksektir.

Istenmeyen immiin yanit1 ortaya ¢ikaran 6nciil olaylar hastalarin 2/3" tinde gértlebilmektedir.

Tablo-1 : Olas1 onciil olaylar (1)

Infeksiyon Bakteri C. Jejuni, M. Pndmonia
Viris CMV, EBV, Influenza A, Enteroviriis D68,
Zikavirus
As1 Kuduz, Influenza A/H1IN1
Diger Cerrahi, travma, transplantasyon

Tarihte ilk olarak 1859" da Fransiz hekim Landry asendan paraliziden bahsetmistir. 1916
yilinda, Georges Guillain, Jean-Alexandre Barré ve Andre Strohl arefleksi ve
albiiminositolojik dissosiasyonun oldugu olgular bildirmisler ve bu sendromu, polimiyelit
kaynakli felgten ayirt etmislerdir. Zaman zaman Landry-Guillain-Barré-Strohl Sendromu
olarak anilmasina ragmen, daha siklikla Guillain-Barré sendromu olarak adlandirilir.
Geg¢miste demiyelinizan bir hastalik olarak goriilmesine ragmen, 1980'lerden itibaren primer
olarak aksonlar1 tutan formlarinin oldugu da bulunmustur.

Genel olarak klinik varyantlari ve elektrofizyolojik alttipleri soyledir:

- Akut Inflamatuvar Demiyelinizan Poliradikiilonéropati (AIDP): En sik gériilen
formdur (% 80-90). Sensorimotor sinirlerin demyelinizan tutulumu s6z konusudur.

- Akut Motor Aksonal Noéropati (AMAN): Cin, Japonya ve Meksika’da daha sik
gorilur. Oncesinde Campylobacter jejuni, Haemophilus influenza ve Zika viriis
infeksiyonlar1 bildirilmistir. Distallerde belirgin gucstzlik ve aksonal tutum 6n
plandadir.

- Akut Motor Sensoryel Aksonal Néropati (AMSAN):Sensorimotor aksonal tutulum séz
konusudur. Daha agir klinik seyir beklenir.

- Miller Fisher Sendromu(MFES): Oftalmoparezi, ataksi ve arefleksi triadi ile
karakterizedir. %85-90 hastada GQ1b’ye kars1 antikor saptanabilir. MFS'yi,
Bickerstaff Beyinsap1 Ensefaliti ve diger inkomplet formlar ile birlikte antiGQ1b
antikor sendromu bagligi altinda siniflayan goriislerde mevcuttur. Elektrofizyolojik
(EF) incelemelerde duyusal amplitiid kaybi1 gosterilebilir. Klasik MFS” de 6 ay iginde
yuksek oranda iyilesme beklenir. Bir kisim hastada ise ekstremitelerde gui¢stzlik
tabloya eklenebilir (MFS-GBS overlap sendromu).

- Faringo-serviko-brakiyal varyant




- Paraparetik varyant

- Akut pandisotonomi

- Fasyaldipleji ve parestezi
- Duysal noropati....

Tani icin farkl kriterler One siirtilmiistiir. Ausbury kriterleri, GBS tanisini diistindiiren klinik
bulgular ve destekleyen laboratuvar bulgulari ile tani igin siiphe uyandiracak klinik bulgulari
icerir. Brighton Kriterleri ise klinik, elektrofizyolojik ve BOS bulgulari birlikteligine gore
tanisal seviye kesinligi saglar. Genel olarak tani kriterleri, klinik ve ek destekleyici tetkiklerin
birlikteligine dayanur.

A-) Klinik:

1- Gugsuzlik: 4 hafta icinde ( genellikle maksimuma 2. haftada ulasir); tipik olarak alt
ckstremiteden baslayan, asendan ilerleyen bir tutulum s6z konusudur. Ancak % 10 (st
ekstremite- yiiz baslangic1 goriilebilir. Ilerleyen dénemde ise hastalarin yaklasik % 50
sinde fasiyal- orofaringeal gii¢siizliik geligir.

Hastaligin tipik klinik seyrinde, monofazik olarak, oncu bir olay sonrasi 2-4 hafta
stiren bir kotlilesme, sonrasinda bir plato faz1 ve takip eden iyilesme siiregleri
gozlenir(sekil-1).

Sekil-1:

m— GBS

klinik /  kotiilesme plato ivilesme siireci

2- Iki tarafli baslangic- gOrece simetri: Ister alt ekstremite, ister diger bolgelerden
baslasin genellikle gorece simetrik bir tutulum beklenir.

3- Tendon reflekslerinde azalma: Basvuruda % 90, takipte tama yakin hastada
gOzlenebilir. Eger afferent ve efferent ark birlikte tutulmussa erken donemde ve daha
agirdir. Saf motor tutulumda paralizi derecesi ile iliskilidir(MRC 3" e kadar normal
saptanabilir).

4- Benzer klinik yaratabilecek diger olas1 nedenler dislanmalidir.



Tablo -2 : Hizli ilerleyici ekstremite gii¢siizliigii ayirici tani listesi (2)

Santral Sinir Sistemi Ensefalit, transvers myelit, beyinsap1 lezyonu, leptomeningeal
tutulum...

Motor N6ron Polio, Bati Nil 6n myeliti, ALS, SMA

Pleksus Noraljik amiyotrofi, Diyabet

Sinir kok Akut baslangich KIDP, Lyme, CMV radikiiliti, HIV iliskili

radikulit, leptomeningealmalignansi

Periferik sinir Iyatrojenik, toksik, kritik hastalik ndropatisi, vaskiilit, difteri,

porfiri, tiamin eksikligi, Lyme, metabolik hastaliklar, elektrolit
bozukluklar1 (potasyum vb...)

NoOromuskiler Bileske | MG, botulizm, intoksikasyon

Kas

Kritik hastalik miyopatisi, mitokondriyal hastaliklar,
rabdomiyoliz, polimiyozit, dermatomiyozit

Bu ilk 4 kriterin yani sira(3);

-Sensorimotor tutulum igin: parestezi yardimcidir, ama tanisal degildir. Giigsiizliik genellikle
saf motor tutuluma goére daha agir ve proksimal agirlikl olabilir. Otonomik tutulum daha
siktir. Tani i¢in ilk 4 kriter + duyusal tutulumun gésterilmesi gerekir.

- Saf motor tutulum icin: ilk 4 kriter + duyusal tutulumun olmadiginin gosterilmesi gerekir.

- MFS icin: ilk 4 Kkriter (goz kaslarinda giigsiizliik) + ataksi / antiGQ1b antikor varlig

- Bulber/iist ekstremite baslangi¢h formlar igin: ilk 4 kriter karsilanirken giigsiizliigiin fasiyal
kaslarda, iist ekstremitelerde baslamasi beklenir

- Demyelinizan/ aksonal ayrimi: elektrofizyoloji, patoloji yardimui ile ortaya konabilir.

B- Ek Tetkikler:

BOS incelemesi: hiicre yok / az iken, protein yiiksekligi (alblminositolojik
dissosiasyon (ASD))gériilebilir. Hiicre sayisinin 50/mm?®den az olmasi beklenir,
genellikle 5/mm?® den azdir. Protein genellikle 45-200 mg/dL arasindadir ancak daha
yiiksek degerler de bildirilmistir. ASD 1. haftada %80, 3. haftada %88 oraninda
saptanabilir. (4)

Elektrofizyolojik inceleme: Farkli donemler igin farkli EF kriterler belirlenmis
olmakla birlikte genel mantik F yanitinin uzamasi, iletim hiz1 azalmasi, distal latans
uzamasli, temporal dispersiyon ve iletim blogu gibi demyelinizasyonu destekleyen ya
da amplitiit diismesi, F yanit kaybi gibi aksonal tutulum lehine olan bulgularin
aranmasidir(5). Genel olarak tim ekstremitelerde en az bir motor, bir duysal sinir
iletimi ve F yanmitlar1 ¢alismaya dahil edilmelidir. Erken dénemde sural sinirin
korunmus olmasi, EF ¢alismalarda GBS tanisini destekleyen bir 6zellik olarak kabul
edilebilir. Yine aksonal GBS’de, klasik aksonal dejenerasyon beklenmek ile birlikte,
daha nadir olarak gegici iletim blogu gozlenebilecegi ve bu hastalarda aksonal
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hasardan beklenmeyecek kisa siirede iletim parametrelerinde diizelme ve AIDP’ ye
benzer prognoz gozlenebilecegi de bilinmelidir.
- MRG ile sinir koklerinde kalinlasma ve kontrast tutulumu gozlenebilir

Diger klinik bulqular:

- Disotonomi: %50- 70 hastada g6zlenebilir. En sik tasikardi goriiliir. Ayrica tiriner
retansiyon, hipertansiyon, hipotansiyon, ortostatik hipotansiyon, bradikardi, aritmi,
ileus, terleme bozukluklar1 goriilebilir

- Agn : 2/3 hastada degisken siddette agr1 tabloya eslik edebilir

- Solunum sikintist: %10-30 hasta solunum destegine ihtiya¢ duyabilir

- Immobilite gelisen hastalar yatak yarasi ve vendz tromboz agisindan risk altindadir

- Eklemlerde hareket aciklig1 kaybi ve kas atrofisi gelisebilir

- Daha nadir: Sodyum problemleri, hipertansiyona bagl bas agrisi, papilla 6demi
bildirilmis durumlardir.

Prognoz: % 3-7 mortaldir. % 80 hasta 6 ay icerisinde yardimsiz yiiriir. Iyilesme siireci 1-3 yil
strebilir.

Farkli klinik, elektrofizyolojik ve biyolojik parametrelerin kotii prognoz ile birlikteligi
gosterilmistir( 6) (Tablo-3).

Klinik Ileri yas, ilk hafta diisiik MRC skoru, 2. hafta yilksek GBS 6zurluliik
skoru , diyare, ventilasyon ihtiyaci olmasi...

Elektrofizyolojik | Common peroneal sinirde iletim blogu, distal BKAP 1n alt limitin
%20’sinin altinda olmasi...

Biyolojik Hiperglisemi, IgG1 alt tipi antiGM1 Ab, IL reseptor artisi, IVIg
tedavisine ragmen diisiik IgG diizeyleri, uygunsuz ADH sendromu ....

“ERASMUS GBS Outcome Score” (EGOS): yas, diyare varligi, GBS 6zurluluk 6lcek skorlari
baz alinarak 1-7 aras1 puanlamanin yapildig: bir skorlamadir. Bagvurunun 2. haftasinda
onerilir.

Modifiye EGOS (mEGOS) ise ilk 1 hafta uygulanabilen, yas, diyare yaninda MRC skorlarinin

kullanildig1 bir 0-12 aras1 puanlama yapan skorlamadir.

Bu skorlamalarda hesaplanan puan yiikseldik¢e prognozun daha kotii olacagi 6ngoriiliir. Bu
skalalar1 kullananarak hastanin gorece olarak 6 ay sonra yuriiyememe riskini ortaya
koyabilmek igin,https://gbstools.erasmusmec.nl/prognosis-tool sitesi kullanilabilir.

Siteye girildiginde 2 baslik; basvurunun 1. haftas1 solunum yetmezIligi riski ve basvurunun 6.
aymda yliriyememe riski olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Ancak “hastalik yoktur hasta vardir”
s0zii tiim tip alaninda oldugu gibi GBS i¢inde gegerlidir. Dolayisiyla bu hesaplamalar kesin
matematiksel sonug olarak degil, olas1 bir durum agisindan 6ngorii olarak kabul edilmelidir.

Son donemde sonlanim ve prediktorleri konusunda kapsamli ve detayli bir ¢caligma ;
“International GBS Outcome Study (IGOS)” devam etmektedir.
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TEDAVI:
GBS tedavisi ana hatlar ile 3 baslik altinda toplanabilir.

1- Destek ve bakim
2- Hastalik modifiye edici tedavi
3- Ilerleyen donemde ortaya ¢ikabilecek sorunlarm tedavisi / yonetimi

1-) DESTEK VE BAKIM:

GBS seyrinde giigsiizliik yanisira bir¢ok klinik problem hastaliga bagl ya da hastaliin klinik
etkilerinin bir sonucu olarak ortaya cikabilir. Bunlardan bazilar1 hastanin yasam kalitesini
dogrudan etkiler iken bazilar1 prognozu ve mortaliteyi etkileyebilmektedir.

Klinik ve bagvuru siiresi gibi degiskenlere bagli olarak kimi hasta ayaktan takip edilebilir
iken, kimi hastanin yogun bakim kosullarinda tedavisi gerekmektedir (tablo- 4).

Ik 4 hafta gecmis ;
yuriime korunmus, solunum sikintis1 yok, klinik Klinik izlem ve FTR ile
kotiilesme devam etmiyor ise; hasta takip edilebilir
Ik 4 haftada basvuran;
klinik diizelmenin baglamadig1 tiim hastalar yatirilarak izlenmelidir
Ilk 2 haftada olan,
Ik 4 haftada olan ancak; yogun bakim ya da yogun
- Solunum giicliigii siiphesi olan bakim sartlar1 garanti
- Belirgin otonom tutulumu olan hastalar altina alinarak serviste
izlenmelidir

Yatirilarak izlenen tiim hastalar mimkinse monitorize edilmeli ve tansiyon, nabiz, solunum,
ates, kas giicii yakin takip edilmelidir.

- SOLUNUM PROBLEMLERI:

Hastalarin 6nemli bir kisminda bagvuruda veya takipte solunum problemleri ortaya
cikabilir.

Hangi hastada solunumun kétii gidebilecegini 6ngérmek adina yapilan farkli ¢aligmalar
vardir.

Baslangi¢ tarihinden itibaren ilk 7 giin icinde bagvuru, oksiirme giicliigii, ayakta
duramama, el bilegi giigsiizligii, basi kaldiramama ve KCFT yiiksekligini igeren 6
maddenin 4’ {i varsa mekanik ventilasyon ihtiyacinin %85 olabilecegi gosterilmistir (7).



Vital kapasite 6l¢iilebiliyor ise: ilk 7 giinde bagvuru, basi kaldirmada giigliik ve VC'nin
normalin %60 1nin altina diismesi maddelerinin 3’ U de varsa yine mekanik ventilasyon
ihtiyacinin %85 olabilecegi gosterilmistir.

Solunum yetmezligi agisindan risk faktorleriyine klinik, elektrofizyolojik ve biyolojik
basliklar1 altinda incelenebilir(tablo-5)

Klinik Diyare, vital kapasite de diisme, bagvuru siiresi(<1 hafta),
oksiirememe, ayakta duramama, el bilegi gii¢siizliigii, basi
kaldiramama, fasiyal- bulber tutulum...

Elektrofizyolojik | Peroneal sinirde iletim blogu, demyelinizan tip
Biyolojik Karaciger enzimlerinin yiiksekligi

Ventilasyon ihtiyaci, bagli bagina prognozu koti etkileyen etmenler arasinda oldugu,
tedavi siirecini dogrudan etkiledigi, hasta izlemi ve mortalitesini etkiledigi i¢in 6nemlidir.

Prognoz baslig1 altinda da belirtildigi gibi (https://gbstools.erasmusmc.nl/prognosis-tool)
sitesinden online olarak solunum glcliigiive ventilasyon gereksinimiongordsu icin de
yardim alinabilmektedir. Solunum yetmezligi i¢in: baslangictan itibaren gecen siire,
fasiyal/bulber gii¢siizliigiin olup olmamasi ve farkli kas gruplari i¢in sorulan MRC skorlari
bilgileri girildikten sonra sistem 0 -7 aras1 bir EGRIS skoru ve olas1 solunum yetmezligi
riskinin ylzdesini tahmini olarak vermektedir.

Yine ylizde, alinda asir1 terleme, takipne, abdominal paradoks solunum, artmig
sternokleidomastoid aktivitesi de solunum yetmezliginin gostergeleridir.

Mekanik ventilasyon icin gerekli enttibasyonkriterlerinde kabaca 20-30- 40 kurali
kulanilabilir(8).

- Zorlu vital kapasite < 20 mL/kg,
- Maksimum inspiryum P < 30 cmH20,
- Maksimum ekspiryum P < 40 cm H20.

2 hafta i¢inde diizelme saglanamaz ise trakeostomi agilabilir. Hastada klinik olarak
diizelme beklentisi var ise trakeostomi hasta bazinda degerlendirilerek gerekirse 1 hafta
ertelenebilir.

- OTONOM / KARDIYOVASKULER :
En sik goriilen problem tagikardidir, ancak genellikle 120/ dk’ y1 gegmedikge tedavi
gerekmeyebilir.
Hipotansiyondan kaginmak gerekir. Dolayisiyla hipotansiyon riski olan hastalarda
uzun etkili antihipertansiflerden kaginmak yada zorunda kalinir ise dikkatli kullanmak
gerekir.
Hipertansiyon icin ortalama arteriyal basing> 125 mmHg olmadik¢a tedavi
gerekmeyebilir. Gerekli durumlarda labetolol, esmolol, nitroprussidekulanilabilir.
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AV blok ve asistoli gelisir ise atropin ve pacing uygulanabilir.
DVT riskine kars1 yeteri kadar mobil olmadig diisiiniilen tiim hastalarda SC heparin
(diisiik molekiil agirlikli) uygulanmalidir.

- ELEKTROLIT BOZUKLUKLARI:

Uygunsuz ADH sendromuna ya da natriiireze bagli hiponatremi olabilir. Ikisinin ayrimi
onemlidir. Tedavide; sodyum replasmani yanisira uyugunsuzADH" da s1vi kisitlamasi
natriilirezde ise sivi ekspansiyonu gerekir.

- NUTRISYON:

Yuksek enerjili (40 kcal /kg) ve yiksek proteinli (2-2.5 gr/kg) diyetin kas kaybini
azaltabilecegi ve ekstiibasyonayardimci olabilecegi diistiniiliir (9). Yutma giicliigii olan
hastalarda enteral beslenmeye gecilmelidir.

- FIZIK TEDAVI:

Hastaligin erken déneminden itibaren baslatilmalidir. Ilk dsnemde eklem hareket
acikliginm koruyacak egzersizler, pozisyon (kas kisaligi ve kontraktiire kars1) ve solunum
egzersizleri 6n planda olmalidir. Ilerleyen donemde hastanin kas giiciinii arttirma ve varsa
ataksisine yonelik yirime ve denge egzersizleri plana eklenebilir. Hastanin takibinde kas
glcundn yanisira, belirli zamanda yapabildikleri is miktarinin yada belirli is miktarini
yapabildikleri siirenin kaydedilmesi de klinik izlem agisindan faydali olabilir.

- AGRI:

Hastalarin biiyiik boliimii agridan sikayetgidir. Agr1 tedavisinde NSAII,
opioidler,gabapentinoidler kullanilabilir. Yine karbamazepinin faydali olabilecegine dair
yayinlar vardir(10).

2- HASTALIK MODIFIYE EDICi TEDAVi

- Plazma degisimi (PEX):

GBS’ de etkili oldugu gosterilen ilk tedavi rejimidir. Yiiriime, motor fonksiyonlar, 6zurlulik,
ventilasyon, 1 yil sonra kas giicii parametrelerinin hepsi tizerine olumlu etkisi gosterilmistir(

Ik 7 giinde kullan1ldiginda en etkili olmak ile birlikte, ilk 30 giine kadar uygulandiginda da
etkilidir.

Ik 4 hafta icinde olan, yardimsiz yiiriiyemeyen hastada (GBS 6zurlulik skoru > 2) kullanimi
onerilir. Alt1 kez yapilan plazma degisiminin 4’e gore(hasta ventilatére bagl bile olsa) Ustiin
olmadigi gosterilmistir, 0 nedenle genel uygulamada 4-6 plazma degisiminin toplamda 8-12
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ginde (giinasir1 uygulama) uygulanmasi 6nerilir. Daha hafif olgularda da (6zurlultk skoru 2
ve alt1) 2 plazma degisimi yapmanin iyilesmeyi hizlandirabildigi gosterilmistir.

AAN’ nin GBS icin immiinoterapi rehberinde(12);ilk 4 hafta i¢indeki yardimsiz yiiriiyemeyen
hastalarda ve ilk 2 hafta icindeki yirimenin korundugu hastalarda etkili oldugu belirtilmistir.

Yine AAN’ ninnorolojik hastaliklarda plazma degisimi konulu rehberinde (13): agir GBS
tedavisinde Onerilir, hafif olgularda diisiiniilebilir olarak kendine yer bulmustur.

Klinik pratikte 5 kiir, giin asir1, 50 mL/kg/kir ya da 200-250 mL/kg total olarak uygulanir.
Replasman i¢in alblimin kullanirminin TDP’ ye gore daha az yan etki ile birlikte olabilecegi
One stiriilmiistiir.

- intravenézimmunglobulin (1\V1q):

GBS tedavisinde IVIg ile ilgili ¢aligmalar incelendiginde(14):
IVIg ile destek tedavisi karsilastirildiginda, IVIg’nin daha etkili oldugu,
IVIg ile plazma degisimi karsilastirildiginda, etkinligin benzer oldugu gésterilmistir.

Yan etki, uygulama, erisim kolayligi, ticret ve relaps siklig1 agisindan plazma degisimine gore
daha avantajli olabilir(14).

AAN’ nin GBS i¢in imminoterapi rehberinde; yardimsiz yiiriyemeyen 2 haftalik hastalarda
giiclii kanit diizeyine, 4 haftalik hastalarda iyi kanit diizeyine sahip olarak
nitelendirilmistir(12).

Yine AAN ve EFNS’nin néromuskdiler hastaliklarda 1VIg rehberlerinde, GBS tedavisinde
onerilmektedir(15,16).

Klinik uygulamada 2 gr/kg total doz onerilir. Total dozun 2 giinde ve 5 giinde uygulanmasi
karsilastirildiginda etki benzer olmakla birlikte 2 giinde uygulandiginda yan etkinin daha fazla
olabilecegi, relapsin daha sik goriilebilecegi belirtilmistir. Bu nedenle yaygin uygulama, total
dozun 0.4 gr/kg/gln olarak 5 giinde verilmesidir. IgA eksikligi olan hastalarda uygulama
sirasinda gelisebilecek olasi problemleri dngérebilmek amaci ile miimkiinse uygulama éncesi
IgA seviyelerine bakilmasi Onerilir.

Uygulama sonrasi 2. haftada IgG duzeylerinde anlamli yiikselmenin olmamasinin, tedaviden
beklenen etkinin gézlenmemesi icin bir gosterge olabilecegi 6ne siiriilmiistiir.

- Kortikosteroidler :

Oral kortikosteroid tedavisinin denendigi 4 ¢alismanin meta-analizi, oral steroid kullanan
hastalarin 4 hafta sonunda,6ziirliiliik bulgularinda daha az degisiklik oldugu, dolayis1 ile daha
kotii iyilesmeye sahip oldugunu gostermistir.



Intravendz yiiksek doz kullanimindenendigi calismalar, erken dénem olumlu kabul
edilebilecek etkileri 6ne sirmek ile birlikte, ventilasyon suresi, 61im , gerek 4 hafta- gerek 1
yil sonra diizelme oranlarina bakildiginda lehine bulgu elde edilememistir (17).

- Diger tedavi ajanlar1 / uygulamalari:

-Interferon beta 1a: etkili olabilecegini 6ne siiren bazi olgu sunumlarinin aksine SC
uygulamanin plasebo ile karsilastirildigi calismada anlamli fark saptanmamustir.

-BDNF: deneysel calismalarda néroprotektif etki gosterilmek ile birlikte plasebo
karsilastirmali klinik ¢alismalar1 anlamli sonu¢ vermemistir.

- BOS filtrasyonu ile plazma degisimini karsilastiran ¢aligmalarda, etkinin benzer olabilecegi
One stirmek ile birlikte, BOS’ ta inflamatuvar reaksiyonu tetikleyebildigi gosterildigi i¢in
tekrar1 yapilmamistir (18).

- Eculizumab (kompleman faktor 5° e karst monoklonal antikor):Membran atak kompleksi
formasyonunu onleyip sinir hasarini azaltabilecegi 6ne siirlilmiistiir. Bu mekanizma ile gerek
tek basina, gerek diger tedavi rejimlerine ek olarak, GBS tedavisindeki olas1 etkileri son
dénemde dikkat ¢ekici sayida arastirmaya konu olmustur ( Inhibition of complement
activation(ICA-GBS), Japon eculizumab trial (JET-GBS)....).

Sonug olarak bugiin etkinigi kanitlanmis iki tedavi sekli IVIg ve plazma degisimi olarak
goriinmektedir. Ancak bu alandaki bir¢ok calismaya ragmen GBS tedavisi ile ilgili bir¢ok net
olmayan konu vardir. Bunlarin basinda tedavi se¢imi ve zamanlamasi, klinik olarak hafif
formlarda ne yapilmasi gerektigi gelmektedir. Bu baglamda bazi sorular ve olas1 yanitlari,
gectigimiz glinlerde yayinlanan bir makalede detayli irdelenmistir (19). Bazi 6rnekler
verilecek olur ise;

- Uygun tedavi baslama siiresi nedir?

Literatiir gozden gegcirildiginde, tedaviye ne kadar kisa siirede baglanir ise yanitin o kadar
iyi olabilecegi goriilmektedir. Yine plazma degisimi ile yapilan ¢alismalarda, ilk hafta da
en etkili olmakla birlikte, islem ilk 4 hafta i¢inde baslandiginda da etkili olabilecegi
gosterilmistir. IVIg ile ilgili caligmalar ise, genellikle ilk 2 hafta i¢inde baglanildiginda
gosterdigi etkiyi hedef almis ve etkili oldugu gosterilmistir. iki tedavi rejimini
karsilastiran ¢alismalar etkinliklerinin benzer oldugunu gostermistir. Bu nedenle [VIg
icinde etkinligin erken donemde daha fazla olmak ile birlikte ilk 4 haftada da etki
gosterebilecegi ongoriilebilir.

- Hafif hastalarda ne yapilmal1? :

Cogu calisma ve rehber GBS o6ziirliiliik 6lgegi skoru 3 ve Usti olan hastalarda tedavi
gerekliliginin net oldugunu gostermistir. Daha iyi durumda olan hastalar ile ilgili ise ¢ok
caligmaya rastlanmaz. Bunun olasi nedenleri, durumu hafif olan hastalarda, hastaligin
dogal seyri bilindiginden, hafif olarak monofazik streci tamamlarlar ise iyilesmenin
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baslayacagmnin bilinmesi ve tedavi rejimlerinin olduk¢a maliyetli olmasidir. Ancak skoru
1 - 2 olan hastalarin % 38’inin 6 ay sonunda el fonksiyonlarinda, kosmada sikinti
yasayabildigi ve bazilarinin yasam tarzi degisikligi yapmak zorunda kaldiklar
bilinmektedir. Ayrica cogu calismada oldugu gibi hastalik agirligini sadece GBS
Ozurlulik skoruna indirgemek, hastalarin durumunu tam yansitmamaktadir. Hastalar,
yuriimeleri korunmus olmasina ragmen, gunluk aktivitelerinde oldukga kisitlanmis, ek
otonom bulgu yada yliz/bulber tutulum nedeniyle sikint1 yasiyor olabilirler. Yine, hasta o
an yiriiyebilse de hastaligin progresyonu devam ediyor olabilir. Hafif olgularda plazma
degisiminin 2 seansin faydali olabilecegi daha dnce gosterilmistir. Hafif olgularda 1VIg
iginse, erigkin yas grubunda bir ¢alisma yoktur ancakmantik olarak etkinliginin benzer
oldugu defalarca gosterilmis olan bu iki tedavi rejiminin hafif olgularda da benzer etkinlik
gosterebilecegi ongoriilebilir. Ayrica ¢gocuklarda hafif olgularda IVIg’ nin faydali
olabilecegi gosterilmistir. Dolayisiyla, hafif olgularda, eger hizli progresyon siireci devam
ediyor ise, ek bulgu (otonom, bulber...) var ise, bu hastalarin da tedavi edilmesi yoniinde
goris bildirilebilir.

- Klinik varyantlarda tedavi stratejisinde fark olmali m1?
MES genellikle iyi prognozlu oldugundan, destek ve takip yeterlidir ancak %20-30
hastada MFS-GBS ortiismesi gorilebilir ve tedavi gerekebilir.
Saf motor ve anti-GM1 antikor (+) olgularda, IVIg’ninplazma degisimine gore daha
1yi sonug verebilecegini diisiindiirtir yayinlar vardir.
Duysal, ataksik, faringeal-brakial baslangicl hastalar1 sadece GBS 6zurlulik olgegi ile
degerlendirmek uygun olmayabilir. Hizli ilerleme varsa, 6zurlulik yaratiyorsa tedavi
verilebilir.
Demyelinizan ve aksonal formlarin tedavisi benzer sekilde yiiriitiilmelidir.

- Cocuklarda tedavi planinda degisiklik olmali mi1?

Cocuklarda erigkinler ile ana hatlariyla benzer tedavi 6nerilmektedir. Ancak IVIg daha
kolay uygulanabilirligi ve daha iyi tolere edilebilirligi ile bir adim 6ne ¢ikmaktadir.

- Gebelikte GBS nasil tedavi edilir?
Gebe olmayan hastalar ile ayn1 prensiplerle tedavi edilmelidir (20)

ILERLEYEN DONEMDE ORTAYA CIKABILECEK SORUNLARIN TEDAVISi /
YONETIMIi

- Tedaviye ragmen kotiillesme:
Bu durumda 6ncelikle tan1 gbzden gegirilmelidir. Sonrasinda eger tedavinin 2.
haftasinda, halen diizelme yoksa, ya da kotiilesme devam ediyorsa tedaviye miidahale
diistiniilmelidir.
Plazma degisimi sonras1 IVIg tedavisinin, sadece IVIg yada plazma degisimine gore
bir tistlinliigli olmadig1, IVIg sonrasi plazma degisiminin, ek bir katki saglamadigi
hatta arinma etkisi ile dolasimdakilV1g duzeyini etkileyebilecegi ve hastanede kalim
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stresini uzatabilecegi gosterilmistir. Dolayisiyla boyle hastalarda genellikle bir 6nceki
tedavinin aynisini tekrarlama yoniinde klinik egilim vardir. IVIg sonrasi iki haftada
IgG dizeyinin yeterince yukselmemesi kot prognoz ve IVIg tedavisine yanitsizlik ile
birlikte olabilir.

Relaps / tedavi bagimh dalgalanma:

% 8-16 gorilebilir. GBS oziirliiliik 6lgeginde en az 1 puan kotiilesme olmasi yada total
MRC skorunun azalmasidir. Genellikle ilk 8 hafta (ort. 21 glinde) icinde olur ve en
fazla 2 atak gozlenir(sekil-2). Oncesinde gorece bir diizelme yada kontrol altina
alimma sonras1 tekrar klinik kotiilesmedir. Dolayisiyla tedavinin basta iyi geldigi ama
etkisinin gegici oldugu diistiniilebilir ve bu nedenle genel egilim tedavi tekrari
seklindedir(2). Bu tabloda; antesedan olaylar, otonomik ve fasiyal tutulum, mekanik
ventilasyon ihtiyaci akut baglangigli KIDP’ ye gére daha siktir.

Akut baslangich KiDP:

%2-5 gozlenebilir. Ucten fazla relaps olmasi / 8 haftadan sonra kétiilesme durumunda
diistintlur(sekil-2). Hastada bastan beri yurimenin korunmasi,kraniyal sinir
tutulumunun olmamasi, duysal bulgularin belirgin olmasi, lehine bulgulardir. Bu tablo
diistintiliir ise kortikosteroid / IVIg ile tedaviye devam planlanir.

Sekil-2: GBS, tedaviye bagl dalgalanma ve akut baslangicli KIDP klinik 6ngorist

GBS

\\ === Relaps - TBD
A-KiDP

0.hafta 8.hafta

Klinik Siddeti

Tim hastalar 1-3 yil takip edilmeli. FTR ve gerekirse psikiyatrik destek saglanmalidir.

Asi konusu:
Influenza enfeksiyonu sonrast GBS gelisme riski, as1 sonrasi riske gére daha

yiiksektir, bu sebeple influenza asisindan kaginmak i¢in bir neden yoktur
(www.cdc.gov/flu/professionals/vaccation/vaccine_safety.htm.)

GBS gecirmis bir bireyde, hastalik sonrasi 1 yil a1 6nerilmez. 1 yildan sonra ise hasta
bazinda bireysel degerlendirme onerilir. Hastanin daha 6nce herhangi bir as1 sonrasi 6
hafta icinde GBS 0ykiisii var ise o asidan kaginilir. Yoksa bireysel degerlendirilerek
izin verilebilir.
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Tedavi Yaklasim Ozeti

GBS tanisi + = YBU / servise yatir

Yakin Takip

Solunum
a-) ilk 4 haftada basvuran hasta, yardimsiz yiiriyemiyor

ise (GBS ozurluluk skoru > 2), Kas glicu

b-)ilk 2 haftada basvuran hasta, yardimsiz yiriyebiliyor, Yutma

ama progresyon devam ediyorsa,
Otonom bulgu

c-)3.-4. haftada basvuran hasta, yardimsiz yiriyebiliyor,

Agri
ama progresyon devam ediyorsa / ek bulgu (otonom, e

bulber) varsa,

- Plazma degisimi / IVIg ile tedavi
( not: hafif olgularda (b/c) plazma degisimi 2 seansuygulanabilir)

d-) 3-4. haftada basvuran hasta, hafif bulgulari varsa
(GBS ozurlilik skoru 1-2),progresyon yoksa

Dikkat !
e-) > 4. haftada basvuran hasta,progresyon yoksa

S Venoztromboz
->Yakin klinik izlem / destek
Basing yarasi

Pulmonerinfeksiyon

Klinik diizelme — stabil

Tedavi sonrasi kotulesme/ fluktuasyon

=>» Tekrar IVIg / Plazma degisimi

Dusln

Akut baslangicli KIDP

FTR

Psikolojik destek 3 veya fazla kotulesme / 8 hafta sonra

kotilesme

=> |VIg / kortikosteroid
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