
  

Guillain Barré syndrome

GB et Strohl: il y a 1 siècle 
(mais avant eux Landry en 1859!)

Paralysie aiguë avec aréflexie
Récupération spontannée
Dissociation albubinocytologique



  

Incidence: 1.2 à 2.3 /100000
1,5H/1F
Incidence augmente avec l’âge

Syndrome post infectieux

2/3 des patients: infection ds les 3 semaines précédentes

Fièvre 52%
Toux 48%
Rhinorrhée 39%
Diarrhée: 27%

Epidemiologie



  

Infections associées au GBS:

Campylobacter Jejuni
CMV
EBV
Mycoplasma Pneumoniae
Haemophilus influenzae

Epidemiologie



  

Autres facteurs déclenchants potentiels

Vaccination:
Vaccin contre la grippe (saisonnière)

1 cas pour 1 million de vaccinés

Vaccin contre hépatite+meningocoque

Trauma crânien

Intervention chirurgicale

Epidemiologie



  

GBS: signes cliniques

Premiers  symptômes:

Douleur

Paresthésie faiblesse

Installation aigue: 15j (<4semaines)

Bilaterale

symmetrique



  

Signes cliniques

Deficit moteur>> s sensitif

Ascendant++

1/3 des pateints : 4 membres d’emblée

10%: début membre suprs

Aréflexie



  

Atteinte des nerfs crâniens: P faciale (50à 70%) 

Atteinte respiratoire: ventilation nécessaire 
chez 25% des cas

Dysautonomie: 
arythmie cardiaque
dysregulation tentionnelle
ileus
trouble urinaire

Autres signes cliniques:



  

Examens complémentaires

PL: dissociation albubino cytologique

<50el

Proteinorachie souvent normale la première 
semaine

Élevée à la fin de la 2é semaine chez plus de 90%



  

Examens complémentaires

EMG:

Confirme le diagnostic: signe de démyélinisation

Classe le GBS: AIDP ou AMAN

Exclut d’autres diagnostics



  

En europe:

AIDP+++: forme sensitivomotrice démyélinisante: 
85% des cas

AMAN: forme motrice pure axonale

AMSAM: forme sensitivo motrice pure axonale



  

Critère de démyélinisation gbs
AIDP

Bloc de conduction (amplitude)> 30% probable, >50% defini
Dispersion temporelle (>30%)
Vitesse ralentie< 70% de la normale
LD allongée>150%
F allongée> 120% ou abolie

1 Anomalie sur 2 nerfs
Ou 2 anomalies sur 1 nerf si nerfs inexcitable ou
 ampl ditales très altérées



  

Critère de démyélinisation gbs
AMAN

Amplitude motrice altérées ou abolies
Sensitifs normaux



  

Critère de démyélinisation gbs
AMSAN

Amplitude Sensitifs altérées ou abolies
Pas de signes de démyélinisation 
sauf 1signe sur 1 seul,  si ampl motrice très altérée< 10% de la norme



  

85% des patients AIDP ont ces anomalies

Mais EMG initial peut être negatif (13% des cas)

Donc le refaire, mais surtout connaître les signes 
les plus précoces:

-Abolition du reflexe H
-Anomalie de l’onde F
-augmentaion de la durée du potentiel distal
-allongement de la LD, ou de l’onde F
 ou ralentissement des VCM
Ne rentrant pas ds les « range de démyélinisation »
Anomalie du blink reflexe



  

Variantes de GBS

Miller fisher (GQ1b)

Ophtalmoplegie-ataxie-areflexie
PF et s bulbaires possibles

Encephalite de Bickerstaff
N crânien
Confusion 
Coma
EP+++



  



  



  



  



  

F récurrentes ou aggravation 2aires

7 à 16%

Formes bénignes: 30% (marche possible)

Incapacité à marcher à 6 mois: 20%

Décés: 4 à 15%



  

Critères de gravité

Age> 50 ans
Atteinte initiale sévère: alitement ou ventilation
Début rapide
C jejuni
CMV
Perte axonale++
Neurofilament ds le LCR?



  

SGB :Traitements de référence

•  Corticoïdes : échec

•  Echanges plasmatiques (2 larges essais 
randomisés conduits en 1985 et 1987)

•  Immunoglobulines polyvalentes intraveineuses 
(IgIV)



  

SGB : Echanges plasmatiques (1)

1 - Les EP :

Réduisent les délais de reprise de la marche avec 
ou sans appui et de récupération motrice

Diminuent le recours à la ventilation assisée (VA) 
et améliorent le délai de sevrage de la VA chez 
les patients les plus atteints

2 - L'amélioration est d'autant plus sensible que 
les EP sont pratiqués plus précocément



  

SGB et EP (2) : 
nombre optimal d'échanges plasmatiques 

(Ann Neurol 1997)

•  Patients du groupe C (ventilés) : 4 EP sont aussi 
efficaces que 6 EP

•  Patients du groupe B (marche impossible) : 4 EP 
sont plus efficaces que 2 EP

•  Patients du groupe A (ambulatoires) : 2 EP sont 
plus efficaces que l'absence de traitement



  

SGB et Immunoglobulines IV (1)
Van der Méché et al, N Engl J Med 1992

•  Etude contrôlée randomisée chez 150 patients 
atteints de SGB sévère 

•  74 patients traités par IgIV 2g/kg (5 jours) versus 
73 patients traités par 5 EP

Résultats sur le critère principal  = amélioration d'au 
moins 1 point à 4 semaines sur une échelle 
d'incapacité de 7 points

53% pour IgIV versus 34% pour EP



  

SGB et IgIV (2)
Essai randomisé comparant IgIV, EP et leur 

association ( Hughes et al, Lancet 1997) 

•  Critères d'inclusion: patients non ambulatoires, 
dont les symptômes sont apparus moins de 14 jours 
avant la randomisation

•  Randomisation en 3 groupes:

5 EP entre J8 et J13

IgIV 2g/kg

5 EP suivis d'IgIV 2g/kg



  

SGB et IgIV (2)
Essai randomisé comparant IgIV, EP et leur 

association ( Hughes et al, Lancet 1997) 

•  379 patients inclus

•  Aucune différence significative pour le critère 
principal

•  Pas de différence significative pour les critères 
secondaires: délai pour la reprise de la marche sans 
aide, le sevrage de la VA, la récupération 
fonctionnelle complète (maximum 48 semaines)



  

SGB : Traitements en évaluation

•  Association methylprednisolone - IgIV
•  Comparaison de 2 posologies d'IgIV dans les 

formes présentant une contre-indication aux EP
•  Comparaison de posologies différentes d'IgIV à 

un nombre optimal d'EP
•  Bêta1a-interféron



  

Association méthylprednisolone-IgIV

•  Etude pilote ouverte (Dutch Group, 1994)

25 patients traités par IgIV 2g/kg + 
méthylprednisolone 500 mg IV/jour pendant 5 
jours

comparés aux 74 patients avec IgIV seules de 
l'étude de 1992

Amélioration significative du critère principal chez 
19/25 cas (76%) versus 53% pour IgIV

•  Etude contrôlée à venir



  

Essai PRN 1992 (Raphaël et al, 1999)

•  Comparaison de 2 posologies d'IgIV (0,4 
g/kg/jour pendant 3 ou 6 jours) dans les formes 
présentant une contre-indication aux EP

•  Résultats :

La contre-indication la plus fréquente aux EP est 
l'existence d'une infection pulmonaire (62%)

La dose la plus forte d'IgIV entraine une 
amélioration significative du délai de reprise de la 
marche avec appui (84 vs 131 jours) mais NS sauf 
dans le groupe des patients ventilés (86 vs 182 
jours, p=0,04)



  

Essai PRN 92: Conclusions

•  Cette population est de gravité particulière

•  La perfusion d'IgIV est la seule alternative 
possible; à l'exception d'un cas, elle a été bien 
tolérée

•  L'effet favorable de 6 jours de traitement chez 
les patients ventilés doit être confirmé par une 
autre étude de puissance supérieure



  

Essai PRN 94 : méthodologie

•  Comparaison de :

Groupe C (patients ventilés) : IgIV 0,4 g/kg/jour 
pendant 7 jours (2,8 g/kg) vs 4 EP

Groupe B (marche impossible) : IgIV 0,4 g/kg/jour 
pendant 5 jours (2 g/kg) vs 4 EP

Groupe A (patients ambulatoires) : IgIV 0,4 
g/kg/jour pendant 3 jours (1,2 g/kg) vs 2 EP



  

Essai PRN 94: 
Résultats de l'analyse intermédiaire

 Du 15/1/95 au 31/5/98, 163 patients inclus:

  48 (Groupe A) 97 (Groupe B) 18 (Groupe C)

A B

Médiane-jours

Délai apparition 
1ers signes 
récupération

Délai marche appui

Aggravation (%)

2 EP    IgG 3J      p

n=23    n=25

5          4,5     0,37

45         6       0,54

26         28     1,00

4EP     IgG 5J        p

n=49    n=48    

6           8         0,08

19        26         0,85

33        33         1,00



  



  



  


