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La maggior parte degli studi condotti in Europa e Nord 
America 
 
Incidenza 
 
1.1/100.000/anno (2.7 anziani, 0.6 bambini) (Sejvar 2011) 
 
In 7 regioni italiane (ITANG Study): 1.84/100.000/anno 
(2.3 uomini, 1.4 donne) (Benedetti 2015) 

GBS: epidemiologia 
5ƛǇŜƴŘŜƴǘŜ ƛƴ ƭŀǊƎŀ ǇŀǊǘŜ ŘŀƭƭŜ άƻƴŘŀǘŜέ ƛƴŦŜǘǘƛǾŜ όJacobs 
1998) : 
Å Campylobacter Jejuni (30% delle infezioni associate a GBS; 
Jackson 2014)  
Å Citomegalovirus (15%) 
Å Epstein-Barr (10%) 
Å Influenza A (10%) 
Å Mycoplasma Pneumoniae (5%) 
Å Epatite E (5%) 
Å Arbovirus 
Å Chikungunya  
Å Zika 
Å Vaccinazioni: nel 1976 eccesso di GBS di circa 1 caso ogni 
100000 vaccinati (Schonberger 1979); simile frequenza in 
eccesso nel 2009 (Salmon 2013) 



Negli ultimi 10 anni numerose evidenze sui 
meccanismi delle GBS assonali: 
 
Å Riscontro di blocco di conduzione reversibile 

(RCF) Ą nodo/paranodopatia 
Å 9Ω ǇƻǎǎƛōƛƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎŀǊŜ w/C ǎƻƭƻ ζŜȄ-post», 

con esami seriati (15-60 giorni) 

GBS: diagnosi neurofisiologica 



GBS: nuovi criteri neurofisiologici 
Rajabally 2014 Ąnuovo set di criteri per la 
diagnosi precoce di sottotipo (AIDP vs assonale): 
 
Å [ΩŀǎǎŜƴȊŀ ŘŜƭƭΩƻƴŘŀ C ƴƻƴ ŜǎǇǊƛƳŜ ǎŜƳǇǊŜ !L5t 
Å Il CB può anche essere assonale (vedi RCF) 

  
 LIMITI   

 
Å Criteri sbilanciati verso la diagnosi di forme 

assonali (circa il 45% delle GBS) 
Å Non considerate dispersione temporale abnorme  

e durata del CMAP distale (Uncini 2015) 



D.{Υ άƴǳƻǾƛέ ŜƭŜƳŜƴǘƛ ƴŜǳǊƻŦƛǎƛƻƭƻƎƛŎƛ 

Nelle AIDP si utilizza il cut-off unico (8,5 ms) di 
Cleland (2006):  
 
V misura diagnostica  individualmente più sensibile 
V sempre riferito alla fase negativa del CMAP 

 

 
«Nuovi» elementi diagnostici neurofisiologici: 
 

Å Risposte asso-assoniche: piccole onde di latenza e forma 
identiche, generalmente tra risposta M e onda F 
V Talvolta sono il primo ed unico reperto precoce 
V Presenti nel 70-80% nelle AIDP (Vucic 2004; Sartucci 2010) 

 
 
 
 
 
 

Å «Sural sparing» 
V Definizione non univoca Ą 1 o più nervi sensitivi arti superiori 

colpiti con n.Surale risparmiato (Umapathi 2014, Luigetti 2016) 
V Suggestivo di GBS in generale  

(presente anche nelle forme assonali?) 
V Meccanismo patogenetico non chiarito 

 



GBS: le varianti 

Ab anti-ganglioside internalizzati per endocitosi nella GNM Ą trasporto retrogrado Ą 
tossicità interneuroni inibitori/sostanza reticolare attivante Ą manifestazioni «piramidali» e 

oftalmoplegia (Cunningham 2016) 

Encefalite di Bickerstaff 
 

Sindrome di Miller-Fisher GBS «assonale» 



GBS: trattamento 
Ad oggi, le uniche terapie con comprovata efficacia 
permangono IVIg e Plasma-Exchange 
 
Steroidi per via orale: ritardano recupero (Hughes 
2016) 
 
 
 

«The quality of evidence was very low. Three small RCTs, 
comparing IFN1beta or brain-derived neurotrophic factor 
with placebo, and cerebrospinal flud filtration with plasma-
exchange, showed no significant benefit or harm for any of 
the interventions» 

 
 
 

ECULIZUMAB 
 
Ab monoclonale che lega la frazione C5 del complemento e previene 
ƭΩŀǘǘƛǾŀȊƛƻƴŜ ŘŜƭ a!/ Ą attivo solo nelle forme assonali? (non è dimostrato 
che nelle AIDP vi sia attivazione del complemento) 

 
 
 
 
 
 
 
(IVIg + eculizumab o IVIg + placebo):  
- 8 pz. (obiettivo 30 Ą rischio meningite) 
- Ben tollerato e sicuro (primary outcome); AEDs: aumentato rischio di 

infezioni 
- Efficacia non valutabile dato lo scarso campione 

 
 
 
 
 
 
 
 
Stesso protocollo, 34 pazienti arruolati, follow-ǳǇ ǘŜǊƳƛƴŀǘƻ ƴŜƭƭΩhǘǘƻōǊŜ 
2016 Ą in attesa di dati 



GBS: treatment-related fluctuations 

Nel 10-15% dei casi treatment-related fluctuations 
(TRF): miglioramento di almeno un grado nella 
D.{Řǎ ŘƻǇƻ ƛƭ ŎƻƳǇƭŜǘŀƳŜƴǘƻ ŘŜƭƭΩƛƳƳǳƴƻǘŜǊŀǇƛŀΣ 
seguito da un peggioramento di almeno un grado 
ƴŜƭƭŀ ǎǘŜǎǎŀ ǎŎŀƭŀ ŜƴǘǊƻ н ƳŜǎƛ ŘŀƭƭΩŜǎƻǊŘƛƻ 
 

Alcuni pz. continuano a peggiorare nonostante il 
primo ciclo di IVIg o PE 

Utilità del secondo ciclo di IVIg? Due studi in 
atto: SID-GBS in Olanda, trial randomizzato 
controllato, e I-SID-GBS, prospettico 
osservazionale 
 

Utile un secondo ciclo al dosaggio standard Ą 
probabilmente ƭΩŜŦŦŜǘǘƻ ŘŜƭ ǇǊƛƳƻ ŎƛŎƭƻ ǎƛ 
esaurisce prima che la fase di invasione della 
malattia sia conclusa  
 

CIDP ad esordio acuto: se la fase di invasione dura 
più di 8 settimane o se vi sono più di 3 TRF 
 

Elementi utili: 
- Pz. clinicamente meno gravi 
- Non coinvolgimento nervi cranici 
- Anomalie elettrofisiologiche molto 

«Mieliniche» 
 



GBS: i modelli prognostici 
Mortalità 3-7%, soprattutto per disautonomia o 
insufficienza respiratoria (van der Berg 2013) 

 

 

EGRIS: valuta il rischio di insufficienza respiratoria 
(Walgaard 2010) 

 

 

EGOS: valuta, a due settimane dal ricovero, la possibilità 
di deficit della deambulazione (van Koningsveld 2007) 

 

mEGOS: valuta il medesimo outcome a una settimana dal ricovero 
(Walgaard 2011) Ą introdotto come criterio nel SID-GBS 
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