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Dr. Guillain, G.

In 1916, Guillain, Barrè and Strohl described a previously 

unrecognized type of polyneuritis characterized by definite 

changes in the cerebrospinal fluid. The essential of the disease 

were widespread flaccid paralysis, loss of tendon reflexes, 

preservation of cutaneous reflexes, conservation of 

idiomuscular contraction on percussion, minimal changes in 

the electrical reactions of the muscle and nerves, muscle 

tenderness, paresthesias with little disturbances of objective 

sensibility and, most specifically, increase in the protein 

content of the CSF which was not accompanied by a 

proportionate degree of pleocytosis. Preceding infection; 

progression <4 weeks.

Guillain-Barrè Syndrome (GBS)

G. Guillain, J. Barré, and A. Strohl, “Sur un syndrome de radiculo-nevrite avec hyperalbuminose du liquide 

cephalorachidien sans reaction cellulaire. Remarques sur les characteres clinique et graphique des reflexes tendinaux,” 

Bulletins et Memories de la Societe Medicale des Hopitaux de Paris, vol. 40, pp. 1462–1470, 1916.

Dr. Barrè, J.A.

Dr. Strohl, A.
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Criteri Diagnostici 
(from Asbury A.K. And Cornblath DR. Ann Neurol, 1990, 

modified by Bosh E.P. and Smith B.E., in Neurology in Clinical Practice, eds Bradley W.G. et al, 2000)

 Criteri clinici indispensabili

Ipostenia progressiva in almeno 2 arti

Areflessia

 Criteri clinici che supportano la 
diagnosi

Progressione (4 settimane)

Disturbi simmetrici

Deficit sensitivi modesti

Nervi cranici coinvolti

Miglioramento dopo 2-4 weeks 
dal termine della progressione dei 
sintomi

Disfunzioni autonomiche

Assenza di febbre all’esordio

 Criteri di laboratorio che 
supportano la diagnosi 

Elevate CSF proteine,           <10 
cells/L

ENG: 80% rallentamento VDC e 
blocchi di conduzione motoria



Classificazione 

GBS 

Classificazione 

in base alla clinica 

Classificazione 

in base alla elettrofisiologia 

Nel 2016……..



Perché è importante saper distinguere 

la clinica e le sue varianti ? 

L’ENG ed il CSF non sono dirimenti nelle fasi precoci di malattia 

 CSF normale: >50% pz nella prima settimana dall’esordio sintomi

 ENG non utile:  40% pz nella prima settimana dall’esordio sintomi 

La diagnosi e soprattutto il trattamento non DEVONO essere ritardati 



Classificazione 

in base alla clinica 



Sottotipi di GBS:

“forme localizzate”

GBS “classica”: 

paralisi flaccida acuta ai 4 arti 

MFS “classica”: 

Acuta atassia, areflessia, oftalmoplegia 

Sottotipi di MFS:

- quadri clinici “more extensive”: ipersonnia

- quadri clinici “less extensive”: forme incomplete 



GBS MFS

in comune:
 Antecedente infezione (3 gg - 6 sett prima)

 Decorso monofasico

(intervallo tra esordio e nadir ipostenia 12h-28 gg seguito da plateau)

 (Areflessia)………10% ROT normali o vivaci

van Doorn PA et al., Lancet Neurol 2008;7: 939-950



GBS «classica» e forme «localizzate»

Wakerley R, Uncini A. Nat Rev. Neurol. 2014



GBS «classica» e forme «localizzate»

Wakerley R, Uncini A. Nat Rev. Neurol. 2014



GBS «classica» e forme «localizzate»

Wakerley R, Uncini A. Nat Rev. Neurol. 2014



Particolarmente espresso nel nervo glossofaringeo e vago



GBS «classica» e forme «localizzate»

Wakerley R, Uncini A. Nat Rev. Neurol. 2014



GBS «classica» e forme «localizzate»

Wakerley R, Uncini A. Nat Rev. Neurol. 2014
Sufficiente per far diagnosi!



MFS «classica» e sottotipi 

Sottotipi o forme incomplete

Ab anti-GQ1b 83% MFS

68% BBE

particolarmente espressi nn oculomotori

formazione reticolare 

«Ataxic GBS» (forma incompleta di MFS)

e                                                                                          =  Acute Ataxic Neuropathy

«acute sensory ataxic neuropathy»  (variante GBS) 



Quadri clinici “overlap” o “sequenziali”

MFS che sviluppano tetraplegia

Faringo-cervico-brachiale  

che sviluppa ipostenia AAII

GBS classica 

che nella fase di recupero

sviluppa una ipostenia

faringo-cervico-brachiale

«SPECTRUM OF GBS»



Acute sensory small-fibre neuropathy

Acute sensory and autonomic neuropathy

Acute pandysautonomia 

 Sono condizioni autoimmuni post-infettive simili alla GBS 

 ma  in linea con altri autori…………………………………..

 non vengono incluse in questa nuova classificazione 



Frequenza delle varianti/sottotipi

Ropper 1990

 Studio prospettico-USA

 250 GBS 

Lin 2012 

 Studio retrospettivo-Taiwan

 43 GBS 

Fokke 2014  

 Netherlands

 500 GBS 



GUILLAIN-BARRE’ SYNDROME:

A THIRTEEN-YEARS RETROSPECTIVE STUDY  IN PROVINCE OF LA SPEZIA

Benedetti L, Beronio A, Giorli E, Parodi S, Sani C, Derchi A,  Amodeo C, Rollandi F, Delia P, 

Massa F,  Mannironi A

 Studio retrospettivo-La Spezia

 86 GBS 

Varianti < 10%

ASNP. Mondello 2016



Classificazione 

GBS 

Classificazione 

in base alla clinica 

Classificazione 

in base all’ elettrofisiologia 



 Forme demielinizzanti: AIDP

 Forme assonali

AMANAMSAN

 grave e precoce danno assonale

 +++ C. Jejuni

 iperacute, insuff respiratoria < 7 gg

 prognosi peggiore

Ab anti GM1

Ab anti GD1a

Classicamente …………. 

5% Europa

30-47% Cina, Giappone, 

America centro-sud



Electrophysiological criteria of AMAN

Median nerve Ulnar nerve

Uncini et al. 1997

Classicamente …………. 



Evidence in humans and animal models 

point to dysfunction/ disruption of the 

nodal region as a common pathway in 

acute, and possibly chronic, neuropathies 

associated with antibodies to 

gangliosides. The term nodo-

paranodopathy better reflects, in our 

opinion, the current understanding of the 

pathophysiology and better systematizes 

these conditions than the traditional 

classification into demyelinating or 

axonal.

Ora si parla di …………. 



“Besides axonal degeneration AMAN is characterized by a reversibly 

reduced safety factor of transmission, possibly due to a reduction of 

functioning Na-channels at Ranvier nodes”





Acute Motor Conduction Block Neuropathy 

is an “arrested” AMAN and it is equivalent to

AMAN with reversible conduction failure 

Ulnar nerveab anti-GM1,-GD1a,-GD1b 



AIDP
AMAN 

con «RCF»

AMAN

con «RCF» distale

Prompt recovery    Poor outcome   Prompt recovery

AMAN 

con deg.assonale



Implicazioni pratiche

• RCF is different from demyelinative CB in AIDP that is characterized in the 

recovery phase by increased CMAP duration due to excessive temporal

dispersion

• Not recognizing distal RCF may induce on the basis of a single test to diagnose 

axonal degeneration and to formulate a bad prognosis

• Recovery in AMAN may be either very rapid and complete or prolonged with poor

outcome according to the relative amount of RCF and axonal degeneration in 

each patient

• The lack of distinction among demyelinating CB and RCF may fallaciously classify

axonal GBS as AIDP

Sequential recordings are mandatory for a correct  electrodiagnosis 



• 3 studies, 120 pts

• 24-38% pts changed classification after serial studies

• No patients changed from  AMAN to AIDP 

• 2 NCS performed within the first 2 weeks and between 3–8 weeks of disease 

onset suffice in elucidating the true electrodiagnosis of GBS subtypes



36 AIDP

65 %

10 Axonal

18 %
9 Equivocal

16 %

37 AIDP

67 %

10 Axonal

18 %

8 Equivocal

15 %

Final classification 

32 AIDP

58 %

21 Axonal

38 %

2 Equivocal

4 %

7 4
2

56

2

+ 105 %

Neurophysiological classification 

at 1st study (Hadden’s criteria)

Neurophysiological classification 

at 1st study (Ho’s criteria)

55 
patients

55 
patients

24% of pts. changed classificazion

+ 105 %

Uncini A. JNNP 2010

Confronto 1° studio ENG (media 9 gg) e 2° studio ENG (media 28 gg) 



Axonal Guillain-Barrè syndrome is understimated in Europe?

Kuwabara et al. JNNP 2010

GUILLAIN-BARRE’ SYNDROME:

A THIRTEEN-YEARS RETROSPECTIVE STUDY  IN PROVINCE OF LA SPEZIA

Benedetti L, Beronio A, Giorli E, Parodi S, Sani C, Derchi A,  Amodeo C, Rollandi F, Delia P, Massa F,  

Mannironi A

Classificazione basata 

su studi ripetuti nel 88% pz

ASNP. Mondello 2016



Elettrofisiologia nelle varianti

 MFS

 Faringo-cervico-brachiale

 GBS paraparetica

DEMIELINIZZANTE Deficit bilat. VII + parestesie

ASSONALI

RCF restricted to sensory fibres



 19 pz tutte AMAN

 15/19 insuff. Respiratoria

 79% GBS disability scale 4-5



Diagnosi Differenziale 



Plessi

Arto sup. e

dolore

S. Parsonage 

Turner

Arto inf.

S. Garland

Debolezza muscolare acuta (neurogena e non traumatica)

Bilaterale

simmetrica

Arsenico

Tallio

Pancitopenia,

diarrea, vomito,

parestes. dolor.

Cauda 

equina

Distribuzione,

Dolore, 

Dist. sfinteri

Porfiria

Confusione,

Convulsioni, 

Dolori 

addominali

AMAN

Parestesie

AIDP

AMSANS. Guillain

Barrè
NFC

Singolo nervo 

Mononeuropatia

Rallentamenti

multipli 

HNPP

Vasculite

Diabete

Clinica

o NFC

Radicolare 

Radicolopatia

Clinica

o NFC

Ipopotassiemia

Ipofosfatemia

Turbe 

elettrolitiche

Sepsi,

insuff. resp.

Critical

illness

neuropathy

Vita G.



……………………………………………


