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Landry, Guillain, Barré & Stroll Syndrom

▪ Landry 1859

▪ Opadstigende lammelser forudgået af feber, 

respiratorisk insufficiens og død

▪ Guillain, Barre and Stroll (Revue Neurologiqui 1916)

▪ 2 soldater i første verdenskrig

▪ Lammelse, manglende reflekser og 

rygmarvsvæske med albuminocytologisk 

dissociation

▪ EAN/PNS kriterierne (JPNS/Eur J Neurol 2024)

▪ Progredierende lammelser i arme og ben.

▪ Fraværende eller afsvækkede reflekser.

▪ Fortsat forværring ikke over 4 uger.



I

Klinisk præsentation 

▪ Guillain Barré Syndrom (GBS) er en 

autoimmun polyneuropati med akut eller 

subakut debut med progression i op til 4 

uger, efterfulgt af langsom restituering.

▪ GBS er hyppigt forudgået af en infektion, 

fx gastroenteritis eller øvre 

luftvejsinfektion.

▪ Andre udløsende årsager: Vacciner, 

operation, immun check point inhibitor, 

malign sygdom



I

Klinisk præsentation 

▪ Respirationsmusklerne kan blive 

svækkede og ca. 20% kommer i 

respirator.

▪ De fleste patienter kommer sig godt, men 

ca. 20% får varige som fx dropfod.

▪ Der er en dødelighed på under 5% i 

Danmark og andre udviklede lande med 

adgang til respirator behandling til alle

▪ Dødsårsager er typisk autonom 

dysfunktion med hjertearytmier, 

komplikationer og komorbiditet som 

pneumoni, sepsis og lungeemboli eller 

fravalg af respiratorbehandling hos 

meget syge og ældre.



Forekomst

I

▪ GBS har en hyppighed på 1-2 per 

100.000 personer per år (ca. 100 i 

DK). 

▪ Man kan få sygdommen i alle aldre 

(barndom til seniet), men der er en 

stigende forekomst med højere alder

▪ Der er flere mænd end kvinder der får 

sygdommen 1,4:1 (mand:kvinde).

▪ Sæsonvariation med højere incidens i 

vintermånederne (DK)



I

▪ Progredierende lammelser der rammer ben og arme 

symmetrisk distalt og proksimalt. Klassisk blev det 

beskrevet som opadstigende parese, dvs. det starter i 

fødderne og spreder sig op i resten af kroppen. 

Sådan er det ikke altid.

▪ Manglende sensibilitet og føleforstyrrelser, som kan 

være sovende fornemmelse i hænder og fødder, 

udstrålende smerter fra rygsøjlen til arme og ben eller 

brændende, stikkende og jagende nervesmerter.

▪ Manglende (eller afsvækkede reflekser) 

▪ Kranienervelammelser. Hyppigst ifa. 

ansigtslammelse.

Typiske symptomer og objektive 

fund
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Diagnostik  

Lumbalpunktur: 

▪ Her ses typisk forhøjet protein og normalt celletal

▪ Det er også en vigtig undersøgelse mhp. at 
udelukke differentialdiagnoser, specielt 
neuroinfektion

▪ Forhøjet celletal og/eller normalt protein 
udelukke ikke GBS

Diagnosen stilles klinisk på baggrund af en typisk sygehistorie og objektive fund ifa. 

progredierende pareser over dage (maksimalt 4 uger) og fraværende eller afsvækkede 

reflekser.  Derudover laves ofte følgende undersøgelser



Diagnostik, cont  

Elektrofysiologisk 
undersøgelser:

▪ Tegn på nervebetændelse

▪ Myelinskeder

▪ Nervefibre

Diagnosen stilles klinisk på baggrund af en typisk sygehistorie og objektive fund ifa. 

progredierende pareser over dage (maksimalt 4 uger) og fraværende eller afsvækkede 

reflekser.  Derudover laves ofte følgende undersøgelser



Diagnostik, cont  

Auto-antistoffer (blodprøve) 

▪ Ved nogle GBS varianter kan 
der påvises specifikke 
antistoffer mod nervefibre 
eller myelinskeder ifa. 
gangliosid-antistoffer

▪ Nodale og paranodale 
antistoffer ved svær AIDP eller 
akut onset CIDP

▪ NF155/186, Contactin 1 
og 2, CASPR 1

Diagnosen stilles klinisk på baggrund af en typisk sygehistorie og objektive fund ifa. 

progredierende pareser over dage (maksimalt 4 uger) og fraværende eller afsvækkede 

reflekser.  Derudover laves ofte følgende undersøgelser



I

Motor-sensory variant 

▪ Akut inflammatorisk demyeliniserende polyneruopati (AIDP). Den 

hyppigste variant i Danmark (ca. 70%).

▪ Elektrofysiologi demyeliniserende

▪ Antistoffer: Uspecifik og sjældent diagnostisk betydende

▪ Akut motor-sensory aksonal neuropathy (AMSAN), ca. 10%

▪ Elektrofysiologi axonal

▪ Antistoffer: Lidt hyppigere men fortsat uspecifik og sjældent diagnostisk 

betydende

Motor variant

▪ Akut motorisk axonal neuropati (AMAN), ca. 15%.

▪ Elektrofysiologi axonalt

▪ Antistoffer: GM1a, GM1b, GD1a, GalNAC-GD1a

GBS varianter baseret på symptomer objektive 

fund, neurofysiologi og antistoffer



Miller Fisher Syndrom, ca 5%

▪ Oftalmoplegi, arefleksi og ataxi

▪ ENG normalt eller uspecifikt

▪ CSV normal eller let forhøjet protein

▪ Antistoffer: GQ1b

Sjælde varianter

▪ Pharyngeal-cervical-brachial

▪ Bilateral Facialisparese med distale paræstesier

▪ Pure sensory

▪ Pure autnonomic failure

▪ Bicherstaff 

GBS varianter baseret på symptomer objektive 

fund og antistoffer



Sygdomsmekanismer
Man ved ikke hvad der forårsager GBS, men det er en autoimmune sygdom og

der er formentlig både cellulære og antistofafhængige sygdomsmekanismer

▪ Ved GBS-varianten AMAN har man en forholdsvis 

valid sygdomsmodel, hvor man ser et autoimmunt 

respons baseret på ”molecular mimicry”

▪ AMAN forudgås ofte af gastroenteritis med 

Campylobacter Jejuni

▪ Der dannes antistoffer mod lipopolysaccarider 

(LPS) på bakterien

▪ LPS har antigene egenskaber der minder om 

gangliosid molekyler på axon og myelinskeder 

som antistofferne reagerer imod

▪ Der kan måles anti-gangliosid antistoffer (anti-

GM1) hos patienter med AMAN

▪ Ved AIDP og andre varianter er det 

immunologiske respons ikke beskrevet



Behandling - immunmodulerende   

Plasmaferese

▪ 3-5 plasmafereser indenfor 1-2 

uger sammenlignet med 

placebo

▪ tid i respirator halveret

▪ median tid til gangfunktion 30 

vs. 44 dage

▪ fuld remission efter 1 år 71% vs. 

52%

▪ ikke forskel i dødelighed

 

Ved patienter som ikke er i stand til at gå uden hjælp og har haft 

symptomer i maksimalt 14 dage, er der evidens for behandling med:

Behandling



Behandling - immunmodulerende   

Intravenøs immunglobulin

▪ Der findes ingen placebokontrollerede 

studier

▪ IVIG 2 g/kg over 5 dage vs. 

plasmaferese

▪ Effekt som plasmaferese

▪ Nemmere at administrere, færre 

komplikationer

Ved patienter som ikke er i stand til at gå uden hjælp og har haft 

symptomer i maksimalt 14 dage, er der evidens for behandling med:

Behandling



Behandling - immunmodulerende   

Intravenøs immunglobulin

▪ Der findes ingen placebokontrollerede studier

▪ IVIG 2 g/kg over 5 dage vs. plasmaferese

▪ Effekt som plasmaferese

▪ Nemmere at administrere, færre 

komplikationer

Ved patienter som ikke er i stand til at gå uden hjælp og har haft 

symptomer i maksimalt 14 dage, er der evidens for behandling med:

Bivirkninger

▪ Infusionsrelaterede: Forbigående 

hvp, kvalme, tp stigning, aseptisk 

meningitis

▪ Anafylaxi (allergi)

▪ Hæmolytisk anæmi, udslæt

▪ BT, tromboembolisk, 

hjertebelastning

Behandling



Behandling - immunmodulerende   

Binyrebarkhormon

▪ Har ingen effekt som mono-terapi eller add-on

▪ Øger muligvis dødeligheden

Rituximab

▪ Ved fulminant GBS neurofascin antistoffer (NF 155/186)

Ekstra IVIG til patienter med dårlig prognose

▪ Ingen effekt

▪ Øger tromboemboliske komplikationer

Plasmaferese og IVIG

▪ Ingen effekt over IVIG alene

Gentage IVIG/Plasmaferese ved behandlings relaterede fluktuationer

▪ Good clinical practice point



Behandling - immunmodulerende   

Gentage IVIG/Plasmaferese ved behandlings relaterede fluktuationer

▪ Good clinical practice point

Behandling



Behandling - Understøttende   

▪ Observation

▪ Smerter

▪ Forebyggeblodpropper

▪ Respirator

▪ Sondeernæring

▪ Kommunikation

▪ Angst

▪ Genoptræning

▪ Forebyg liggesår og kontrakturer

▪ Etc.



Update for PNS website, January 9th, 2025

International GBS Outcome Study



International GBS Outcome Study (IGOS)     
Observationelt prospektivt studie, designet til prognostiske og comparative studier i GBS 

Jacobs et al. J Peripher Nerv Syst 2017 

IGOS study protocol 

• 2000 included (all severities, subtypes, variants)

• Last 3-year follow-up included in May 2024

• All NCS results in database

• Biobank acute stage samples ready for use

Current status of IGOS

Countries participating in IGOS (161 hospitals) 

Danmark 179

AUH 84











Patienter fordelt 
på alder og køn



Patient forløb de 
første 52 uger



Kliniske varianter 
og forudgående 
infektioner fordelt 
på verdensdele



Clinical presentation, variants, diagnosis

Genetic polymorphisms

Antibodies (glycolipids, paranodal, other)

NfL, biomarkers, proteomics, multiomics

Preceding events 

Electrophysiology

Treatment

Clinical course and outcome

IGOS-2000 cohortTrials, controls

IGOS database som GBS model til fremtidige
behandlingsstudier



IGOS database som GBS model til fremtidige
behandlingsstudier



New IGOS website

• To domæner:

• Offentlig tilgængelig

• For members only

• Formål:

• At informere om studie 
resultatern løbende

• Adgang til at ansøge om eller
foreslå nye projekter

• Power point slides

• Ikke til at indsamle eller dele 
data

www.igosresearch.com
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Opdatering på, hvad der 

sker indenfor 

GBS/CIDP/MMN 



Hvorfor har vi behov for ny behandling

Guillain Barré Syndrom

▪ Pta. IVIG og Plasmafere

▪ Langvarig svære, invaliderende og indlæggelseskrævende 

symptomer

▪ Betydelige varige mén ved 20 %

CIDP

▪ Kan behandles med immunglobulin, plasmaferese og binyrebarkhormon

▪ Forbundet med bivirkninger 

▪ Effekt ved 85%

▪ Delvis effekt, vedvarende symptomer pta. behandling og 

behandlingen kan være livslang

MMN

▪ Immununglobulin er eneste behandlingsmulighed  



Hvorfor er det svært at introducere ny

behandling

▪ Sjældne og ultra sjældne sygdomme

▪ Der er ingen dyremodel til rådighed

▪ Der er ingen gode biomarkører til at 

vurdere effekt

▪ Patienter og læger er bekymret for at 

stoppe immunoglobulin behandling

ifm. studiedeltagelse.

▪ Sygdomsmekanismer er uklare



Sygdomsmekanismer

▪ Autoimmune 
sygdom der 
rammer de 
perifere nerver, 
men ukendt 
immmunmekani
sme og ingen 
identificerede 
biomarkører

▪ Forskellige 
sygdomme og 
varianter, 
korresponderer 
med forskellige 
mekanismer



Fremtidig behandling - GBS   

ANX-005, anti-C1q

▪ Fase 3 studie med signifikant effekt overfor placebo, specielt meget hurtigt 

indsættende bedring af symptomer

▪ Matched Cohort Study med bedre effekt end IVIG/Plasmaferese

▪ Forventer at indsende ansøgning til EMA godkendelse 1. halvår 2026.

▪ Åbner studie i Århus ultimo 2025.

Imlifidase, IgG cleaving enzyme

▪ Fase 2 studie. Matched Cohort Study. Imlifidase+IVIG sammenlignet med 

Placebo+IVIG. 

▪ Signifikant effekt, specielt meget hurtigt indsættende bedring af symptomer



Fremtidig behandling – GBS

Anti-complement   



Fremtidig behandling – GBS

Immunglobulin kløvende enzym 



CIDP



CIDP en sjælden, immunmedieret Polyneuropati

▪ CIDP er en inflammatorisk demyeliniserende
neuropathy som resulterer i distal/proximal lammelse
og sensoriske tab og føleforstyrrelser

▪ Store myeliniserede fibre rammes

▪ Symptomer på CIDP forværres over minimum 8 uger

▪ Hyppigheden er dobbelt så stor ved mænd

▪ Sjælden sygdom 2.81 cases per 100,000 persons

Progressive weakness, 
disability,5 and impaired QoL1,6

Symmetrical and 
asymmetrical 

symptoms

Proximal limb 
weakness

Distal limb 
weakness

Motor and/or 
sensory loss

Paresthesia

Areflexia/
hyporeflexia

Disease characteristics Hallmark signs and symptoms

41



Distal
Distal acquired demyelinating 

symmetric or DADS 

Multifocal
Lewis-Sumner or 

MADSAM

Pure motor Pure sensory
Chronic immune sensory 

polyradiculopathy

CIDP Varianter



Behandling

▪ IVIg er stærkt anbefalet til initiering og vedligeholdelsesbehandling af
CIDP.

▪ SCIg er stærkt anbefalet til vedligeholdelsesbehandling af CIDP uden
præference for enten IVIg eller SCIg.

▪ Plasmaferese er stærkt anbefalet til behandling af CIDP. Forudsætter god 
vaskulær adgang og specialudstyr. 

▪ Binyrebarkhormon er stærkt anbefalet til behandling af CIDP, men langtids
behandling er associeret med betydelige bivirkninger og komplikationer. I 
praksis undgå mere end 6 mdr.

▪ Other treatment (Good Practice Points)

- Azathioprine, mycophenolate mofetil, eller ciclosporin kan overvejes som
immunoglobulin eller corticosteroid-sparende behandling af CIDP

- Cyclophosphamide, ciclosporin, ellerr rituximab kan overvejes som behandling
af patienter som er refraktære til bevist effektiv behandling (IVIg, 
binyrebarkhormon og plasmaferese)



Behandling, fremtiden

▪ FcRn blokerende behandling, et præparat er godkendt i USA og Europa 
(Endnu ikke taget I brug i Danmark)

▪ Aktivt studie i København

▪ Anti-complement: 

▪ Flere studier i gang på AUH og RH

▪ Immunglobulin subcutan i højere concentration

▪ Studie AUH og RH

▪ Anti B-celle behandling

▪ Rituximab (anti-CD20)

▪ Anti-CD19 under udvikling



Behandling, Efgartigimod, FcRn blokade

Unbound IgG 
antibodies enter the 
lysosomal degradation 
pathway1,2

FcRn-bound 

complexes are 

rescued from cellular 

degradation 

pathways1,2

Efgartigimod alfa and 
fewer IgG antibodies 
are recycled back into 
the bloodstream2

Efgartigimod alfa
binds to FcRn, 
competing with IgG1,2

Lysosome

Acidified

endosome

IgG 

antibody

FcRn

Efgartigimod 

alfa3

Endothelial cell

45



Behandling, fremtiden

▪ Anti-complement: 2 studier i gang både AUH og RH

▪ Patienter med CIDP som har væsentlige symptomer og handicap pta. 

behandling med immunoglobulin eller binyrebarkhormon.

▪ Lodtrækningsstudie i fase 3 hvor

▪ Aktiv studiebehandling sammenlignes med IVIG, hvis i behandling

▪ Aktiv studiebehandling sammenlignes med placebo, hvis ikke respons på tidligere

behandling

▪ Efterfølgende åbent studie, hvor man får studiebehandling



MMN



Multifocal Motor Neuropathy

▪ Autoimmune sygdom

▪ Effekt af IVIG

▪ anti-GM1 ganglioside antibodies

▪ Motorisk nerveledningsblok udenfor tryksteder

▪ Fortykkede nerver i plexus brachialis ved MR/UL

▪ Ultra sjælden, prævalens 1:100,000 personer

▪ Ca. 3 gange hyppigere ved mænd end 
kvinder

▪ Hyppigt symptom debut 35-45 år (range 20-
70)



▪ Kronisk, langsomt progredierende i
et stepvist multifokalt mønster.

▪ Multifokal asymmetrisk, følger
distribution af enkelte nerver klinisk
og elektrofysiologisk.

▪ Distal predominant, næsten altid
afficerende hænder, men ikke
ekslusivt.

▪ muskel atrofi er prominent og der ses
ofte kramper og fasciculationer og
forværring ved kuldepåvirkning.

÷ Ingen sensoriske symptomer. 

Multifocal Motor Neuropathy



MMN, Behandlingsmuligheder

Immunoglobulin er den eneste
medicinske behandling der er 
bevist effektiv ved MMN

▪ Intravenous administration 
(IVIG)

▪ Subcutaneous administration 
(SCIG)



MMN, Fremtidig

anti-complement

▪ To active studier, RH og AUH



Tak for opmærksomheden

Spørgsmål?
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