Mannen bakom Guillain-Barrés syndrom

MANGARIGA VANNER
EFTER SAMARBETE I FALT

Guillain—Barréssyndrom,
den idag vanligaste or saken till
overgdende paralys, har fatt sitt
namn efter tva franska neurolo-
ger. Demottesi falt under forsta
varldskriget och utvecklade
bade en vanskap och ett mang-
arigt samar bete. Bakom den
forsta, klassiska beskrivningen
av tillstandet finnsdock ett tred-
jenamn, André Strohl, som
gjordedeelektrofysiologiska
under sbkningar na.

Bland ber mda patienter,
som malande beskrivit §uk-
domsbilden, marks neurokirur-
gen Harvey Cushing —som ock-
sa personligen traffade Guillain
—och forfattaren Joseph Heller.

Guillain—-Barrés syndrom (GBS) &r
den idag vanligaste orsaken till akut
muskuldr svaghet, ofta &ven till andra
neurol ogiska bortfallssymtom [1]. For-
loppet kan ibland vara mycket drama-
tiskt och leda till komplett paralys och
respiratorbehov inom loppet av ett dygn
efter symtomdebuten. Aven om pro-
gnosen generellt sett betecknas som
god, &r det forstaeligt att ett sddant §juk-
domsférlopp for den drabbade ter sig
hogst skrammande.

Forfattaren Joseph Heller, kénd
framst for romanen »Catch 22» (Mo-
ment 22), drabbades 1981 av GBS. Han
ger en mycket utldmnande skildring av
sin sjukdom i boken »No laughing mat-
ter» [2].

L &karesom drabbatshar gett detalje-
rade beskrivningar i medicinskaartiklar
[3-5]. Den tveklost mest kénde l8kare
som inguknat var neurokirurgins
»grand old man», Harvey Cushing
(1869-1939). Han visste dock inte vil-
ken sukdom det var som hdsten 1918
ledde till uttalad muskelsvaghet i be-
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nen. Hansflitiga dagboksskrivande och
noggranna dokumentation av sitt till-
sténd majliggor dock att man 70 ar se-
nare kan fasts a att Cushings §jukdoms-
bild méste ha varit en lindrig form av
GBS[6].

Gushing i falt

Cushing utnamndes & 1912 till pro-
fessor i kirurgi vid Harvard Medica
School i Boston. | mars 1915 akte han
till Frankrike, dahanvillegéraeninsats
» eft krig d&r sannolikheten for att en
soldat skulle tréffas av en missil var
storre &@n risken att drabbas av guk-
dom». Amerika var anhnu neutralt, och
Cushings bestk varade endast fem
veckor. Han mottes av of érstdende eng-
elska kolleger med frasen: »Dr. Cush-
ing, weareengaged inaseriouswar, not
in a piece of scientific research.» Un-
dantaget var den tidens kanske framste
neurolog, Gordon Holmes, med vilken
Cushing sedermera hade ett mycket
fruktbart samarbete i klarléggande av
neuroanatomi. P4 hemresan s3g han
foljderna efter torpederingen av »Lusi-
tania» och anade da att han skulle ater-
vanda och f& anvanda sina kirurgiska
kunskaper [7].

Ar 1917 gick USA med i kriget, och
Cushing ombads att organisera ett félt-
gukhus. Nu fick han tillfélle att opere-
ra. Under primitiva forhdllanden och i
l&nga pass tjanstgjorde Cushing som
faltkirurg i Frankrike. Han fick stor er-
farenhet av olika skador, vilket han re-
dovisadei tvaartiklar [8, 9].

Cushing till sangs

Den 6 augusti 1918 skrev Cushing i
sin dagbok att han tvingats till sdngs
»withaNY D (not yet diagnosed) mala-
dy which | regard as the Spanish flue
[sic] — 3-day grippe or what you will».
Han var dock ater snart i arbete och allt
verkade som vanligt, tills han den 8 ok-
tober noterade: » Something has happe-
ned to my hind legsand | wobblelikea
tabetic and can't feel the floor when |
unsteadily get up in the morning.» Han
undersoktes av nagra kolleger, som
fann muskel svaghet, nedsatt sensibilitet
och bortfall av reflexer. Han blev snart
of drmogen att vara uppe och omnamn-
dei ett notat fran den 14 oktober att han

drabbats av dubbel seende. De neurolo-
ger som undersokte Cushing framférde
olika diagnostiska férslag, men om te-
rapin var man ense: vila och sukgym-
nastik.

Han fick ett uppmuntrande brev frén
sin lérare och vén, William Odler, som
erbjod honom att vilaut i Oxford [10].

Cushing tvingades avstafran att ope-
rera. Han fick 18gga sin sedvanliganatt-
lektyr, Duruys »History of France», &
sidan och 6vergatill enkla noveller, for
att slutligen baradgnadagarnadt att for-
soka da ihjd de flugor som surrade
kring sukbadden. Han skrev — med
mdda — noggrant ned sina symtom i
dagboken, ritade en karta 6ver drabba-
de dermatom och omndmnde |aborato-
riefynd [11, 12].

Sjukdomsforloppet var godartat och
Cushing kunde deltai firandet av krigs-
slutet den 11 november 1918. En vecka
senare kunde han nérvara vid en kon-
gressi Paris, dér &ven den franske neu-
rologen Georges Guillain deltog. Det
framgdr av deltagarlistan (Figur 1) och
ett foto (omslaget). Hosten 1918 moéttes
Cushing och Guillain siledesi »dubbel
bemérkelse». Inget talar dock for att
herrarna diskuterade Cushings sjuk-
domshild. Resultatet kunde ha blivit att
Guillain ként igen den kliniskabild han
och medarbetare beskrivit 1916 [13],
den publikation som gjorde hans namn
historiskt. Om Cushing bett om tera-
peutiskarad torde svaret hablivit det for
samtiden géllande: kotlett och Bor-
deaux-vin.

Ater i Amerika

| februari 1919 var Cushing &ter i
Boston och aerupptog sitt sedvanliga
hérda arbetstempo. Han upplevde dock
ovanlig trotthet, och att hdnderna ska-
kade efter 1&nga operationer. Han tack-
ade & 1923 ng till erbjudande som kir-
urgchef i sin hemstad och hanvisadetill
hélsoskdl, bland annat »... my poor
hind legs, the result of my polyneuritis
in France». Han kunde dock fortsétta
sin lysande Kkarridr, beskriven av
manga, bl aRolf Lufti Lakartidningen
[14].

Cushing dog 1939 av en hjartinfarkt.
Vid obduktionen fann man diffus arte-
rioskleros och man noterade muskel-
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Figur 1. Forteckning éver deltagarna vid
kirurgkongressen i Paris ar 1918. Har
finns s&vél Guillains som Cushings
autografer.

atrofi i 1ar- och vadmuskulatur. Obdu-
centen, dr Zimmerman, ansag att Cush-
ings besvér fran benen varit betingade
av cirkulatorisk insufficiens. Denna
uppfattning framfor ocksa Fulton i sin
biografi 6ver Cushing [15].

Akut polyradikuloneurit

fore 1916

GBS har en rad bendmningar, av vil-
ka akut polyradikuloneurit & vanligast
[16]. Kliniskabeskrivningar gjordesre-
danav Chomel & 1828[17], Wardrop &
1834[18] och Gravesér 1848[19]. Des-
sa & dock ofullstadndiga, och forst ge-
nom Landrys beskrivning & 1859 er-
haller man en mer distinkt entitet [20].
Landry (1826-1865) beskrev i sin arti-
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kel tiofall av ascenderande paralys, var-
avtvadogi asfyxi.

Den kliniska beskrivningen &r i till
storadelar vél forenlig med dagenskun-
skap. Landrys neurologiskakarriar fick
ett snabbt slut efter det att han gift sig
med en skdnhet ur aristokratin. Landry
l&mnade vetenskapen och framlevde
nagradr medivrigt sillskapsliv. Han av-
ledi kolerai Parisendast 39 & gammal,
enligt uppgift med kollegan Charcot vid
sinsida

Fran 1800-talets senare del finns en
rad kasuistiker av Landrys paralys;
som kuriosum kan némnas fallbeskriv-
ningar av k&ndapersoner som Sigmund
Freud 1886 [21] och William Osler
1892 [22].

Guillain—-Barré-Strohls artikel
Ar 1916 beskrevs forloppet for tva
soldater med akut inguknande i mus-

kelsvaghet, parestesier och muskel-
smérta. Patienternavar 25 respektive 35
ar gamlaoch blev grundligt undersokta
av Georges Guillain, chef for Centre
Neurologique de Ve Armée, forlagt i
Amiens. De undersoktes dven av Jean-
Alexandre Barré, Guillains hdgra hand
under krigsaren.

Man fann tydlig svaghet i extre-
mitets- och bamuskulatur, generell
franvaro av senreflexer, medan cremas-
ter- och bukreflexer var normala. Sfink-
terfunktioner var normala. Det forelag
inga andningsbesvér och pulsen var
normal. Béda patienterna var afebrila
Undersokning av urin och for tiden sed-
vanliga blodprov, inklusive Wasser-
manstest, var utan anmérkning. Odling
fran svalget med avseende pa difteri-
bakterier gav negativt resultat.

Nu utforde man tva saker som ingen
gjort paliknandefall tidigare, namligen
undersokning av spinalvéskan och
elektrofysiologiska test. Lumbalpunk-
tion hade som teknik infértsav Quincke
redan 1891 [23], men av oklar anled-
ning hade fall med Landrys valkdnda
bild inte genomgéatt denna undersok-
ning. Soldaterna hade en tydlig 6kning
av &gvitan i likvor, 2-5 g/l, samtidigt
som man intefann mer dn 2—4 lymfocy-
ter/mm@, en »dissociation albumino-cy-
tologique». André Strohl genomférde
elektrofysiologiska  undersokningar
och fann betydande patologi vid under-
sokning av akillesreflex och quadri-
cepsmuskel, vilketillustrerasi denklas-
siska artikeln [13]. Tillstandet forbatt-
rades snart for de bada soldaterna och
de kunde skrivas ut frén sjukhuset efter
drygt en ménad, narmast helt aterstall-
da

Man |t presenterasinaresultat forst
vid ett vetenskapligt méte den 13 okto-
ber 1916, och sedan i den klassiskaarti-
keln[13]. Notabelt & att dennahelt sak-
nar referenser. Forfattarna spekulerade
Over etiologin och foreslog infektids el-
ler toxisk bakgrund.

Ar GBS en riktig bendmning?

Det foreligger frégetecken kring hu-
ruvida eponymen Guillain-Barrés syn-
drom & den mest Kkorrekta. Varfor
ndmnsinte Strohl? Skall inte Landry ha
mera uppmérksamhet? Guillain och
Barré skrev senare flera artiklar dver
sammaamne[24-28]. Den endagangen
Strohl ndmns &r nér Barré vid ett mote
1938 omndmner sina medarbetare som
»le professeur Guillain ... et notre ami
Strohl ...» [25]. Vid detta tillfalle var
aven Strohl sedan lange professor i Pa-
ris. Varfor inte »les professeurs»? Guil-
lain och Barré benamner utan blygsel
syndromet som sitt [23], och tycksinte
bekymrasig 6ver Strohlsfranvaroi epo-
nymen.

Den rimliga forklaringen & sanno-
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Georges Guillains Karriar krontes ar
1923 med professuren i neurologi vid
berémda Hépital de la Salpétriere i Paris
(bilden publiceras med benaget tillstand
av History of Medicine Division, national
Library of Medicine, USA).

likt att bade Guillain och Barré dgnade
sin fortsatta verksamhet & neurologi,
medan Strohl sysslade med fysikalisk
medicin.

Forst att anvanda beteckningen Guil -
lain-Barrés syndrom var Draganesco
och Claudian & 1927 [29]. Strohl far
»upprattelse» forst & 1956 [30]. |
manga senare Oversikter framhaller
man hans betydelse[31, 32].

Landry var forvisso forst med en
vacker Kklinisk beskrivning av GBS,
men han pavisade inte de typiska fyn-
den i likvor och EMG, vilka idag an-
vands i diagnostiken. Hans namn &r
l&ngt ifrén glomt; det férekommer annu
framst i Oversiktsartiklar [33, 34]. Idag
ar bendmningen Guillain—Barrés syn-
drom fullt accepterad (G61.0 enligt
ICD-10).

Andra namn

nara berommelsen

Bara nagra veckor efter Guillain,
Barré och Strohl publicerade Marie och
Chatelin en rapport Gver tre patienter
med paralysi, reflexbortfall och hdg
halt av albumin i likvor [35]. Allatill-
frisknade inom tre manader. De hade
med all sannnolikhet GBS. Idag & dock
Maries och Chatelins namn glémda av
deflesta.

Georges Guillain

vigde sitt liv at yrket

Georges Guillain foddes den 3 mars
1876 i ett borgerligt hem i Rouen. Fa-
dern Louis var ingenjér och modern
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Jean-Alexandre Barré innehade den
andra av de tva neurologiprofessurerna i
Frankrike vid denna tid, den i Strasbourg
(bilden publiceras med benaget tillstand
av History of Medicine Division, National
Library of Medicine, USA).

Gabrielle dotter till en férmbgen spin-
neridgare i den normandiska staden.
Efter sedvanlig skolgang paborjade
han sina medicinska studier i hemsta-
den, men flyttade efter tva ar till Paris
och fick dér sin kliniska utbildning vid
olika sjukhus. Efter hand inriktades
hans intresse mot neurologi, och hans
forstavetenskapligaarbetefran &r 1898
behandlade skador pa plexus brachia-
lis.

Ar 1902 kunde Guillain framl&gga
sin doktorsavhandling med titeln »La
forme spasmodique delasyringomyéli.
Lanévrite ascendante et [atraumatisme
dans|’ étiologi delasyringomyéli».

Han gifte sig & 1909 med Juliette
Chauffard. | &ktenskapet foddes fem
flickor. Foga & kant om Guillains pri-
vatliv. Han tycks ha vigt sitt liv & sitt
yrke. Efter krigsslutet tjanstgjorde han
vid Hépital Charité fram till det att
karridren krontes med professuren i
neurologi vid berémda Hépital de la
Salpétrierei Pariséar 1923. Dennatjanst
innehade hantill sin pensionering 1947.

Guillain var en flitig skribent. Ar
1920 utgav han och vannen Barré ett
samlingsverk dver kliniskaerfarenheter
under kriget, »Travaux neurologiques
de guerre», 1923 ett samlingsverk i atta
volymer med titeln »Etudes neurolo-
giques» och vidare 1926 »Anatomieto-
pographique du systéme nerveux cen-
tral».

Guillain erhdll ett flertal hedersbety-
gelser. Han var medlem av franska,
amerikanska och japanska vetenskaps-

André Strohl hade ett brett kunnande
inom saval medicin som fysikaliska
vetenskaper.

akademierna. Ar 1949 utndmndes han
till kommendor av Hedersl egionen.

Guillain avled i Paris den 29 juni
1961 [36-38].

Vannen Jean-Alexandre Barré

musikintresserad

Jean-Alexandre Barré foddes i
Nantes den 25 maj 1880 och fick sin
medicinskautbildning i hemstaden. Ef-
ter lakarexamen kom Barré till Paris
och blev underl&kare hos gélvaste Ba-
binski vid Hépitaux de Paris. Ar 1912
presenterade han en avhandling betitlad
»Les osteo-arthropathies du tabes», en
fortsattning pa Charcotsarbete. Vid kri-
gets utbrott tjanstgjorde han forst vid
ambulanstransporter vid fronten, men
kom senaretill 6:earménsneurol ogiska
enhet, vilken forestods av Guillain. De
blev snabbt vanner och utvecklade ett
mangarigt samarbete.

Ar 1919 utsdgs Barré ill professor i
neurologi vid universitetet i Strasbourg.
Detta var, utdver den i Paris, den enda
professuren i neurologi i Frankrike vid
dennatid och snart satt vannen Guillain
pa den andrastolen.

Aven Barré var flitig med pennan.
Han | &t publicera dver 800 vetenskapli-
gaartiklar. Hanshuvudsakligaintressen
var oftalmo- och otoneurol ogi, speciellt
vestibuléra dysfunktioner.

Pafritiden agnade han sig &t klassisk
musik, framst verk av Verdi. Hansfors-
ta hustru var en framstdende pianit,
men hon dog tyvarr témligen ung. De-
ras bada barn kunde gladja fadern ge-
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nom att forvalta arvet med musikalisk
utbildning.

Ar 1953, p& hemresa frén en kon-
gressi Lissabon, drabbadesBarréav en
cerebrovaskul ar katastrof med bestden-
de hemipares. Han skéttesi hemmet av
sin andra hustru, men deltog tappert
trots sin gukdom i vetenskapliga mo-
ten. Barré avled i Strasbourg den 26
april 1967 [39, 40].

André Strohl -

en mangsidig herre

André Strohl foddesi Poitiersden 20
mars 1887. Han tog studentexamen vid
17 &rs alder och pabdrjade sina medi-
cinskastudier vid Sorbonne-universite-
tet. Hans studiegang blev ovanlig, da
han efter ndgra ar 1amnade medicinen
for att studera matematik, fysik och
kemi. Han &tervande dock till den me-
dicinskabanan for att redan ar 1913, s&
ledes bara 26 & gammal, framlaggasin
doktorsavhandling, »Contributions a
I étude physiol ogique des réflexes chez
I”homme.

Strohl lyckades kombinera sina me-
dicinska och andra naturvetenskapliga
kunskaper i sitt fortsatta arbete. Under
forstavarldskriget tjanstgjorde han som
radiolog. Han larde sig att med olika
projektioner lokalisera kulor och gra-
natsplitter, vilket var till stor hjdp fér
operatdren. Det var i dettasammanhang
han métte Guillain och Barré och utfor-
de de elektrofysiologiska métningarna
pa de bada soldaterna.

Strohl skrev 6ver 200 publikationer
med inriktning mot framst el ektrofysio-
logi och nuklearmedicin. Ar 1924 fram-
lade han sin andra doktorsavhandling,
nu i &mnet fysik, dar han beskrev elekt-
ricitetens ledningsformagai olika vav-
nader. Samma & utnamndes han till
professor i fysikalisk medicin i Alger.
Ar 1926 erhdll han sammatitel, men nu
vid universitetet i Paris. Han stannade
pa denna tjanst till sin pensionering
1957.

Strohl var gift och fick tva barn.
Hustrun gick emellertid bort redan
1928 och han var dérfér ankeman i nést-
an 50 &. Han avled den 10 mars 1977,
endast tio dagar fore sin 90-arsdag [41,
42].
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En fullstandig referensforteckning kan er-
héllasfran 6ver|akareMagnus Carlsson, Medi-
cinska kliniken, Lansgukhuset Ryhov, 551 85
Jonkoping.

Sartryck!

medicinsk
revision

Kvalitetssékring har blivit ett
etablerat begrepp inom hélso-
och sjukvarden. Utvecklingen
har paskyndats av den paga-
ende omprdvningen av orga-
nisations- och styrformer.

Lakartidningens serie kring
detta fick rubriken "medicinsk
revision”, som ligger ndra den
engelska beteckningen "me-
dical audit”. Harmed avses en
process som bestar i definition
av matt pad vardverksamhe-
ten, observation och métning
av utfall samt atgardande av
brister eller avvikelser fran
den standard man definierat.

Serien omfattade 32 artik-
lar, som publicerades 1991
—1992. Den har nu samlats i
ett 84-sidigt sartryck och kan
bestallas med kupongen ned-
an.
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