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RESUMO

A Sindrome de Guillain-Barré (GBS) ¢ a principal causa de pa-
ralisia flacida aguda. Ocorre devido a um processo autoimune
seguido por ataque as estruturas dos nervos periféricos. Classi-
camente esta associada a algumas infeccdes, especialmente por
Campylobacter jejuni. Apresenta-se de maneira aguda como
uma paralisia simétrica e ascendente associada a hiporreflexia
ou arreflexia. Porém em um nimero consideravel de pacientes,
essa apresentacio tipica pode ndo ocorrer. Apresentamos um
caso de uma paciente do sexo feminino de 18 anos, que chegou
a0 nosso servico com perda atipica de forca dos membros infe-
riores sem alteragcdo de tonus muscular, que foi diagnosticada
com uma apresentacio atipica de GBS. Apos quatro dias de uso
de imunoglobulina, a paciente apresentou uma significativa me-
lhora do quadro. O caso descrito demonstra a importancia de
nao excluir a possibilidade de GBS frente a um caso atipico para
que o tratamento seja realizado tdo precocemente quanto possi-
vel, resultando em desfechos favoraveis e na reducio da morbi-
mortalidade.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Guillain-Barré, apresen-

tagdo atipica.

ABSTRACT

Guillain-Barré syndrome (GBS) is the main cause of acute flaccid
paralysis. It occurs due to an autoimmune process followed by the
attack on peripheral nerve structures. It is classically associated with
some infections, especially by Campylobacter jejuni. It presents as
an acute symmetrical and ascending paralysis associated with
hyporeflexia or arreflexia. However, in a considerable number of
patients this typical presentation may not occur. We report a case of
a 18-year-old female patient who came to our service with atypical
loss of strength in the lower limbs without any signs of muscle tone
change, diagnosed with an atypical presentation of GBS. After four
days of immunoglobulin administration, the patient demonstrated
significant improvements in her condition. The case described
demonstrates the importance of not excluding the possibility of GBS
in atypical cases, so that treatment can be initiated as early as possi-
ble, resulting in favorable outcomes and the reduction of morbimor-
tality.
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1. INTRODUCAO

A Sindrome de Guillain-Barré (GBS) ¢ a causa mais
comum de paralisia flacida aguda no mundo'. Foi descrita
pela primeira vez em 1916 em Paris, como uma paralisia
aguda associada a dissociag@o albumino-citoldgica do li-
quido cefalorraquidiano por Guillain, Barré e Strohl?.

A incidéncia varia conforme a regido geografica. Es-
tudos realizados na Europa e na América do Norte mos-
traram taxas médias de 1,1 casos para 100.000 pessoas no
periodo de um ano’. A incidéncia também aumenta con-
forme a idade, acometendo 0,6 para cada 100.000 crian-
¢as por ano, e 2,7 para cada 100.000 por ano em popula-
¢Oes acima dos 80 anos*. Também se apresenta com maior
incidéncia no sexo masculino do que no sexo feminino, a
uma taxa de 3:2°.

Os autores relatam um caso diagnosticado como GBS
de apresentacdo incomum, que apresentou evolucgdo cli-
nica satisfatoria.

2. RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 18 anos, branca, estudante
foi admitida em nosso servi¢o com quadro de paresia nos
membros inferiores. Ha duas semanas da admissao, a pa-
ciente apresentou um quadro subito de parestesia de cara-
ter simétrico e progressivo com perda da capacidade de se
manter sentada ¢ deambular. Negou comorbidades, trau-
mas, infecgdes, imuniza¢des ou uso de medicagdes nos
ultimos meses, assim como historia familiar para doengas
neurodegenerativas.

Ao exame neurologico, apresentou-se com normoto-
nia com perda atipica de forca, incapaz de vencer a gravi-
dade (2+/5+), mais intensa na regido proximal do que dis-
tal dos membros inferiores, simétrica, com mobilidade
preservada dos pés. O exame dos pares cranianos nao evi-
denciou alteracdes. Os exames laboratoriais mostraram
proteinorraquia elevada (100 mg/dL) sem aumento de ce-
lularidade no liquor. Durante o internamento, a paciente
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evoluiu com ascensdo da parestesia até o nivel da cicatriz
umbilical.

A paciente foi diagnosticada com uma apresentacao
atipica de Sindrome de Guillain-Barré, e tratamento com
Imunoglobulina Humana foi imediatamente iniciado na
Unidade de Terapia Intensiva. Apds quatro dias de uso de
imunoglobulina, a paciente apresentou melhora significa-
tiva do quadro, recuperando parcialmente a for¢a nos
membros inferiores. Apds 14 dias de internamento, a pa-
ciente recebeu alta hospitalar e foi encaminhada para o
ambulatorio de Neurologia.

No seguimento ambulatorial realizou fisioterapia, e 4
semanas depois da alta hospitalar recuperou consideravel-
mente a forga muscular nos membros inferiores, a capaci-
dade de deambulagdo e de permanecer sentada, retor-
nando assim as suas atividades cotidianas.

3. DISCUSSAO

Hé4 um século os neurologistas franceses Guillain,
Barré e Strohl descreveram pela primeira vez dois casos
de paralisia aguda associada a arreflexia e dissociag@o al-
bumino-celular no liquido cefalorraquidiano® Atual-
mente, a GBS representa um grupo de condigdes neurolo-
gicas caracterizadas pela perda progressiva e diminuigdo
dos reflexos>®.

Clinicamente, apresenta-se com parestesia, fraqueza e
dor nos membros, sendo tipica uma fraqueza bilateral re-
lativamente simétrica e ascendente. A GBS esta associada
com hiporreflexia ou arreflexia generalizada’. Contudo,
cerca de 10% dos pacientes apresentam reflexos normais,
ou mesmo hiperreflexia, durante o curso natural da do-
enca®. No caso descrito pelos autores, embora a fraqueza
se apresentasse de forma bilateral e simétrica, ndo era as-
cendente ao poupar os pés, enquanto que os reflexos per-
maneceram normais. Este caso enfatiza a necessidade de
ndo excluir a possibilidade de GBS quando da néo apre-
sentagdo do quadro classico.

O mecanismo fisiopatologico envolve uma resposta
autoimune aberrante frente a um estimulo imune, cur-
sando com a produgdo de autoanticorpos que tém como
alvos os nervos periféricos e as raizes espinhais. O ataque
pode ocorrer em dois sitios nervosos: a bainha de mielina
e o proprio axonio"’. O primeiro sitio estd relacionado
com o subtipo polineuropatia inflamatoria desmielini-
zante aguda, e ndo esta ligado a nenhum autoanticorpo es-
pecifico. Por outro lado, o segundo sitio esta associado ao
subtipo neuropatia axonal motora aguda, e esta ligado a
formagdo dos autoanticorpos GM1 e GD1a'.

Algumas infecgdes estdo claramente demonstradas
como fator desencadeante desta resposta. A mais bem es-
tudada ¢ a infecdo por Campylobacter jejuni. Outros fato-
res também ja foram descritos, tais como a infec¢do por
Cytomegalovirus, Epstein-Barr, Varicella-Zoster, Myco-
plasma  pneumoniae e  Haemophilus  influen-
zge!M12131415.16 - A GBS também pode ocorrer em casos de
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imunizagdo como, por exemplo, para influenza HIN17.

O gatilho imunologico geralmente ocorre durante uma
infecgdo das vias aéreas altas ou do trato gastrointestinal,
as quais precedem entre 3 dias e 6 semanas o inicio dos
sintomas neurologicos!®!8. Tais manifestagdes sdo pouco
valorizadas pelos pacientes e dificilmente sdo lembradas
durante a anamnese.

O diagnoéstico da GBS tipica ¢ baseado em critérios
clinicos tais como fraqueza progressiva em ambas as per-
nas e bragos e arreflexia. Outros fatores que dao forte su-
porte ao diagndstico sdo a progressdo dos sintomas em até
4 semanas (em média 2 semanas), evolugdo relativamente
simétrica, alteragdo sensorial moderada, envolvimento de
nervos cranianos (principalmente fraqueza bilateral dos
musculos da face), inicio da recuperagdo em 2 a 4 sema-
nas apos o plateau dos sintomas, disfungdes autonomicas,
dor, hiperproteinorraquia sem aumento de leucorraquia e
auséncia de febre. Diagndstico de botulismo, miastenia,
poliomielite, neuropatia toxica, porfiria, difteria, excluem
o diagnostico de GBS'".

Dentre as medidas gerais, os pacientes necessitam de
cuidados multidisciplinares para prevenir complicagdes
que podem ser fatais. Em alguns casos existe a necessi-
dade de monitorizagdo continua para a prevengao de dis-
fungodes cardiacas e pulmonares. A monitorizagdo cardi-
aca, controle da pressdo arterial, oximetria de pulso, ca-
pacidade vital pulmonar, frequéncia respiratoria e capaci-
dade de degluticdo devem ser inicialmente checados a
cada 2 a 4 horas, e a cada 6 a 12 horas ap0s estabilizacao
do quadro?.

Casos que apresentam fraqueza severa rapidamente
progressiva, necessidade de ventilagdo mecanica, altera-
¢oes na degluticdo e disfungdes autondmicas severas ne-
cessitam de admissdo em unidade de terapia intensiva®!.
No caso relatado, a paciente foi monitorada em ambiente
intensivo para a prevengao de disfungdes autondmicas po-
tenciais. Felizmente ndo houve necessidade do uso de
ventilagdo mecanica nem de maiores intervengdes.

Se faz necessario o reconhecimento e tratamento pre-
coce da dor. Alguns estudos mostram que o uso de anal-
gésicos associados a gabapentina?? ou carbamazepina®’
apresentam beneficios no controle da dor em pacientes
com GBS. A prevencdo de infec¢les, e tromboembos-
lismo venoso profundo também ¢ essencial no tratamento
geral desses pacientes.

O tratamento especifico tem como alvo a redugdo da
resposta autoimune. Classicamente héd duas formas de re-
alizar o tratamento da GBS: através da plasmaférese ou
terapia com imunoglobulina. A plasmaférese se mostrou
eficaz no tratamento da GBS em pacientes com incapaci-
dade de deambular sem apoio, sendo necessario quatro
sessoes de plasmaférese para apresentar bons resultados.
Ja a terapia com imunoglobulina intravenosa se mostrou
eficaz no tratamento da GBS em uma dose de 0,4 g/kg/dia
por cinco dias ou 1g/kg/dia por dois dias. As duas opcdes
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terapéuticas mostraram semelhantes resultados quanto a
capacidade de deambular sem apoio. As terapias devem
ser iniciadas em até duas semanas apds o inicio dos sinto-
mas. Nao ha beneficios em associar plasmaférese e imu-
noglobulina intravenosa!®?*25. O uso de corticoterapia
ndo mostrou beneficio algum em pacientes com GBS,
Novas drogas promissoras estdo em testes, tais como o
eculizumab, um anticorpo monoclonal que se liga ao
complemento C5 impedindo sua clivagem em C5a, pre-
venindo assim a formagdo do complexo de ataque a mem-
brana (C5b-9)?"%8,

Tanto a plasmaférese quanto a terapia com imunoglo-
bulina apresentam custo elevado. Porém, o tratamento
com imunoglobulina ¢ amplamente mais utilizado devido
a disponibilidade e praticidade de seu uso. Em nosso ser-
vico, optamos pelo uso de imunoglobulina intravenosa. A
paciente apresentou melhora do quadro no quarto dia ap6s
o inicio da terapia, e recobrou a sua capacidade de deam-
bular sem apoio cerca de quatro semanas apds o trata-
mento com imunoglobulina.

Apesar do tratamento especifico, 3% dos pacientes di-
agnosticados com GBS véo a 6bito, e cerca de 20% apre-
sentam incapacidade apds seis meses. Muitos pacientes
apresentam dor e fadiga residual que pode persistir por
anos'%?>2°_ Alguns fatores sdo preditores da incapacidade
a longo prazo: auséncia de resposta motora precoce, his-
toria de diarreia, envolvimento axonal, infec¢des por C
jejuni ou Cytomegalovirus, incapacidade de deambular
apos 14 dias e idosos?! O progndstico é pior em pacientes
idosos, naqueles com sintomas mais severos, € nos paci-
entes que apresentaram rapida instalagdo dos sintomas?*

4. CONCLUSAO

Apesar do grande avanco ap6s um século desde o pri-
meiro relato de GBS, estudos ainda sdo necessarios para
a melhor compreensao dessa sindrome. Tendo em vista o
grande nimero de relatos com apresentacdes atipicas, tal
como no caso descrito, ¢ importante ndo afastar a hipotese
de GBS mesmo em casos atipicos, para que o diagnostico
seja o0 mais precoce possivel e os tratamentos mais efica-
zes, resultando em desfechos favoraveis e na redugdo da
morbimortalidade.
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