JRrazilian Journal of health Deview

Revisdo de literatura: Sindrome de Guillain-Barré e Polineuropatia
desmielinizante inflamatoria crénica

Literature review: Guillain-Barré syndrome and chronic inflammatory
demyelinating polyneuropathy

DOI:10.34119/bjhrv3n2-115
Recebimento dos originais: 11/02/2020
Aceitacdo para publicacéo: 31 /03/2020

José Laeércio de Araujo Filho
Académico de Medicina
Instituicdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: joselaercio_10@hotmail.com

Carolina da Silva Gomes
Médica
Instituicdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: gomescarolinal610@gmail.com

Thiago de Souza Perussolo
Académico de Medicina
Instituicdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: tspthiagotsp@hotmail.com

Matheus Mychael Mazzaro Conchy
Académico de Medicina
Instituicdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: matheusmazzaro03@gmail.com

Elias José Piazentin Gongalves Junior
Médico
Instituigdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: eliasjose1994@hotmail.com

Braz. J. Hea. Rev., Curitiba, v. 3, n. 2, p.2681-2701 mar./apr. 2020. ISSN 2595-6825


mailto:joselaercio_10@hotmail.com
mailto:gomescarolina1610@gmail.com
mailto:tspthiagotsp@hotmail.com

JRrazilian Journal of health Deview

Renan da Silva Bentes
Académico de Medicina
Instituicdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: reenan.bentes@hotmail.com

Marcelo Caetano Hortegal Andrade
Médico
Instituicdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: mchamv@hotmail.com

Randielly Mendonga da Costa
Medica
Instituicdo: Universidade Federal de Roraima
Endereco: Av. Cap. Ene Garcés, 2413 — Aeroporto, Boa Vista — RR, Brasil
E-mail: randiellycosta@hotmail.com

RESUMO

Revisdo de literatura sobre as Sindromes de Guillain-Barré e Polineuropatia desmielinizante
inflamatoria crénica. Nesse estudo, os bancos de dados para a pesquisa foram: Scielo,
PubMed, MedLine e LILACS. As palavras chaves “Polineuropatia”, “Sindrome de
Guillain-Barré” e¢” Polirradiculoneuropatia Desmielinizante Inflamatoria Cronica” foram
escolhidas e os artigos selecionados sem definicdo de datas ou restricdo de publicacao.
Excluindo a duragdo da evolugéo, o quadro agudo e formas crénicas sdo semelhantes em
muitos aspectos. Ambos sdo polirradiculoneuropatias generalizadas, geralmente com
citoalbuminologia e dissociacdo do liquido cefalorraquidiano; ambos nervos exibem
anormalidades de conducéo caracteristicas de uma neuropatia desmielinizante (reducédo da
velocidade de conducéo e blogueio de conducdo em nervos motores), e patologicamente,
ambas mostram inflamacéo perivenosa multifocal semelhante a infiltrados. Porém, existem
diferengas importantes, as mais evidentes sdo os modos de evolugdo, respostas ao
tratamento e progndstico. A polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica é uma
doenca comum, embora subdiagnosticada e potencialmente tratdvel, com prevaléncia de
cerca de 0,5 por 100.000 criangas e 1 a 2 por 100.000 adultos. Semelhancas clinicas com a
variante aguda da polineuropatia desmielinizante inflamatdria (sindrome de Guillain-Barre)
e os efeitos benéficos da imunossupressao terapia sugerem uma patogénese imunomediada.
Desde as primeiras descricdes de pacientes com polineuropatias crénicas responsivas a
corticosteroides por Austin,o espectro da apresentagdo clinica e do arsenal de diagnostico
aumentaram e outras opg¢0es terapéuticas evoluiram.

Palavras-chave: Polineuropatia *. diagnostico diferencial 2. Sindrome de Guillain-Barreé 3.
Polirradiculoneuropatia Desmielinizante Inflamatdria Cronica *.
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ABSTRACT

Review of literature such as Guillain-Barré Syndrome and chronic inflammatory
demyelinating polyneuropathy. In this study, the databases for research were: Scielo,
PubMed, MedLine and LILACS. The key words "Polyneuropathy"”, "Guillain-Barré
Syndrome” and "Chronic Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy” were
selected and selected for publication. Moving away from the life of evolution, the sharp
picture and the original forms are illustrated in many ways. Both are generalized
polyradiculoneuropathies, usually with cytoalbuminology and cerebrospinal fluid
dissociation; The nerves exhibit conduction abnormalities characteristic of a demyelinating
neuropathy (reduced conduction velocity and conduction blockage in motor nerves) and, at
the same time, show infiltrate-like multifocal perivenous inflammation. "Important
opportunities, such as modes of evolution, responses to treatment and prognosis.” A
demyelinating polyneuropathy is a common disease, although it is underdiagnosed and
potentially treatable, with a prevalence of 0.5 per 100,000 children and 1 to 2 per 100,000
adults. Medicinal clinics with a painful syndrome of allergic demyelinating polyneuropathy
(Guillain-Barré syndrome) and the beneficial effects of therapy are an immunological
pathogenesis therapy. From the earliest descriptions of patients with Austin-responsive
steroid pulleys, the spectrum of clinical presentation and electrocardiogram arsenal
increased and other phylogenetic options evolved.

Keywords: Polyneuropathy 1. differential diagnosis 2. Guillain-Barré syndrome 3. Chronic
Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy *.

1 INTRODUCAO

A Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é a maior causa de paralisia flacida
generalizada no mundo (KIESEIER, HARTUNG, 2003; VUCIC, KIERNAN,
CORNBLATH, 2009), com incidéncia anual de 1-4 casos por 100.000 habitantes e pico
entre 20 e 40 anos de idade. Inexistem dados epidemioldgicos especificos para o Brasil,
apenas a distribuicdo dos subtipos da doenca (DOURADO et al.,2012).

A doenca usualmente progride por 2 a 4 semanas. Pelo menos 50% a 75% dos
pacientes atingem seu nadir na segunda semana, 80% a 92% até a terceira semana e 90% a
94% ate a quarta semana (HAHN, 1998; van Doorn, Ruts, Jacobs, 2008). A progressdo de
sinais e sintomas por mais de 8 semanas exclui o diagndstico de SGB, sugerindo, entéo,
polineuropatia desmielinizante inflamatéria crénica (PDIC) (HAHN, 1998).

A PDIC é uma doenca comum, embora subdiagnosticada e potencialmente ratavel,
com prevaléncia de cerca de 0,5 por 100.000 criancas (CONNOLLY, 2001) e 1 a 2 por
100.000 adultos(MCLEOD, 1999; LUNN, 1999).
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A prevaléncia de neuropatia periférica estima-se que esteja entre 2% e 8%
(ENGLAND et al., 2009). A maioria das neuropatias é cronica e progressiva, com um inicio
insidioso. Um inicio agudo com apresentacdo e progressdo ao longo de 1 més ou menos
sugere GBS, vasculite, porfiria, etiologia infecciosa (por exemplo, difteria, Doenca de
Lyme), ou exposicao tdxica / medicamentosa (arsénico, talio, agentes quimioterapicos,
dapsona) ( ALPORT, SANDER, 2012).

A SGB e a PDIC sdo distarbios inflamatorios do sistema nervoso periférico de
etiologia indeterminada provavelmente relacionada anormalidades imunoldgicas
(HARTUNG, STOLL, TOYKA, 1993). A marca patologica de ambas as condicdes é o
infiltrado inflamat6ério que pode ser menor em extensdo e estd associado com
desmielinizacdo e degeneracdo axonal. Entre estes, o papel dos linfécitos T tem sido objeto
de controvérsia. Infiltrados de células T sdo presente em amostras de bidpsia e material post
mortem de nervos periféricos (ASBURY, ANARSON, ADAMS, 1969; PRINEAS,
MCLEQD, 1976; DYCK, ARNASON, 1984; HONAVAR et al., 1991).

Passada a fase da progressao, a SGB entra num platd por varios dias ou semanas,
com subsequente recuperacdo gradual da funcdo motora ao longo de varios meses.
Entretanto, apenas 15% dos pacientes ficardo sem nenhum déficit residual apds dois anos
do inicio da doenga, e 5% a 10% permanecerdo com sintomas motores ou sensitivos
incapacitantes (HAHN, 1998; HUGHES et al., 2005).

Assim, neste estudo, investigou-se, principalmente, as caracteristicas
fisiopatoldgicas, clinicas e de tratamento GBS e PDIC, utilizando-se como base uma ampla

revisao de literatura.

2 METODOLOGIAS

Trata-se de uma revisdo de literatura baseada na pesquisa de artigos por palavras
chaves selecionadas por nivel de interesse e prioridade para confec¢do do estudo. Desta
forma foram selecionados os seguintes termos conforme o Descritores em Ciéncias de
Saude: “Polineuropatia”, “Sindrome de Guillain-Barré” e” Polirradiculoneuropatia
Desmielinizante Inflamatoria Cronica”. As redes de dados e consultas foram selecionadas
por significancia, sendo usadas: Scielo, PubMed, MedLine e LILACS. As pesquisas foram
feitas em portugués, inglés e espanhol. Sem limitacdo do fator temporal, mas com a

preferéncia por trabalhos mais atualizados. A revista de publicagdo dos artigos foi
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averiguada se estava em Qualis B1 ou superior para selecdo. Considerou-se critério de

exclusdo estudos que ndo preenchem os critérios de incluséo.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

A sindrome de Guillain-Barré, caracterizada por paralisia reflexa com dissociacdo
albuminocitoldgica (ou seja, altos niveis de proteina no liquido cefalorraquidiano e
contagem normal de células), foi descrita pela primeira vez em 1916 (GUILLARIN,
BARRE, STROHL, 1916). Como a poliomielite quase foi eliminada, a sindrome de
Guillain-Barré Atualmente, € a causa mais frequente de paralisia flacida aguda em todo o
mundo e constitui uma das graves emergéncias da neurologia. Um equivoco comum é que
a sindrome de Guillain-Barré tem um bom prognostico - mas até 20% dos pacientes
permanecer gravemente incapacitado e aproximadamente 5% morrem, apesar da
imunoterapia (HUGHES et al., 2007).

A incidéncia relatada da sindrome de Guillain-Barré em paises ocidentais varia de
0,89 a 1,89 casos (mediana 1,11) por 100.000 pessoas-ano, embora um aumento de 20% é
visto a cada 10 anos de aumento de idade apds a primeira década de vida (SEJVAR et al.,
2011). Dois tercos dos casos sdo precedidos por sintomas de infeccdo do trato respiratério
superior ou diarreia. O agente infeccioso mais frequentemente identificado associado a
desenvolvimento da sindrome de Guillain-Barré é Campylobacter jejuni, e 30% de
infeccdes foram atribuidas a C. jejuni em uma meta-analise (POROPATICH, WALKER,
BLACK, 2010). Outras infecciosas agentes com uma relacdo bem definida com a sindrome
de Guillain-Barré sdo Epstein—Barr, virus varicela-zoster e Mycoplasma pneumoniae
(HADDEN et al., 2001; JACOBS et al., 1998; KANG, SHEU, LIN, 2010). As vacinas séo
outro estimulo antigénico para o qual foram relatadas associacdes potenciais para SBG,
incluindo formulagbes da vacina contra raiva, vacina contra o toxoide tetanico e algumas
formulacGes da vacina contra influenza (HUGHES et al., 2007).

Embora seja uma situacdo incomum, alguns virus hepatotréficos (hepatite A, B, C)
tém sido reconhecidos como potenciais agentes para o desenvolvimento de SGB (SEJVAR
etal., 2011).

Os achados patologicos classicos em inflamacdo aguda polineuropatia
desmielinizante séo inflamatorias infiltrados (consistindo principalmente de celulas T e
macrofagos) e areas de desmielinizacdo segmentar, frequentemente associada a sinais de

degeneracdo axonal, que pode ser detectada no raizes espinhais, bem como nas grandes e
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pequenas nervos motores e sensoriais (ASBURY, ARNASON, ADAMS, 1969). Ha
evidéncias de ativacdo precoce do complemento, baseada em anticorpos ligagéo a superficie
externa do Schwann célula e deposicdo de componentes do complemento ativados; tal
ativacdo do complemento parece iniciar a vesiculacdo da mielina (HAFER-MACKO et al.,
1996).

Os primeiros sintomas da sindrome de Guillain-Barré sdo dorméncia, parestesia,
fraqueza, dor nos membros, ou alguma combinagdo destes sintomas. A principal
caracteristica ¢ bilateral, progressiva, fraqueza relativamente simétrica dos membros e que
progride por um periodo de 12 horas para 28 dias antes de atingir um patamar (SEJVAR et
al., 2011). Os pacientes tipicamente generalizaram hiporreflexia ou arreflexia. Apos esse
periodo inicia-se a fase de recuperacdo, que pode durar cerca de 2 anos e coincide com a
remielinizacdo e regeneracdo dos axénios (HALDEMAN, ZULKOSKY, 2005). A fraqueza
em tronco e membros superiores pode atingir a musculatura relativa a respiracao e levar a
necessidade de ventilagdo mecanica, cerca de 25% dos casos. O envolvimento do sistema
autondmico é frequente e pode causar retencdo de urina, taquicardia, hipertensao,
hipotensdo postural e arritmia cardiaca (HUGHES, CORNBLATH, 2005). Outras
complicacdes associadas a fase agudam da doenca de Guillain-Barré sao insonia, formacéo
de Ulceras de pressao, dificuldade de comunicacdo, deficiéncia nutricional, imobilismo e
trombose venosa (ATKINSON et al., 2006).

A presenca de parestesia distal aumenta a probabilidade de que o diagndstico
correto € a sindrome de Guillain-Barré. Se envolvimento sensorial esta ausente,
distUrbios como poliomielite, miastenia gravis, distarbios eletroliticos, botulismo,
ou miopatia aguda devem ser considerados. A hipocalemia compartilha algumas
caracteristicas com a Sindrome de Guillain-Barré, mas é comumente
negligenciada no diagndstico diferencial. Em pacientes com miopatia aguda, o0s
reflexos tendinosos sdo preservados e 0s niveis séricos de creatina quinase estdo
aumentados. Se a paralisia se desenvolver abruptamente e a reten¢do urinaria é
proeminente, ressonancia magnética da espinha deve ser considerada, para
descartar uma lesdo compressiva (ASBURY, CORNBLATH, 1990).

Dois tercos dos pacientes séo incapazes de andar de forma independente quando a
fraqueza maxima é atingida (HUGHES et al., 2007). Insuficiéncia respiratéria ocorre em

25% dos pacientes, e maiores complicacgdes, incluindo pneumonia, sepse, embolia pulmonar
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e sangramento gastrointestinal, ocorre em 60% dos pacientes intubados (HUGHES et al.,
2005).

Estudos de conducdo nervosa ajudam a confirmar a presenca, padrdo e gravidade da
neuropatia. Esses estudos sdo essenciais para a pesquisa de critérios especificos para
categorizar o diagnéstico (ASBURY, CORNBLATH, 1990)., mas estudos de conducéo
nervosa ndo sdo obrigatdrios para os critérios de Brighton recentemente propostos para
diagndstico, que foram desenvolvidos para uso em ambientes com baixas condi¢Ges
socioeconémicas (NOBUHIRO, HARTUNG, 2012).

Os critérios de Brighton (tabela 1) devem ser usados para a definigao de casos de
SBG. Eles baseiam-se na apresentacdo de resultados clinicos e em testes
auxiliares, incluindo os resultados da neurofisiologia e puncdo lombar. Os
doentes sdo categorizados como de nivel 1 (o nivel mais elevado de certeza do
diagnéstico) até ao nivel 3 (o nivel mais baixo de certeza do diagnostico). Estes
critérios foram desenvolvidos para normalizar a recolha e a avaliacdo da
informacdo sobre a SBG e aplicam-se em: cenérios de estudo com diferentes
disponibilidades de recursos; unidades de salde com diferengas de
disponibilidade e acesso aos cuidados de salde; e regibes geograficas diferentes.
E preciso sublinhar que, embora potencialmente aplicavel num cenério clinico, o
nivel de certeza do diagndstico se destina, principalmente, a fins epidemiolégicos

e ndo como critério para tratamento (SEJVAR et al., 2011).

Mesmo nos paises desenvolvidos, 5% dos pacientes com a sindrome de Guillain-
Barré morrem de complicaces como sepse, embolia pulmonar, ou parada cardiaca
inexplicada, talvez relacionada com a disautonomia (HUGHES et al., 2005). Assim, o
manejo exige medidas para a detec¢éo precoce de tais complicagdes (VAN DOORN, RUTS,
JACOBS, 2008) Idealmente, todos os pacientes devem permanecer sob observacao
hospitalar até que se estabeleca que ndo ha evidéncias de progressdo (ROPPER, 1992).
Sempre que possivel, os pacientes devem ser tratados em uma unidade de cuidados
intensivos, onde recursos adequados estdo disponiveis para permitir monitorizagdo cardiaca
e respiratoria (NOBUHIRO, HARTUNG, 2012).

A troca de plasma foi o primeiro tratamento que foi encontrado para ser eficaz em
acelerar a recuperacdo em pacientes com a sindrome de Guillain-Barré em 1985 pelo Grupo

Norte Americano de Estudo da Sindrome de Guillain Barré, e parecia ser mais eficaz quando
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foi iniciado nas primeiras 2 semanas apos o inicio da doenca em pacientes que foram

incapazes de andar.

O tratamento com imunoglobulina intravenosa, iniciado dentro de 2 semanas apds o

inicio da doenca, € relatado como téo eficaz quanto a troca de plasma em pacientes com a

sindrome de Guillain-Barré que ndo podem andar independentemente (NOBUHIRO,

HARTUNG, 2012).

TABELA 1: Critérios de Brighton

Nivel 1 de certeza do diagndstico

Nivel 2 de certeza do diagndstico

Nivel 3 de certeza do diagndstico

Fraqueza bilateral e flacida dos membros;
E

Reflexos diminuidos ou ausentes do
tend&@o profundo em membros fracos; E

Padréo de doenga monofésico; e intervalo
entre o inicio e o nadir da fraqueza entre
12h e 28 dias; e patamar clinico
subsequente; E

Auséncia de diagnostico alternativo
identificado para a fraqueza; E

Dissociagdo citoalbuminolégica (i.e.,
elevacdo do nivel proteico do CSF* acima
do valor laboratorial normal e contagem
de gldbulos brancos do CSF total < 50

Resultados eletrofisiol6gicos consistentes
com GBS

Fraqueza bilateral e flacida dos

membros; E

Reflexos diminuidos ou ausentes do
tend&@o profundo em membros fracos; E

Padrdo de doenca monofasico; e
intervalo entre o inicio e o nadir da
fraqueza entre 12h e 28 dias; e patamar
clinico subsequente; E

Auséncia de diagnostico alternativo
identificado para a fraqueza; E

Contagem de glébulos brancos do CSF
total < 50 ou estudos eletrofisioldgicos
consistentes com SBG

Fraqueza bilateral e flacida dos

membros; E

Reflexos diminuidos ou ausentes do
tendédo profundo em membros fracos; E

Padrdo de doenca monofésico; e
intervalo entre o inicio e o nadir da
fraqueza entre 12h e 28 dias; e patamar
clinico subsequente; E

Auséncia de diagnostico alternativo
identificado para a fraqueza
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A mortalidade nos pacientes com SGB é de aproximadamente 5% a 7%, geralmente
resultante de insuficiéncia respiratoria, pneumonia aspirativa, embolia pulmonar, arritmias
cardiacas e sepse hospitalar (HAHN, 1998; HUGHES et al., 2005).

Polineuropatia desmielinizante inflamatdria crénica é uma doenca que constitui uma
forma de afeto do sistema nervoso periférico de causa auto-imune, com boa resposta ao
tratamento imunomodulador e imunossupressor. Em sua fisiopatologia ainda ha aspectos
que ndo foram esclarecidos (GUTIERREZ, 2000; DYCK, THOMAS, 1993). Ao contréario
da sindrome de Guillain-Barré, um comeco insidioso e um curso crénico, muitas vezes nao
é diagnosticada corretamente, e é confundida com outras condi¢Bes do sistema nervoso
periférico, de modo que agrava se o paciente nio for tratado corretamente (HERNANDEZ,
2012).

Tem uma incidéncia de 0,15 por 100 mil habitantes no mundo com uma prevaléncia
de 1 a1,9 por 100.000. A sua mortalidade é de 3% e gera sequelas em 60% dos casos, 20%
estdo invalidando (SERRADEL, 2000).

A PDIC pode aparecer em qualquer idade, embora seja mais frequente entre 30 e 50
anos. Casos foram relatados com inicio na infancia e formas congénitas, embora sejam
raros, com remissao espontanea. Também foram descritos casos frequentes relacionadas ao
transplante de 6rg&os. A relacdo masculino-feminino é: 2: 1 (HERNANDEZ, 2012).
Austin, em 1958, relatou 32 casos com uma polineuropatia simétrica, naturalmente
flutuante. Mas somente em 1970, a PDIC finalmente emergiu como uma entidade distinta
da SGB; com caracteristicas clinicas, histopatologicas e eletrodiagndsticas definidas
(GUTIERREZ et al., 2000).

A polineuropatia desmielinizante inflamatdria cronica classica é caracterizada pela
ocorréncia de fraqueza simétrica em ambos 0s mdsculos proximal e distal que
progressivamente aumenta por mais de dois meses (diferenciando essa condicdo do
Sindrome de Guillain-Barré, que é autolimitada) (GUTIERREZ et al., 2000; DALAKAS,
ENGEL, 1981). O comprometimento dos pares cranianos é incomum, mas 0 Sétimo par é o
mais afetado (PASCUAL, 2002). Pode haver atrofia muscular, fasciculagfes, diminuicédo
ou perda de reflexos osteotendinosos, espessamento nervoso e tremor intencional
(VALLAT et al. 2002; BURNS, 2004). A condicdo esta associada ao comprometimento
sensitivo, reflexos tendinosos ausentes ou diminuidos, um liquido cefalorraquidiano com

elevado nivel proteico, estudos de conducdo nervosa com sinais de desmielinizacdo e
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desmielinizacdo visualizadas através da biopsia do nervo (AMERICAN ACADEMY OF
NEUROLOGY, 1991).

A obtencdo de liquido cefalorraquidiano e da bidpsia do nervo é obrigatério para
fazer um diagndstico definitivo da doenca de acordo com os critérios da Academia
Americana de Neurologia (AAN), mas ndo de acordo aos critérios amplamente utilizados
propostos por Saperstein et al. e pela Neuropatia Inflamatéria Causa e Tratamento (INCAT)
(Tabela 2) (SAPERSTEIN et al., 2001; HUGHES et al., 2001).
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Critérios

Envolvimento

Clinico

Curso do tempo

Reflexos

Eletrodiagnostico

Resultado dos testes

Cefalorraquidiano

fluido

Achados da bi6psia

AAN

Disfuncéo motora e
disfuncéo sensorial

de> 1 membro ou ambos

>2

Reduzido ou ausente

Quaisquer 3 dos seguintes 4
critérios: parcial bloqueio de
conducdo de >1 nervo
motor,velocidade de
condugdo reduzida de >2
motor nervos, laténcia distal
prolongada de >2 nervos

motores ou ondas F
prolongadas
laténcias de >2 nervos

motores ou a auséncia

das ondas F

Contagem de  células

brancas <10 / mm3
VDRL  negativo;  nivel

elevado de proteina (de
suporte)

Evidéncias de
desmielinizacdo e

remielinizacao

Saperstein

Maior: simétrico proximal e

fraqueza distal; menor:
fraqueza  exclusivamente
distal

ou perda sensorial
>2

Reduzido ou ausente

2 dos 4 eletrodiagnosticos
da AAN

critério

Proteina> 45 mg / dI; célula
branca contar <10 / mm3
(suporte)

Caracteristicas
predominantes da
desmielinizacao;
inflamacéo

(ndo requerido)

INCAT

Motor:  progressivo  ou
recidivante e sensorial

disfuncdo de mais de um
membro

>2

Reduzido ou ausente

Blogueio parcial de
conducdo de >2 nervos
motores e velocidade de
condugdo anormal ou distal
laténcia ou laténcia da onda
F em 1 outro nervo; ou, na
auséncia de  conducédo
parcial blogueio, velocidade
de condugdo  anormal,
laténcia distal, ou laténcia
da onda F em 3 nervos; ou
anormalidades
eletrodiagnosticas

Indicando desmielinizacdo
em 2 nervos e evidéncia
histolégica de
desmielinizacdo

Analise do
cefalorraquidiano
recomendada

liquido

mas nao obrigatdrio

Né&o obrigatério (exceto em
casos com eletrodiagnostico
anormalidades em apenas 2
nervos)
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Com base nos dados atuais, a PDIC parece ser patologicamente orgao especifica,
além de uma desordem imunomediada emergindo de uma interacéo sinérgica de resposta
celular e humoral dirigidas contra antigenos nervosos periféricos caracteristicos
(HERNANDEZ, 2012).

Acredita-se que os anticorpos ndo produzem, por si s6, desmielinizacdo, ja que séo
incapazes de penetrar na barreira hemato-encefalica, a menos que ela ja seja permeével. H4
evidéncias de que uma resposta de células T também est& envolvida. A ativacao sistémica
e local das células T foi demonstrada na PDIC (BOUCHARD et al., 1999; KIESEIER,
DALAKAS, HARTUNG, 2002) e em um estudo as respostas de células T circulantes foram
detectadas em um peptideo Proteina 0 (PO) em 3 dos 13 casos (KHALILI-SHIRAZI, 1992).
Além disso, os anticorpos para a glicoproteina PO no estudo de Yan e seus colegas eram
principalmente 1gG 1, uma subclasse que implica a ativacdo de células T (YAN et al., 2001)

E provavel que os mecanismos de células B e T estejam envolvidos. Mais pesquisas
sd0 necessarias para estabelecer o alvo da resposta das células T e se outras populacdes de
células, como as células NK e T, sdo relevantes para a patogénese da CIDP (Mohamed,
2010).

Ja o diagnostico etiologico assume um desafio em cerca de 20% a 30% dos casos,
mesmos aos mais experientes especialistas, em centros especializados, onde a realizagédo de
exames morfoldgicos € feita com as técnicas mais apuradas (VALLAT, MAGY, 2005).

Juntamente com as causas hereditarias, dentre as principais etiologias das
neuropatias, estdo relacionadas ao diabetes melito, a insuficiéncia renal crénica, o
alcoolismo (por efeito toxico ou levando a um quadro carencial) e a hanseniase (FELIX,
OLIVEIRA, 2010). Da mesma maneira algumas medicacfes (p.ex., nitrofurantoina,
amiodarona, isoniazida, quimioterapicos, etc) e exposicdo as substancias tdxicas como
arsénico, chumbo, entre outras, podem desencadear uma neuropatia (REIS, OLIVEIRA,
1999).

Embora ocorra raramente no contexto de cancer, uma associacdo com melanoma é
de grande interesse, ja que tanto o melanoma quanto as células de Schwann derivam de
tecidos da crista neural e compartilham antigenos (HERNANDEZ, 2012).

Como no SGB, ndo h& maneira conhecida de evite a condi¢do. No tratamento da
entidade, postulam entre outros: plasmaférese, imunoglobulina, esteroides e citostaticos
(SANDOVAL, ARAYA, 2000; WALK et al., 2004). Em relacdo com plasmaférese a

cronicidade da condicdo clinicamente, prolonga o tratamento e limita seu uso
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(RADZIWILL, KUNTZER, STECK, 2002; HUGHES, 2002; SANDOVAL, ARAYA,
2000; WALK et al., 2004). A imunoglobulina humana intravenosa (IV1G) é usada em ciclos
mensais ou trimestrais em doses IVIG de 0,4 gramas por kg / dia durante 5 dias (SCHMIDT
etal., 1996). Produz inativacdo do sistema de complemento, acdo sobre os linfécitos T CD4
e CD8, competindo com o reconhecimento de antigenos (HUBERTUS et al., 2005).

Esteroides sdo usados com doses de até 120 mg por dia por via oral. Suprimir a
resposta inflamatdria, diminui a acdo dos autos anticorpos e células T (GORSON, 2002).
Os citostaticos sdo reservados para pacientes que nao tiveram Resposta satisfatoria a
imunoglobulina humana tratamento intravenoso, plasmaférese ou esteroide. Entre eles, 0s
mais utilizados sdo: azatioprina 2-3 mg kg / dia, ciclofosfamida 1,5-2 mg kg / dia e
Ciclosporina 3-6 mg kg / dia (GORSON, 2002; BRANNAGAN, 2002). Por ser um disturbio
heterogéneo de doencas autoimunes € sensivel ao tratamento em aproximadamente 80% dos
casos (COCITO, 2009).

4 CONCLUSAO

Desde a descricdo da doenca de Charcot-MarieTooth (CHARCOT, MARIE, 1886;
TOOTH, 1886) em 1889 e, principalmente, com a evolucdo técnica no diagnostico
molecular, as neuropatias hereditarias tém-se tornado algumas das principais causas de
neuropatia em todo o mundo (SHY et al., 2005).

O diagndstico é dificil e muitas neuropatias iniciam o quadro de forma semelhantes,
sendo dificil até mesmo para o especialista diferenciar. Por isso é fundamental rever o
quadro clinico, investigar a etiologia e ter disponivel exames que possam auxiliar na
diferenciacdo do quadro clinico.

O presente estudo comparou duas neuropatias semelhantes apesar da evolucgéo e as
principais informac6es que podem ajudar a diferenciar essas duas neuropatias se encontram
na tabela 3.

O figura 1 sugere um organograma que possa ajudar na conduta de pacientes com

neuropatias periféricas de uma forma geral.

Braz. J. Hea. Rev., Curitiba, v. 3, n. 2, p.2681-2701 mar./apr. 2020. ISSN 2595-6825



JRrazilian Journal of health Deview

Histéria Clinica
Hxame Fisico Geral @ Neurslégicp
| 1
Moneneuropatia Mdltiplal
[ Mononeuropatia ] {ollneurnpmla Alllmtlllc} Polineuropatia

l —— I

=3 == }gll C ]
= &

CMT 1 {uniforme) DM
PIDC {ndo Uniforme) BG;:J:M - P:_:‘::‘:'ﬂ;a Alcodlica
SGB Paraproteinemias Téxlcas Pl IRC
Difteria D. Refsum Nt Toxicas Carenciais
Lan:::::::ﬂas Paclente Critice Herad i_:%"::a(:“"“]

Figura 1
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