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Resumo

A sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma doenga neuroldgica rara, de carater autoimune, mais frequente no sexo masculino e com o
aumento da idade, podendo ser precedida por processo infeccioso. Apresenta-se em 4 subtipos, 0s quais variam quanto ao curso e gravidade
da doenga, sendo 0 mais comum: a polineuropatia inflamatdria desmielinizante aguda (PIDA), descrito neste relato de caso. A proposicdo do
trabalho é mostrar a evolugdo precoce do quadro, que pode cursar com manifestagdes clinicas motoras, sensitivas e possivelmente
autondmicas, podendo levar o paciente a insuficiéncia respiratoria e posterior 6bito. Discute-se também o diagnostico e o tratamento
preconizados. O primeiro envolve a obrigatoriedade de critérios essenciais, a presenca de alguns critérios clinicos sugestivos, auséncia de
critérios que reduzem ou excluem a possibilidade da doenca, além de exames laboratoriais (liquor) e eletroneuromiografia. Enquanto o
tratamento é feito com Imunoglobulina humana intravenosa (Iglv) ou plasmaférese (Px), no intuito de evitar a progressdo rapida e total dos
sinais e sintomas, refletindo em um menor tempo de recuperacéo e minimizagao de déficits motores no paciente; além de cuidados de suporte
multidisciplinares para prevenir possiveis complicagfes. Conclui-se, portanto, que o reconhecimento do quadro clinico, formas variantes,
critérios diagndsticos e achados laboratoriais ou neurofisioldgicos para diagnostico ou exclusdo da doenga se faz necessario para todos que
atuam na emergéncia, visto que a doenca é grave e de alta morbimortalidade.

Descritores: Sindrome de Guillain-Barré; Imunoterapia; Plasmaférese.

Abstract

Guillain-Barré Syndrome (SGB) is a rare neurological disease, of an autoimmune character, more frequent in males and with increasing age,
and may be preceded by infectious process. It presents in 4 subtypes, which vary in the course and severity of the disease, the most common
being: acute demyelinating inflammatory polyneuropathy (AIDP), described in this case report. The work proposal is to show the early
evolution of the condition, which may present with motor, sensory and possibly autonomic clinical manifestations, which may lead the
patient to respiratory failure and subsequent death. The recommended diagnosis and treatment are also discussed. The first involves the
mandatory of essential criteria, the presence of some suggestive clinical criteria, absence of criteria that reduce or exclude the possibility of
the disease, as well as laboratory tests (liquor) and electroneuromyography. While treatment is done with intravenous human
immunoglobulin (IVIG) or plasmapheresis (Px), in order to prevent rapid and total progression of signs and symptoms, reflecting a shorter
recovery time and minimization of motor deficits in the patient; multidisciplinary supportive care to prevent possible complications. It is
concluded, therefore, that the recognition of the clinical picture, variant forms, diagnostic criteria and laboratory or neurophysiological
findings for diagnosis or exclusion of the disease is necessary for all who work in the emergency room, since the disease is severe and of
high morbidity and mortality.

Descriptors: Guillain-Barré Syndrome; Immunotherapy; Plasmapheresis.

Resumen

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) es una enfermedad neuroldgica rara, de caracter autoinmune, mas frecuente en los hombres y con una
edad creciente, y puede estar precedida por un proceso infeccioso. Se presenta en 4 subtipos, que varian en el curso y la gravedad de la
enfermedad, siendo los mas comunes: polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda (PIDA), descritos en este informe de caso. La
proposicion del trabajo es mostrar la evolucidn temprana de la afeccion, que puede presentarse con manifestaciones clinicas motoras,
sensoriales y posiblemente autonémicas, que pueden conducir al paciente a insuficiencia respiratoria y posterior muerte. También se discuten
el diagnéstico y el tratamiento recomendados. La primera implica la obligatoriedad de criterios esenciales, la presencia de algunos criterios
clinicos sugestivos, la ausencia de criterios que reduzcan o excluyan la posibilidad de la enfermedad, asi como pruebas de laboratorio (licor)
y electroneuromiografia. Mientras que el tratamiento se realiza con inmunoglobulina humana intravenosa (IVIG) o plasmaféresis (Px), con el
fin de prevenir la progresion répida y total de los signos y sintomas, reflejando un menor tiempo de recuperacion y minimizacion de los
deficits motores en el paciente; cuidados de apoyo multidisciplinarios para prevenir posibles complicaciones. Por lo tanto, se concluye que el
reconocimiento del cuadro clinico, las formas variantes, los criterios de diagndstico y los hallazgos de laboratorio o neurofisiolégicos para el
diagndstico o exclusion de la enfermedad es necesario para todos los que trabajan en la sala de urgencias, ya que la enfermedad es grave y de
alta morbilidad y mortalidad.

Descriptores: Sindrome de Guillain-Barré; Inmunoterapia; Plasmaféresis.

INTRODUCAO
A sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma

apresentar também alteragdes sensitivas,

polineuropatia inflamatoria aguda que atinge a
severidade maxima dos sintomas em até 4 semanas'.
E uma doenca neurolégica rara, de etiologia
autoimune, podendo ser precedida por processo
infeccioso, principalmente relacionado aos sistemas
respiratorio e gastrointestinal®®. O quadro clinico tem
predominio de sintomas motores simétricos e
rapidamente progressivos, como fraqueza, com 56%
dos casos iniciando em membros inferiores, podendo
também acometer membros superiores, com
comprometimento tanto proximal quanto distal. Pode
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acometimento da musculatura respiratoria e sinais de
disautonomias, como arritmias e hipotenséo, podendo
levar 0 paciente a Obito®. S&o reconhecidos Vvarios
subtipos da SGB, dentre eles, a mais comum € a
Polineuropatia inflamatéria desmielinizante aguda
(PIDA) caracterizada por fraqueza flacida aguda e
perda sensitiva. Outros subtipos sdo as variantes
axonais, a neuropatia axonal motora aguda (NAMA)
e a neuropatia axonal motossensorial aguda
(NAMSA), ambas apresentam fraqueza flacida
aguda, porém no caso da NAMA ndo ocorre
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comprometimento sensitivo. E por fim, a Sindrome
de Miller Fisher (SMF), considerada um subtipo
incomum, caracterizada por uma triade de
oftalmoplegia, ataxia e arreflexia®. A proposicdo
deste relato € mostrar a evolugdo rapida da Sindrome
de Guillain-Barré, discutindo os diagndsticos e
tratamentos preconizados, de forma a ressaltar a
importancia do reconhecimento e conduta precoces,
visto ser uma patologia de alta morbimortalidade.

CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, 24 anos de
idade, com histéria de infecgdo otoldgica ha 14 dias.
Referiu um inicio abrupto de dorméncia e parestesia
distal em membros inferiores e superiores, além de
fraqueza proximal e distal em membros inferiores e
distal em membros superiores. Sintomas bilaterais,
simétricos e de instalacdo simultanea. No dia
seguinte evoluiu com piora na fraqueza, passando a
apresentar dificuldade de deambulacdo. No terceiro
dia de evolucdo parou de deambular, sendo entdo
internado para investigacdo do quadro clinico.
Evoluiu com piora na fraqueza nos dias
subsequentes, com comprometimento apendicular —
Medical Research Council (MRC) grau 2 e 3 de forga
em membros em segmento proximal e distal,
diparesia facial e fraqueza de musculatura bulbar,
necessitando de wuso de sonda nasogastrica.
Apresentou ainda, ap6s 5 dias do inicio do quadro,
insuficiéncia respiratoria, sendo necessaria intubacao
orotraqueal. Permaneceu intubado até o 20° dia de
evolucdo do quadro e apds a primeira de extubacdo,
sem sucesso, foi traqueostomizado. Ao exame fisico
apresentava, além da fraqueza, hipotonia e
hiporreflexia em membros inferiores e superiores.
Nédo teve queixas ou sinais de comprometimento
esfincteriano e ndo teve sinais de disautonomia.
Realizou exames complementares que ndo revelaram
anormalidades bioquimicas e liquor coletado no 3°
dia apos instalacdo do quadro demonstrou: 1 célula, 4
hemacias, glicose de 55mg/dL, proteinas: 24. Diante
da suspeita de polineuropatia inflamatéria aguda, foi
optado pelo tratamento com plasmaférese, inicio da
reabilitacdo com fisioterapia e fonoaudi6loga.
Durante o tratamento apresentou reacdo alérgica
atribuida a albumina, sendo substituida por
imunoglobulina. Evoluiu com melhora progressiva
do quadro. Recebeu alta hospitalar ap6s 35 dias de
internacdo, sem depender de ventilacdo ndo invasiva,
deambulando, ainda com fraqueza em 4 membros,
contudo melhora importante na graduacdo da forca
(MRC grau 4 e 4+ em membros inferiores e
superiores). Apb6s trés meses, no retorno
ambulatorial, apresentava apenas fraqueza distal em
membro inferior direito (MRC grau 4 no musculo
Tibialis anterior e Gastrocnemius). Evoluiu,
posteriormente, com boa recuperacdo, apresentando
atualmente apenas um discreto déficit motor em
quinto dedo do pé direito, como sequela da doenga.
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Existem vérios critérios propostos para a
definicdo do diagndstico de SGB, sendo exigidos: a)
presenca de dois critérios essenciais (Tabela 1); b)
presenca de pelo menos trés critérios clinicos
sugestivos (Tabela 2); c¢) auséncia de mais de uma
situacdo que reduza a possibilidade de SGB
(Tabela 3); d) auséncia de situacdo que exclua o
diagnostico de SGB (Tabela 3); analise do liquor e
estudo neurofisiolégico compativeis com a doenca e
investigacdo adicional criteriosa com intuito de
afastar outras etiologias. Nessas situacGes, deve ser
avaliado por consultor médico especialista em
doencas neuromusculares™’.

Tabela 1. Critérios essenciais usados no diagnéstico da SGB*’
Critérios essenciais

Fraqueza progressiva de mais de um membro ou de misculos
cranianos de graus variveis, desde paresia leve até plegia

Hiporreflexia e arreflexia distal com graus variaveis de
hiporreflexia proximal

Tabela 2. Critérios sugestivos usados no diagnéstico da SGB’

Critérios essenciais

Demonstracdo de relativa simetria da
paresia de membros

Sinais sensitivos leves a moderados
Envolvimentos de nervos cranianos,
especialmente fraqueza bilateral dos
musculos faciais

Dor

Disfuncio autonémica

Auséncia de febre no inicio do quadro
Alta concentragao de proteina

Presenca de menos de 10 células/mm3
Reduc¢do da velocidade de condugao
motora em dois ou mais nervos

Estudo Bloqueio de conducdo ou. dispersgo
temporal anormal do potencial de a¢do
da conducdo neural motora em um ou
mais nervos

Prolongamento da laténcia motora
distal em dois ou mais nervos
Prolongamento de laténcia minima da
Onda-F ou sua inexcitabilidade.

Clinicos

Analise do Liquor

eletrofisiolégico
tipico
*sa0 necessarios 3 dos 4
critérios

Tabela 3. Critérios que reduzem e os que excluem a possibilidade de SGB*’

Critérios que reduzem a possibilidade
Fraqueza assimétrica
Disfuncio intestinal e de bexiga no inicio do quadro
Auséncia de resolucdo de sintomas intestinais ou urinarios
Presenca de mais de 50 células/mm3 na anélise do liquor
Presenca de células polimorfonucleares no liquor
Nivel sensitivo bem demarcado

Critérios que excluem a possibilidade
Historia de exposi¢ao a hexacarbono, presente em solventes,
tintas, pesticidas ou metais pesados
Achados sugestivos de metabolismo anormal da porfirina
Historia recente de difteria
Suspeita clinica de intoxicac¢do por chumbo (ou outros metais
pesados)
Sindrome sensitiva pura (auséncia de sinais motores)
Diagnostico de botulismo, miastenia gravis, poliomielite,
neuropatia toxica ou paralisia conversiva

DISCUSSAO

A sindrome de Guillain-Barré ¢é causa
comum de paralisia flacida aguda (PFA)*, atingindo
mais de 50% dos casos de PFA tanto em paises
industrializados como em paises em
desenvolvimento. Todos os casos de PFA, incluindo
a SGB, requer exame imediato, pois & uma
emergéncia clinica com risco de morte devido a falha
da musculatura respiratoria, quadro este apresentado
pelo paciente no decorrer da doenca e também pela
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disautonomia®.

A incidéncia anual é de 1 a 2 por 100.000
habitantes, e varia de acordo com a regido,
apresentando, por exemplo, uma baixa taxa de 0,40
por 100.000 pessoas-ano no Brasil, em contraste com
uma alta taxa de 2,5 por 100.000 pessoas-ano em
Curacao e Bangladesh. Tal diversidade geografica é
provavelmente atribuida a diferencas na exposicao a
certos tipos de infecgdo, associada a variados
polimorfismos genéticos entre as pessoas de
diferentes areas no mundo. Essas diferencas podem
estar relacionadas a um subtipo especifico de SGB,
ao curso e gravidade da doenca’. A patologia é mais
comum em homens do que mulheres, tornando-se
mais frequente com o aumento da idade, sendo raros
0s casos em lactentes®.

Conforme o0 caso, 0 paciente apresentou
todos os critérios essenciais descritos pela literatura,
além de quatro critérios clinicos sugestivos,
incluindo: progressdao dos sintomas ao longo de 4
semanas, simetria relativa dos sintomas, sinais
sensitivos leves a moderados e envolvimento de
nervos cranianos, especialmente fraqueza bilateral
dos musculos faciais. Ndo apresentou critérios que
reduzam ou excluam a possibilidade da doenca.
Trata-se, portanto, de um quadro clinico condizente
com a SGB. Com relagdo ao liquor, demonstrou
baixa concentracdo de proteinas e apenas uma célula.
Entretanto, embora, ndo atenda o critério laboratorial,
tais achados sdo evidentes em 80% dos pacientes
somente apds a segunda semana da doenga, nédo
excluindo, portanto, o diagnostico de SGB, uma vez
que o paciente foi submetido ao exame no terceiro
dia do inicio dos sintomas. Quanto a
eletroneuromiografia, foi realizada tardiamente,
sendo observados alguns achados de neuropatia
axonal apenas na condugdo motora. Baseando-se
somente em tal exame poderiamos pensar na forma
axonal motora pura: uma variante do Guillain Barre,
entretanto, o0 paciente também apresentou queixas
sensitivas no inicio do quadro, o que reforga a
hip6tese diagnostica da forma classica da doenca, isto
é, a polineuropatia desmielinizante inflamatéria
aguda (PDIA). Também excluimos a forma axonal
sensitiva e motora, devido a boa recuperacdo do
paciente, sendo explicado as alteragdes axonais no
exame como uma sequela do Guillain Barre, ou seja,
uma forma desmielinizante com discreta degeneracéo
axonal secundaria.

O tratamento tem enfoque na progressdo dos
sinais e sintomas, visando um menor tempo de
recuperacdo e minimizacdo de déficits motores’. Este
consiste em imunoterapia com Imunoglobulina
humana intravenosa (Iglv) ou plasmaférese (Px),
ambos eficazes em pacientes que ndo conseguem
andar sem ajuda e quando iniciados dentro de duas
semanas apés o inicio da fraqueza. A escolha
terapéutica depende da disponibilidade hospitalar,
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fatores de risco do doente, contraindicagdes e
preferéncia do clinico, ndo sendo indicado o uso
simultaneo de ambas®. O tratamento com IglV pode
inibir a ativacdo e ligacdo de células imunes a seus
alvos neurais ou ativacdo local do complemento,
sendo indicado em uma dose diéria de 0,4 g / kg
durante 5 dias consecutivos (ou 1 g / kg diariamente
durante 2 dias). Tal esquema demonstrou-se tao
eficaz quanto um curso completo de cinco sessdes de
troca de plasma aplicadas durante duas semanas’. O
volume de plasma removido por sessdo deve ser de
200 a 250 ml/kg em um intervalo de 48 horas entre as
sessOes. Para os casos leves sem melhora espontanea
recomenda-se duas sessOes, enquanto que para 0S
moderados a graves, de quatro a seis sessdes’. N&o ha
diferenca com relagdo a eficdcia, entre a
imunoglobulina e a plasmaférese, devendo dar-se
preferéncia a modalidade que o servigo no qual o
paciente esta internado esta mais habituado. No caso
em questdo, iniciou-se 0 tratamento com
plasmaférese, entretanto, o paciente evoluiu com
reacdo alérgica a albumina, fazendo-se necesséario a
substituicdo por terapia com imunoglobulina.

E importante também os cuidados de suporte
multidisciplinares para prevenir ou gerenciar
complicacBes relacionadas a fraqueza, imobilidade,
insuficiéncia respiratoria, disfuncdo autondmica e
dor'. O cuidado inclui prevencdo de fendmenos
tromboembalicos, monitorizacdo cardiaca, avaliagoes
seriadas de funcdo respiratoria e de fraqueza
orofaringea, protecdo de vias aéreas, manutencao da
funcdo intestinal, controle apropriado da dor e
nutricdo e suporte psicologico adequados, além de
fisioterapia motora com o intuito de auxiliar na
mobilizacéo precoce’.

Séo indicacOes para intubacdo orotraqueal e
ventilacdo mecénica: a insuficiéncia respiratoria,
disfuncdo bulbar e consequente dificuldade na
degluticdo e eliminacdo de secrecBes, além da
incapacidade de manter o ortostatismo, mobilizar e
levantar os membros superiores acima do
cotovelo®?°. De acordo com o caso, o paciente além
da fraqgueza em membros, também apresentou
fraqueza de musculatura bulbar, necessitando de
sonda nasogastrica, evoluindo apés 5 dias do inicio
do quadro, com insuficiéncia respiratoria, sendo
necessaria intubacdo orotraqueal por 20 dias, quando
apos a primeira tentativa de extubacéo, sem sucesso,
foi  traqueostomizado.  Porém, apesar  das
complicagbes, evoluiu com boa recuperacéo,
apresentando, atualmente, apenas, um discreto déficit
motor em quinto dedo do pé direito, como sequela da
doenca.

CONSIDERACOES FINAIS

Por meio desse relato, conclui-se a
importancia da sindrome de Guillain-Barré, uma vez
que é a paralisia flacida aguda mais frequente, além
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de apresentar alta morbimortalidade. Logo, o
reconhecimento do quadro clinico, formas variantes,
critérios diagndsticos e achados que possam excluir
tal hipétese se faz necessario para todos que atuam na
emergéncia. Pelo risco de comprometimento
respiratério e disautonomias, tal enfermidade dever
ser conduzida e acompanhada em unidades de terapia
intensiva e a utilizacdo de plasmaférese ou
imunoglobulina conferem uma recuperacdo mais
precoce, principalmente quando associada ao
acompanhamento multidisciplinar.
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