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RESUMO

Neuropatias sdo condi¢cbes que acometem o sistema nervoso periférico, podendo estar
relacionadas a doencgas sistémicas. A sindrome de Guillain-Barré é o principal exemplo
guando se fala em polirradiculoneuropatia aguda, geralmente seu quadro € associado a uma
infeccdo prévia de Campylobacter jejuni sendo a neuropatia axonal motora aguda uma de
suas variantes motoras puras e tem sua incidéncia variante de acordo com 0 espago
geografico estudado entre 30 a 65% dos quadros totais de Guillain-Barré. As manifestacées
dessa variacdo sao paralisia das extremidades de carater simétrico e ascendente, arreflexia,
com acometimento da musculatura respiratéria, ocular e facial. Descrevemos um caso no qual
0 paciente apresentou, ap6s uma infec¢ao de vias aéreas superiores, parestesia de maos e
pés associada a fraqueza de carater progressiva e ascendente, diplopia e disfagia, evoluindo
para insuficiéncia respiratéria aguda, apds exames comprobatdrios foi iniciado protocolo de
tratamento com Hiperimunoglobulina Humana Endovenosa para o tratamento de Sindrome
de Guillain-Barré. O paciente evoluiu com tetraplegia flacida e necessidade de ventilacdo
mecénica apos isso, no exame de eletroneuromiografia evidenciou-se Neuropatia Axonal
Motora Aguda. Por fim novo ciclo de imunoglobulina humana intravenosa obtendo resultado.
O paciente recebeu alta hospitalar com sequelas motoras, mantendo acompanhamento
domiciliar multiprofissional apés 63 dias de internamento em unidade de terapia intensiva.
Palavras chave: Neuropatia axonal motora aguda, Sindrome de Guillain-Barré,
imunoglobulina.

ABSTRACT
Neuropathies are conditions that affect the peripheral nervous system, and may be related to
systemic diseases. Guillain-Barré syndrome is the main example when it comes to acute
polyradiculoneuropathy, are associated with C. Jejuni infection, being an acute axonal motor
neuropathy, one of its last generation motor variants and its variable of according to the same
geographic space studied, between 30 and 65% of the total frames of Guillain-Barré. As
manifestations of this variation, the ends of symmetrical and ascending characters are
paralyzed, areflexia, with involvement of the respiratory, ocular and facial muscles. It presents
a case in which the patient is presented, after an upper airway infection, paresthesia of the
hands and feet associated with weakness of progressive and ascending characters, diplopia
and dysphagia, evolving to acute respiratory failure, after auxiliary tests Intravenous
Immunoglobulin was applied for the treatment of Guillain-Barré Syndrome, but the patient
evolved with flaccid tetraplegia and the need for mechanical ventilation after that, in an
electroneuromyography examination proven Acute Motor Axonal Neuropathy. And finally
doing a new intravenous immunoglobulin cycle. The patient was discharged from the hospital
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with motor sequences, maintaining multiprofessional home monitoring after 63 days of
admission to the intensive care unit.
Keywords: Acute motor axonal neuropathy, Guillain-Barré syndrome, immunoglobulin

1.INTRODUCAO

A Neuropatia Axonal Motora Aguda € uma variante axonal motora pura da
Sindrome de Guillain-Barré. Sua incidéncia varia de acordo com o espaco geografico,
apresentando uma incidéncia estimada de 30 a 65% na Asia e nas américas central e
do sul. O Tratamento em geral é feito com imunoglobulina ou plasmaferese, e assim
apresentamos um caso raro em que houve piora do quadro clinico com o uso de
imunoglobulina.

2. METODOLOGIA

Este trabalho se encontra em cumprimento com a Resolucdo 466/2012 do
Conselho Nacional de Saude, visto se tratar de pesquisa com ser humano.
Previamente & sua realizacéo, este foi enviado ao Comité de Etica e Pesquisa do
Centro Universitario da Fundacédo Assis Gurgacz e aprovado pelo numero CAAE
28575020.9.0000.5219. O estudo € do tipo relato de caso e constitui-se em uma
pesquisa fenomenologica e descritiva, com abordagem qualitativa e longitudinal. Foi
realizado através da analise do quadro clinico de um paciente com quadro gripal e
parestesia em maos e pés, evoluindo para insuficiéncia respiratéria aguda e que, apos
iniciada terapia com imunoglobulina, o paciente evoluiu com tetraplegia flacida e
necessidade de ventilagdo mecanica; apds exames de imagem e eletroneuromiografia
foi diagnosticado com neuropatia axonal motora aguda. A pesquisa documental teve
por base o prontuario clinico e exames complementares do paciente.

3. RELATO DO CASO

Paciente masculino, 35 anos, imunocompetente e previamente higido,
apresentou quadro gripal, que ap6s 5 dias, evoluiu para parestesia de maos e pés
associada a fragueza de carater progressiva e ascendente. Buscou atendimento
hospitalar com internamento para investigacdo. ApOs internamento, apresentou
diplopia e disfagia, evoluindo com insuficiéncia respiratéria aguda, sendo admitido na
unidade de terapia intensiva (UTI). O exame neuroldgico realizado em UTI
demonstrou forca muscular grau I/V e arreflexia globais, paresia incompleta de Ill
Nervo Craniano (NC) a esquerda, mantendo-se comunicativo através do olhar. Ndo
houve alteracdo da sensibilidade.

Foi realizado exame de Ressonancia Magnética (RM) de neuroeixo, o qual
descartou patologias desmielinizantes. O exame de Liquor Cefalorraquidiano (LCR)
nao demonstrou alteracdes. Os exames sorologicos descartaram vigéncia de
processos infecciosos. Foi iniciado tratamento com Imunoglobulina Humana
Intravenosa (IglV) para o tratamento de Sindrome de Guillain-Barré (SGB). Entretanto,
0 paciente evoluiu com tetraplegia flacida e necessidade de ventilagdo mecéanica apos
o ciclo de IglV.

Ao exame de Eletroneuromiografia (ENMG) evidenciou-se Neuropatia Axonal
Motora Aguda (AMAN). Como o servico nao dispde de plasmaferese terapéutica, foi
iniciado novo ciclo de IglV apés completados 13 dias do primeiro ciclo, resultando em
discreta melhora da musculatura facial e forga grau I/V globalmente. E importante
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ressaltar o papel da Cinesioterapia na evolugéo da forga muscular do paciente, sendo
implementada durante o internamento na UTI e mantida durante todo o internamento.

O desmame da ventilagdo mecanica aconteceu apds 63 dias de internamento
em unidade de terapia intensiva, momento em que o paciente se apresentou com
tetraparesia flacida, com forgca muscular grau 11/V. O paciente recebeu alta hospitalar
com sequelas motoras e manteve acompanhamento domiciliar com equipe
multidisciplinar e acompanhamento ambulatorial.

4. DISCUSSAO

A Neuropatia Axonal Motora Aguda € uma variante axonal motora pura da
Sindrome de Guillain-Barré. Tem como caracteristica a paralisia das extremidades de
carater simétrico e ascendente, arreflexia, com acometimento da musculatura
respiratoria, ocular e facial, sem que exista envolvimento sensorial (DIMACHKIE;
BAROHN, 2013 e KUTLESA et al., 2010 e KUWABARA et al., 2001 e LEE; HAN,
2015). A incidéncia da Neuropatia Axonal Motora Aguda varia de acordo com o0 espaco
geografico, sendo rara em paises europeus e ameérica do norte, apresentando uma
incidéncia estimada de 30 a 65% das Sindromes de Guillain-Barré na Asia e nas
américas central e do sul(AL-SAFFAR; AL-FATLY, 2018 e KUWABARA; YUKI, 2013
e RAVIKUMAR et al., 2016).

A infeccdo pela bactéria Campylobacter jejuni esta presente em até um terco
dos casos, tornando-se o antecedente mais comum associado a AMAN, de forma que
0 quadro de gastrenterite precede os sintomas da AMAN em aproximadamente 9
dias(DIMACHKIE; BAROHN, 2013 e KUWABARA; YUKI, 2013). Apesar da alta
associacado com o C. jejuni, outros agentes tém sido observados como gatilho, dentre
eles: Cytomegalovirus, Mycoplasma pneumoniae, Haemophilus influenzae, Epstein-
Barr virus, e mais recentemente, Influenza A H1N1, Zika virus e Hepatite E(AL-
SAFFAR; AL-FATLY, 2018 e DIMACHKIE; BAROHN, 2013 e GOODFELLOW;
WILLISON, 2016 e KUTLESA et al., 2010).

Diversos estudos demonstraram uma provavel via patogénica através de
reacdo cruzada com lipopolissacarideos da capsula do Campylobacter jejuni.
Anticorpos anti-GM1 e anti-GQ1b se ligam as juncfes nervosas e neuromusculares
periféricas, enquanto os anticorpos anti-GDl1a ligam-se aos nodulos de Ranvier,
mielina paranodal e juncdo neuromuscular. Esta ligacdo promove a ativacdo da
cascata do sistema complemento, o que resulta no complexo de atague a membrana,
rompendo o0s aglomerados de canais de s6dio no nédulo de Ranvier e
desestruturando a arquitetura nodal e causando lesdo neuronal e glial na jungéo
neuromuscular(DIMACHKIE; BAROHN, 2013 e GOODFELLOW; WILLISON, 2016).
De uma forma alternativa, os neurbnios motores podem sofrer degeneracéo
walleriana, o que garante maior gravidade e recuperacdo mais lenta. Além disso, as
raizes dorsais, ganglios das raizes dorsais e nervos sensoriais periféricos nao séao
afetados, preservando a sensibilidade(DIMACHKIE; BAROHN, 2013).

Os exames laboratoriais ndo sao especificos, podendo apresentar aumento da
creatinoquinase e transaminases. O estudo do LCR é importante e pode demonstrar
dissociacdo albuminocitolégica, no entanto, até 50% dos casos nao apresentam
alteracao de LCR durante a primeira semana(DIMACHKIE; BAROHN, 2013).

Existe uma associacao entre AMAN e anticorpos anti-gangliosideos anti-GD1la
IgG de até 60%, além do que, a presenca de anti-GM1 tem sido relatada como
indicativo de maior incapacidade(DIMACHKIE; BAROHN, 2013). Entretanto, de
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acordo com os critérios de Brighton, anticorpos anti-gangliosideos nao sao
necessarios para o diagnostico da patologia(AL-SAFFAR; AL-FATLY, 2018). O
diagnostico final da AMAN é feito através do estudo eletrofisiologico, através da
evidéncia de reducdo importante da amplitude do potencial de acdo muscular
composto (CMAP), o qual pode estar ausente em casos graves(DIMACHKIE;
BAROHN, 2013 e LEE; HAN, 2015).

O tratamento é feito através da Hiperimunoglobulina Humana Endovensa ou
como alternativa pela Plasmaferese (PE) (DIMACHKIE; BAROHN, 2013 e PLASMA
EXCHANGE/SANDOGLOBULIN GUILLAIN-BARRE SYNDROME TRIAL GROUP,
1997 e RAVIKUMAR et al., 2016). A PE promove a remocédo dos fatores humorais
através da retirada de plasma e substituicAo por albumina ou plasma fresco
congelado, sendo necessario centro especializado para sua realizacao(DIMACHKIE;
BAROHN, 2013). J& a IglV reduz a ativacdo do sistema imunolégico, diminuindo o
processo inflamatdrio causado por auto-anticorpos(DIMACHKIE; BAROHN, 2013 e
PLASMA EXCHANGE/SANDOGLOBULIN GUILLAIN-BARRE SYNDROME TRIAL
GROUP, 1997).

No que diz respeito a escolha do tratamento, “Plasma Exchange/Sandoglobulin
Guillain-Barré Syndrome Trial Group” evidenciou que a PE e a IglV sao equivalentes
na reducdo da incapacidade no mesmo periodo de tempo.(PLASMA
EXCHANGE/SANDOGLOBULIN GUILLAIN-BARRE SYNDROME TRIAL GROUP,
1997) “The Plasma Exchange Sandoglobulin Guillain-Barré study group” revelou que
a associacao de tratamentos ndo altera os desfechos quando comparados com as
terapias isoladas(DIMACHKIE; BAROHN, 2013). Além disso, ambos os tratamentos
apresentam custos semelhantes, entretanto, o tratamento com IglV é mais simples,
enquanto a PE necessita de centros especializados (DIMACHKIE; BAROHN, 2013 e
PLASMA EXCHANGE/SANDOGLOBULIN GUILLAIN-BARRE SYNDROME TRIAL
GROUP, 1997)

5. CONSIDERACOES FINAIS

O caso relatado possui sua devida importancia e destaque por sua
apresentacao fulminante, em um paciente previamente higido e imunocompetente,
sem sinais de acometimento do trato gastrintestinal por Campylobacter jejuni, principal
agente relacionado a AMAN, sendo que, em apenas 5 dias, houve evolucédo para
tetraplegia flacida, disfuncdo de nervos cranianos e insuficiéncia respiratoria. O
tratamento com IglV ndo evidenciou melhora do quadro clinico, sendo necessario um
segundo ciclo, no qual o paciente apresentou discreta melhora. A Cinesioterapia teve
fundamental papel na evolu¢éo do quadro motor do paciente.
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