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Variante Miller Fisher da Sindrome de Guillain-Barré: relato de caso

Miller Fisher Variant of Guillain-Barré Syndrome: case report
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Resumo

A sindrome de Guillain-Barré (SGB) € uma polineuropatia aguda caracterizada por inflamacéo e
desmielinizacdo dos nervos periféricos, provavelmente secundaria a processo mediado
imunologicamente contra antigenos mielinicos. O diagndstico da SGB € clinico e apoiado por
exames complementares (liquido cefalorraquidiano e eletroneuromiografia). Trata-se de doenca
monofasica que raramente apresenta recidiva, caracterizando-se por fraqueza muscular rapidamente
progressiva e ascendente, associada a dissociacdo proteino-citoldgica do liquido cefalorraquidiano.
No presente trabalho, descreve-se um relato de caso dessa entidade nosoldgica, com énfase em

sinais, sintomas e tratamento.
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Abstract

Guillain-Barré syndrome (GBS) is an acute polyneuropathy characterized by peripheral nerve
inflammation and demyelination, probably secondary to an immune response against myelin
antigens. GBS is clinically diagnosed and supported by complementary exams (cerebrospinal fluid
and eletroneuromyography). It is a monophasic disease that rarely presents relapse and is
characterized by rapidly progressive and ascendant muscle weakness, associated with a protein-
cytological dissociation of the cerebrospinal fluid. In the present work, we describe a case report of

this nosologic entity, emphasizing its signs, symptoms, and treatment.
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Introducgéo

A sindrome de Guillain-Barré (SGB)
consiste em polirradiculopatia desmielinizante
inflamatoria aguda autoimune, na grande
maioria das  vezes reversivel, com
desmielinizacdo principalmente dos nervos
motores, mas que pode também atingir 0s
nervos  sensitivos.  Caracteriza-se ~ por
comprometimento  periférico  ascendente,
progressivo e geralmente simétrico, no qual as
manifestagdes motoras predominam sobre as
sensoriais, com perda de forga dos membros
inferiores, perda do controle esfincteriano,
comprometimento de pares cranianos e
diminuicdo  dos  reflexos  tendinosos
profundos.’

A SGB classifica-se em quatro
subtipos, de acordo com sua fisiopatologia e
seu comportamento eletrofisiologico: a
polirradiculoneuropatia desmielinizante
inflamatéria aguda classica (PDIA), a
neuropatia axonal motora aguda (NAMA), a
neuropatia axonal sensorio-motora aguda
(NASMA) e a sindrome de Miller Fisher.?

O presente trabalho tem como objetivo
apresentar um relato de caso sobre a
Sindrome de Miller Fisher, um subtipo raro
de SGB caracterizado pela triade clinica:
oftalmoplegia, ataxia e arreflexia.?

Relato de caso

Paciente A.S.R, do sexo masculino,
com 32 anos, casado, motorista, evangélico,
natural, procedente e residente em Goiania,
GO. Relatou que iniciou com quadro clinico
de parestesia simétrica em membros
inferiores, o qual evoluiu para membros
superiores e, em seguida, para tetraparesia
associada a lombalgia e diplopia.

Ao exame fisico, o0 paciente
encontrava-se consciente, sem alteragdes
sensitivas, com discreta ataxia de marcha,
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paresia distal em membros inferiores e
superiores, arreflexia profunda, hipotonia e
paresia da musculatura extrinseca do globo
ocular, em especial do musculo reto lateral e
medial, justificando a diplopia. O quadro
evoluiu com debilidade muscular progressiva,
tornando-se 0  paciente  paraplégico,
apresentando dificuldade de tossir e paralisia
facial periférica a esquerda, com desvio da
rima labial a direita e lagoftalmo a esquerda.

Foi realizada eletroneuromiografia,
que sugeriu hipdtese diagnostica de SGB,
confirmada com o exame do liquido
cefalorraquidiano, no qual foi constatada
hiperproteinorraquia (142,3 mg/dL), sendo o
valor de referéncia menor ou igual a 45
mg/dL.

O paciente teve como complicacdes
pneumonia aspirativa, sendo tratado com
sulfametoxazol-trimetropina, e disfagia, sendo
necessario o uso de sonda nasoentérica.

A doenca de base do paciente foi tratada com
Ig EV administrada na dose de 10 g trés vezes
ao dia.

A despeito da gravidade das lesdes, o paciente
evoluiu bem e apresentou regressdo do deéficit
motor, embora ainda com discreta ataxia de
marcha na alta hospitalar.

Discussao

Atualmente, a SGB ¢é a maior causa de
paralisia flacida generalizada no mundo, com
incidéncia anual de 1-4 por 100.000
habitantes,> aumento progressivo com o
avancar da idade* e pico entre 20-40 anos de
idade, com maior frequéncia em individuos
idosos e do sexo masculino, os quais tém
cerca de 1,5 vezes mais probabilidade de
apresentar a doenca do que as mulheres. Entre
4% e 15% dos pacientes com a doenga
evoluem a oObito e até 20% ficam invalidos
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depois de um ano, a despeito dos tratamentos
modernos.” Embora ndo existam dados
epidemioldgicos especificos para o Brasil,® a
SGB ¢ rara na populacdo caucasiana, mas
comum na populacdo da América Central,
América do Sul, norte da China, Japdo e
india, nas quais grandes estudos mostram que
as formas axonais da sindrome constituem de
30% a 47% dos casos.*”

Entre os quatro subtipos da SGB, o
mais comum é o PDIA, correspondendo a 85-
90% dos pacientes com SGB, sendo os dois
termos frequentemente utilizados como
sin6nimos.? A NAMA, descrita como déficit
neurolégico motor puro, é mais comum em
criancas.” A NASMA tem baixa incidéncia e
afeta tipicamente adultos,? ocorrendo quando
as fibras sensoriais si0 também afetadas.”

A sindrome de Miller Fisher foi
incluida como subtipo da SGB em
decorréncia da presenca de dissociacdo
albuminocitoldgica e pela recuperagdo total e
esponténea, apesar da fraqueza muscular ndo
ser a caracteristica principal; os pacientes
apresentam moderada fraqueza de membros,
diminuicdo da propriocepcdo, sem perda
sensitiva. Ha desmielinizacdo e inflamagéo do
I11 e VI pares cranianos, ganglios espinhais e
nervos  periféricos. O  progndstico €
geralmente bom, com total recuperacdo em
até trés meses,” como ocorreu no caso do
paciente desse relato.

Como a SGB é uma polineuropatia
inflamatdria aguda, de curso monofasico, com
remissdo potencialmente espontanea,’ seu
diagnostico se sustenta primeiramente pelas
manifestacdes clinicas e, posteriormente, por
exames eletrofisioldgicos e andlise do liquido
cefalorraquidiano. Em geral, as manifestacOes
clinicas sdo antecedidas por infecgdo viral,
seja respiratoria ou intestinal,® podendo ter
também causa idiopatica, como no caso do
paciente A.S.R.
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Cerca de dois tercos dos individuos
com SGB referem antecedente infeccioso
agudo, geralmente infeccdo do trato
respiratorio ou gastrointestinal ocorrida uma a
trés semanas antes, a qual, normalmente, se
encontra resolvida na altura do diagnostico.
Em muitos casos, 0 agente patogénico
permanece sem identificagdo. No entanto,
varios estudos relacionam alguns virus,
bactérias e vacinas com a ocorréncia dessa
sindrome.”  Estudos de caso-controle
confirmaram relatos de caso que descrevem a
bactéria Campylobacter jejuni como o mais
comum e o citomegalovirus como o segundo
mais comum precipitante da SGB.* Cerca de
um quarto dos pacientes com SGB tiveram
infecgdo recente por C. jejuni e as formas
axonais da doenca sdo especialmente comuns
nessas pessoas.’

O processo fisiopatoldgico basico da
SGB, no que se refere a desmielinizacao
inflamatoria,  parece  envolver  fatores
imunolégicos.! Fortes evidéncias suportam o
importante papel dos anticorpos para
gangliosideos na patogénese. Em particular,
anticorpos para gangliosideos GM1 estéo
presentes em 14-50% dos pacientes com
SGB.*

O diagnbstico da SGB ¢
primariamente clinico. No entanto, exames
complementares s80  necessarios  para
confirmar a impresséo clinica e excluir outras
causas de paraparesia flacida.® Os pacientes
com quadro tipico de SGB devem,
obrigatoriamente, apresentar dor, dorméncia,
parestesias e graus inequivocos de fraqueza
em mais de um segmento apendicular de
forma simétrica, incluindo musculatura
craniana. Os reflexos miotéticos distais ndo
podem estar normais.

A progressdo dos sinais e sintomas é
de suma importéncia, ndo podendo ultrapassar
oito semanas. A diferenciacdo da PDIA entre
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forma aguda/subaguda e crbnica, em que a
fase de inicio tem duracdo de quatro a oito
semanas ou mais de oito semanas,
respectivamente, s6 pode ser feita
retrospectivamente. Apds a fase de platd, a
recuperacdo ocorre em semanas Ou Meses,
comecando com retorno da forca da
musculatura proximal, seguida da distal.
Mesmo para 0s pacientes que se recuperam
bem, a fraqueza residual e a perda de
unidades motoras podem, geralmente, ser
detectadas em exames eletrofisioldgicos, o
que pode explicar a fadiga, que é um
problema comum relatado por pacientes com
SGB. O envolvimento autonémico é comum,
podendo levar a retengdo  urinaria,
hipertensdo, ileo paralitico, taquicardia
sinusal, arritmia cardiaca e hipotensdo
postural.> Entretanto, febre e disfuncio
sensitiva sdo achados pouco frequentes,
devendo levantar suspeita de uma etiologia
alternativa, de causa  provavelmente

infecciosa.?
O diagnostico laboratorial pode ser
feito pela analise do liquido

cefalorraquidiano, que demonstra elevacéo de
proteinorraquia acompanhada por poucas
células mononucleares.® No diagnéstico
eletrofisiologico, os estudos neurofisioldgicos
desempenham papel muito importante,
contribuindo para a classificagéo por subtipos
e a confirmacdo de que a doenca € uma
neuropatia periférica. Na SGB, percebem-se
sinais de desmielinizacdo, que incluem
laténcias distais prolongadas, lentificacdo de
velocidade de conducéo, dispersdo temporal,
bloqueio de conducdo e laténcias da onda-F
prolongadas, sendo todos estes parametros
geralmente simétricos e multifocais.> Uma
opcdo complementar no diagnostico dos
subtipos de SGB € a bidpsia de nervo, que
raramente € necessaria, exceto em casos de
pesquisa.’
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H& duas formas de tratamento:
plasmaférese (PF) e imunoglobulina humana
endovenosa (IgEV), que atua modulando o
sistema imune. Resultados de ensaios
internacionais  aleatérios ~ demonstraram
eficicia equivalente de ambos esses
tratamentos, mas ndo do uso de
corticosteroides, em acelerar a recuperagédo da
SGB.”

O quadro clinico do paciente A.S.R.
iniciou por parestesias, principalmente nos
membros inferiores, seguida de paraparesia
flacida ascendente de predominio crural
associado a arreflexia. No caso do paciente
A.S.R., houve lesdo parcial do Ill e VI pares
cranianos, justificando a diplopia apresentada.
Geralmente, o déficit de forca muscular é
simétrico e associado a lombalgia, como no
caso de A.S.R. Cerca de 10% dos casos
desenvolvem  insuficiéncia  respiratoria,
requerendo ventilagéo artificial,® o que néo foi
necessario no caso de A.S.R.

Pode-se inferir, ainda, que o paciente
A.S.R. apresentou uma variante da SGB, a
sindrome de Miller Fisher, caracterizada pela
ja citada lesdo parcial do Il e VI pares
cranianos  (oftalmoplegia), arreflexia e
deambulacdo com discreto grau de ataxia
observadas. A lesdo do VII par craniano foi
evidenciada pela paralisia facial periférica a
esquerda, com desvio da rima labial a direita.
Ademais, houve o comprometimento do IX e
X pares cranianos, resultando em disfagia e
dificuldade para tossir. A disfagia apresentada
pelo paciente demandou o uso de sonda
nasoentérica.

A natureza potencialmente fatal da doenca
estd relacionada a dificuldade na degluticdo
(podendo  ocorrer  broncoaspiracdo), a
desregulacdo autbnoma e, principalmente, ao
potencial de faléncia respiratoria. No caso de
A.S.R., a broncoaspiracdo levou a pneumonia
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aspirativa, sendo necessaria a administracao
de sulfametoxazol-trimetropina.
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