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Resumo

Introdug@o e objectivo: A Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma
entidade que historicamente foi sempre bem definida, contudo, com
0 avanco do conhecimento cientifico revelou-se uma sindrome hete-
rogénea, apresentando variantes com caracteristicas clinicas distintas
e fisiopatologia especifica. Exceptuando a variante de Miller-Fisher o
SGB caracteriza-se por auséncia dos reflexos osteotendinosos (ROT) e
paralisia muscular ascendente, flacida, de magnitude variavel, poden-
do cursar com insuficiéncia respiratoria por paralisia dos musculos
respiratorios. Analiticamente o achado caracteristico é a dissociagao
albumino-citoldgica. O electromiograma auxilia o diagnostico, sendo
contudo mais util na identificacéo da variante. Os autores apresentam
0s casos de SGB com necessidade de internamento na Unidade de
Cuidados Intensivos Polivalentes (UCIP) do Hospital de Séo Teotonio
(HST). O objectivo deste estudo foi avaliar as caracteristicas demo-
grdficas, evolugao clinica da doenca, tipos de variantes e resposta a
terapéutica. Foram também analisadas as complicagdes e tempos
de internamento e sua relagdo com a variante da doenca.

Material e métodos: Estudo retrospectivo dos casos diagnosticados
nos Ultimos 10 anos, com necessidade de internamento na UCIP
(entre 31 de Janeiro de 2001 e 31 de Janeiro de 2011), através da
analise dos respectivos processos clinicos.

Resultados: Dos vinte e um doentes com o diagnostico de SGB, sete
doentes necessitaram de internamento na UCIP, todos por faléncia
respiratoria; cinco homens e duas mulheres. A idade média foi de
50,8 anos. Foi identificado um evento precipitante em dois doentes.
Quatro doentes apresentaram evolugéo rapida da doenga (menos de
5 dias até ao internamento) e todos apresentavam formas axonais.
Surgiram sinais de disfungdo autonémica em 43% dos doentes.
Todos apresentaram dissociagdo albumino-citoldgica. O tempo
médio de ventilagdo mecéanica (VM) foi de 24,4 dias, sendo este
mais elevado nas formas axonais. O tempo médio de internamento
na UCIP e hospitalar foram, respectivamente, 29,7 dias e 93,4 dias,
sendo mais elevados nas formas axonais. Todos os doentes foram
medicados com imunoglobulina humana endovenosa, ndo havendo
complicagdes associadas ao tratamento.

Concluséo: As formas axonais estao associadas a evolucéo clinica
mais rapida e de maior gravidade neuroldgica, o que se reflecte nos
maiores tempo de VM e internamento. Associam-se também a taxas
de recuperagéo menores e, como tal, maior morbilidade e mortali-
dade. O tratamento foi dirigido no sentido de modificar o curso da
doenga, e neste aspecto tanto a plasmaferese como a imunoglobulina
humana endovenosa apresentam eficacia semelhante. O tratamento
de suporte, nomeadamente ventilatorio e da disfuncéo autondémica
é de extrema importancia no sentido de evitar complicagtes poten-
cialmente fatais.

Palavras-chave: sindrome de Guillain-Barré, polineuropatia in-
flamatdria desmielinizante aguda, neuropatia axonal, sindrome de
Miller-Fisher, imunoglobulina endovenosa, plasmaferese.
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Abstract

Introduction and objective: Guillain-Barré syndrome (GBS) is a histori-
cally well defined entity, however, the advance of scientific knowledge
has proven to be a heterogeneous syndrome, with multiple variants,
each one with distinct clinical features and specific pathophysiolo-
gy. Except for the Miller-Fisher variant of GBS, it is characterized by the
absence of osteotendinous reflexes and ascending flaccid muscle
paralysis of variable magnitude, which may progress to respiratory
failure by paralysis of respiratory muscles. Analytically, the main
characteristic finding is the cerebro-spinal-fluid albumin-cyto-
logic dissociation. The electromyogram helps the diagnosis, but
it's more useful in identifying the clinical variant. The authors
present the cases of GBS requiring hospitalization in the Intensive
Care Unit (ICU) in our hospital. The aim of this study was to
evaluate the demographic, clinical disease, type of variant
and response to therapy. We also analyzed the complications and
hospitalization time and its relation to the clinical variant of the
disease.

Material and Methods: A retrospective study of GBS cases diag-
nosed in the last 10 years, requiring hospitalization in the Intensive
Care Unit (from the 371¢ January 2001 to the 31 January 2011),
through the analysis of their clinical files.

Results: Of the twenty-one patients diagnosed with GBS in the
selected period, seven patients required admission to the ICU, all due
to respiratory failure. It were five men and two women. The mean
age was 50.8 years. A precipitating event was identified in two
patients. Four patients evolved rapialy (less than 5 days to hospi-
talization in ICU) and all of these had axonal variants. There were
signs of autonomic dysfunction in 43% of patients. All had albumin-
cytologic dissociation. The mean duration of mechanical ventilation
(MV) was 24.4 days, and this was higher in axonal forms. The average
time of stay in ICU and hospital were, respectively, 29.7 days and 93.4
adays, being higher in axonal forms. All patients received intravenous
immunoglobulin. There were no complications associated with
treatment,

Conclusion: Axonal variants are associated with a quicker disease
progression and severe neurological deficits, which are reflected in
prolonged time of MV and hospitalization. These are also associated
with lower recovery rates and increased morbidity and mortality. Treat-
ment was directed towards modifying the course of the disease,
and in this respect both plasmapheresis and intravenous human
immunoglobulin have similar efficacy. Supportive care, including re-
spiratory care and treatment of autonomic dysfunction are extremely
important to avoid potentially fatal complications.

Key words: Guillain-Barré syndrome, acute inflammatory demy-
elinating polyneuropathy, axonal neuropathy, Miller-Fisher Syndrome,
intravenous immunoglobulin, plasmapheresis.



INTRODU(;AO E OBJECTIVO

Os autores apresentam um estudo retrospectivo, des-
critivo, que tem por objectivo caracterizar os doentes
internados na Unidade de Cuidados Intensivos Po-
livalente (UCIP) do Hospital de Sdo Teoténio com o
diagnostico de Sindrome de Guillain-Barré (SGB).

MATERIAL E METODOS

Trata-se de um estudo retrospectivo, em que os auto-
res analisaram os casos com o diagnostico de SGB nos
ultimos 10 anos, com necessidade de internamento
na UCIP (entre 31 de Janeiro de 2001 e 31 de Janeiro
de 2011).

Os dados foram obtidos a partir da consulta in-
dividual dos processos de internamento na UCIP e
processo hospitalar individual de cada doente. Foi
elaborada uma base de dados com as diversas variaveis
a serem analisadas: sexo, idade, evento precipitante,
relacdo temporal do evento precipitante e inicio
da sintomatologia, variante, terapéutica instituida,
exames realizados, tempo de ventilacdo mecanica
(VM), necessidade de traqueostomia, tempo de in-
ternamento na UCIP e hospitalar e evolucio apds a
alta hospitalar. Estes dados foram depois analisados
e comparados com os dados de outras séries, nomea-
damente as publicadas em Portugal.

RESULTADOS E DISCUSSAO

No periodo de tempo considerado houve 259.377
internamentos no HST, 21 dos quais com o diagnos-
tico de SGB, o que, considerando a populacao da drea
de influéncia do hospital, equivale a uma incidéncia
de 0,81 doentes por 100.000 habitantes por ano. No
entanto importa referir que o Servico de Urgéncia do
nosso hospital nao tem apoio didrio da especialidade
de Neurologia, pelo que, doentes com SGB poderao
ter sido transferidos para outras instituicdes de satude,
o que faz com que a incidéncia real possa ser ligeira-
mente superior a apresentada.

Dos 21 doentes internados por SGB houve ne-
cessidade de internamento na UCIP para 7 doentes
(33,3%), todos por insuficiéncia respiratoria com
necessidade de ventilacdo mecanica, percentagem
esta que esta de acordo com a necessidade descrita

Unidade de Cuidados Infensivos Polivalentes, Hospital de Sao
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de ventilacdo mecanica, de cerca de 30%.!

A idade média dos doentes admitidos na UCIP
foi de 50,8 anos. Cinco doentes eram homens e duas
mulheres. A idade média dos doentes do sexo femi-
nino era de 52,5 anos e do sexo masculino de 50,2
anos. Na nossa série verificou-se que a SGB ocorreu
preferencialmente em individuos relativamente jo-
vens, tendo sido causa de importante morbilidade e
mortalidade nestes doentes (Fig.1).

Foi possivel identificar um evento precipitante
em dois doentes; um deles apresentou um quadro de
gastroenterite e outro uma infeccéo respiratoria das
vias aéreas superiores. O primeiro apresentava uma
polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda
(PIDA) e 0 segundo uma neuropatia axonal sensitivo-
-motora aguda (NASMA). Nao foram efectuados
doseamentos de auto-anticorpos.

Ao exame objectivo na admissao na UCIP todos os
doentes apresentavam tetraparésia flacida com ROT
diminuidos ou ausentes; cinco doentes apresentavam
parésia facial bilateral e trés doentes sinais de atingi-
mento de outros nervos cranianos.

Em relacao a evolucao temporal dos sintomas até
aadmissao na UCIP constatou-se que quatro doentes
apresentaram um periodo temporal inferior a cinco
dias, sendo que destes, trés doentes apresentavam
formas axonais e um doente uma PIDA com degene-
racdo axonal. Trés doentes apresentavam clinica com
quinze ou mais dias de evolucao, sendo que todos
estes apresentavam uma PIDA. Assim, podemos aferir
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que, na nossa série, as formas axonais apresentaram
uma evolucdo mais rapida para a insuficiéncia respi-
ratoria com necessidade de VM.

Os sinais de disfuncdo autonémica estiveram
presentes em trés doentes, o que equivale a 43%,
e manifestaram-se por taquicardia, hipertensao,
intervalo QT longo, fibrilhacao auricular de novo e
incontinéncia de esfincteres.

A puncao lombar revelou dissociacao albumino-
-citologica em todos os doentes, com um valor médio
de proteinorraquia de 124 mg/dL. A electromiografia
permitiu a determinacao das variantes: quatro casos
de polineuropatia inflamatoria desmielinizante aguda
(PIDA), sendo que numa delas houve degeneracao
axonal secunddria, dois casos de neuropatia axonal
motora aguda (NAMA) e um caso de neuropatia
axonal sensitivo-motora aguda (NASMA) (Fig. 2).

Todos os doentes foram tratados com imunoglo-
bulina endovenosa (IGEV) numa dose diaria de 0,4
g/kg, com uma duracao média de tratamento de 5,4
dias (maximo de 8 dias, minimo de 5 dias). Ndo houve
complicacdes durante o tratamento.

Houve necessidade de ventilacio mecanica (VM)
em todos os doentes, com um tempo médio de VM
de 24 4 dias. Nas variantes desmielinizantes a média
de VM foi de 10,6 dias, enquanto nas formas axonais
esta foi de 39,5 dias. A traqueostomia foi efectuada
em trés doentes e realizada em média no décimo
primeiro dia de VM.

O tempo médio de internamento na UCIP foi de
29,7 dias, sendo que na PIDA foi de 11,6 dias e nas
variantes axonais de 43,3 dias; o tempo médio de
internamento hospitalar foi de 93,4 dias (74,3 dias de
média na PIDA e 116,7 dias de média nas variantes
axonais). A Fig. 3 relaciona a necessidade de VM e
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tempos de internamento na UCIP com a variante.

Verificou-se o 6bito de dois doentes um ano apos
o diagnodstico da SGB; um deles no mesmo episodio
de internamento (mas ja apds a alta da UCIP) e outro
num novo internamento apos 15 dias. A causa do
obito foi pneumonia nosocomial nos dois doentes,
e ambos apresentavam a variante axonal sensitiva.

O Quadro I apresenta as principais caracteristicas
dos doentes da nossa série.

CONCLUSAO

Os dados apresentados estao em consonancia com 0s
descritos em algumas séries publicadas,’ reflectindo a
necessidade de VM em cerca de 20-30% dos doentes
e o caracter mais agressivo e padrao de recuperacao
mais lenta das formas axonais.??

No trabalho de Fonseca T. et al,’ treze dos quinze
doentes internados por SGB apresentaram evolucio
favoravel, sendo que os dois com evolucdo menos
favoravel apresentavam quadros de NAMA e NASMA.
A necessidade de VM e internamento em cuidados in-
tensivos foi menor que na nossa série (cerca de 13%),
e mais frequente nas variantes axonais. Os tempos
de internamentos foram semelhantes.

Nos restantes parametros analisados podemos refe-
rir que, de um modo geral, a nossa série se aproxima
das publicadas na literatura, tanto na epidemiologia,
evolucdo clinica, variantes encontradas e respectiva
gravidade e tratamento, seja ele com imunoglobulina
endovenosa ou de suporte.*’



REVISAO DA LITERATURA: SINDROME

DE GUILLAIN-BARRE

Historia

A histéria da SGB comeca a desenhar-se em 1859, ano
em que Jean Baptiste Octave Landry de Thézillat des-
creve 10 casos de paralisia ascendente, entre os quais
um 6bito por “asfixia”. Surpreendentemente o exame
post mortem do doente nao apresentava alteracoes, e
esta nova sindrome ficaria conhecido por paralisia
ascendente de Landry.®

Em 1916, em plena Guerra Mundial, Georges Gui-
llain, Jean-Alexandre Barré e André Strohl, na altura
jovens médicos a cumprir servico militar, observam
dois soldados franceses com paralisia parcial dos
membros inferiores e arreflexia dos reflexos osteo-
tendinosos, sendo que a unica alteracao de exames
realizados era uma dissociacao albumino-citologica
do liquido cefalo-raquidiano. Publicam o caso (Fig.
4) e, dada a semelhanca com o quadro da paralisia
ascendente de Landry, alguns advogam que se trataria
da mesma entidade clinica.’

Com o passar dos anos esta nova sindrome ganha
o seu papel no espectro das doencas neurologicas,
ficando aceite o eponimo de Guillain-Barré, usado
pela primeira vez em 1927 por Dragonescu e Clau-
dian. Contudo a historia acaba por esquecer, de forma
injusta, o nome de Strohl, igualmente importante na
sua definicdo inicial.®

Em 1956 o neurologista canadiano Charles Miller-
-Fisher descreve trés doentes com oftalmoplégia,
ataxia e arreflexia e, dada a semelhanca do quadro
com alguns relatos de doentes com SGB, assumiu-se
uma sindrome SGB-like.”

Mais recentemente, na década de 80, descrevem-
-se variantes axonais epidémicas em dreas rurais da
China, particularmente em criancas, e mais tarde
verifica-se a sua associacio com a infeccao por
Campylobacter jejuni e a lesao axonal directa como
principal mecanismo patogénico.®

Variantes clinicas

Apesar de na pratica clinica nos referirmos a esta
entidade como Sindrome de Guillain-Barré, como ja
referido, esta compreende uma sindrome heterogénea,
com multiplas variantes, nomeadamente a polirradi-
culoneuropatia inflamatoria desmielinizante aguda
(PIDA), a variante ou sindrome de Miller-Fisher
(SMF), a neuropatia axonal motora aguda (NAMA)
e a neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (NAS-

Cabecalho do artigo original da descrigao inicial de SGB.

Esquematizacao das variantes do SGB.

MA).? Estas apresentam mecanismos fisiopatologicos,
apresentacao clinica e evolucao distintas, pelo que
a sua identificacdo é importante na abordagem do
doente com SGB.? A Fig. 5 esquematiza as principais
variantes do SGB.

A PIDA compreende 85 a 90% dos casos de SGB
e caracteriza-se por fraqueza muscular progressiva,
simétrica, com hiporreflexia ou arreflexia dos ROT.
Caracteriza-se por uma desmielinizacao multifocal,
em placas, de todos os nervos periféricos, mediada
por auto-anticorpos contra a bainha de mielina das
células de Schwann. Atinge o pico de gravidade nas
terceira a quarta semanas de doenca e a remieliniza-
¢do ocorre ao longo de semanas ou meses. Porém,
alguns doentes apresentam recuperacao mais lenta ou
incompleta, principalmente naqueles em que ocorre
degeneracao axonal secundaria.’

O SMF representa cerca de 5% dos casos de SGB e
é classicamente descrito pela coexisténcia de oftalmo-
plégia com ataxia e arreflexia. Em cerca de 25% dos
doentes existe fraqueza muscular nas extremidades e
em casos mais raros pode cursar com ataxia cerebe-
losa e hiporreflexia.'® Sabe-se hoje que em 90% dos
casos de SMF existem auto-anticorpos circulantes
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QUADRO I

Principais caracteristicas dos doentes

Doente 1 Doente 2 Doente 3 Doente 4 Doente 5 Doente 6 Doente 7
Sexo Masculino Masculino Feminino Masculino Feminino Masculino Masculino
ldade 44 anos 84 anos 56 anos 18 anos 49 anos 53 anos 52 anos
Evento NI NI NI NI NI Gastroenterite | Infeccdo
precipitante aguda respiratoria
Tempo 3 semanas 3 dias 5 dias N&o se apurou | 5 dias 2 semanas 2 dias
sintomas-
-internamento
na UCIP
Exame clinico | Tetraparésia Tetraparésia Tetraparésia Tetraparésia Tetraparésia Tetraparésia Tetraparésia
a entrada flacida flacida flacida; parésia | flacida, disfagia | flacida, disfonia, | flacida, flacida,
facial bilateral disfagia arreflexia, arreflexia
oftalmoplegia
Sinais Taquicardia/ Bradicardia/QT | HTA/incontinén- | Nao Nao Nao N&ao
autonomicos | bradicardia longo cia de esfincte-
res/hipersudo-
rese/ fibrilhagéo
auricular
Variante PIDA NAMA PIDA (degen. PIDA NAMA PIDA NASMA
axonal)
Tratamento IGEV
Tempo de VM | 10 dias 19 dias 39 dias 16 dias 10 dias 6 dias 90 dias
Tempo de 10 dias 17 dias 17 dias 15 dias 12 dias 10 dias 127 dias
internamento
na UCIP
Intercorréncias | Pneumonia Pneumonia a Nenhuma Nenhuma Nenhuma Nenhuma PAV a MSSA e
no interna- nosocomiala | Acinectobacter Haemophilus
mento Escherichia coli | baumannii influenzae;
pneumotorax e
pneumomedias-
tino iatrogénicos
Legenda: NI: ndo identificado; IGEV: imunoglobulina endovenosa; PAV: pneumonia associada ao ventilador; MSSA: Estafilococus aureus meticilino-sensivel).

anti-GQ1b, que se liga ao epitopo GQ1b dos nervos
cranianos responsaveis pela oculomotricidade.

A NAMA ¢ a forma mais frequente de SGB na
China e Japao e atinge particularmente individuos
jovens. Na maior parte dos casos estd associada a
infeccao recente por Campylobacter jejuni. Apresenta
sintomatologia e prognostico semelhante a PIDA, com
envolvimento selectivo das fibras motoras e lesao axo-
nal directa e nao por processos de desmielinizacdo.

A NASMA ¢ uma forma mais agressiva de NAMA
com atingimento de fibras motoras e sensitivas.
Caracteriza-se por uma degeneracao axonal muito
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marcada e estad associada sobretudo a auto-anticorpos
anti-GM1, cuja producao é induzida pela infeccao
precedente por Campylobacter jejuni. Por mecanis-
mos de mimetismo molecular (o gangliosideo GM1
presente na membrana do axonio é antigenicamente
muito semelhante ao polissacarido GM1-like da pare-
de celular do Campylobacter jejuni), hé lesao neuronal
por producao de auto-anticorpos.'’

A infeccao recente por Haemophilus influenza cons-
titui a segunda causa mais frequentemente implicada
no desenvolvimento de NASMA e esta associada a
uma recuperacdo mais rapida e completa.'*



Apesar de mais raras existem outras formas de
apresentacao de um SGB. A variante faringo-cervico-
-braquial cursa com fraqueza muscular nos membros
superiores, disfagia e parésia facial, estando preser-
vada a forca muscular nos membros inferiores. A
pandisautonomia aguda é uma variante muito rara
que se caracteriza pela exuberancia de sinais de di-
sautonomia (diarreia, vomito, vertigem, dor abdomi-
nal, ileus, hipotensao ortostatica, retencao urindria,
perturbacoes do ritmo cardiaco e hiposudorese). A
encefalite de Bickerstaff caracteriza-se por oftalmo-
plegia e ataxia (fazendo diagnostico diferencial com o
SMF), contudo coexiste geralmente com hiperreflexia.
Finalmente pode haver envolvimento limitado dos
membros inferiores — variante paraparética ou com
envolvimento selectivo de fibras sensitivas e ataxia —
SGB sensitiva pura.”

Epidemiologia e etiologia

A SGB apresenta uma distribuicdo mundial e tem
uma incidéncia de 1 a 2 casos por cada 100.000 ha-
bitantes por ano. Atinge todos os grupos etdrios, mas
sobretudo o adulto jovem e o0 idoso. Em cerca de 60%
dos casos ha historia recente de infeccao respiratoria
ou gastrointestinal (viral ou bacteriana). A taxa de
mortalidade geral é de cerca de 4%.'°

No que diz respeito a etiologia da SGB existem
vdrios agentes/eventos precipitantes, nomeadamente
as infeccoes por Campylobacter jejuni, Haemophilus
influenzae, Mycoplasma pneumoniae, citomegalovi-
rus, virus de Epstein-Barr, varicela-zoster e virus de
imunodeficiéncia humana.'’

Foram ainda relatados case reports associando o
desenvolvimento de SGB apos os seguintes even-
tos: infeccao por virus das hepatites A, B e C, pos
operatorio de cirurgias vdrias, pds transplante de
medula 0ssea, medicacdo com isotretinoina, doenca
de Hodgkin, ltpus eritematoso sistémico, sarcoidose
e medicacao com antagonistas do TNF-alfa,”'® o
que podera indicar que existam outros mecanismos
fisiopatologicos para o desenvolvimento da doenca.

Apresentacéo clinica e diagnostico

O sinal cardinal da SGB ¢ a fraqueza muscular, pro-
gressiva, ascendente e simétrica, com ROT ausentes
ou muito diminuidos. A fraqueza muscular progride
ao longo de dias a semanas desde o inicio dos sin-
tomas e ¢ variavel em intensidade, podendo variar
desde dificuldade discreta na marcha até paralisia dos

musculos respiratorios. Apés 4 semanas do inicio da
sintomatologia, cerca de 90% dos doentes ja alcan-
caram o pico da doenca.” A necessidade de ventila-
¢d0 mecanica ocorre em cerca de 30% dos doentes.!
Pode cursar também com parésia facial (em cerca de
metade dos doentes) e com parésia dos musculos
da orofaringe. A parésia dos musculos extrinsecos
do olho ocorre em cerca de 15% dos doentes. Ha
desenvolvimento de parestesias nas maos e pés em
mais de 80% dos doentes, sao geralmente ligeiras e
grande parte dos doentes refere também dor lombar
moderada a intensa.’

E importante a deteccio precoce de sinais de di-
sautonomia, pois esta constitui causa importante de
mortalidade neste grupo de doentes. Caracteriza-se
por taquicardia (que é o sinal mais comum), hipoten-
sao ortostatica, perturbacoes do ritmo cardiaco, ileus,
hiposudorese e retencao urinaria. Em alguns doentes
pode haver periodos de hipertensao alternando com
hipotensao e bradicardia.*

O diagnostico de SGB é essencialmente clinico e os
seus critérios de diagnostico encontram-se descritos
no Quadro II.

Como diagnosticos diferenciais importa referir
a polirradiculopatia desmielinizante cronica, cuja
evolucido clinica, ao contrario da PIDA, se arrasta
por mais de 8 semanas e em crescendo, s6 muito
raramente se associa a um evento precipitante iden-
tificavel e que envolve menos frequentemente os ner-
vos cranianos.?! Ha que ter em conta também outras
polineuropatias, nomeadamente aquelas relacionadas
com intoxicacao por arsénico, inalacao de n-hexanos,
da hipofosfatémia, hipocaliémia, vasculites (nomea-
damente o sindrome de Churg-Strauss), a doenca de
Lyme e porfirias agudas.*'

No que diz respeito a patologia medular ha que
considerar a mielopatia por compressao da medula
espinhal e a mielite transversa aguda. Neste contexto
é relevante o papel da ressonancia magnética nuclear,
e em relacao a patologia da juncdao neuromuscular é
importante excluir o botulismo e a miastenia gravis.*

Em relacao a patologia muscular consideramos
a polimiosite aguda e a miopatia da doenca critica,
sendo que a primeira afecta predominantemente os
musculos proximais e a segunda ¢ a partida excluida
durante a anamnese na maior parte dos doentes.*

Exames complementares de diagnostico
Como ja referido, o diagnostico de SGB ¢ clinico. Os
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exames complementares de diagnostico auxiliam nos
casos em que o diagnostico é mais dubio, ou para me-
lhor definicéo e caracterizacdo da variante e exclusio
de eventuais lesoes associadas.

A puncao lombar é importante na suspeita de SGB,
pois a presenca de dissociacao albumino-citologica
(aumento da proteinorraquia com niveis normais
de leucocitos) apoia fortemente o diagnostico. Esta
presente em cerca de 90% dos SGB aos 6-7 dias de
evolucdo apos o inicio dos sintomas.**

O electromiograma revela um padrao de poli-
neuropatia com caracteristicas predominantes de
desmielinizacdo na PIDA e de lesdo axonal difusa na
NAMA e NASMA°

A determinacédo de auto anticorpos nao se faz por
rotina, mas pode ser considerada nos casos em que
ha duavidas no diagnostico ou na determinacao da
variante. Assim, anticorpos anti-GQ1b estao positivos
em 85-90% dos casos de SMF e anticorpos anti-GM1 e
anti-GD1b estao mais associados a variantes axonais.>

QUADRO II

Critérios de diagnéstico do SGB*?

Necessario Fraqueza muscular progressiva de mais

ao diagndstico | de um membro, de gravidade varidvel, desde
parestesias até paralisia muscular de todos
0s membros, tronco, musculatura facial e
bulbares e/ou oftalmoplégia internuclear

Arreflexia dos ROT’s. Arreflexia distal
¢ praticamente universal; nos tendées mais
proximais pode haver hiporreflexia

Apoia Progressdo dos sinais e sintomas ao longo
o diagnostico | e dias até cerca de 4 semanas

Simetria relativa

Sinais e sintomas sensitivos ligeiros

Envolvimento dos nervos cranianos,
especialmente parésia facial bilateral

Recuperacao apos 2-4 semanas depois
de atingir o pico da doenca

Sem evidéncia de febre

Elevagdo das proteinas no LCR com contagem
de leucdcitos normal

AlteracOes nos estudos neurofisioldgicos
consistentes com SGB

Adaptado de: Criteria for diagnosis of Guillain-Barré syndrome. Ann Neurol
1978;3:565.
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Os exames imagiologicos, particularmente a RMN
podem auxiliar na exclusao de lesdes medulares.**

Tratamento

O tratamento da SGB, independentemente da varian-
te, assenta em dois pilares: tratamento dirigido, imu-
nomodulador, na tentativa de modificar a evolucio
da doenca, e tratamento de suporte.’

Tanto a plasmaferese como a imunoglobulina
endovenosa (IGEV) estdo autorizadas e revelaram
eficacia no tratamento da SGB. A plasmaferese con-
siste na remocao de anticorpos circulantes, fraccoes
do complemento e citocinas. Ha evidéncia que atesta
asuperioridade da plasmaferese e cuidados de suporte
versus cuidados de suporte isoladamente, no que diz
respeito a melhoria mais precoce da forca muscular
e diminuicao do tempo de ventilacio mecanica.* E
mais eficaz se iniciada nos primeiros 7 dias de doen-
ca, porém é licito iniciar a plasmaferese até 30 dias
depois do inicio da doenca, pois ainda ha evidéncia
de beneficio.” O esquema preconizado é a filtracao de
200 a 250 mL/kg de peso de plasma durante 10 a 14
dias, em 5 ou 6 procedimentos, usando como fluido
de substituicao albumina a 5%. (25) Ha alguns case
reports que sugerem que a plasmaferese podera ser
mais eficaz que a IGEV em variantes axonais, porém,
todos os ensaios clinicos e meta-analises atestam a
igualdade de eficacia de ambas os procedimentos.*

A IGEV é o esquema mais frequentemente
utilizado dada a sua universalidade e facilidade de
administracao. E sabido que doentes com doenca
mais grave podem beneficiar na maior duracao de
tratamento (6 dias), numa dose habitual de 0,4g/kg.*
A combinacao das duas modalidades terapeuticas nao
esta indicada, pois ndao confere melhoria adicional em
relacdo a cada uma isoladamente.?®

Farmacos corticoesterdides nao apresentam
qualquer beneficio no tratamento de SGB e nao sao
por isso recomendados. Numa meta-analise recente
com mais de 500 doentes, os corticoesterdides nao
revelaram qualquer beneficio em termos de rapidez
da melhoria ou necessidade de ventilacio mecanica,
em relacdo a IGEV ou plasmaferese.”

Tem havido crescente interesse pelo papel hipoté-
tico e teoricamente benéfico do interferao beta nestes
doentes, contudo os estudos até agora efectuados
nao demonstram beneficios adicionais e, como tal, a
terapéutica nao é recomendada.*

Outras modalidades terapéuticas sao o poligli-



QUADRO i

Recomendacoes da Academia Americana de Neurologia para o tratamento do SGB*

per se indicacao para EOT.*
Estao descritos alguns as-
pectos predictores de necessi-

1 | Aescolha entre IGEV e plasmafarese depende da disponibilidade hospitalar, factores
de risco do doente e contraindicacoes, e preferéncia do clinico

dade de VM em fases precoces
da doenca, nomeadamente a

de complicagdes

2 | O tratamento com IGEV ou plasmaferese acelera a recuperagio e diminui a probabilidade

evolucao rapida (em menos

de 7 dias) para dificuldade

A combinacéo dos dois tratamentos ndo esta indicada

respiratoria, a incapacidade
de tossir e eliminar secrecoes,

4 | A corticoterapia ndo tem interesse no tratamento

a incapacidade de manter o

idealmente nos primeiros 7 dias

A plasmaferese devera ser iniciada nas primeiras 4 semanas apos inicio da doenca,

ortostatismo, a incapacidade
de mobilizar e levantar os

2 semanas

6 | AIGEV deverd ser iniciada nas primeiras 4 semanas, idealmente nas primeiras

membros superiores acima
do cotovelo, a incapacidade

hiperviscosidade e fendmenos trombaticos

7 | 0 esquema de tratamento com IGEV ¢ de 0,4 g/Kg/dia durante 5 a 6 dias e 0s principais
efeitos secundarios s&o a insuficiéncia renal aguda, rash, meningite asséptica,

de levantar a cabeca e o au-
mento das transaminases. Foi
demonstrado que doentes que

problemas com acesso venoso

8 | A plasmaferese devera assentar em 4 a 6 sessoes ao longo de 8-10 dias (total 200-250
mL/Kg) e os principais problemas a antecipar sdo a hipotenséo, infeccbes graves/sépis e

apresentem pelo menos quatro
dos critérios anteriores tém

uma probabilidade de 85% de

Adaptado de: Hughes RA, et al. Practice parameter: immunotherapy for Guillain-Barré syndrome: report of the Quality
Standards Subcommittee of the American Academy of Neurology. Neurology. 2003;61(6):736-740.

necessitarem de VM.>*
O desmame ventilatorio

cosideo de tripterygium, um produto herbal, usado
empiricamente no tratamento da SGB em certas
culturas orientais, que nao esta recomendado por
nao demonstrar beneficio® e a filtracao do liquido
cefalo-raquidiano, que nao revelou beneficio estatis-
ticamente significativo em relacdo a terapéutica com
plasmaferese e, como tal, nao esta recomendada.’>

O Quadro I1I resume as recomendacoes actuais para
o tratamento imunomodulador na SGB.

Outra vertente igualmente importante na aborda-
gem do doente com SGB € o tratamento de suporte,
que muitas vezes obriga ao internamento em regime
de cuidados intensivos. Neste contexto importa referir
o suporte ventilatorio, da disfuncao autonomica, car-
diovascular, suporte gastrointestinal e urindrio, supor-
te psicologico, controlo eficaz da dor e a reabilitacao.

A insuficiéncia respiratoria com necessidade de ven-
tilacio mecanica invasiva (VM) ocorre em cerca de 30%
dos doentes e pode progredir rapidamente, pelo que a
vigilancia apertada destes doentes ¢ importante.' Sao
indicacoes para entubacido oro-traqueal (EOT) e VM a
capacidade vital forcada inferior a 20 mlL/kg, a pressao
inspiratoria méaxima inferior a 30 cmH2O e a pressao
expiratoria maxima inferior a 40 cmH20.?’ Por outro
lado a disfuncao bulbar e consequente dificuldade na
degluticao e eliminacao de secrecdes pode constituir

deve ser gradual e com base na
forca muscular e adaptacao a modalidades ventilato-
rias menos controladas pelo ventilador. A incapaci-
dade de flexao do pé e bloqueio da conducao nervosa
no nervo ciatico no final da terapéutica modificadora
da doenca foi associado a uma necessidade de VM
mais prolongada (superior a 15 dias), o que podera
implicar a realizacao de traqueostomia mais precoce.”
Esta devera ser efectuada as duas semanas de VM, se
nao se verificar melhoria significativa dos volumes
pulmonares.*

Os dois factores que mais vaticinam o sucesso na
extubacao, com sensibilidade de 82% e valor predic-
tivo positivo de 90% sao a pressao inspiratoria mais
baixa (inferior a 50 cm H20) no dia de extubacao e
um aumento de mais de 4 ml/kg no volume corrente,
em relacdo ao dia de EOT e inicio de VM.?” Novamente
estes parametros auxiliam na identificacao de doen-
tes com possibilidade de extubac¢do mais precoce ou
referenciacao para traqueostomia mais cedo.?”

A disfuncio autondémica ocorre em cerca de 70%
dos doentes e é a principal causa de mortalidade
em doentes internados em contexto de cuidados
intensivos, em que a ventilacao esta assegurada.”
A probabilidade de disfuncao autonémica é tanto
maior quanto maior é a severidade. Manifesta-se
por taquicardia, hipertensao arterial ou hipotensao
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ortostdtica, por vezes bradicardia, retencao urindria,
ileus e hiposudorese.?® Neste contexto é importante a
monitorizacao continua de pressao arterial, frequéncia
cardiaca e electrocardiografica e manter o equilibrio
hidro-electrolitico e acido-base.

Em relacao ao suporte cardiovascular, cuja necessi-
dade estd relacionada com a disfuncdo autonomica, ha
que evitar a hipotensao ortostdtica, particularmente
importante no levante de um doente tetraplégico,
mantendo uma volémia adequada, principalmente
em doentes ventilados com pressdao positiva e evi-
tando farmacos hipotensores, e ter em atencao que
as arritmias durante a aspiracao de secrecoes sao
mais frequentes nos doentes com SGB e disfuncao
autondmica.*

O exame didrio do abdomen com auscultaciao dos
ruidos hidro-aéreos é importante perante a suspeita de
ileus adinamico e a administracdo de farmacos opioi-
des deve ser criteriosa. A eritromicina e neostigmina
podem ser benéficas no tratamento do ileus.*

A dor neuropatica ocorre em cerca de metade dos
doentes com SGB e necessita sempre de tratamento.’
A gabapentina e carbamazepina sao os farmacos mais
eficazes na fase aguda. Os opioides sao eficazes, mas os
efeitos secunddrios sao frequentes e podem agravar a
disfuncao autonomica.’® Como terapéutica de manu-
tencao podem ser usados antidepressivos triciclicos,
gabapentina e pregabalina.”

Cerca de 80% dos doentes apresentam sinais de
ansiedade e ataques de panico e psicoses reactivas
ocorrem em respectivamente 67% e 25%.% Os episo-
dios psicoticos associam-se mais a tetraparésia grave,
atingimento de nervos cranianos e necessidade de
VM. E portanto de valor uma avaliacao psicolégica
numa fase mais estabilizada da doenca.*

A reabilitacdo é a fase final de uma epopeia quase
sempre longa e de grande morbilidade, em que se
destaca sobretudo a importancia de programas in-
dividualizados de exercicio isométrico, isotonico e
isocinético, em que o doente necessita de reaprender
posturas.*' Este exercicio deve ser regular e a longo
prazo com uma equipa multidisciplinar, na tentativa
de evitar a fadiga persistente, que muitas vezes surge
nestes doentes, mesmo depois da patologia neurolo-
gica inicial estar debelada.”" B
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