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SINDROME DE GUILLAIN-BARRE
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O sindrome de Guillain - Barré (SGB) € uma doenga autoimune que conduz a
desmielinizacéo e/ou degeneracdo axonal dos nervos periféricos através de um
mecanismo de mimetismo molecular. Caracteriza-se por paralisiaflacida e arrefléxica
ascendente (exceptuando a variante de Miller - Fisher), e dissociagdo albumino -
citologicado liquor (LCR). O diagnéstico € essencialmenteclinico. Oestudodo LCR e
a electromiografia (EMG) sdo importantes adjuvantes diagnosticos. O prognostico €
geralmente favoravel, com recuperacéo completa em 80-85% dos casos. No entanto,
10% permanecem com incapacidade residual grave e cerca de 5% n&o sobrevivem.
Embora a imunomodul agéo constitua a terapéutica principal, as medidas de suporte
meédico so importantes no tratamento e prevencdo das complicacdes.

Com o objectivo de caracterizar os casos de SGB no Hospital Pedro Hispano, foi feito
um estudo retrospectivo dos casos diagnosticados entre 1 de Janeiro de 1997 e 31 de
Dezembro de 2001, na popul agéo internadacom idade igual ou superior a18 anos. Dos
62446 doentesinternados neste periodo, diagnosticou-se SGB em 15. Treze evoluiram
favoravelmente, 10 dos quais com recuperacdo total num periodo igual ou inferior a
seis meses. Um doente com infec¢do gastrointestinal prévia faleceu com uma forma
motorapurado SGB e outro, também com infeccdo gastrointestinal prévia, ficou com
défices graves aos dois anos de evolugdo. Os resultados deste estudo retrospectivo
estdo de acordo com a literatura, nomeadamente no que diz respeito a incidéncia,
epidemiol ogiae comportamento clinico.
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GUILLAIN-BARRE SYNDROME

Guillain - Barré syndrome (GBS) is an autoimmune disease that leads to an axonal
demyelination and/or degeneration of peripheral nervesthrough molecular mimicry. The
usual patternisan ascending areflexic motor paralysiswith adistinct cerebral-spinal fluid
(CSF) showing elevated protein level without accompanying pleocytosis. Diagnosisis
essentially clinical, but the CSF studies and el ectrodiagnostic featuresmay help confirming
thediagnosis. Prognosisisusually good, with complete recovery in 80-85% of the cases.
However, 10% will remain with permanent neurological damage and about 5% will die.
Immunomodulationisthe goal treatment, but supportive careisof the utmost importance
in the treatment and prevention of complications.

The purpose of thiswork wasto review all GBS diagnosed between 1% January 1997 and
31% December 2001, in patients 18 or ol der admitted to Hospital Pedro Hispano (Portugal).
During the 5-year study period, 62446 patientswere admitted to hospital, of which 15 with
GBS. Thirteen had agood evolution: 10 with total recovery over aperiod of amaximum of
six months; one remain with serious neurol ogical damage at 2 years of evolution and the
remaining one died with a pure motor form of GBS (both had a previous gastrointestinal
infection). The results of this review are in accordance with what is described in the
literature, regarding incidence, epidemiological dataand clinical behaviour.
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INTRODUCAO

Este estudo retrospectivo teve como objectivo a ca-
racterizacdo epidemiol 6gica, clinicaeterapéuticados ca-
sos da sindrome de Guillain - Barré (SGB) internados no
Hospital Pedro Hispano (HPH).

MATERIAL EMETODOS

Os autores fizeram uma revisdo dos processos clini-
cos da populagdo com idade igual ou superior a 18 anos,
internadano HPH entre 1 de Janeiro de 1997 e 31 de De-
zembro de 2001, cujo diagnéstico adatade atafoi sindrome
de Guillain - Barré. Os dados foram obtidos a partir do
Departamento de Estatisticado Hospital, que utilizao sis-
tema GDH (Grupo de Diagnostico Homogéneo). Foi ela-
borada uma ficha de estudo com os seguintes dados: ida-
de, sexo, antecedentes de infeccdo respiratéria e/ou
gastrointestinal erelacéo temporal com oinicio dasquei-
xas, formade apresentacéo, exames de diagndstico utiliza-
dos para apoiar o diagndstico, caracterizacdo das varian-
tes diagnosticadas, terapéuticainstituida, tempo deinter-
namento, evolugdo e orientagdo apds a ata hospitalar.
Foram consultados os processos clinicos de cada doente
para preenchimento da respectiva ficha e analisados os
dados obtidos comparando-0os com as varias séries
publicadas.

RESULTADOS

De 1 de Janeiro de 1997 a 31 de Dezembro de 2001,
foram internados no HPH 62446 doentes com idadeigual
ou superior a18 anos, 15 com o diagnéstico de SGB. Cin-
€0 (33%) ocorreram em individuos do sexo feminino entre
0s 30 e 0s 63 anos de idade (idade média 48,2 anos), e 10
(67%) em individuos do sexo masculino, entre os 36 e 0s
78 anos de idade (idade média 57,4 anos).

Sete doentes tinham episddios recentes de infeccéo
respiratoria, trés deinfeccéo gastrointestinal, um deinfec-
¢ao respiratOriae gastrointestinal, e um de raqui anestesia.
Trés doentes ndo referiam qualquer antecedente patol 6-
gico.

O tempo entre aqueles antecedentes e o inicio dos
sintomas foi de 1-3 semanas em nove doentes, inferior a
umasemanaem dois, e de quatro semanas num doente. O
tempo entre o inicio dasintomatol ogia e aprocurade cui-
dados médicos variou de um a 32 dias (média sete dias).
Naadmissdo 12 doentes apresentavam-se sem marchain-
dependente e trés com marcha sb possivel com apoio.
Todos os doentes apresentavam fragueza muscul ar
arrefl éxica, ascendente e simétrica, 11 tinham disestesias,
seis envolvimento de pares cranianos, e trés sinais disau-
tondémicos.

120

A 1.2puncdo lombar (PL) realizadaentreo2.°e37.°dia
de evolucgéo dos sintomas, mostrou dissociag&o albumino
- citolégicaem 12 casos. A repeticdo daP. L. a0s9.°e13.°
dias de evolugdo da sintomatologia, confirmou aquela
dissociagc@o em dois dos restantes doentes. Num doente
néo foi efectuada2.2PL.

A 12electromiografia(EMG) redlizadaentre05.°e43.°
dia de evolug&o, permitiu distinguir as seguintes varian-
tes: Polirradiculoneuropatia Desmielinizante (13 doentes),
Neuropatia Axonal Sensitivo—Motora(um) e Neuropatia
Axonal Motora(um).

Catorze doentes foram sujeitos a terapéutica com
imunoglobulina endovenosa, na dose de 0,4g/kg/dia du-
rante cinco dias consecutivos, sem intercorréncias. A op-
¢80 de ndo realizar esta terapéutica num doente, fez-se
pela benignidade do quadro clinico.

Cinco doentesforam internados na Unidade de Cuida-
dos Intermédios Médicos devido a progresséo rapida da
fraguezamuscular, quatro por falénciarespiratoria, e dois
por ateragdo do ritmo cardiaco. Dois destes doentes fo-
ram subsequentemente admitidos na Unidade de Cuida-
dos Intensivos, tendo um necessitado de ventilagdo me-
canica (doente com antecedentes de infecgéo respiratdria
e gastrointestinal, e diagndstico de Neuropatia Axonal
Motora Aguda).

Em trés doentes surgiram complicacfes infecciosas
(pneumonia-1 einfeccdo urinaria-2). O tempo deinterna-
mento variou entre quatro e 53 dias (demoramédia2l dias).

Os 13 doentes que apresentavam a variante desmieli-
nizante recuperaram total mente, 10 num periodo igual ou
inferior aseis meses, etrés doentes entre seis e 18 meses.

Dosdoentescom avarianteaxonal, um (com neuropatia
axonal sensitivo-motora) ficou com incapacidade residual
grave ao fim de dois anos; o outro doente (com neuropatia
axonal motora) faleceu nafasetardiadaevolucéo dadoenca
por pneumonia bacteriana.

DISCUSSAO

Foi em 1916 que o quadro clinico de polineurite benig-
na com dissociagdo albumino - citolégica do liquor foi
descrito por Guillain, Barré e Strohl34. O SGB tem uma
incidénciaanual de 1.3-1.9/100000 habitantes.'-2° Pensa-
se que 0 aumento da incidéncia verificado nos Ultimos
anos, traduz uma mel horia na acuidade diagnostica mais
do que um real aumento do nimero de casos. Atinge pre-
dominantemente o sexo masculino, podendo ocorrer em
todas asidades, com um 1° pico no final daadolescénciae
inicio daidade adulta, que coincide com um aumento do
risco de infecgdo pelo Virus Citomegdico (VCM) e
Campylobacter jejuni, eum 2.° pico na3.2idade, que pode
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explicar-se pelafaléncia dos mecani smos i munossupres-
sores.12 No nosso estudo, apesar do nimero reduzido de
doentes ndo permitir generalizar os resultados para a po-
pulacéo em geral, verificou-se um predominio de casosde
SGB no sexo masculino (10:5); os casos ocorreram entre
0s 30 e 0s 78 anos (idade média 50,2 anos), tendo ainci-
déncia sido semelhante nas diferentes décadas (3 casos/
década).

Cercade 2/3 dosdoentes com SGB referem um antece-
denteinfeccioso agudo, geralmente umainfecgéo do tracto
respiratério ou gastrointestinal ocorrida 1 a 3 semanas
antes, e que geral mente se encontraresolvidanaalturado
diagnostico. Em muitos casos 0 agente patogénico per-
manece por identificar. No entanto, vérios estudosrel acio-
nam alguns virus, bactérias e vacinas com a ocorréncia
deste sindrome.2°7:8 Sgliente-se por exemplo o caso do
Campylobacter jejuni, considerado uma importante cau-
sade gastroenterite anivel mundial, e queinduz aforma
¢do de anticorpos anti-GM 1 que reagem de formacruzada
com os tecidos neurais, associando-se a uma variante
motora pura e com pior progndéstico. A infec¢do por esta
bactéria precede também frequentemente a sindrome de
Miller - Ficher através daindugao de altostitul os de anti-
corpos anti-GQ1b, que, através de um mecanismo de
mimetismo molecular, reagem de forma cruzada com os
nervos periféricos, causando a sua destruicgo.>"8 A in-
feccdo por VCM constitui 0 antecedente virico mais co-
mum. Ocorre frequentemente em mulheres jovens, e, ao
induzir altostitul os séricos de anticorpos anti-GM 2 e anti
- glicolipidos sulfatados, provocaum quadro predominan-
temente sensitivo e com atingimento dos nervos
cranianos®. A associagio com o Virus da Imunodeficién-
ciaHumanadotipo 1 (VIH-1), ocorre geramentenaaltura
da seroconversdo, pelo que a presenca de pleocitose
linfociticano LCR deve fazer suspeitar daguelainfecgao,
implicando a suainvestigaggo!.

Neste estudo, sete doentes tiveram infeccdo respira-
tériaprévia, trésinfeccéo gastrointestinal, e um infec¢do
respiratoriae gastrointestinal, 1-3 semanasantesdo inicio
dasintomatologia. Em nenhum dos casos se identificou o
agente infeccioso. Um doente tinha efectuado raquianes-
tesia uma semana antes do aparecimento do quadro neu-
rolégico.

Dependendo das caracteristicas clinicas, el ectrofisio-
[6gicas e patol bgicas, 0 SGB divide-se hos seguintes sub-
tiposou variantes: Polirradiculoneuropatia Desmielinizante
Inflamatéria Aguda (PDIA), Neuropatia Axonal Sensitivo
- Motora Aguda (NASMA), Neuropatia Axonal Motora
Aguda (NAMA) e Sindrome de Miller-Ficher
(SMF)14.6:9.12.20 Recentemente surgiu uma sub-classifi-
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cacdo do SGB que faz a distin¢&o entre formas motoras
puras, e formas sensitivas graves, nas variantes primaria-
menteaxonal e primariamente desmielinizante!®. Nestasé-
rie, avariante maisencontradafoi aPDIA, que ocorreu em
13 doentes. Verificou-se um caso de NASMA, precedido
por umainfeccdo gastrointestinal, eum de NAMA prece-
dido por uma infeccdo respiratéria e gastrointestinal, e
que posteriormente fal eceu.

Apesar do SGB ter sido precedido por uma infeccdo
gastrointestinal em quatro doentes, nenhum apresentou
um SMF.

Em 14 dos nossos doentes, o estudo do L CR mostrou
dissociacdo albumino - citol 6gica. Num doente, cujo estu-
do do LCR tinha sido normal ao 7.° dia de evolucéo da
sintomatologia, foi decidido ndo repetir apungdo lombar.

Damesmaforma, aEMG pode ser normal noinicio do
quadro clinico?. Posteriormente, dependendo da natureza
do processo patoldgico, ocorre lentificacéo da conducédo
nervosa, traduzida por aumento das laténcias distais
motoras, diminuicdo das velocidades de condugdo, au-
mento da laténcia ou auséncia das respostas F, registo de
desnervagéo activa e tragadosintermediérios. No entanto
o diagnéstico é essencialmente clinico; os testes
supracitados sdo importantes adjuvantes diagndsticos,
sendo a EM G também importante na defini¢do do prog-
nostico®16.19,

O tratamento consi ste essencial mente em medidas de
suporte médico e de imunomodulag&o®. As primeiras in-
cluem afacilidade de admissio em Unidades de Cuidados
Intermédios/Intensivos, paraavigilancia, prevengéo etra-
tamento atempado de complicacBes respiratérias e
tromboembdlicas, suporte nutricional, fisioterapia e repo-
sicionamento frequente no leito.

A imunomodulacgdo consiste na administracdo de
imunoglobulina endovenosa, na dose de 0,4g/kg/dia du-
rante cinco dias consecutivos. Estatem umaeficaciaigual
adaplasmaférese, mastem avantagem de maior facilidade
de aplicacio, ede menor invasividadel2%22, As opinides
divergem quanto ao uso de corticoides no SGB12425, Ain-
daem fase experimental est4, por exemplo, o uso deinter-
fer&o beta, existindo ainda outras perspectivas paratrata-
mento futuro deste sindrome tais como o uso de factor de
crescimento do nervo, citocinasimunomoduladoras, e pre-
vencdo, eliminacdo e controlo de certas infeccBes por
Campylobacter jejuni:1523,

A evolugéo é geralmente favoravel, dependendo da
natureza do processo patol 4gico (axonal/ desmielinizan-
te), verificando-se o inicio darecuperacdo entrea2.2ea
4.2semanas, com resolucdo gradual daparalisiaem sema-
nas ou meses. Cerca de 10% dos doentes permanecem
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com incapacidade residual grave. Pouca ou nenhumare-
cuperacdo € de esperar apds dois anos de evolucdo da
doenca. Dois a 5% dos doentes ndo sobrevivem. Nas fa-
ses precoces a morte é provocada por disautonomia ou
faléncia orgénica, enquanto que nas fases tardias, € con-
sequénciade complicactes rel acionadas com aimobiliza-
¢&o prolongada, tais como infecgdes bacterianastV.

Nesta série de 15 doentes, 13 tiveram uma evolucéo
clinicafavoravel, 10 dos quais com recuperacéo total dos
défices num periodo igual ou inferior a seis meses. Um
doente com infeccdo gastrointestinal e com uma forma
motorapurado SGB faleceu e outro, também com infeccao
gastrointestinal prévia, permaneceu com défices graves
aos dois anos de evolucéo.

Os resultados deste estudo retrospectivo estéo de
acordo com outros estudos publicados, nomeadamente
no que diz respeito aincidéncia, epidemiologiae compor-
tamento clinico.
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