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Sindrome de Guillain-Barrésob outra perspectiva.

Resumo : A Sindrome de Guillain-Barréé uma paralisia aguda ascendente
bilateral mais frequente na atualidade . Tem etiologia desconhecidae quanto
antes diagnosticada, aumenta significativamente as chances de sobrevivéncia
do paciente e as sequelas podem ser minimizadas

Esta revisdo nos mostra que faltamuito a se avangar nesta patologia e sugere
novas possibilidades a ser pesquisadas.

ABSTRAT Guillain Barre syndromeis

anacuteascendingprogressiveweaknessmore frequentnowadays.lts etiology

isunknownanddiagnosedsooner, significantly increasesthe chances ofpatient
survivalandsequelae

can be minimized.

Thisreviewshows thatlackmuch toadvance thisdiseaseand suggestsnew

possibilitiestobe searched.

Introducgao
A Sindrome de Guilain-Barré € uma polirradiculite

desmielinizante aguda.

Clinicamentemanifesta-se = como uma  paralisia  aguda
incapacitante,geralmente ascendentehavendo necessidade de um diagndstico
rapido uma vez quea musculatura intercostal e a musculatura do diafragma

podem ficar comprometidos,necessitando de ventilagdo mecanica.

Agride os nervos periféricos e algumas vezes raizes proximais e

nervos cranianos.



Também conhecida como paralisia de Landry ouparalisia flacidaé
a maior causa de paralisia generalizada do mundo, com incidéncia de 1-4por
100.000 habitantes. (1)

Aproximadamente 60%-70% dos pacientes com SGB apresentaram
alguma doenga aguda precedente de 1 -3 semanas duas sendo a infecgao por
Campylobacter jejuni a mais frequenteseguida do citomegalovirus, Epstein Barre
outras infecgbes virais.Também ha relatos de antecedentes ndo infecciosos tais
como vacinas, em particular a antirrabica e influenza, cirurgias, transfuséo

sanguinea.

Historico

A primeira descricdo da sindrome vem do neurologista francés Jean
Baptiste Octave Landry Thézillat (1826-1865), que se referiu a ele em 1859, com
o nome de "paralisia ascendente aguda". Em outubro de 1916, Georges Guillain,
Barré e Strohl André, fez uma apresentagdo para uma conferéncia em hospitais
de Paris, que em questaodescreveu a histéria de dois soldados. que vividamente
os reflexos foram reduzidos e lentificados.pelo que se pensavam condugdo

nervosa estava prejudicada

Puncdo lombar do liquido cefalorraquidiano a concentragdo da
proteina do fluido cerebrospinal, mas com um numero elevado de células normais
foram encontradas.Esta dissociacdo albumino-citolégico foi entdo utilizada para

diferenciar a Guillain-Barré de outras doencas (1,2)

- No ano 1978 Asbury, Arnason, Karp e McFarlin, depois de analise
critica da literatura, propuseram critérios clinicos e liquéricos para o diagndstico

da sindrome. (3)

Em 1985 a plasmaférese foi introduzida como tratamento para

sindrome

A utilizacdo de corticoterapia foi afastadauma vez que nao

demonstrava melhora e alguns casos com resultado foramnegativos. (2)



Em 1990 somaram-se aos critérios clinicos, a sistematizagado dos
critérios eletrofisiologicos, para o diagnostico de neuropatias desmielinizastes
adquiridas. Este advento acresceu muito no diagnostico da SGB, pois foi possivel

diferenciar as variaveis e consequentemente prever os respectivos prognosticos.

Em 1992 o de imunoglobulinashumanas endovenosas em altas
doses (IgvlV) passou a ser utilizadas e o resultado era bastante semelhante a

plasmaférese, porém com menores complicagdes..(4)

‘Epidemiologia

E uma doenca cosmopolita de incidéncia anual entre 0,4 a 4
casos/100.000 habitantes (média de 1,3).

Esta sindrome acomete todas as idades; no entanto, alguns estudos
epidemioldégicos mostram um pequeno pico na adolescéncia e adulto jovem,
provavelmente devido ao maior risco de infecgdes. (3)
Algumas estudosmostraram homens mais susceptiveis que as mulheres em torno
de 1,25:

No Brasil, a incidéncia a partir de um estudo com 95 pacientes com
SGB no periodo de 1995 a 2002, foi estimada uma incidéncia de 0,6
casos/1000.000 habitantes/ano (7)

Desde que se iniciou a vacinagao contra poliomielite a SGB tornou-

se a causa mais frequente de paralisia flacida aguda (3,4,7,)
Etiologia

Defendida pela maioria como uma doengaautoimunepds-infecciosa uma vez
que porcentagem de aproximadamente 60%-70% dos pacientes com SGB
apresentaram alguma doenga aguda precedente de 1 -3 semanas antes dos

primeiros sintomas.



A infecgdo por Campylobacter jejuni a mais frequente em torno de ( 32%)
seguida do citomegalovirus (13%), Epstein Barr (10%) e outras infec¢des virais
(10%) (2). E antecedentes néo infecciosos tais como vacinas, em particular a
antirrabica e influenza. Cirurgias, transfusdo sanguinea foram relacionadas.
(7,8)

Patogenia
Ainda nao foi totalmente esclarecida

E denominada SGB quando os nervos periféricos sofrem
desmielinizardo por anticorpos e o0s nervos desnudos interrompem a corrente

elétrica.

E sabido que o fator de necrose tumoralalfa é altamente toxico para
a bainha de mielina, e para as células de Schwan,o que determina quadros mais
graves, entretantoquando ocorre o comprometimento axonal, que é uma. variante,

a evolugao e progndstico varia.

A desmielinizardaoocorrem devido um infiltrado inflamatorio mediados
por linfécitos T e macrofagos, edema no nervo periférico com predominio Peri

ventricular de macrofagos que fagocitam a bainha de mielina (9,10)

Nos ultimos anos alguns anticorposdescobertos contra proteinas
presentes nos nervos tém sido encontrados. Os anticorpos que podem ser
pesquisados sao:anti-GQ1b, GM1, GD1a, GalNac-GD1a, GD1, GT1a, GD1b.
(10,11)

Sao quatro os subtipos de SGB

A SGB cujo nome é

Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatéria aguda AIDP.
Neuropatia axonal motora aguda NAMA

Neuropatia motora e sensitiva motora aguda NASMA



Sindrome de Miller Fisher SMF

Eletroneuromiografia

Com a introducdo da ENM tornou-se possivel diferencias as

variantes da SGB

Na neurocondugcdo motora, os marcos eletrofisiologicos de
desmielinizaraoinclui laténcia distal prolongada, lentiddo da velocidade de
conducgao, dispersdo temporal, bloqueio da condugdo e laténcia da onda —-F
prolongada,todos estes parametros geralmente simétricos multifocais. (12,13)

Ha controvérsias a respeito da precocidade dos achados
eletrofisiologicos. Alguns autores sugerem o bloqueio de conducédo seja a
alteracdo mais precoce, enquanto outros relatam que as laténcias motoras distais
prolongadas e o prolongamento e ou auséncias de ondas —F e das ondas H sao
os achados mais precoces na SGB.(14,15)

Na neuroconducdo seletiva, cerca de 40% -60% dos pacientes
apresentam demonstragdo de anormalidades tanto na velocidade de condugao
guanto na amplitude varios potencias sensitiva; entretanto podem passar de 4 -6
semanas para que as alteragdes sejam detectadas. (12,13)

Desmielinizante: evidéncia eletrofisiolégicas de desmielinizarao

multifocal.
Axonal: evidéncia eletrofisiologica de uma axonopatia.

Com a introducdo da ENM nos anos foi possivel diferencias as
variantes da SGB

Critérios diagnésticos

A- Critérios essenciais

» Fraqueza progressiva de mais de um membro ou de musculos cranianos de

graus variaveis, desde paresia leve até plegia.



*Hiporreflexia e arreflexia distal com graus variaveis de hiporreflexia proximal

B-Critérios sugestivos para o diagndstico da sob

Achados Clinicos

* Progressé&o dos sintomas ao longo de 4 semanas

+ Demonstragéo de relativa simetria da paresia de membros
+ Sinais sensitivos leves a moderados

» Envolvimento de nervos cranianos, especialmente fraqueza bilateral dos

musculos faciais.

* Dor

» Disfuncdo autonémica

» Auséncia de febre no inicio do quadro

Analise doliquen

 Alta concentracio de proteina

* Presenca de menos de 10células/mm

Estudo eletrofisioldgico tipico (5,11).Sao necessarios 3 dos 4 critérios abaixo*
* Reducéo da velocidade recondugao motora em 2 ou mais nervos

» Bloqueio de condugdo do potencial na neurocondugdo motora ou dispersao

temporal anormal em 1 ou mais nervos
* Prolongamento da laténcia motora distal em dois ou mais nervos
* Prolongamento de laténcia da onda-F ou auséncia da mesma

(*Geralmente ausentes antes de 5-7 dias, podendo n&o revelar anormalidades
em até 15%-20% dos casos apos este periodo.).

Achados que pde em duvida o diagnéstico.



Botulismo

O botulismo é uma forma de intoxicagdo aguda que resulta da ingestéao de
uma toxina produzida pelo Clostridium botulinum. A doenga caracteriza-se por paralisia

muscular descendente progressiva e pode ser fatal

Os sintomas mais comuns sao: Diplopia, dificuldade na fala, paralisia

simétrica, debilidade dos musculos respiratorios, vomito.
O diagndstico é feito através de cultura nas fezes ou ferida do doente.
Mielite transversa

Na mielite transversa aguda, a condugao dos impulsos nervosos ascendentes e

descendentes fica totalmente bloqueada em um ou mais segmentos.

Inicia-se, habitualmente, com dor subita localizada nas costas,
seguida de adormecimento e debilidade motora desde os pés. Estas
perturbagcdes podem avancgar ao longo de varios dias e, se forem graves,

podem acabar numa paralisia sensitivo-motora permanente.

O diagndstico e feito com auxilio da ressonéncia magnética e

tomografia computadorizada.

-Porfiria aguda intermitente
As porfirias agudas constituem um complexo grupo de doencas hereditarias
metabdlicas de carater autossdmico dominante.
Pode manifestar-se pés uma dieta com baixas calorias, medicamentos.
Maior prevaléncia em mulheres com maior frequéncia apds a puberdade.

Os sintomas iniciais mais comuns s&o dores abdominal, nauseas, vomitos e
mudancga de cor na urina. Estes sintomas séo efeitos sobre o sistema nervoso.

Pode haver fraqueza muscular generalizada pode comprometer também os
musculos respiratorios. Hipertensao e convulsdes sio outros sintomas.

O diagnostico é feito a concentragcdo do ido delta aminolevunilico e
porfibiliogénico



O tratamento administra-se o hematina e dieta rica em glicose. O quadro é
reversivel quando diagnosticado.

-PoliomieliteTambém conhecida como polio ou paralisia infantil, € uma
doencaviral altamente contagiosa, que afeta principalmente criangas pequenas.
O virus é ftransmitido através de alimentos e agua contaminados, e se
multiplica no intestino, de ondepode invadir o sistema nervoso. Muitas
pessoas infectadas nao apresentam sintomas, mas continuam contaminando
outras pessoas

-Miastenia graveDoenga autoimune no qual os receptores da
acetilcolina sado atacados e consequentemente a jungdo neuromuscular fica

comprometida. Pode ocorrer falha na sintese de acetilcolina.
Os sintomas iniciais € uma fraqueza generalizada.

-Intoxicagdo  por abuso de hexacarbono tais como cheirar
solventes habito/vicio, (11,16).

Intoxicagéo por metais pesados: Pb (16)
Diabete descompensado

Recuperagao. Prognéstico

Remielinizag&o. As células de Schwann mielinizam os axdnios restabelecendo
suas fungdes (parcialmente) Este processo pode iniciar-se em até 120 dias dos
sintomas iniciais e progride em até doisanos (1 2,17)

Nos casos em que o axdnio foi comprometido a regeneragéo axonal

pode atingir até 15 cm. (12,14)

Disfungao Fisiologica.
Taquicardia e outras arritmias, hipotensao postural, hipertensao e sintomas
vasomotores, quando presentes, d&do refor¢go ao diagnostico.



Habitualmente os esfincter ndo sao afetados, mas, paralisia
transitoria da bexiga pode ocorrer durante a evolugao dos sintomas.

Reiniciavas
Ocasionalmente, a sindrome pode progredir durante varias semanas além da 4 #
Depois do platdé de estabilidade inicia-se a remissdo da doencga, entretanto pode

ocorrer recaida.

Comprometimento do sistema nervoso central.
controverso. Ocasionalmente, ataxia grave, interpretavel como de origem
rebelar, disartria, sinal de Babinski e niveis sensitivos mal definidos s&o
monstraveis, sem serem excludentes do diagndsticos, se os outros sintomas

o tipicos.
Tratamento

O tratamento para a sindrome de Guillain-Barré tem  dois
componentes: tratamento de suporte e o especifico (18)

Tratamento de suporte é o posto-chave da terapia, pois, os
pacientes que conseguem superar a fase aguda da doenga apresentam melhor
potencial de recuperacéo.

A internacao faz-se necessaria visto que a evolugao pode ser rapida

e comprometer os musculos respiratorios.

Fisioterapia respiratéria, motor faz-se mister durante o periodo de
internagdo, além de avaliagbes multidisciplinar tais como cardiologista,

infectologista, hematologista.

Especifico
Imunoglobulina humana endovenosa em altas doses (IglV) Estudos tem
mostrado que devido as facilidades é preferivel (19,20) a plasmaférese,
entretanto os custos ainda é elevado.



A posologia, os autores recomendam a infusdo venosa de 2 g/kg
de peso corporal/dia de imunoglobulina por cinco dias. Ndo havendo um quadro

de estabilizagdo ou melhora deve-se repetir a terapia com IgvlV.

Plasmaférese. Quando indicado € para maiores de 14 anos € ha a
necessidade de profissionais especializados e equipamentos (21, 22,23) Tem sido
substituido pela terapéutica com imunoglobulina.

Consideragoes finais:

Na Sindrome de Guillain Barré ha necessidade de se. avancar
muito no tocante a etiologia e diagnostico precoce.

Quanto ao tratamento a imunoglobulinademonstra que o periodo de

internacdo € menor além do que as sequelas sdo minimizadas.

Corticoterapia  esta contraindicado. exceto em.situagdo muito
particular.a ser determinada pelo neurologista que esta acompanhando.

A etiologia parece um tanto questionavel.

Poderia ser um virus ainda nao identificado cujos primeiros sinais
seriam de gastroenterite, amidalite ou um simples mal estar e mais tarde

apresentar os sintomas neurologicos.

Na medicina veterinaria um estudo com guaxinim que atacavam
cées e estes desenvolvia uma paralisia muito similar a SGB e o principal suspeito

um virus nao identificado.

Receptor Kirr das NK pode ser examinado uma vez que foi
mostrado a relagdo deste com a Esclerose multipla e outras, doenca com

caracteristicas em comum com SGB.

O HLA tem se mostrado um fator a ser mais observado nas
doencas autoimune assim como o mimetismo molecular € uma explicacédo

plausivel.



O Toxoplasma gondiitem afinidade por células nervosas Uma fase
aguda da toxoplasmose e uma gastroenterite por Campylobacter jejuni nunca foi

mencionado poderiam estar associados .

O estudo da SGB é dificultado sem duvida pela escassez de casos
clinicos, mas considerando sua incidéncia faz-se mister ser relevado como uma

patologia significativa.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Kieseier BC, Hartung HP. Therapeutic strategies in the
Guillain-Barré syndrome. SeminNeurol. 2003;23(2):159-68.

2. Vucic S, Kiernan MC, Cornblath DR. Guillain-Barrésyndrome:
anupdate. J ClinNeurosci. 2009;16(6):733-41. Epub

2009 Apr7.

3. Ropper AH. The Guillain-Barrésyndrome. N Engl J Med.
1992;326:1130-6.

4  Kuwabara S. Guillain-Barrésyndrome:  epidemiology,
pathophysiologyand

management. Drugs 2004; 64(6): 597-610

5 -Avila-Funes JA, Mariona-Montero VA, Melano-Carranza E.
Sindrome de Guillain-Barreé: etiologia y patogénesis .RevinvestClin 2002; 54(4):
357-363.

6 .Hughes RAC, Hadden RDM, Gregson NA, Smith KJ.
PathogenesisofGuillain-Barré

syndrome. JournalofNeuroimmunology 1999; 100:74-97.

7- .Rees JH, Thompson RD, Smeeton NC, Hughes RAC.
Epidemiologicalstudyof



Guillain-Barrésyndrome in southeastEngland. J
NeurolNeurosurgPsychiatry

1998:64:74-77.

8 .Ali MI, Fernandez-Péres ER, Pendem S, Brown DR, Wijdicks
EFM, Gajic O.

Mechanicalventilation in  patientswithGuillain-Barrésyndrome.
RespirCare 2006;

51(12):1403-1407.5

9. Hughes RA, CornblathDR.Guillain-Barrésyndrome. Lancet.
2005;366(9497):1653-66.

10. Hadden RD, Hughes RA. Management
ofinflammatoryneuropathies. J NeurolNeurosurgPsychiatry. 2003:74(Suppl2):9-
14.

11. vanDoorn PA, Ruts L, Jacobs BC. Clinicalfeatures,
pathogenesis, andtreatmentofGuillain-Barrésyndrome. Lancet

12  Gordon PH, Wilbourn AJ. Earlyelectrodiagnosticfindings in
Guillain-Barrésyndrome. ArchNeurol. 2001;58(6):913-7.

13. Olney RK, Aminoff MJ. ElectrodiagnosticfeaturesofGuillain-
Barrésyndrome: therelativesensivityofdifferenttechniques

Neurology. 1990:40(3 Pt 1):471-5.

14. Albers  JW, Donofrio PD, McGonable  TK.

Sequentialelectrodiagnosticabnormalities in acuteinflammatorydemyelinating
polyradiculoneuropathy. MuscleNerve. 1985;8(6):528-39.

15 Bradshaw DY, Jones HR Jr. Guillain-Barrésyndrome in

children: clinicalcourse, electrodiagnosis, andprognosis. Musc

16. Asbury AK, Cornblath DR.
Assessmentofcurrentdiagnosticcriteria for Guillain-Barrésyndrome. Ann Neurol.



17Wollinsky KH, Hdulser PJ, Brinkmeier H, Aulkemeyer P,
Bossenecker W, Huber-Hartmann KH, et
al.CSFfiltrationisaneffectivetreatmentofGuillain-Barrésyndrome: a
randomizedclinicaltrial. Neurology. 2001;57(5):774-80

18  Newswanger DL, Warren CR. Guillain-Barrésyndrome.
AmFamPhysician 2004;

69:2405-10.

19. Hughes RA, Swan AV, Raphael JC, Annane D, van
Koningsveld R, van Doorn PA.

Immunotherapy for Guillain-Barrésyndrome: a systematicreview.
Brain. 2007;130(Pt 9):2245-57.

Epub2007Mar 2.

20. Farcas P, Avnun L, Frisher S, Herishanu YO, Wirguin I.
Efficacyofrepeatedintravenous

immunoglobulin in  severeunresponsiveGuillain-Barrésyndrome.
Lancet. 1997;350(9093):1747.

21. Efficiencyof plasma exchange in Guillain-Barrésyndrome: role

ofreplacementfluids. FrenchCooperative

Groupon Plasma Exchange in Guillain-Barrésyndrome. Ann
Neurol.1987;22(6):753-61.

22. Apropriatenumberof plasma exchanges in Guillain-
Barrésyndrome. The FrenchCooperative

Groupon Plasma Exchange in Guillain-Barrésyndrome. Ann
ofNeurol. 1997;41(3):287-8.

23. Plasma exchange in Guillain-Barrésyndrome: one-year follow-
up. FrenchCooperativeGroupon Plasma



Exchange in Guillain-Barrésyndrome. Ann Neurol. 1992;32(1):94-
7.43. Zhang X, Xia J,

Ye H. [Effectoftripterygiumpolyglycosideon interleukin-6 in
patientswithGuillain-Barré

syndrome]. ZhongguoZhong Xi Yi Jie He ZaZhi. 2000;20(5):332-4.
Chinese

Neurol. 2008;7(10):939-50.



