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RESUMO

A Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma polineuropatia autolimitada, na maiotia das vezes de mecanismo autoimune pés-infec-
cioso. Este caso tem por objetivo relatar uma variante rara do espectro da SGB. O método utilizado foi o acompanhamento clinico
do paciente e revisao de prontuario. Conclui-se que conhecimento acerca da FCB e alto grau de suspei¢do sio importantes pata o
diagnostico diferencial de pacientes que apresentam sintomas bulbares e fraqueza de membros superiores, principalmente pela gama
de diagnésticos diferenciais que os sintomas podem sugerir.
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ABSTRACT

Guillain-Barré syndrome (GBS) is a self-limited polyneuropathy, most often by a post-infections autoimmune mechanism. This case aims at reporting a rare
variant of the GBS spectrum. The method nsed was clinical monitoring of the patient and medical record review. It was concluded that knowledge of the
pharyngeal-cervical-brachial variant and high degree of suspicion are important for the differential diagnosis of patients with bulbar symptoms and weakness

of the upper limbs, particularly becanse of the range of differential diagnoses the symptoms may suggest.
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INTRODUGAO

A Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é a principal causa
de paralisia flicida aguda no mundo, sendo caracterizada
por hipo ou arreflexia e dissociagio proteico-citologica
(1,2). Ha evidéncias que suportam um mecanismo autoi-
mune para a SGB, tendo como principais agentes deflagra-
dores o Campylobacter jejuni, citomegalovirus (CMV), virus
Epstein-Baar, Mycoplasma pnenmoniae, ¢ Haemoplilus influen-
zae. (1,2). A variante de fraqueza faringo-cérvico-braquial
(FCB) da SGB é definida por paralisia facial, disartria, dis-
fagia, fraqueza e arreflexia em membros superiores (3,4).
Seu tratamento baseia-se em imunoglobulina humana ou
plasmaférese, com resultados semelhantes na alteracdo do
curso da doenga (1).

RELATO DE CASO

BAH, 18 anos, sexo masculino, previamente higido,
iniciou com dor lombar moderada de padrio neuropitico,
perda de for¢a em membros superiores, disfagia progtes-
siva a alimentos sélidos e, cinco dias ap6s, evoluindo para
tetraparesia e perda da motricidade de hemiface esquerda.
Niao apresentava dificuldade respiratéria, nem alteragdes
sensitivas. Paciente negou histéria recente de sintomas gas-
trointestinais ou quadro viral. Ao exame fisico, pates cra-
nianos preservados (a exce¢do do VII a esquerda), exames
sensitivo e cerebelar normais. Presenca de arreflexia em
todos os membros, forca grau I em membros superiores,
grau III em membro inferior esquerdo e grau IT em mem-
bro infetior diteito. Puncio lombar evidenciou dissocia¢io
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proteino-citolégica (proteinas: 140 e leucdcitos: 5), tomo-
grafia computadorizada de cranio e ressonincia magnética
de medula ndo mostraram altera¢Ges. Exames laboratotiais
e sorologias normais, a exce¢io de CMV IgM e IgG re-
agentes. A eletroneuromiografia resultou em polineuror-
radiculopatia motora axonal aguda, confirmando, entdo, o
diagnéstico de Sindrome de Guillain-Barté. Foi instaurado
tratamento com Imunoglobulina humana por cinco dias,
havendo melhora consideravel da for¢a. Durante a intet-
nagao, apresentou sinais de disautonomia com episédios
de palpita¢Ses, taquicardia de até 115 bpm em repouso e
picos hipertensivos de até 149/110 mmHg, tendo estes se
estabilizado ao longo do tratamento. Paciente obteve alta
hospitalar apds 24 dias, com for¢a grau IV em todos os
membros e em uso de sonda nasogastrica para alimentagio.

DISCUSSAO

Descrita por Guillain, Barré, e Strohl em 1916, €, ap6s
a quase erradicacdo da poliomielite, a principal causa de
paralisia flicida aguda no mundo. A incidéncia anual é de
1,2-2,3/100.000, com uma relacio de 1,5-1,78 homem para
1 mulher. O nimero de novos casos globais se mantém
relativamente constante, sem surtos mantidos ao longo dos
anos (1,2). Ha evidéncias que suportam um mecanismo
autoimune para a SGB, sendo que aproximadamente dois
tercos dos pacientes tém sintomas de infec¢bes em um pe-
riodo de até 3 semanas do inicio da fraqueza. Os agentes
infecciosos mais comumente relacionados a2 SGB sio Carnz-
Ppylobacter jejuni, citomegalovirus (CMV), virus Epstein-Baat,
Mycoplasma pneumoniae, € Haemoplilus influenzae (2,1). Vacina-
¢do recente, especialmente para influenza, hepatite e téta-
no, também pode estar associada ao gatilho imunolégico
que inicia a reagao (1,3).

Classicamente, a SGB comega por fraqueza aguda fli-
cida de carater ascendente. A FCB, pot sua vez, demonstra
um padrao mais localizado da fraqueza em membros supe-
riores e musculatura faringea, podendo cursar com disar-
tria, paralisia facial e disfagia (3,4). A forca e reflexos em
membros inferiores, no entanto, podem estar presentes (3).

Nosso paciente apresentou diversas caractetisticas ti-
picas da FCB. O inicio do quadro deu-se com disfagia e
evolugio para fraqueza aguda em membros supetiotes e
hemiparesia facial 4 esquerda. A FCB geralmente nio cut-
sa com acometimento de membros inferiores; no entanto,
o paciente desenvolveu quadro de importante tetraparesia
e arreflexia nos quatro membros. F uma variante rara da
SGB, com incidéncia estimada de 0,007-0,25/100.000 (3).
Por conta disso, existem poucos estudos com grande ni-
mero de pacientes (5). O CMV e C. Jguni sao os patdgenos
mais comumente envolvidos nessa variante (3). A FCB
pode ou ndo estar relacionada a outras formas da SGB,
como a Miller-Fischer e encefalite de Bickerstaff, e, como
estas, comumente apresenta os anticorpos GM1, GM1b,
GD1a, ou GaINAc-GD1a (5,6).
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A FCB ¢, muitas vezes, confundida com miastenia
gravis, botulismo e infarto de tronco encefilico, eviden-
ciando a sua singularidade e o desconhecimento por
parte de muitos médicos acerca de sua existéncia e fi-
siopatogenia (7).

A dor é uma apresenta¢io comum na SGB, indepen-
dentemente da variante. E relatada em até 89% dos casos
com padrdes varidveis, como parestesia, meningismo, mial-
gia, artralgia, dor visceral, dor lombar e radicular. O quadro
de taquicardia e flutuagbes na pressio arterial é consistente
com o que é desctito e esperado por disautonomias, que
sao comuns entre os pacientes de SGB (1).

Apesar de nosso paciente negar sintomas infecciosos
precedendo a abertura do quadro, a confirmagio sorolo-
gica IgM para CMV ¢ o provavel desencadeador da SGB
que o acometeu. A eletroneuromiografia mostrou padrio
de polineurorradiculopatia motora axonal, ao encontro do
que traz a literatura (3).

Foi realizado tratamento com imunoglobulina huma-
na por 5 dias. Essa forma de tratamento mostra resul-
tados semelhantes a plasmaférese, sendo preferida em
muitos centros por conta da sua maior conveniéncia e
disponibilidade (1).

O prognoéstico do paciente mostra-se de dificil previ-
sao. Fadiga severa pode ser vista em 60 a 80% dos pacien-
tes. Cerca de 20% dos pacientes possuem grave prejuizo
funcional, e a mortalidade é de aproximadamente 5%. As
formas axonais, como a do caso supracitado, tém recupera-
¢do funcional mais lenta e chances maiores de incapacidade
em comparagio as formas desmielinizantes (1,2).

CONCLUSAO

Devido as manifestacGes semelhantes, muitos casos de
FCB sio admitidos como sendo botulismo, infarto de tron-
co encefalico ou miastenia gravis. Portanto, conhecimento
acerca da FCB e alto grau de suspei¢io sdo importantes
para o diagnéstico diferencial de pacientes que apresen-
tam sintomas bulbares e fraqueza de membros supetiores.
O tratamento é embasado no uso de imunoglobulina ou
plasmaférese, e seu sucesso depende, em grande parte, do
diagnéstico correto da doenga de base.
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