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Polineuropatia desmielinizante inflamatéria cronica: relato de caso
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RESUMO: A Polineuropatia Desmielinizante Inflamatoria
Cronica ¢ uma doenca de carater progressivo, incapacitante e rara,
sendo necessario maior entendimento para melhor abordagem
propedéutica e terapéutica, agregando maior qualidade de vida ao
paciente. O objetivo deste estudo ¢ relatar o caso de um paciente
do sexo masculino, 48 anos com queixa de perda de movimentos
de 4° e 5° quirodactilo bilateral, associado a perda de forga de
membros superiores ha dois meses atendido em Unidade Bésica de
Saude. Realizado diagnostico de Polineuropatia Desmielinizante
Inflamatoria Cronica em servigo especializado e iniciado
tratamento com imunoglobulina. Atualmente encontra-se estavel
clinicamente com metilprednisolona. O tratamento atual baseia-se
na diminuic¢@o do processo inflamatdrio e consequente melhora
dos sintomas, entretanto ndo possui um esquema terapéutico com
fortes evidéncias de superioridade entre as opgdes disponiveis.

PALAVRAS-CHAVE: Polineuropatias; Sindrome de Guillain-
Barré; Mononeuropatias; Neurologia; Medicina.

ABSTRACT: Chronic Inflammatory Demyelinating
Polyneuropathy is a progressive, disabling, and rare disease,
which requires greater understanding for a better propaedeutic
and therapeutic approach, providing a better quality of life to the
patient. The aim of this study is to report the case of a patient
48-year-old male patient seen in a Basic Health Unit with a
complaint of loss of movement of the 4th and Sth fingers of
both hands, associated with loss of upper limb strength for two
months. The patient was diagnosed with Chronic Inflammatory
Demyelinating Polyneuropathy by a specialized service and started
treatment with immunoglobulin. He is currently clinically stable
and on methylprednisolone. The current treatment is based on the
reduction of the inflammatory process and consequent improvement
of symptoms. However, there is no robust evidence indicating the
better therapeutic regimen among the available options.

KEYWORDS: Polyneuropathies; Guillain-Barre syndrome;
Mononeuropathies; Neurology; Medicine.
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INTRODUCAO

Polineuropatia Desmielinizante Inflamatdria

Cronica (PDIC) ¢ uma doenga de carater
autoimune que acontece por conta de respostas imunes
celulares e humorais que irdo agir contra antigenos dos
nervos periféricos, gerando uma manifestagao progressiva
de debilidade sensério-motora, afetando a qualidade de
vida dos pacientes'.

O primeiro relato presente sobre a doenga ocorreu
em 1969 e foi descrito pelo neurologista britdnico Thomas®.
Porém, a PDIC s¢ foi aceita como entidade nosologica
em 1975 em um relato de caso feito pelo neurologista
americano Dick®.

A prevaléncia da PDIC varia de | para 7,7 por
100.000 habitantes*’. Por conta de sua diversidade de
manifestagdes clinicas e auséncia de marcadores especificos
para seu diagndstico, os estudos epidemioldgicos
apresentam valores discrepantes da sua incidéncia'>+.

APDIC também pode acometer criangas, geralmente
entre 5 e 18 anos, enquanto nos adultos, principalmente
entre a quarta e sexta década de vida*. O sexo masculino é
mais acometido pela enfermidade®’.

Em relacdo a sua fisiopatologia, a PDIC ¢ uma
doenga de carater autoimune gerada por respostas imunes
celulares e humorais*®. Essas manifestagcdes atacarido
antigenos dos nervos periféricos, gerando um processo de
desmielinizagdo e, consequentemente, uma degeneragao
axonal*®.

Em sua forma classica, as manifestagdes clinicas
da PDIC sdo monofasicas, progressivas ou recidivantes,
simétricas e evoluem lentamente ao longo de um periodo de
dois meses*”8, Dorméncia, parestesia, fraqueza muscular,
alteragoes de nivel sensorial, hiporeflexia ou arreflexia,
fadiga e alteracdes de equilibrio sdo alguns achados
clinicos”®. Também pode ocorrer acometimento de pares
cranianos, sendo o mais afetado o sétimo par*’*$.

Também ¢ importante mencionar que existem
outras formas de manifesta¢des da doenga*. Além da forma
classica (mais comum), também pode se apresentar de
maneira sensorial, focal, motora, aguda ¢ pela Sindrome
de Lewis-Summer*®.

O diagnoéstico da doenga é baseado no quadro
clinico, nos resultados dos estudos eletrofisiologicos,
analise do liquido cefalorraquidiano e, em casos raros,
biopsia dos nervos periféricos?.

O tratamento ndo medicamentoso da enfermidade
¢ baseado nas praticas de atividade fisica e fisioterapia®*.
Em relagdo ao medicamentoso, os tipos de tratamento
mais utilizados sdo administragdo endovenosa de
imunoglobulinas, corticosteroides e plasmaférese**!°,

Desde 2016 até o presente momento, foram
encontrados apenas dois casos de Polineuropatia
Desmielinizante Inflamatoéria Cronica sem causa aparente
definida''2,

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 48 anos, procedente
de Aragatuba-SP, casado, procura atendimento em
Unidade Basica de Satde (UBS) do municipio em janeiro
de 2019 relatando quadro de perda de movimentos de
4° e 5° quirodactilo bilateral, associado a perda de forga
de membros superiores ha dois meses (Figuras 1 e 2).
Apresenta historico de tabagismo, diabetes mellitus tipo
2 insulino-dependente de dificil controle ha sete anos
em uso de insulina NPH 40 Ul/dia, com baixa adesdo
ao tratamento e hipotireoidismo em uso de levotiroxina
50 mcg/dia. Solicitados exames laboratoriais com fator
antinuclear, VDRL, fator reumatoide ¢ HIV negativos.
Referenciado ao servigo secundario de neurologia para
avaliagdo especializada.

Retorna em fevereiro de 2020 relatando piora do
quadro e refere que ha seis meses iniciou diminuicao de
for¢ca em membros inferiores bilateral e hiperemia em mao
esquerda ha um més. Referenciado novamente ao servigo
de neurologia e solicitado radiografia de torax, que atestou
espondilose dorsal incipiente, ¢ de maos, sem alteracdes.

Paciente retorna a UBS em setembro referindo
que ainda ndo passou por avaliacdo com neurologista.
Solicitado eletroneuromiografia (ENMG) de membros
superiores devido ao quadro de parestesia das maos, além
da ressonancia magnética de cranio. Em novembro de 2020,
retorna com o resultado da ENMG de membros superiores
que atesta neuropatia sensitiva ¢ motora desmielinizante
acometendo os membros superiores de grau grave.

Em dezembro de 2020 passou no neurologista pelo
ambulatorio médico de especialidade na qual foi solicitado
nova ENMG de membros superiores. Resultado em janeiro
de 2021 com laudo de polineuropatia sensitiva/motora
de predominio desmielinizante grau grave com sinais de
desnervacdo em musculos 1 interdorsal bilateral. Tendo
em vista o resultado do exame, o neurologista encaminhou
o0 paciente para o ambulatdrio de especialidades em um
hospital referéncia na capital do estado de Sao Paulo.

Chamado para consulta com a equipe de neurologia
do hospital na capital paulista em abril de 2021 mencionando
piora do quadro de fraqueza, parestesia e iniciado quadro
de dor em queimagdo e atrofia muscular em membros
superiores. Além da piora da hipoestesia tatil e dolorosa em
bota de membros inferiores e perda de forca a dorsiflexdo
e flexao plantar bilateral. Na ocasido, foi aventada a
hipdtese de mononeuropatianeuropatia multipla confluente
provavelmente associada a vasculopatia secundaria ao
diabetes mellitus tipo 2.

Solicitado nova ENMG, com resultado em abril de
2021 com o seguinte laudo: potencial de acdo composto
(CMAP) e potencial de acao sensitivo (SNAP) extremamente
reduzidos com alguma reducdo na velocidade de condugao
de alguns nervos. ENMG com padrdo de reinervagdo
principalmente em musculo distal, sem sinais irritativos.



Padrao sensitivo-motora desmielinizante com componente
axonal associado. Tendo em vista o resultado, foi proposto
de terapia imunoglobulina endovenosa por trés meses.
Retorno em agosto de 2021 sem o resultado
terapéutico esperado com a imunoglobulina, sendo
o tratamento otimizado com pulsoterapia de Ig
metilprednisolona endovenosa uma vez ao dia por trés
dias consecutivos. Apds uma semana, realizou o mesmo
tratamento uma vez por semana por trés semanas e, por fim,
novamente o referido tratamento uma vez ao més.
Solicitado ressonancia magnética de cervical para
avaliacdo de complicacdes em setembro de 2021 pela
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equipe de neurologia do ambulatério de especialidades
de neurologia. Apresenta como laudo retificagdo da
coluna cervical, uncoartrose cervical em C5-C6 bilateral,
abaulamento das fibras posteriores em C2-C3 e C3-C4,
complexos disco-osteofitarios em C5-C6 e C6-C7, com
indicios de estenose cervical (Figura 3).

Encaminhado a neurocirurgia pelo ambulatorio
de especialidades, a qual, ap6s avaliacdo, optou por nao
abordar cirurgicamente o paciente devido aos riscos
superarem os beneficios.

Atualmente, o paciente encontra-se estavel
clinicamente mantendo o tratamento com metilprednisolona.

Figura 2 - Atrofia da musculatura interéssea dorsal da mao. A:
Mao direita em pronagdo. B: Méo esquerda em pronagdo. C:
Maio direita em supino. D: Mao esquerda em supino.

Figura 1 - Mao direita evidenciando atrofia da musculatura
dorsal interdssea.

Figura 3 - Ressonancia Magnética cervical com estenose cervical.
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DISCUSSAO

A PDIC ¢ uma doenga de carater autoimune
descrita pela primeira vez em 1969 sendo caracterizada por
manifestacdo progressiva de debilidade sensorio-motora'~.
Em relagdo a dados epidemioldgicos, sua incidéncia é mais
comum em homens entre 40 e 60 anos, sendo que o caso
apresentado corresponde a um paciente de 48 anos>*.

A PDIC pode estar associada a entidades clinicas
de carater sistémico entre 10% a 20% dos casos, sendo
as principais a infec¢do concomitante com o virus da
imunodeficiéncia humana, hepatite B e C*. Outras condigdes
muito associadas sdo Sindrome de Sjogren, doenga intestinal
inflamatoria, lapus eritematoso sistémico, tireoidite de
Hashimoto, tireotoxicose, psoriase, melanoma, diabetes
mellitus e Doenga de Charcot-Marie-Tooth?. No caso
apresentado, paciente ¢ portador de diabetes mellitus na
qual nao realiza tratamento adequado e também possui
hipotireoidismo.

Existem varios tipos de PDIC, sendo a mais comum
a apresentacdo tipica, correspondente a 50% dos casos e
¢ caracterizada por ser cronica e ter sintomas sensoriais
e motores®*. Porém, ela também pode se apresentar nas
seguintes formas: apenas motora, apenas sensorial, apenas
focal, aguda e a neuropatia desmielinizante multifocal
sensorial e motora, também conhecida como Sindrome de
Lewis-Summer>*. Portanto, o paciente do caso enquadra-se
na forma tipica, pois em todo caso apresentou sintomas
sensoriais € motores concomitantes.

O sintoma motor predominante ¢ fraqueza simétrica
dos membros superiores e inferiores, presente em 90%
dos casos**. Ja a arreflexia total acontece em 70% dos
portadores, principalmente no reflexo aquiliano*. Por outro
lado, a dor é raramente encontrada na PDIC e raramente
ha comprometimento de nervos cranianos®. Entretanto,
o paciente do caso apresentou quadro de dor em aspecto
de queimagdo, porém sem alteracdo no exame de pares
cranianos.

A PDIC ¢ monofasica, progressiva, recidivante,
simétrica e evolui paulatinamente ao longo de 2 meses>**,
Ela apresenta grandes possibilidades de incapacitacao,
sendo que até 50% dos pacientes podem apresentar severas
incapacidades temporarias e até 10% terdo persisténcia e
progressdo das suas incapacidades fisicas®*.

Apoio financeiro: Nao houve.

Um ter¢o dos casos apresentam remiténcia e
cronicidade, tal como o caso exposto, em que os sintomas
aparecem com mais frequéncia e mais intensos***. Em
contrapartida, dois ter¢os o cursam com a doenga ciclica
com episoddios de progressao e remissao’.

O principal diagnostico diferencial inicial da PDIC
¢ a Polineuropatia Desmielinizante Inflamatéria Aguda
(PDIA), tendo como representante a Sindrome de Guillain-
Barre (SGB)'34,

A diferenciacao entre elas ¢ desafiadora no inicio dos
sintomas, sendo importante o acompanhamento temporal do
paciente. Sabe-se que a PDIA geralmente atinge seu nadir
dentro de quatro semanas, em contrapartida a PDIC apresenta
piora progressiva ou recaida dos sintomas por mais de oito se.

O tratamento da PDIC baseia-se na reducgao da
inflamacao e consequente diminuicao dos sintomas, sendo a
corticoterapia, plasmaférese e a imunoglobulina endovenosa
as terapéuticas mais utilizadas>*'>15,

Os corticosterdides sao a primeira linha de tratamento,
tanto pela facilidade de acesso, quanto menor custo, porém
existem incertezas em relagdo ao modo de uso'’. Evidéncias
ndo mostram diferenca entre altas doses de dexametasona
oral por seis meses e seu uso oral diario em baixas doses de
prednisolona, porém o ultimo demonstrou maiores efeitos
adversos'.

A plasmaférese e a imunoglobulina endovenosa
demonstram diminui¢do dos sintomas a curto prazo e,
consequentemente, da incapacidade, porém evidéncias ndo
demonstram diferenca entre elas'>.

CONCLUSAO

A PDIC ¢ uma doenca autoimune de carater
progressivo, incapacitante e rara que acomete principalmente
homens na fase adulta. Apresenta fisiopatologia complexa
e ndo possui critérios diagnosticos bem especificos. Seu
tratamento ¢ baseado em imunoglobulinas, corticosteroides
e plasmaférese, porém ainda faltam estudos para elucidar
melhor seu manejo. Este estudo apresentou contribuicdes
cientificas, pois apresenta uma condicdo rara, pouco relatada
na literatura mundial, e incapacitante, sendo essencial que
os profissionais da saude tenham conhecimento dela
para que possam guiar da melhor maneira possivel casos
similares em suas carreiras.
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