Relato de Caso

Polineuropatiadesmielinizanteinflamatoria

cronica na infancia

Chronic inflammatory demyelinating

polyneuropathy in infancy

Resumo

Objetivo: Relatar um caso de polineuropatia desmielinizante inflamatdria crénica na in-
fancia (PDIC).

Descricao do caso: Paciente do sexo feminino, 5 anos, internada com quadro progres-
sivo de dor e paresia em membros inferiores, com evolu¢do dos primeiros sintomas ha 3
meses, com perda de deambulacdo e de se manter em posicao ortostdtica, apresentando
diversas recidivas em meses, apds tratada.

Discussao: A PDIC é uma doenca que envolve os membros proximal e distal, com acha-
dos eletroneuromiogréficos de desmielinizacdo multifocal de nervos sométicos. Os sinto-
mas iniciais sao fraqueza muscular simétrica e progressiva, em episédios, com tato com-
prometido e reflexos osteotendinosos comprometidos. E uma doenca recidivante, cronica
e progressiva, com quadro similar a Sindrome de GuillainBarré (SGB). O presente relato
permite a discussao da avaliacdo, manifestacdes clinicas, diagndstico, seguimento e estra-
tégia terapéutica para a Polineuropatia Desmielinizante Inflamatdria Cronica.

Palavraschave: GuillainBarré, polineuropatias, crianga, relatos de caso.
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Abstract

Objective: \We aim to report a case of chronic inflammatory demyelinating Polyneuropathy
(PDICQ).

Case description: Patient female, 5 years-old, hospitalized, presenting progressive pain
and paresis in lower members, ambulation loss and incapacity of staying in orthostatic po-
sition, with first symptoms evolution in 3 months. After treatment, the patient presents
several relapses in months.

Discussion: PDIC is a disease which evolves proximal and distal members parts, with
electroneuromyographycs findings of somatic nerves multifocal demyelination. The first
symptoms are symmetric and progressive muscular weakness, in episodes, touch and os-
teotendinous reflexes damage. PDIC is a relapsing disease, chronic and progressive, si-
milar to GuillainBarré syndrome (SGB). The present case report allows discussion about
evaluation, clinical manifestations, diagnosis, follow-up and therapeutic strategy in chronic
inflammatory demyelinating polyneuropathy.

Keywords: GuillainBarré, polyneuropathies, child, case reports.

Introducao

A polineuropatia desmielinizante in-
flamatoria cronica (PDIC) é uma po-
lineuropatia com progressao de 2 me-
ses ou mais, que envolve os membros
proximal e distal, com achados eletro-
neuromiograficos indicativos de des-
mielinizacao multifocal dos nervos so-
maticos e, em parte dos casos, pode ser
documentada por meio de biopsia de
nervo.

Trata-se de doenca com prevalén-
cia de 1/200.000 nas criancas e de
17/100.000 nos adultos. As principais
manifestacoes incluem fraqueza mus-
cular simétrica e progressiva, com re-
cuperacao parcial ou total entre agudi-
zagoes, associadas a tato comprometido
e auséncia ou diminuicao de reflexos
osteotendinosos.

A doenga é recidivante em 30% dos
casos; cronica e progressiva em 60%;
e monofésica, geralmente com recupe-
racao completa permanente, em 10%
Apresenta quadro clinico, patoldgico
e laboratorial semelhante a Sindrome
de GuillainBarré (SGB), mas, na maio-
ria das vezes, possui evolucao cronica e
responde satisfatoriamente a terapéuti-
ca com glicocorticoides. O tratamento é
realizado com imunoglobulina huma-
na endovenosa sendo os corticoides e
os imunossupressores reservados para
a doenca refrataria.

Descricao do caso

Paciente IHL, sexo feminino, 6 anos
de idade, admitida no servico de
Emergéncia Pediatrica do Hospital
Universitario Antonio Pedro, Niterdi,

Rio de Janeiro. Histéria relatada pela
mae descreve queixa de algia e perda
da for¢a muscular em membro inferior
esquerdo (MIE) ha 3 meses, com evolu-
¢d0 apds 2 meses para membro inferior
direito (MID), dificuldade de deambu-
lagao e de manter-se em posicao ortos-
tatica apo6s varias quedas. Nega envol-
vimento de esfincteres, alteragdes na
tala, na degluticao ou alteracoes vi-
suais, bem como cefaleia, vomitos e ou-
tros sintomas. Cavidade oral e otosco-
pia ndo apresentaram alteracoes. Nesse
periodo, realizou fisioterapia, sem me-
lhora do quadro.
Além dessas, coletamos as seguintes
informacoes:
(i) Histoéria patoldgica pregressa —
sem histéria de infeccao de vias aé-
reas ou gastroenterite prévia. Nega
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doencas graves, cirurgias ou inter-
nagoes prévias.

(ii) Historia gestacional e do parto —
peso de 3.350 g; comprimento de
51 cm; perimetro cefalico de 36 cm;
apgar de 8/9;alta apés 3 dias.

(iii)Desenvolvimento —deambulou com
13 meses e falou com 1 ano.

(iv) Histdria vacinal sem historia de va-
cinagao nos tltimos meses (sic).

(v) Exame fisico perimetro cefalico de
50 cm; pressao arterial de 110x50
mmHg;frequéncia cardiaca de 96
bpm; frequéncia respiratéria de 22
irpm. Nuca livre. Ritmo cardiaco
regular em 2 tempos, bulhas nor-
mofonéticas, sem sopros. Ausculta
pulmonar de murmurios vesicula-
res universalmente audiveis, sem
ruidos adventicios. Abdome nor-
mal. Genitdlias e membros sem
alteragoes.

Apés avaliacdo do setor, foi pedido
parecer da Neurologia, que, ao exame,
evidenciou paciente alerta, cooperati-
va e respostas adequadas; teste de ner-
vos de pares cranianos com pupilas em
3 mm e fotorreativas, visao normal e
fundoscopia sem papiledema; palato e
lingua normais; exame motor com hi-
potonia muscular difusa, reflexos ten-
dineos periféricos abolidos nos mem-
bros inferiores (MMII) e diminuidos
nos membros superiores (MMSS); for-
camuscular de 3/5nos MMSS ede 2/5
nos MMII; exame sensitivo sem altera-
¢ao. Ao exame de coordenacao dedo-
nariz, nao foi observada ataxia, en-
quanto a marcha, a paciente nao con-
segue ficar em posicao ortostatica.

Além disso, realizou-se o estudo da
conducado nervosa, que evidenciou pa-
ralisia flacida aguda, ascendente, bila-
teral e simétrica de evolucao subagu-
da, associada a exame sensitivo nor-
mal, com quadro sugestivo de SGB.
Também foram solicitados tomografia

Tabela I. Estudo da condugio nervosa.

Motora

Nervo Laténcia Amplitude VCN Onda F
ms mV m/s ms

Mediano D 69 1 (N<4) 1.6 [ (N>4) 36,5 1 (N<33)
4.2 0.5 *bc 23.1 { (N>52)

Mediano E 421 147 3851
9.6 0.7 *bc 2591

Ulnar D 3.8 1(N<3.7) 3571 4121
8.3 2.3 *bc 30.0 1 (N>57)
1.3 2.0 31871

Ulnar E 3.0 201 478 1
6.6 0.8 *bc 3381
9.3 0.8 2961

Fibular D 43 (N<6) 42 (N>2) 437 (N<55)
10.6 32 440 (N>44)

Fibular E 3.8 157 434
104 0.7 3921

Tibial D 53 (N<6.7) 35 (N<57)
1.7 2.3 43.8 { (N>45)

Sensitiva

Nervo Laténcia Amplitude
ms pv

Mediano D 381 (N<3.4) 12 1 (N>15)

Mediano E 3.0 36

Ulnar D 371 (N<35) 81 (N>10)

Ulnar E 401 9

Radial D { (N>5)

Radial E 361 5

Sural D 377 5

*bc blogueio de conducio.

computadorizada de cranio (sem alte-
racao), puncgao lombar, CK, eletrdlitos
e fosfatase alcalina, evidenciando ape-
nas de alteracao um aumento nos mili-
gramas, com valor de 12,5 mg/dL.

A paciente foi tratada com imunoglo-
bulina humana endovenosa na dose de
2g/kg por 5 dias, com melhora do qua-
dro, e recebeu alta. Apds 1 ano da data
da primeira internacao, apresentou as
mesmas queixas em mais 3 episédios,
sendo também internada. Realizou-se
estudo do liquido cefalorraquidiano, que
apresentou aspecto levemente hemorré-
gico, glicose de 56 mg/dL e auséncia de

células material, com LDH de 15 U/L.
Outro estudo da neuroconducao foi
procedido na terceira internacao (tabela
1), 4 meses ap6s a primeira, sendo com-
pativel com polineuropatia sensitivo-
motora desmielinizante. Assim, che-
gou-se ao diagndstico de PDIC.
pela
Neuropediatria, foi tratada com imu-

Na tultima internacao,
noglobulina humana endovenosa na
dose de 1g/kg em infusao lenta por 2
dias, com 3 picos febris (38,5°C, 38,1°C
e 38,1°C) durante a administracao.
Apresentou melhora e recebeu alta
3 dias apds. O controle ambulatorial
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mensal demonstrou exames neuroldgi-
cos normais, regressao do quadro, sem
limitar atividades habituais e com indi-
cacao de permanéncia da fisioterapia e
atendimento no servico.

Discussao
A PDIC é uma doenga autoimune ca-
racterizada por fraqueza em musculos
proximais e distais dos membros, a qual
piora progressivamente por mais de 2
meses. A prevaléncia em criancas ainda
é menor em relacao aos adultos; talvez
por isso, ainda existam poucos estudos
sobre a real prevaléncia e o comporta-
mento na populagao infantil em com-
paracao a adulta.l

Caracteriza-se por comprometimen-
to periférico ascendente, progressivo e
geralmente simétrico, em que as mani-
festacoes motoras predominam sobre
as sensoriais. Com frequéncia, os sin-
tomas iniciais constituem formigamen-
to e “sensacoes de alfinetadas e agu-
lhadas” nos pés, podendo ser associa-
dos a lombalgia aguda. Além disso, ha
perda de forca dos membros inferiores,
perda do controle esfincteriano, com-
prometimento de pares cranianos e di-
minuicao dos reflexos tendinosos pro-
fundos. Os sinais que devem chamar a
atencao do pediatra geral sao aqueles
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