Neuropatias Periféricas



Raciocinio Diagnostico nas Neuropatias

O disturbio esta localizado no SNC ou no SNP?
O disturbio pode ser localizado em uma unica estrutura do SNP?

O disturbio é multifocal ou generalizado?

— Ocorre perda sensorial, fraqueza ou ambos?
— E proximal, distal ou ambos?

— E simétrico ou assimétrico?

O inicio do disturbio € agudo ou subagudo?



Apresentagao

Mononeuropatia
Mononeuropatia Multipla

— Axonal
— Desmielinizante

Polineuropatia
— Axonal
— Desmielinizante
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Sindrome do Neuronio Motor Inferior

. Peralisia ou paresia = Segmentar, assimétrica, interessando o
grupo muscular inervado pelos neuronios lesados.

. Hipotonia > Aumento da passividade e da extensibilidade
musculares.

. Arreflexia = Superficial e profunda.

. Fasciculacoes = Pela degeneracao e regeneracao simultaneas
nos musculos comprometidos, com evolucao crbnica.

. Atrofia — Ocorre na musculatura comprometida, com
instalacao mais ou menos precoce.

. Perda Sensitiva = Parestesia e disestesia.




Sindrome do Neuronio Motor Superior

. Paralisia ou paresia - Fraqueza do flexores nos mmii +
fragueza dos extensores nos mmess.

. Espasticidade = Sinal do Canivete.

. Hiperreflexia - Clonus e aumento da area reflexogena.

4. Outros sinais de liberacao piramidal - Cutaneo plantar em

extensao (Sinal de Babinsky, Chaddock, Schaefer, Oppenheim,
Gordon, Hoffmann, Tromner, etc.)

. Auséncia de Atrofia Muscular




Fraqueza Muscular

Atrofia muscular em paciente com lesao
de N. Espinal Acessorio a direita.




Marcha Escarvante

Ocorre a “gueda do
pe”, durante a
deambulacao.




Sensibilidade

A avaliac¢ao inclui:
— Vibracao
— Posicao
— Toque leve
— Dor
— Temperatura




Sensibilidade

A lesao parcial de um nervo periférico ou durante a sua
recuperacgao causa os seguintes fendbmenos:

— Parestesia - queimacao ou formigamento (Disestesia).

— Hiperestesia - sensibilidade aumentada a um estimulo nao
NOCIVO.

—Hiperpatia - resposta dolorosa e desagradavel a um
estimulo nocivo, principalmente se repetido.

— Hipoestesia ou anestesia - perda sensitiva.




Sensibilidade

e Comprometimento  sensitivo  das
. 11 7
extremidades em bota e luva .

* Membros inferiores mais
comprometidos do que os superiores.

* Os sintomas sensoriais se iniciam nas
maos quando os mesmos alcancam os
joelhos.




Classificagao das Fibras
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||

l

20

Diameter (micrometers) | l
15 110 5 120
} t t

|

0.5

t t t
Conduction velocity (m/sec)

Nevosas

120 90

60 30

1

62.0

0.5

General classification

i PPN —— E——

———

pp—— -

—_—
< \{' >

l— 5 —

———— e m————

Autonomic

O~

Thinly

myelinated Unmyelinated

C

Heart rate, blood
pressure, sweating,
GIT, GUT function

Warm
Muscle 9 ;

control

perception,

1
P [N (SRS M | —— P |
]

Sensory nerve classification
I

Muscle spindle
(primary ending)
Muscle fendon
(Golgi lendpn organ)
I
)

i Vibration |

{pacinian corpuscle)
| High discrimination touch 1
i(Meissner's, expanded tips) |

§ensory functions
I
Myscle spindle !

(secqndary ending)I

|
Ha:ir receptors

Deep pressure and

Crude touch
and pressure

I 1
] 1 *
i ! tomlxch Tickle
I .
! - .
: i Pricking pain Aching pain
) 1 ]
i i i Cold
| ] 1
i E ' Warmth
! Motor function
! 1
Skeletal muscle Mu'scle spindle Sympathetic
, (type Ac) (type Ay) (type C)
| | | | |
20 15 10 5 12.0 0.5

Nerve fiber diameter (micrometers)



Classificacao
das Fibras
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Sensibilidade

Neuropatia de fibra grossa (A Beta) -
— Fragueza muscular.
— Ataxia sensitiva, hipopalestesia/apalestesia, sinal de Romberg.
— Hiporreflexia/arreflexia.
Neuropatia de fibra fina (A Delta) >
— Hipoestesia tatil/dolorosa.
— Reflexos podem ser normais.
Neuropatia de fibra amielinica (Fibra C)—>

— Disfuncao autonomica.
— Dor neuropatica.



Alteracoes Autondomicas

Anidrose e hipotensao ortostatica.
Pupilas médias, pequenas ou arreativas.
Falta de lagrimas e saliva.

Impoténcia sexual.

Incontinéncia urinaria e fecal.

Dilatacao do es6fago e colon.




Alteracoes Troficas e Deformidades

Atrofia muscular por desnervacao.
Deformidades em pés, maos e coluna.
Mal perfurante plantar.

Juntas de Charcot.

Pele atrofica, lisa e brilhante.

Unhas curvas e rigidas.

Tecido subcutaneo espessado.




Historico + Exame Fisico
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Mononeuropatias



Mononeuropatia

Envolvimento focal de tronco nervoso unico
— Compressao
— Trauma
— Diabetes
— Intoxicacao
— Inflamacao
— Lesdes por Esforcos Repetitivos (LER)
— Disturbios Osteomusculares Relacionados ao Trabalho (DORT)



Ulnar nerve

Sensory Motor

Small muscles of the hand
except abductor pollicis
brevis

Ulnar flexors of littie and ring
finger and wrist

Median nerve Radial nerve

Motor Motor

Abductor pollicis brevis Finger extensors

Thumb extensors and
abductors

Wrist dorsiflexors
Brachioradialis

Lateral cutaneous nerve of the thigh ' Common peroneal nerve

Sensory Motor Sensory Motor

None Toe dorsiflexors
Foot dorsifiexors

Foot evertors
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Neuropatia do Nervo Ulnar

* Lesao no canal cubital ou no canal de Guyon.

* Ocorre fraqueza do 4 e 5 quirodactilos, com perda sensitiva
neste territorio.

* Tratamento conservador.

PisiForM %




Fig. 2-63. Right ulnar nerve palsy with wasting.

Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



Fig. 2-64. Deformity of the fourth and fifth fingers in a right ulnar palsy.

Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



Mr D Peterson, Consultant Neurosurgeon, Charing Cross Hospital, London, UK
Fig. 2-68. Ulnar nerve decompression. Operative photograph.



Neuropatia do Nervo Radial

E uma neuropatia compressiva do n. Radial no sulco espiral do
umero.

Ocorre quando o paciente embriagado adormece com o braco
pendente de um sofa ou cadeira (paralisia do sabado a noite).

Ocorre fraqueza dos extensores do punho e dos dedos.

Perda sensitiva no aspecto latero-dorsal da mao e dos 4
primeiros dedos.

Tratamento geralmente conservador.



Fig. 2-70. Posterior interosseous palsy. Radial deviation of the right hand during attempted wrist extension. Fig. 2-69. Radial palsy. Failure of right wrist and finger extension.

Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc. Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



Mr D Peterson, Consultant Neurosurgeon, Charing Cross Hospital, London, UK
Fig. 2-71. Exploration of the posterior interosseous nerve in a patient with a posterior interosseous palsy.



Neuropatia do Nervo Mediano

* A Sindrome do Tunel do carpo € a mononeuropatia mais
comum.

* Ocorre encarceramento do nervo mediano no punho, ao nivel
do retinaculo dos flexores.

* Associado a Diabetes, obesidade, artrite reumatodide, gestacao
e hipotireoidismo.



Neuropatia do Nervo Mediano

Ocorre perda sensitiva em 1° , 2° , 3° e metade do 4°
quirodactilos, principalmente na face palmar.

Fragueza muscular é um sinal tardio, geralmente
acompanhado de atrofia muscular.

Pesquisar sinal de Tinnel e Phalen.

Descompressao cirurgica € indicada quando nao houver
resposta ao tratamento conservador.



Sinal de
Tinnel

Sinal de
Phalen



Neuropatia do Nervo
Mediano

2 . . S =

Fig. 2-58. Carpal tunnel syndrome. Wasting of the thenar eminence. The
patient’s wrist was previously fractured. Fig. 2-57. Bilateral carpal tunnel syndrome.
Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc. Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.
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Neuropatia do Nervo Fibular

 Causada por traumatismo na regiao inferior lateral
proximal da perna (colo da fibula).

* Ocorre fragueza da dorsiflexao e eversao do pé.

* Perda sensitiva na regiao latero-inferior da perna e
dorso do pé.

 E a mononeuropatia mais comum do membro inferior.

* Tratamento com fisioterapia motora e treinamento de
marcha.



Lesao do Nervo
Fibular

Fig. 2-83. Common peroneal palsy. Traumatic damage
to the nerve at the level of the knee.

Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.




Neuropatia do Nervo Femoral

Pode ocorrer em compressoes radiculares e hemorragias de
retroperitonio.

Ocorre fraqueza do joelho e da flexao do quadril.

Parestesia na face anterior da coxa e da parte médio-inferior
da perna.

Dor lombar irradiando para regiao inguinal.
Reflexo patelar diminuido ou ausente.

Tratamento conservador, com fisioterapia e wuso de
estabilizador do joelho.



Lesao do Nervo
Femoral




Mononeuropatia Multipla



Mononeuropatia Multipla

* Envolvimento simultaneo ou sequencial de troncos nervosos
individuais e nao contiguos.

 E uma neuropatia periférica distal assimétrica.

— Axonal - Hanseniase, vasculite, sarcoidose, diabete.

— Desmielinizante - Neuropatia motora multifocal, polineuropatia
desmielinizante inflamatdria crénica.




Mononeuropatia Multipla

Fig. 2-86. Mononeuritis multiplex. Involvement of left median and ulnar (A), right ulnar (B), and left hypoglossal (C) nerves.
Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



Polineuropatias



Polineuropatias

Desmielinizante:

Aguda:
— Sd. de Guillain-Barré, Difteria.

— ENMG - lentificacao nao uniforme e com blogueio de conducao.

Subaguda:
— Polineuropatia Desmielinizante Inflamatodria Cronica, paraproteinemia.
— ENMG - lentificacao nao uniforme e com blogueio de conducao.
Cronica:

— Charcot-Marie-Tooth tipo |, Doenca de Dejerine-Sottas, Doenca de Refsum,
Doenca de Krabbe e Leucodistrofia Metacromatica.

— ENMG - lentificacao uniforme.




Polineuropatias

Axonal:

Aguda:
— Porfiria Aguda Intermitente, intoxicacao por talio, Sd Guillain-Barré axonal.

Subaguda:

— Diabete, uremia, hipotireoidismo, desnutricao, toxinas, SIDA, Sarcoidose,
Paraneoplasia, LES, AR.

Cronica:

— Diabete, desnutricao, uremia, paraproteinemia, Doenca de Charcot-Marie-
Tooth tipo I, Doenca de Dejerine-Sottas.




.....

M - . - - . I
Fig. 2-46. Bilateral facial weakness in Guillain-Barré syndrome. A, Eyes open. B, Attempting eye closure.
Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



Fig. 2-48. Miller Fisher syndrome. Failure of gaze to left (A), right (B), down (C), and up (D). There is also bilateral facial
weakness (E).

Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.
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Fig. 2-53. Critical illness neuropathy.. Sévere Wasting of the lower limbs (A) and the hands (B).
Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.
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Etiologias

3 Perguntas devem ser respondidas...



E Polineuropatia ou Mononeuropatia
Multipla?

Polineuropatia:

— Grande numero de etiologias.

Mononeuropatia Multipla:

— Menor numero de etiologias.

— Ex:  vasculites, diabetes, neuropatia motora  multifocal,
crioglobulinemia, hanseniase, doenca de Lyme, HIV e sarcoidose.



E Hereditaria?

* Sintomas simétricos desde o inicio.
e Pé cavum e dedos em martelo.
* Histdria familiar compativel.

— Ex: Neuropatias motoras e sensoriais hereditarias, neuropatias
sensoriais hereditarias, ataxia de Friedreich, amiloidose sensorial,
porfiria, leucodistrofia, abetalipoproteinemia, Doenca de Krabbe,
Tangier, Refsum, Fabry.






E Adquirida?

Disturbio metabdlico:
— Diabetes, Uremia, deficiéncia vitaminica (B12, B1 e E) hipotireoidismo,
acromegalia.

Infeccao:
— SIDA, hanseniase, herpes zoster, Lyme.

Autoimunidade:

—Sd. Guillain — Barré, PDIC, neuropatias por vasculite, neuropatia motora
multifocal.

Toxinas:

— Alcool, hexacarbonados, organofosforados, arsénico, metais pesados
(chumbo, arsénico, talio, mercurio).




Fig. 2-43. Leprosy. Skin depigmentation.
Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



Fig. 2-44. Leprosy. Enlargement of the great auricular nerve.

Copyright @ 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



E Adquirida?

Medicamentos:

— Antibiodticos

* metronidazol, isoniazida, dapsona, cloroquina, nitrofurantoina,
antiretrovirais, cloranfenicol.

— Quimioterapicos
* cisplatina, vincristina.

— Outros

e amiodarona, cimetidina, colchicina, ouro, litio, fenitoina, hidralazina,
piridoxina.



E Adquirida?

Neoplasia e Paraproteinas:

— Linfoma

— Mieloma multiplo

— Paraneoplasia (anti-Hu)

— Macrogobulinemia de Waldenstrém
— Crioglobulinemia




Exames Laboratoriais



Suporte diagnostico

* Obs.: Pode estar normal em quadros de
predominio de fibra finas ou autonémicas

Auxilio topografico

20 neuronio motor
Raiz / Plexo
Nervo Periférico
Jun¢ao / Musculo

Tipo de fibra

Sensitiva
Motora

Distribuicao anatomica
Mononeuropatia

Mononeuropatia multipla
Polineuropatia

Substrato neurofisiologico

Axonal
Desmielinizante




Eletroneuromiografia

Neuropatia Desmielinizante

— Etiologia autoimune ou hereditaria.

— Diminuicao da velocidade de conducao nervosa (\, 70% ).
— Dispersao dos potenciais de acao compostos evocados.

— Bloqueio de conducdo (amplitude diminuida do potencial de acao muscular
composto no segmento proximal do nervo quando comparado com estimulacao
no segmento distal).

— Acentuado prolongamento das laténcias distais.



Exames Bioquimicos

Neuropatia desmielinizante

— Eletroforese de proteinas

— Imunoeletroforese

— Sorologias para hepatite Be C
— Puncao Lombar

Exames Adicionais

— Pesquisa de anticorpo anti-GM1

— Pesquisa de MAG (myelin-associated glycoprotein)
— HIV
— Testes genéticos para Doenca de Charcot-Marie-Tooth



Eletroneuromiografia

Neuropatia Axonal

— Etiologia é uma desordem sistémica, toxina ou droga.

— Amplitude reduzida de potenciais de acao compostos evocados com
preservacao relativa da velocidade de conducao nervosa.



Exames Bioquimicos

Neuropatia Axonal

— Eletroforese de proteinas
— B12 sérica

— FAN

— VHS

— Glicemia

— Hemoglobina glicosilada
— TSH

Exames adicionais

— Pesquisa de metais pesados

— Pesquisa de porfiria

— Fator reumatoide

— Pesquisa de Sd. Sjogren (Anti-Ro, Anti-La)
— Pesquisa de Doenca de Lyme

— Anti-HIV

— Sorologia para hepatites Be C



Biopsia de Nervo

* Indicado em neuropatias de causa incerta.
* O nervo biopsiado é o que demonstra alteracdoes na ENMG.
e Util em:

— Vasculites (vasculite de arteriolas epineurais)

— Amiloidose

— Hanseniase
— Neuropatias hereditarias



Arteriole Arteriole

Fig. 2-51. Rheumatoid arthritis. Sural nerve biopsy showing fibrinoid arteritis. An eosinophilic deposit (staining bright red)
involves the media with destruction of the intima and occlusion of the lumen of a large arteriole. There is perineural fibrosis

(Trichrome; A, x30. B, x180).
Copyright © 2011 by Saunders, an imprint of Elsevier Inc.



Tratamento dos Sintomas
Sensitivos e Motores



Sintomas Sensitivos

 Quando possivel, tratar a causa basica (melhorar o controle
glicémico, tratar o hipotireoidismo, corrigir a deficiéncia de
vitamina B12, etc...).

e O tratamento tende a ser sintomatico.

e Considerar que nao existe medicacao que reverta o curso da
neuropatia idiopatica de fibras finas.



Sintomas Sensitivos

Neuromoduladores:
— Gabapentina = 300 - 600mg/8-8h.
— Pregabalina - 50 — 100mg/8-8h.
— Duloxetina = 60 — 90mg/dia.
— Amitriptilina - 25 — 75mg/dia
— Patch de lidocaina 5%.

Opiacios:
— Tramadol - até 50mg/6-6h.

Considerar a associacao entre
dois agentes de classes diferentes
para o melhor controle da dor.
Ex: Pregabalina + Amitriptilina
ou Duloxetina + Gabapentina,
etc...



Sintomas Motores

e Reabilitacao Motora




Sd. Guillain-Barré (SGB)



Sd. Landry-Guillain-Barré-Strohl

1859 1916




Definicao

e SGB é uma Polirradiculoneuropatia Aguda autoimune,
geralmente ascendente, sendo a principal causa de paralisia
flacida aguda.




Epidemiologia

Incidéncia anual - 0,81 a 1,89 casos por 100.000 habitantes.
Populacao entre 20 e 40 anos

Incapacidade severa - 20%

Insuficiéncia respiratoria - 30%

Mortalidade (mesmo com imunoterapia) - 5%



Fatores de Risco

Infecgdes ou outros eventos imunogénicos, com intervalode 1 a
4 semanas (70% dos casos)
* Campilobacter jejuni (25 a 50% dos casos).

* Citomegalovirus, Epstein-Barr, Influenza A...

* COVID-19.

Vacinas.




Patologia

Ocorre infiltracao linfocitica de
nervos periféricos e raizes
nervosas, com consequente
destruicao da bainha de mielina
e/ou axonio.
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Variantes da Sd. Guillain-Barré

Variante Desmielinizante Classica (VDC).

Variantes axonais:
— Neuropatia Axonal Motora Aguda (NAMA).
— Neuropatia Axonal Sensério-Motora Aguda (NASMA).

Sindrome de Miller-Fischer.

Sindrome de sobreposicao de Guillain-Barré e Miller-Fischer.
Variante paraparética.

Variante faringea-braquial.

Diplegia facial.

Variante sensitiva pura.

Variante disauton6mica pura (pan-disautonomia).



Variante Desmielinizante Classica

Polineuropatia Desmielinizante Inflamatdria Aguda (AIDP) — SGB!
* Apresentacao mais comum.

* Fraqueza muscular progressiva e simétrica:
v'Paresia até paralisia.
v'Inicio quase sempre em MMII.
v'Pode se iniciar em MMSS ou face em 10% dos casos.
v'Evolucdo com fraqueza em MMII + MMSS (nadir = 4 semanas).
v'Paralisia facial periférica e fraqueza orofaringea ocorrem em 50% dos casos.
v Insuficiéncia respiratéria ocorre em 10 a 30% dos casos.
v'Sintomas sensoriais leves em 80% dos casos.
v'Disautonomia em 38 a 70% dos casos (hiponatremia — SIADH; Arritmias).

* Reflexos tendineos profundos diminuidos ou ausentes em 90% dos casos.



Variantes Axonais

Associadas a infecgao por Campilobacter jejuni.
Autoanticorpo IgG para GM1 e GD1a.
Neuropatia Axonal Sensdrio-Motora Aguda (NASMA)

— Sinais e sintomas sensitivos e motores.

— Maioria necessita ventilacao mecanica.

— Pior prognodstico — Evolucao mais agressiva — Sequelas motoras.
Neuropatia Axonal Motora Aguda (NAMA)

— Inicio abrupto de fraqueza generalizada.

— Insuficiéncia respiratoria em 33% dos casos.

— Boa recuperacao no primeiro ano.



Sd. Miller-Fischer (1956)

Triade - Oftalmoplegia + Arreflexia + Ataxia.
Autoanticorpo IgG para GQlb e GT1a.

Infeccao por Campilobacter jejuni.

Forca muscular geralmente normal - 1/3 generaliza.

Pode ocorrer ptose, paralisia facial ou fraqueza orofaringea.

A maioria dos pacientes se recupera em 1 a 2 meses, mesmo
sem tratamento.

Quando associado a Encefalite de Tronco Cerebral = Encefalite
de Bickerstaff (reducao transitoria do nivel de consciéncia).



Quadro Evolutivo

3 fases:

— Instalacao do quadro neurologico (7 a 10 dias).

— Nadir (4 semanas).

— Resolucao da sintomatologia (2 a 4 semanas pds nadir).

Preclinical phase
(~4-6 weeks)

Triggering event

(aberrant immune responses)

Progressive
clinical phase
(~4 weeks)

Endoneurial inflammation
(nerve injury)

Recovery phase
(Weeks-months)

Recovery
(nerve repair)

Time



Diagnostico Laboratorial

Eletroneuromiografia

— Reflexo H ausente e ondas F prolongadas ou ausentes (achado mais
precoce).

— Bloqueio de conducao (80% dos casos).
— Laténcias distais T em até 3 vezes.

— 7T Proteinas (apds a primeira semana).
— 5 ou menos leucdcitos mononucleares/mms3.



Tratamento

Imunoglobulina - 2g/kg em 5 dias (0.4g/kg/dia) ou 1g/kg em 2

dias (1g/kg/dia).

Plasmaferese.

Suspeita clinica SGB

A

ENMG + exame do liquor

Normal {

Repetir em uma semana
Expandir diagnéstico diferencial

Anormal: diagnéstico confirmado

A4

Monitorizacé@o da F. Bulbar,
PA e CVF a cada 4-Gh
Avaliagao da gravidade clinica

l

Deambulagao independente

Auséncia de
progressao

CVF <12-15 mlUh

e

Manejo conservador

Deambula com suporte

restrito ao leito

ou

Ventilagao mecanica

L

\‘ Sintomas

< 14 dias

| Imunoglobina E.V. ou plamaferese




Polirradiculoneuropatia

Inflamatoria Desmielinizante
Cronica (PIDC)



Historia

 PIDC foi inicialmente descrita em por

Eichhorst (1890).

* O termo PDIC foi cunhado por Peter Dyck
(1975).




Definicao

PIDC é uma neuropatia autoimune
do sistema nervoso periférico,
podendo evoluir com fraqueza
progressiva e comprometimento
sensitivo em membros e tronco.

(

asymmetrical

Symmetrical or
symptoms

|

Distal and/or
proximal
weakness

Motor
and/or
sensory loss

\

{Paresthesia. }

[Areflexia g J

Lpatigue il]

J




Epidemiologia

Incidéncia > 0,15 a 10,6 casos/100.000/ano.
Prevaléncia > 0,67 a 10,3 casos/100.000.
Inicio dos sintomas entre 48 e 60 anos.
Compromete mais homens e adultos idosos.
Curso progressivo - 14,5%

Curso recorrente - 71%

Curso monofasico - 14,5%

Inicio agudo, simulando SGB - 5a 16%



Fatores de Risco

Nao existem fatores de risco reconhecidos.

Pode haver associacao com:
— Doeng¢as metabdlicas - Diabetes, deficiéncia de vitamina B12.
— Doengas da tiredide - Hipo e hipertireoidismo.
— Doencgas Infecciosas - Hepatite B e C, HIV, borreliose.

— Doengas hematolégicas - Gamopatia Monoclonal de Significado
Indeterminado (MGUS), linfomas, mielomas, Macroglobulinemia de
Waldenstrom.

— Doeng¢as autoimunes ou inflamatérias - Doenca de Crohn,
Retocolite Ulcerativa Idiopatica, Sarcoidose, Lupus Eritematoso
Sistémico.



Patologia

* Ataque autoimune da bainha de mielina dos nervos periféricos.




Achados Clinicos

Apresentacao Classica (> 68% dos casos)

— Sintomas simétricos, comprometendo tanto segmentos proximais
quanto distais de membros superiores e inferiores, que progridem
por mais de 2 meses.

Apresentacao Atipica

— Sintomas assimétricos, com predominancia em segmentos distais ou
proximais de membros superiores ou inferiores, que progridem em
menos de 2 meses.



Esquema Diagndstico da PIDC

PDIC

Simétrico > Assimétrico >

Polineuropatia Mononeuropatia

Predominio Motor -
PDIC classica

PDIC motora pura

Mudltiplo >
NMM

Predominio

Focal >
PDIC “focal”

Sensitivo >

PDIC sensitiva pura



IgG4
(para)nodal
antibodies

Haematological
malignancies

Espectro
da PIDC

Monocldnal gammopathies

MGUS IgG/Igh
IgM-MAG- _/

predominantt
(10-15%)

predominant
(<35%)

Typical CIDP
Sensory-motor
(=50%)

Acute-onset CIDP
(<18%)

Asymmetric*
(<15%)

Guillain-Barré
Syndrome

Bunschoten C, Jacobs BC, Van den
Bergh PYK, Cornblath DR, van Doorn
PA. Progress in diagnosis and treatment
of chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy. Lancet Neurol.
2019 Aug;18(8):784-794.

Focal
(~1%)

Motor
predominant
(<10%)




PIDC Classica

Quadro Clinico

— Déficit motor, distal e proximal, simétrico, evoluindo de forma progressiva
ou em surto-remissao por um periodo de, pelo menos, 2 meses.

— Déficits sensitivos sao predominantemente distais (bota e luva) e afetam
mais intensamente as modalidades relacionadas com as fibras mielinizadas
como palestesia e propriocepcao, podendo ocasionar ataxia sensitiva.

— Paresia facial, oftalmoparesia e fraqueza bulbar - 15% dos pacientes.
— Hipo ou arreflexia difusa.

— ENMG - Evidéncias de desmielinizacao.

— LCR — Dissociacao albumino-citologica.

— RNM - Hipertrofia e/ou impregnacdo de raizes nervosas.



PIDC Classica

Tratamento

— Imunoglobulina - 2g/kg em 2 a 5 dias consecutivos.

— Imunoglobulina subcutanea - dose total de 0,4 a 1,2g/kgem 1 a2

dias a cada 1 a 6 semanas por 24 a 48 semanas.
— Corticosterdides - Prednisolona 60mg/dia.

— Plasmaferese > 5 — 10 sessOoes em dias alternados em 2 a 4 semanas

(recomendacao fraca).



PIDC Atipica

Variantes da PIDC

1. Forma Exclusivamente Sensitiva.
2. Forma Exclusivamente Motora — Neuropatia Motora Multifocal (NMM ).

3. Forma multifocal assimétrica - Multifocal Acquired Demyelinating

Sensory And Motor Neuropathy (MADSAM) ou Sd. Lewis-Sumner

4. Forma distal - Distal Acquired Demyelinating Symmetric Neuropathy

(DADS).



Variantes da PIDC

Forma Exclusivamente Sensitiva (5 a 35%)

— Polirradiculopatia sensitiva desmielinizante cronica.

— Costuma se iniciar nos MMII, mas pode estar restrito aos MMSS, aos
4 membros ou na face e no tronco.

— Ataxia sensitiva proeminente.

— Hiporreflexia difusa.

— |dade antes dos 55 anos

— Potenciais evocados somatossensitivos ausentes.
— LCR - Dissociacao albumino-citologica.

— Conduta - Imunoglobulina.



Variantes da PIDC

Forma Exclusivamente Motora (7 a 10%)

— Manifestagdes clinicas puramente motoras com déficit simétrico
proximal e distal, porém com predominio distal, predominando em
MMII, mas também podendo comprometer os 4 membros ou os
MMSS isoladamente.

— Geralmente ocorre em pacientes mais jovens (> 20 anos).
— ENMG - Bloqueio de conducao.
— Conduta - Imunoglobulina.

DX - Neuropatia Motora Multifocal



Variantes da PIDC

Forma Multifocal Assimétrica (6 a 15%)

— Multifocal Acquired Demyelinating Sensory And Motor Neuropathy
(MADSAM) ou Sd. Lewis-Sumner

— Inicio insidioso e progressivo de fraqueza e parestesia assimétrica de
membros superiores.

— Pode ocorrer envolvimento da pares cranianos (optico, oculomotor,
trigémeo e facial).

— 50% dos casos evolui para PDIC tipica. DX - Mononeuropatia Multipla
— ENMG - Bloqueio de conducio multifocal. = Neuropatia Hansénica

— LCR — Dissociacao albumino — citoloégica.

— RNM - Aumento da intensidade do sinal e calibre do plexo braquial.

— Conduta - Imunoglobulina; Corticosterdide (resposta rapida).



Variantes da PIDC

Forma Distal (7 a 15%)

— Distal Acquired Demyelinating Symmetric Neuropathy (DADS).

— Déficit predominantemente sensitivo distal e simétrico em MMII,
causando hipoestesia e ataxia sensitiva por lesao de fibras grossas.

— Manifestacdes clinicas motoras em grau variavel.
— Reflexos profundos hipoativos ou ausentes.

— Presenca de IgM monoclonal correspondendo a anticorpos contra
glicoproteina associada a mielina (anti-MAG) - Sem resposta a
corticosteroides ou imunoglobulina (talvez ao Rituximab).

— LCR - Dissociac¢ao albumino — citologica ou normal.

— ENMG - Desmielinizacao + Laténcias motoras e sensorias extremamente
prolongadas + Auséncia de bloqueio de conducao.



Neuropatia Motora Multifocal
(NMM)



Neuropatia Motora Multifocal

Quadro Clinico e Fisiopatologia

— Inicio com fraqueza assimétrica distal de membros superiores, com
caimbras e fasciculacdes, sem perda sensorial.

— Atrofia muscular tem desenvolvimento tardio.

— Pares cranianos, musculatura bulbar e respiratoria sao poupados.
— Hipo ou arreflexia nos segmentos comprometidos.

— Nao ocorrem sinais de lesao de NMS.

— Bloqueio parcial da conducao motora mediado por anticorpo anti-
GM1 (30 — 80% dos pacientes) no nodulo de Ranvier.

NMM mimetiza ELA



Neuropatia Motora Multifocal

Achados Laboratoriais e Tratamento

— ENMG - Bloqueio de condu¢ao multifocal em nervos motores.
— LCR - Dissociacao albumino-citologica.
— RNM - Aumento da intensidade do sinal e calibre do plexo braquial.

— Anticorpo 1gM policlonal contra gangliosideo GM-1 (anti-GM1), em
50% dos casos.

— Tratamento — Imunoglobulina e, eventualmente, Ciclofosfamida.
Corticosterdide pode piorar o quadro.
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