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Resumo

Este trabalho objetivou avaliar clinica-epidemiologicamente pacientes entre 1 e 13 anos diagnosticados com a Sindrome
de Guillain-Barré (SGB) em um hospital universitario entre janeiro de 2019 e junho de 2023. Foi realizado um estudo
retrospectivo de uma série de casos por meio da analise de prontuarios. Encontrou-se cinco casos com manifestacéo
clinica tipica de SGB: fraqueza e reduc¢do de reflexos tendinosos de carater progressivo e ascendente, com tempo de
evolucéo variado. Apenas dois casos apresentaram redugéo de sensibilidade associada. Em quatro casos foi realizada
coleta de liquor, cuja analise foi Gtil na confirmag&o do diagndstico e nos cinco casos realizou-se eletroneuromiografia,
que indicou que em um dos casos a doenca era da forma desmielinizante e nos demais da forma axonal motora.
Analisando a histéria clinica e sintomas infecciosos, além das provas soroldgicas e pesquisas virais disponiveis, foi
possivel presumir a etiologia de dois casos sendo COVID-19 e gastroenterite prévios. Um caso teve uma correlacao
temporal com a Vacina Oral de Poliomielite e a vacina para Febre Amarela. Todos os pacientes foram tratados com
imunoglobulina a fim de reduzir o tempo de recuperagdo, com um desfecho positivo em trés casos. Um caso evoluiu
com parada cardiorrespiratoria. Um caso ndo apresentou melhora com uma dose de imunoglobulina, mas apresentou
melhora ao receber uma segunda dose. Concluiu-se que a SGB tem gravidade e evolugdo variada, sendo imprescindivel
o reconhecimento precoce dos sintomas e agilidade no diagnéstico, de forma a iniciar o tratamento com celeridade e
prevenir maiores sequelas.

Palavras-chave: Sindrome de Guillain-Barré; Pediatria; Brasil; Imunoglobulina humana intravenosa.

Abstract

This research aimed to evaluate clinical and epidemiological features of patients aged 1 to 13 years, diagnosed with
Guillain-Barre Syndrome (GBS) in a Universitary Hospital between January 2019 and June 2023. It was performed a
retrospective, descriptive analysis of medical records. There were 5 cases recorded with the usual manifestation of GBS,
progressive ascending paralysis with diminished reflexes, with varying evolution time. Only two cases had associated
diminished sensibility. Four cases had their cerebrospinal fluid analyzed, which was useful in confirming the diagnosis.
An electroneuromyography study was performed in the 5 cases, with only one case of the demyelinating form of GBS
and the other four cases being the motor axonal form. Through the analysis of clinical history, previous infectious
symptoms, serological and viremia tests, it was possible to presume an etiology in two cases, being previous COVID-
19 and Gastroenteritis. One case had a temporal correlation with the Poliomyelitis Oral Vaccine and anti-Yellow Fever
vaccine. They were all treated with Human Immunoglobulin in order to reduce the recovery time, with a positive effect
in three cases. One of the other cases had a cardiorespiratory arrest in the fourth day of Immunoglobulin administration
and the other case didn’t show any response with the first dose, so the dose was repeated, when the patient finally
presented a positive response. In conclusion, cases of GBS have varying time evolution and level of severity, so it’s
necessary to recognise the symptoms and diagnosis fastly, in order to start the treatment, preventing greater disability.

Keywords: Guillain-Barre Syndrome; Pediatrics; Brazil; Human intravenous immunoglobulins.

Resumen

Este trabajo tiene como objetivo analizar (clinica-epidemiolégicamente) pacientes entre 1 y 13 afios diagnosticados con
el Sindrome de Guillain-Barré (SGB) en un hospital universitario entre enero de 2019 y junio de 2023. Fue realizado
un estudio retrospectivo de casos de SGB por medio del analisis del historial clinico. Fueron encontrados cinco casos
con manifestacion clinica tipica de SGB: debilidad y reduccién de reflejos en los tendones de carécter progresivo y
ascendente, con tiempo de evolucidn variado. Solo dos casos presentaron reduccién de sensibilidad asociada. En cuatro
casos fue realizada la colecta de liquido cefalorraquideo, cuyo andlisis fue util en la confirmacion del diagnéstico. En
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los cinco casos se realizé electroneuromiografia, que indicé uno caso da forma desmielinizante y los demés la forma
axonal motora. Analizando el historial clinico y sintomas infecciosos, ademas de las pruebas serolégicas e
investigaciones virales disponibles, fue posible resumir la etiologia, dos casos siendo COVID-19 y gastroenteritis
previos Un caso tuvo correlacidn temporal con la Vacuna Oral de Poliomielitis y la vacuna para la Fiebre Amarilla.
Todos los pacientes fueron tratados con inmunoglobulina con propdsito de reducir el tiempo de recuperacion, con un
desenlace positivo en tres casos. Un caso evolucioné para una parada cardiorrespiratoria y otro caso no presenté mejora
con una dosis de inmunoglobulina, pero presentd mejora cuando recibi6 segunda dosis. Se concluyé que la SGB presenta
una evolucion variada, con diferentes grados de gravedad, siendo imprescindible el reconocimiento precoz de los
sintomas y rapidez en el diagnostico, de forma que al iniciar el tratamiento con celeridad.

Palabras clave: Sindrome de Guillain-Barré; Pediatria; Brasil; Inmunoglobulina intravenosa humana.

1. Introducéo

Em 1916, Georges C. Guillain, Jean-Alexandre Barré e Andre Strohl descreveram dois soldados na Primeira Guerra
Mundial que se queixavam de formigamento, sensacdo reduzida e fraqueza progressiva nos bragos e pernas. Na avaliacdo
neuroldgica, havia reflexos tendinosos reduzidos e ausentes (Alessandro, Castiglione, Brand, Bruno & Barroso, 2022). A anélise
do liquido cefalorraquidiano mostrou proteina elevada sem uma reagéo celular. Apesar da paralisia generalizada grave nos bragos
e pernas no nadir, ambos os pacientes apresentaram uma boa recuperacéo clinica. Essa combinacdo de caracteristicas parecia ser
uma polirradiculoneuropatia subaguda imunomediada, que passou a ser chamada de “sindrome de Guillain-Barré” (SGB)
(Oliveira et al., 2021).

A taxa de incidéncia de SGB em paises norte-americanos e europeus varia entre 0,81 e 1,89 (mediana 1,11) casos por
100.000 habitantes por ano. A incidéncia aumenta com a idade e é 1,5 vezes maior em homens do que em mulheres (Oliveira et
al., 2021). Sejvar et al. (2011) estimaram que a incidéncia global de SGB em criangas de 0 a 9 anos é de 0,62 a cada 100.000
habitantes, e de e 0,75 a cada 100.000 habitantes na faixa etéria de 10 a 19 anos.

A apresentacdo da doenga varia consideravelmente entre os pacientes, sendo que o curso clinico e o resultado sdo
altamente heterogéneos, resultando em dilemas clinicos desafiadores em relacdo ao atendimento e tratamento do paciente
(Oliveira et al., 2021).

Os principais sintomas clinicos da SGB séo fraqueza flacida simétrica das pernas e bragos, de progressao ascendente,
combinada com reflexos tendinosos profundos diminuidos ou ausentes. Caracteristicas clinicas adicionais que estdo presentes
em proporcBes variaveis de pacientes sdo paralisias de nervos cranianos, parestesias e déficits sensoriais, ataxia e dor.
Notavelmente, a disfuncéo autondmica aparece em até 30% dos pacientes, incluindo desregulacéo cardiovascular (como arritmia
e irregularidades na presséo arterial), ileo paralitico ou sudorese excessiva (Alessandro et al., 2022). Além disso, cerca de um
quinto dos pacientes desenvolve insuficiéncia respiratoria que requer suporte ventilatério (Dourado-Junior et al., 2021).

De acordo com sua apresentacdo, fisiopatologia e padréo na eletroneuromiografia (ENMG), a SGB pode ser classificada
em polineuropatia desmielinizante inflamatéria aguda (AIDP) e neuropatia axonal, sendo essa dividida em neuropatia axonal
motora aguda (AMAN), a neuropatia axonal motora e sensitiva aguda (AMSAN) (Dourado-Junior et al., 2021). Outras variantes
sdo a sindrome de Miller Fisher com a triade tipica de oftalmoparesia, ataxia e arreflexia, a variante paraparética, em que 0s
sintomas estdo exclusivamente presentes nas pernas, ou a variante faringo cervicobraquial (Oliveira et al., 2021). A AIDP é a
forma mais comum de SGB, sendo responsavel por 90% dos casos (Neumeister et al. 2023).

A SGB ocorre devido a um gatilho que ativa o sistema imune de forma anormal, sendo, muitas vezes, uma infec¢do. A
infeccdo antecedente pode ser viral (como virus Epstein-Barr, citomegalovirus ou infecgdes respiratérias) ou bacteriana (como
Campylobacter jejuni) (Dourado-Junior et al., 2021). A resposta do sistema imunol6gico para combater a infec¢do envolve a
ativagdo de células T e células B, levando a producéo de anticorpos contra o agente infeccioso que pode reagir de forma cruzada
com componentes neurais, particularmente gangliosideos — uma classe de glicolipideos presentes na superficie das células

nervosas. Esses epitopos compartilhados entre agentes infecciosos e tecidos neurais podem levar ao ataque imunoldgico contra
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0 patdgeno e o sistema nervoso (Oliveira et al., 2021).

A resposta imune desencadeia uma cascata inflamatdria caracterizada pela infiltracdo de células imunes, particularmente
macro6fagos, nos nervos periféricos. Essas células imunes ativadas liberam citocinas pré-inflamatérias, quimiocinas e outros
fatores que contribuem para danos nos nervos (Dourado-Junior et al., 2021).

No caso da forma desmielinizante, os macr6fagos atacam a bainha de mielina que envolve e isola as fibras nervosas,
levando a desmielinizagdo (Dourado-Junior et al., 2021; Shahrizaila et al., 2021). A desmielinizagdo interrompe a propagacéo
normal dos impulsos nervosos ao longo das fibras nervosas. O que resulta em diminuicdo da velocidade de conducdo nervosa,
levando a paralisia flacida e distdrbios sensoriais caracteristicos da SGB. A perda de mielina também exp&e o axonio, tornando-
0 suscetivel a mais ataques imunoldgicos e prejudicando a sinalizacdo nervosa (Oliveira et al., 2021).

Na variante axonal motora aguda da SGB, o dano axonal ocorre pelo ataque imunolégico direto aos axonios, mediado
principalmente por autoanticorpos, no espago nodal e internodal (Shahrizaila et al., 2021). O dano axonal contribui para tempos
de recuperagdo prolongados e pode levar a déficits residuais mais significativos (Finsterer et al., 2022).

O diagnostico da SGB é principalmente clinico, baseado no quadro clinico de paralisia flacida simétrica das pernas e
bragos, de progressdo ascendente, combinada com reflexos tendinosos profundos diminuidos ou ausentes, sem outras causas
presentes. A analise do liquido cefalorraquidiano pode ajudar a confirmar a SGB e descartar outras patologias, apresentando uma
dissociagdo albumino citoldgica (contagem de leucécitos normal, até 50 células por mm3, e proteinorraquia aumentada, acima
de 45mg/dl). A realizacdo da eletroneuromiografia (ENMG), além de importante fator de apoio no diagndstico, ajuda a classificar
o tipo variante da SGB (Shahrizaila et al., 2021).

O tratamento médico da SGB é focado no controle dos sintomas e no apoio a recuperacao do paciente. Alguns pacientes
podem precisar de cuidados intensivos devido a gravidade dos sintomas e maior risco de parada cardiorrespiratoria (Goodfellow
& Willison, 2016). O tratamento, geralmente, envolve hospitalizacdo, onde os pacientes podem receber imunoglobulina
intravenosa (I\VIG) ou plasmaférese (PE) para ajudar a reduzir a gravidade e a duracdo dos sintomas. Embora néo curativos, sdo
tratamentos eficazes em acelerar o processo de recuperagédo (Willison et al., 2016; Costa et al., 2020).

Segundo Zaki et al. (2023), os tratamentos com 1\VVIG ou com PE nédo apresentam diferencas significativas em relacéo
ao progndstico do paciente, sendo preferivel a IVIG por sua maior facilidade na aplicacdo. O uso concomitante dos dois
tratamentos ndo traz beneficios, e independente do tratamento escolhido, este deve ser iniciado o mais rapidamente possivel,
preferencialmente até 2 semanas ap6s o inicio dos sintomas (Willison et al., 2016; Shahrizaila et al., 2021).

A dose preconizada da IVIG é de 2g/kg de peso corporal, administrada em 2 dias (1g/kg/dia) ou 5 dias (0,4g/kg/dia)
(Willison et al., 2016). N&o ha descrito na literatura superioridade entre um regime e outro, no entanto a administracdo em 2 dias
é associada a uma maior frequéncia de flutuacdes relacionadas ao tratamento (Willison et al., 2016) - definida como episodios
de piora com duracdo de pelo menos uma semana, ap6s melhora inicial, que podem ocorrer em até dois meses apds o tratamento
(Shahrizaila et al., 2021; Alessandro et al., 2022).

A reabilitacdo e os cuidados de suporte para SGB podem incluir fisioterapia, terapia ocupacional e fonoaudiologia para
ajudar os pacientes a recuperarem forga e mobilidade, melhorar sua capacidade de realizar atividades diarias e superar qualquer
dificuldade de fala ou degluti¢do (Leonhard et al., 2021).

O prognéstico para individuos com SGB varia, a maioria se recupera totalmente em alguns meses, no entanto, alguns
individuos podem apresentar uma recuperagdo mais lenta ou apresentar déficits neuroldgicos residuais (Willison et al., 2016).
Sem tratamento, além do processo de recuperacao ser mais lento, alguns individuos podem apresentar, a longo prazo, sequelas
mais graves (Leonhard et al., 2021).

Desde o programa de erradicagdo da poliomielite no mundo, acompanhando a tendéncia mundial, a SGB se tornou a
principal causa de paralisia flacida aguda em criancas no Brasil (Dias-Tosta & Kiickelhaus, 2002; Willison et al., 2016).
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A avaliacdo clinico-epidemiolégica de pacientes pediatricos é de extrema importancia para entender melhor a incidéncia
e a evolucdo da doenca nessa populacgdo. Essa avaliacdo pode fornecer informacdes valiosas sobre o tratamento e 0 manejo da
doenca. O estudo também pode ajudar a identificar possiveis fatores de risco e a desenvolver estratégias preventivas da doenca
(Goodfellow & Willison, 2016).

Willison et al. (2016) destacam a importancia de estudos clinicos e epidemioldgicos para entender melhor a SGB e
melhorar o tratamento e 0 manejo da doenga em pacientes pediatricos. O manejo precoce da doenca pode melhorar o prognéstico
(Shahrizaila et al., 2021).

Esta pesquisa objetivou avaliar clinica e epidemiologicamente pacientes pediatricos diagnosticados com Sindrome de
Guillain-Barré em um hospital universitario durante os anos de 2019 a junho de 2023; avaliar o tratamento e 0 manejo desses
pacientes, incluindo a avaliacdo da eficacia do tratamento e o tempo de recuperacdo; analisar os fatores de risco associados a

Sindrome de Guillain-Barré em pacientes pediatricos.

2. Metodologia

Foi realizado um estudo retrospectivo de uma série de casos por meio da analise de prontudrios (Torres-Duque, Patino
& Ferreira, 2020).

Os critérios de incluséo foram selecionados com base no referencial tedrico, sendo eles: pacientes com idade entre 1 e
13 anos, diagnosticados com Sindrome de Guillain Barré no HUMAP durante o periodo de janeiro de 2019 a junho de 2023. J&
os critérios de exclusdo foram: pacientes com outras doencas neuroldgicas e pacientes que ndo possuiam todas as informaces
necessarias para a avaliacéo clinico-epidemiolégica.

Foram coletadas informagdes demogréficas, histérico médico, sintomas apresentados, exames laboratoriais, tratamento
e evolugdo clinica dos pacientes de seus registros em prontuarios médicos. Essas informagdes foram transcritas para uma planilha
do Excel® sem informag6es que possibilitassem a identificagdo do paciente.

Os dados foram analisados de forma descritiva, a fim de identificar as caracteristicas clinicas e epidemioldgicas dos
pacientes com SGB no HUMAP durante os anos de 2019 a 2023, bem como possiveis fatores de risco e prognosticos.

A pesquisa foi desenvolvida respeitando todos os preceitos éticos de acordo com a Resolugdo n° 466/12 do Conselho
Nacional de Salde (CNS) tendo parecer favoravel do Comité de Etica e Pesquisa (CEP) do Hospital Universitario Maria
Aparecida Pedrossian - HUMAP/UFMS sob n° 6.335.009.

3. Resultados e Discussao
Foram encontrados no total 5 casos de SGB no periodo pesquisado, sendo um caso em 2021 e quatro em 2022, cujos

dados demograficos constam na Tabela 1.

Tabela 1 - Distribuicdo demogréafica dos casos.

N Sexo Idade Ano de internagdo
1 Masculino 3 anos e 10 meses 2021
2 Feminino 10 anos e 6 meses 2022
3 Masculino 5 anos e 5 meses 2022
4 Masculino 11 anos e 4 meses 2022
5 Masculino 4 anos e 4 meses 2022

Fonte: Autores (2023).
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Observa-se pela Tabela 1 que os pacientes eram criangas com idade entre 3 e 11 anos, sendo quatro do sexo masculino
e um do sexo feminino, acompanhando a tendéncia da doenca de ser mais frequente em homens (Oliveira et al., 2021). N&do
houve casos registrados no ano de 2020, durante a pandemia de COVID-19, apesar da associacdo entre a infeccdo pelo SARS-
CoV-2 e o desenvolvimento da SGB (Finsterer et al., 2022). Esse fato pode ser explicado por duas situacdes: com o isolamento
social durante a pandemia e suspensdo das aulas presenciais, as criancas ficaram menos expostas as infeccdes geralmente
associadas a SGB; nesse periodo, os pacientes com suspeita de COVID-19 foram direcionados a outro hospital da regido.

A Tabela 2 sumariza o quadro clinico inicial no momento de admisséo hospitalar.

Tabela 2 - Queixa inicial, tempo de evolugdo e alteragbes neuroldgicas no momento de admissdo hospitalar.

Tempo de Grau de forga nos Alteraces de

: Sintoma inicial P Reflexos tendinosos Forca axial
sintomas membros sensibilidade
1
. Dor e fraqueza de Superiores: grau 3/5 Redugdo de Reduzidos em todos os Reduzida, sem
1 10 dias R - : - . o
membros inferiores Inferiores: grau 2/5 sensibilidade tatil membros incontinéncia
. . Reducéo de Ausentes em membros Reduzida, com
2 1dia Parestesia e _fraqqeza Supeflores. grau 3/5 sensibilidade tétil e inferiores, reduzidos em incontinéncia fecal e
de membros inferiores Inferiores: grau 0/5 ' - o
dolorosa membros superiores urinaria
3 9 dias Dor e fraquezg de Super_lores.: grau 3/5 Nzio Reduzidos em todos 0s Preservada
membros inferiores Inferiores: grau 1/5 membros
. Dor e fraqueza de Superiores: grau 4/5 x Redu_zidos em membros
4 5 dias S Lo Né&o inferiores e preservados Preservada
membros inferiores Inferiores: grau 3/5 .
em membros superiores
. Fraqueza de membros  Superiores: grau 4/5 x Ausentes em mgmbros
5 2 dias Né&o inferiores, reduzidos em Preservada

inferiores Inferiores: grau 1/5 -
9 membros superiores

Fonte: Autores (2023).

Como demonstrado na Tabela 2, em trés dos cinco casos (n° 1, 3 e 4) o sintoma inicial foi de dor e perda de forca de
membros inferiores. O paciente n°® 2 iniciou com parestesia de membros inferiores, que evoluiu com paralisia flacida. O n° 5
iniciou com fraqueza isolada de membros inferiores. Em todos os casos o0s sintomas foram progressivos e ascendentes,
acometendo primeiro 0s membros inferiores e depois 0s membros superiores.

O tempo de inicio dos sintomas no momento da admissao hospitalar variou de 1 a 10 dias prévios, e o grau de forca dos
membros variou de grau 3 a 0 nos membros inferiores, e 4 a 3 nos membros superiores. Apenas 0s casos n° 1 e n® 2 apresentavam
reducdo da sensibilidade tatil na admisséo.

E possivel perceber que a progressio dos sintomas teve velocidade diferente nos cinco casos, o que é comum na SGB -
o nadir (tempo entre o inicio da doenga e o pico de gravidade dos sintomas) pode ocorrer dentro de 48 horas a 4 semanas, a
média sendo entre 5 e 12 dias (Goodfellow & Willison, 2016; Arsenijevic et al., 2021). Cerca de 50% dos casos atingem o nadir
em até 2 semanas e 90%, em até quatro semanas (Neumeister et al., 2023).

O caso n° 2 foi a paciente com maior acometimento motor no momento de admissdo, com perda de forga axial e
acometimento autonémico - perda de controle esfincteriano, apesar de ter apenas um dia de sintomas. A forma da SGB com
rapida progressdo e alta gravidade do acometimento motor é descrita por Arsenijevi¢ et al. (2021) como uma forma fulminante.
Na literatura o termo é também utilizado como sinénimo de SGB “hiperaguda”, em que o nadir ocorre em menos de 48 horas. E
uma forma rara, de frequéncia ainda desconhecida, que difere da SGB rapidamente progressiva em que o nadir ocorre em até 7
dias (de Montaudouin et al., 2014).

O diagnostico da SGB é clinico, baseado nos sintomas caracteristicos e auséncia de outras causas que os expliquem.

Para maior certeza no diagnostico de pacientes suspeitos, a analise do liquido cefalorraquidiano (LCR) e a ENMG séo de grande
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utilidade (Shahrizaila et al., 2021). A Tabela 3 traz informag6es sobre a analise do LCR e a ENMG dos 5 casos.

Tabela 3 - Andlise do liquido cefalorraquidiano e padréo de lesdo em eletroneuromiografia.

Proteinorraquia Leucdcitos . .
; Eletroneuromiografia
(mg/dl) (céls/mm3)
1 252 3 Polineuropatia periférica sensitiva-motora, de natureza primariamente desmielinizante, sem
degeneracédo axonal secunddria importante.
2 118 6 Polineuropatia exclusivamente motora, de natureza primariamente axonal.
3 131 2 Polineuropatia exclusivamente motora, de natureza primariamente axonal.
4 51 11 Polineuropatia exclusivamente motora, de natureza primariamente axonal.
5 Nao realizado Nao realizado Polineuropatia exclusivamente motora, de natureza primariamente axonal.

Fonte: Autores (2023).

Dentre os cinco pacientes, em quatro foram realizados a punc¢do do LCR (casos n®1, 2, 3 e 4) e todos realizaram ENMG.
Dos quatro LCR analisados, todos foram compativeis com o diagnéstico de SGB, apresentando a chamada dissociagdo
albuminocitoldgica. Ja as ENMG além de confirmarem o diagnéstico, possibilitaram a classificacdo das variantes entre a forma
AIDP e a AMAN. Apesar da AIDP ser a forma mais comum da SGB globalmente (Shahrizaila et al., 2021), dentre os 5 casos
estudados, apenas o de n° 1 apresentou essa forma, os demais apresentando a forma AMAN, que em alguns paises como a China
e México, é a forma predominante na faixa etaria pediatrica (Nachamkin et al., 2007). N&o ha na literatura informac&o sobre a
predominancia de uma ou outra forma na faixa etaria pediatrica no Brasil.

Considerando que os sintomas da SGB tipicamente iniciam dentro de 4 semanas apés quadro de infecgéo gastrointestinal
e/ou de vias aéreas superiores na maioria dos pacientes (Willison et al., 2016), € importante investigar a presenca dessas infec¢des
para, se possivel, identificar a etiologia. Dentre os casos estudados, todos apresentaram algum sintoma infeccioso nas 4 semanas
que precederam o inicio dos sintomas da SGB: 4 casos de sindrome gripal leve (n° 1, 2, 4 e 5) e 0 caso n° 3 que apresentou tanto
sintomas gastrointestinais (diarreia e émese), quanto amigdalite bacteriana e um episédio isolado de febre em momentos
diferentes no intervalo de 4 semanas. Na Tabela 4 encontramos os sintomas apresentados, intervalo entre o quadro infeccioso e

inicio dos sintomas da SGB, além de se foi ou ndo possivel identificar uma etiologia.

Tabela 4 - Quadros infecciosos prévios e no momento da admisséo.

Tempo antes do inicio dos  Sintomas respiratérios na admisséo/painel viral

N Quadros infecciosos prévios sintomas (swab orofaringe) Etiologia
1 Sindrome gripal leve 14 dias N&o/Nao realizado Covid (lgG positivo)*
2 Sindrome gripal leve 9 dias Coriza e tosse/Negativo Indefinida
Gastroenter_lte/ Amigdalite 14 dlas/_9 dias/ NAo/Nao realizado Gastroenterite
bacteriana/Febre 2 dias
4 Sindrome gripal leve 10 dias Coriza e tosse/Negativo Indefinida
. - . x . P6s-Vacina Oral
5 Sindrome gripal leve 30 dias N&o/Negativo os-vacina ra

Poliomielite*

*Hipdtese etioldgica registrada em prontuério. Fonte: Autores (2023).

Para os pacientes com sintomas respiratdrios no momento da admissdo (n° 1, 2 e 4) foi realizado RT-PCR de swab de
orofaringe para detecgdo virus respiratorios comuns na regido e periodo: coronavirus SARS-CoV-2, virus Influenza, Rinovirus,
Adenovirus, Virus Sincicial Respiratério e Metapneumovirus, ndo sendo detectado nenhum virus em todos os casos. O paciente
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de n° 5 ndo possuia sintomas respiratérios no momento da admissdo, mesmo assim realizou swab de orofaringe para o painel
viral.

Na investigacdo da etiologia, além dos dados da histéria clinica, foram realizados exames especificos para infeccoes
comumente associadas a SGB, como Zika, Chikungunya, Epstein Barr virus e Citomegalovirus através da sorologia ou RT-PCR
quando disponivel.

O caso n® 1, o Gnico internado em 2021, foi também o Unico que ndo realizou investigagdo soroldgica extensa - realizou
apenas sorologias para COVID-19, devido a quadro gripal leve duas semanas antes do inicio dos sintomas de fraqueza, sem
sintomas respiratérios no momento da admisséo. O resultado das sorologias para COVID-19 foi: anticorpos IgG reagente e IgM
ndo reagente. E sabido que a classe IgM dos anticorpos para SARS-CoV-2 é detectavel a partir do segundo ao quinto dia do
inicio dos sintomas, com pico nas segunda e terceira semanas de doenca e desaparecimento na sétima semana. Ja a classe 1gG se
torna detectavel em torno de 14 dias de doenca e, na maioria dos pacientes, permanece positiva por um longo periodo (Assis et
al., 2020). Considerando que a Sindrome gripal prévia referida pelo paciente na admisséo ocorreu duas semanas antes do inicio
dos sintomas e aproximadamente 24 dias antes da coleta da sorologia, seria esperado que os anticorpos IgM para COVID-19
estivessem positivos e 0s IgG também. Sendo assim, a COVID-19 ndo é uma causa provavel para a Sindrome Gripal apresentada
pelo paciente 14 dias antes.

Foi registrado no prontuario que os pais do paciente apresentaram COVID-19 cerca de 2 meses antes da SGB, porém
ndo hé registro de que o paciente tenha apresentado sintomas na ocasido e o tempo entre a infecgdo e o inicio dos sintomas ndo
estd dentro do periodo de 4 semanas presente na literatura (Goodfellow & Willison, 2016). Com isso, demonstra-se que h4 baixa
probabilidade de correlacdo entre a infeccdo por COVID-19 e a SGB. Considerando o exposto, faltam dados no prontuario que
indiqguem como a equipe assistente chegou a etiologia registrada.

A paciente n° 2 apresentou sorologia para Epstein-Barr virus (EBV) da classe 1gG positiva e IgM negativa. Os anticorpos
contra 0 EBV surgem a partir de 1 a 2 semanas da infeccéo, o da classe IgM permanecendo positivo até 4 a 8 semanas apos a
infeccdo, enquanto a classe 1gG tem seu pico apés 2 a 4 semanas da infecgdo e permanece positivo pelo resto da vida (Carneiro-
Sampaio et al., 2022). Dessa forma, tal resultado soroldgico é compativel com uma infecgéo prévia pelo EBV hé pelo menos 4
a 8 semanas antes do inicio da paralisia. Como ndo hé relato de sintomas de mononucleose quatro semanas antes da SGB, ndo
h& indicios suficientes de que essa infeccdo tenha levado a SGB.

Na investigacdo etioldgica, o paciente de n° 3 apresentou sorologia IgM para Chikungunya positiva e IgG negativo. O
RT-PCR para Chikungunya do mesmo paciente foi ndo detectavel. A viremia na infeccéo pelo virus da Chikungunya € curta,
sendo seu RNA detectavel por até 10 dias ap6s o inicio dos sintomas, enquanto os anticorpos da classe IgM podem ser detectados
até 3 a 4 meses apos a infeccdo (Carneiro-Sampaio et al., 2022). No entanto, o Unico sintoma positivo para Chikungunya na
histéria clinica do paciente é o episodio de febre isolado 2 dias antes do inicio da reducgdo da forca, sem nenhum relato de
sintomas compativeis até 4 semanas antes da admissao, o que fala contra uma infecgdo por Chikungunya virus como etiologia
da SGB neste caso. Uma forma de confirmar a ocorréncia da infeccéo, seria repetir os exames sorologicos ap6s 5 a 10 dias depois
e avaliar a conversao sorologica da classe 1gG - se ocorresse seria a confirmacdo de infeccdo recente pelo virus (Carneiro-
Sampaio et al., 2022). Para este caso, 0 exame ndo foi repetido.

A amigdalite bacteriana, geralmente causada por Streptococcus B-hemolitico do grupo A, ndo é associada a SGB com
frequéncia, porém ha alguns relatos na literatura médica de pacientes que apresentaram a sindrome apés um quadro de amigdalite
bacteriana ou que tiveram evidéncia soroldgica de infeccdo por estreptococos (Yuki & Hirata, 1998; Cecatto et al., 2003). A
infeccdo pela bactéria Campylobacter jejuni é uma das infecgdes mais associadas ao desenvolvimento de SGB (Shahrizaila et
al., 2021) e também é umas das principais infeccdes gastrointestinais em todas as faixas etarias, mas principalmente nas criangas
(Ministério da Salde, 2011), sendo a etiologia mais provavel para o caso de n° 3.
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O paciente de n° 4 nao apresentou sorologia reagente para dengue (NS1), nem RNA dos virus Zika e Chikungunya
detectaveis pelo método RT-PCR. Nao foram realizadas outras sorologias para esse paciente, além do RT-PCR de swab nasal
negativo para os virus pesquisados. Nao ha registro em prontudrio de vacinas recentes. Dessa forma, ndo foi possivel identificar
etiologia provavel para este paciente.

O paciente n° 5 apresentou sorologia positiva para Chikungunya, sendo a classe IgM indeterminada e a classe 1gG
reagente. A classe 1gG positiva é compativel com infeccdo acima de 10 dias prévios. Ja a classe 1gM indeterminada poderia
tratar-se niveis de IgM em queda, préximo da negativacdo, ou positivo. Neste caso, para confirmacdo poderia-se repetir a
sorologia ap6s 5 a 10 dias, 0 que ajudaria a determinar o periodo da infecgdo pelo virus (Carneiro-Sampaio et al., 2022). No
entanto, este paciente também néo tinha relato de sintomas compativeis com infeccdo pelo virus Chikungunya nas Ultimas 4
semanas antes do inicio dos sintomas da SGB.

Fora a sindrome gripal leve apresentada cerca de 30 dias antes do inicio dos sintomas, o paciente ndo apresentava
histérico infeccioso de nota, no entanto, recebeu a Vacina Oral contra Poliomielite (VOP) e a vacina para febre amarela dois dias
antes do inicio dos sintomas. No entanto, apesar de existir na literatura diversos relatos de casos de associagdo temporal entre
algumas vacinas (inclusive a VOP) e a SGB, um estudo de caso-controle aninhado conduzido na China por 5 anos, ndo encontrou
evidéncia de associacdo da SGB e qualquer vacina em até 180 dias ap6s a vacinagdo, assim como outras revisdes presentes na
literatura (Chen et al., 2020). Sendo assim, a VOP foi considerada como causa da SGB pela equipe assistente, mas ressalta-se
que é uma correlagdo com pouca evidéncia na literatura.

Todos os 5 pacientes receberam como tratamento a Imunoglobulina Humana Endovenosa (1VVIG), por ter administracdo
mais facil do que a plasmaferese (PE). A dose prescrita nos 5 casos foi de 2g/kg de peso corporal dividida em 3 a 5 dias de
administracdo, visto que a administracdo em menos tempo esta associada a uma maior frequéncia de flutuagdes relacionadas ao
tratamento (Shahrizaila et al., 2021).

Pelo descrito na literatura o tratamento tanto com IVIG ou PE deve ser iniciado até 2 semanas do inicio dos sintomas
para evitar a progressdo da SGB e diminuir o tempo de recuperagdo (Shahrizaila et al., 2021). A dose recebida, regime de

tratamento realizado, tempo entre o inicio dos sintomas e o inicio da medicaco e desfecho imediato esta descrito na Tabela 5.

Tabela 5 - Regime de infusdo da IVIG, intervalo entre o tratamento e o inicio dos sintomas e desfecho imediato.

. Intervalo entre inicio dos sintomas e . . .
N Tratamento prescrito . Tratamento recebido Desfecho imediato
inicio do tratamento

1 2g/kg em 5 dias 11 dias 2g/kg Reducdo da fraqueza

2 2g/kg em 5 dias 2 dias 1,6g/kg Obito no 4°dia de infusio
3 2g/kg em 3 dias 12 dias 2g/kg Reducéo da fraqueza

4 2g/kg em 3 dias 13 dias 2g/kg N&o progressdo da fraqueza
5 2g/kg em 4 dias 4 dias 2g/kg N&o progressdo da fraqueza

Fonte: Autores (2023).

Como demonstrado na Tabela 5, no geral, 0 tempo entre a admissdo e o inicio do tratamento especifico foi curto, de 1
a 3 dias em sua maioria, com exce¢do do caso n° 4, que demorou 7 dias. A resposta ao tratamento foi positiva na maioria dos
€asos.

O caso n° 1 teve recuperacdo da forga de membros inferiores e superiores ja durante a infusdo de IVIG e recebeu alta
hospitalar ap6s 3 dias da infusdo deambulando com apoio, sendo reavaliado apds 1 més com recuperacao total da deambulagéo,
reflexos tendinosos e sensibilidade tatil. No caso n® 3 houve recuperagao parcial da forca de membros apés a infuséo, evoluindo

com recuperacao até grau 4 da forca de membros superiores e grau 3 de membros inferiores 7 dias apds a infusdo, quando recebeu
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alta hospitalar. Este paciente ndo compareceu para seguimento posterior. O caso n° 4 durante a infuséo de IVIG ndo teve
progressdo da paralisia e evoluiu com normalizacdo dos reflexos tendinosos dos membros superiores, melhora dos reflexos de
membro inferiores e recuperacdo parcial de forca de membros (grau 3 globalmente). Recebeu alta ap6s 4 dias do tratamento
deambulando com apoio, sendo reavaliado apds 1 més mantendo reducédo de forca grau 3 em membros inferiores. Apds 7 meses
da internacdo, apresentava deambulacdo com apoio, for¢a grau 4 em membros e tremor fino em membros superiores.

O caso de n° 2, um caso de SGB fulminante, mesmo iniciando o tratamento com imunoglobulina ainda no 2° dia de
sintomas, evoluiu com parada cardiorrespiratéria (PCR) no 4° dia de infusdo da imunoglobulina, apds progressao rapida da
paralisia, com acometimento da musculatura axial. A paciente necessitou de ventilagdo mecénica pela manhd do 6° dia de
sintomas, apresentando a PCR na noite do mesmo dia. A necessidade de suporte ventilatério na SGB é em torno de 19% segundo
a literatura (Shahrizaila et al., 2021), sendo a insuficiéncia respiratoria e a disfuncéo autondmica as principais causas de ébito na
SGB, cuja taxa é em torno de 3 a 7% na Europa, porém chegando a taxas mais altas em paises em desenvolvimento (Willison et
al., 2016).

O caso n° 5 inicialmente respondeu com a interrupcéo da progressao da SGB, sem melhora da forca. Porém, ap6s 2
semanas da infusdo de IVIG mantinha for¢a muito reduzida em membros inferiores, superiores e axial, além de hiporreflexia em
membros superiores e arreflexia em membros inferiores. Foi optado por realizar uma nova administracdo da IVIG ap6s nova
ENMG, que apresentou piora da lesdo axonal em compara¢do com o primeiro exame. Repetir o tratamento com IVIG esta
descrito na literatura como uma alternativa para flutuaces relacionadas ao tratamento da SGB (Dourado et al., 1998), o que ndo
foi exatamente o quadro do caso n® 5. Mesmo assim, apds a segunda infusdo de IVIG na mesma dose de 2g/kg de peso corporal
em 5 dias, o paciente evoluiu com melhora, conseguindo sustentar o tronco em posi¢ao sentado, recebendo alta apds 2 dias com
forca grau 2 em membros inferiores, graus 3 em membros superiores e reflexos normais em todos os membros. Apds 7 meses
da internagdo, paciente apresentava deambulacdo sem apoio, mas com base alargada, sem conseguir correr.

A SGB geralmente tem evolugdo benigna, com recuperacgdo total apds o paciente atingir o platd, porém alguns pacientes
mantém déficits motores e sensitivos como sequela da doenca (Shahrizaila et al., 2021). A literatura sugere que as formas axonais
tém evolucdo mais rapida e maior gravidade no nadir, porém os dados sobre a recupera¢do a longo prazo sdo conflituantes (Khedr
et al., 2023). Alguns estudos encontraram mais sequelas a longo prazo nas formas axonais quando comparadas com a forma
desmielinizante, outros sugerem que a recuperagdo das variantes axonais sejam mais rapidas e completas, o que poderia depender
do grau de lesdo ocorrido quando iniciado o tratamento (Khedr et al., 2023). Neste estudo, o Unico paciente com recuperagdo
completa da funcdo motora foi o n° 1, que também foi o Unico da variante AIDP. Entretanto, pelo pequeno nimero de casos e

considerando a perda de seguimento do caso n° 3, ndo é possivel fazer nenhuma correlagao.

4. Consideracdes Finais

Considerando os 5 casos apresentados, nota-se que a SGB tem apresentacdo e evolucdo variada, com diferentes graus
de gravidade. Sendo assim, é imprescindivel o reconhecimento precoce dos sintomas e agilidade no diagndstico, de forma a
iniciar o tratamento da forma mais precoce possivel. Apesar de ndo ser curativo, o tratamento com IVIG € seguro e acelera o
processo de recuperacdo, podendo evitar desfechos negativos em alguns casos.

O caso raro, de evolucdo muito rapida, merece destaque para alertar em relacdo ao diagndstico preciso e &gil. Em sua
maioria, 0s pacientes relatados chegaram rapidamente ao hospital de referéncia, porém 2 pacientes demoraram mais de uma
semana entre o inicio dos sintomas e a admissdo em hospital de referéncia. Tal atraso no diagnéstico poderia ter um desfecho
diferente do observado caso se tratasse de uma forma mais severa, além de atrasar o inicio do tratamento.

No geral, 0 manejo intra hospitalar dos casos expostos foi &gil, com répida suspeita clinica da SGB, realizagdo dos

exames confirmatorios e inicio do tratamento especifico em até 3 dias em quatro dos cinco casos. A identificacdo etioldgica da
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SGB néo foi possivel em alguns casos e é um desafio na pratica clinica por depender de informacdes fidedignas do paciente e
acompanhantes sobre eventos que ocorreram muito antes da admisséo. Para fins epidemiol6gicos e maior entendimento da SGB
no pais, a investigacdo etiolégica mais criteriosa poderia trazer informac@es importantes. No entanto, a falta de identificacdo
causal ndo implica no tratamento com IVIG ou PE.

Durante o levantamento bibliografico realizado neste trabalho, foram encontrados poucos trabalhos sobre a
epidemiologia da SGB no Brasil no que tange a incidéncia na faixa etéria pediatrica. Assim, sugiro que se faga um levantamento
dos casos no Brasil como um todo, na faixa etaria pediatrica, assim como a especificacdo da incidéncia de cada variante de SGB

nas diferentes faixas etarias.
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