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A Neurologiae Espinoza

Ele afirmasem qual quer hesitacdo: Espinosa—nédo Descartes—foi 0 verdadeiro detonador do pensamento moderno, tendo se
convertido, por isso, em uma espécie de patrono da Neurociéncia Cognitiva. Com efeito, na sua Etica, livro publicado
postumamente, ante aresi sténciado establishment de entdo a seu pensamento, exposto em obras anteriores, o fil ésofo portugués-
holandés teve este insight: “ A idéia do espirito humano é construida a partir de um objeto — o corpo”.

Quem o diz ndo é qualquer um, mas o portugués radicado nos Estados Unidos, Anténio Damésio, diretor do Departamento de
Neurologia da Universidade de lowa, e um dos mais conceituados cientistas dessa &rea no mundo. De acordo com o cientista,
a colocacdo citada acima “ anteci pa os conheci mentos da neurologia moderna’.

“Com efeito”, prossegue Damésio, “aconsciénciade st mesmo é construidaapartir de umaimagem do corpo, decorrente, por
suavez, das sensacles que experimentamos (frio, calor pal pitagdes do coracdo, movimentos etc). Elaboramos umaimagem do
nosso corpo e de suas reacBes em funcdo dos constrangimentos externos. Representacdo do corpo e consciéncia estéo
intimamenteligados’.

De acordo com €le, isso ocorre porque o corpo precisa verificar de forma incessante se seu equilibrio (homeostase) esta
sendo respeitado. “ O cérebro precisa receber informagdes sempre atualizadas sobre o estado do corpo, a fim de regular os
mecanismosvitais’.

Diante de um perigo, por exemplo, o corpo reage por meio de um conjunto de reacfes fisiol 6gicas que o cérebro converteem
atividade neuronal. E tendo consciéncia dessa atividade que toma a decisfo de agir de determinada forma. Na opinio do
neurologista, “essa € a Uinica maneira de o organismo sobreviver em um meio em perpétua mudanca’, porque para isso “néo
bastam emoc¢des sem sentimentos conscientes”.

E osBichos?

Dessa forma, Damasio — com outros neurologistas de ponta — bate firme na postura de Descartes quando defendeu que a
principal qualidade humana € a capacidade de raciocinar livre de qualquer interferéncia do corpo. Naverdade, Descates —um
catdlico praticante — chegou ao ponto de propagar este absurdo: “eu n&o preciso do meu corpo paraexistir”. E bom lembrar que
pavdes ungul ados da area académica e jornalistas absol utamente (por eles) desinformados insistem, apesar disso, em falar do,
aestaaturacom climadeKafka, “racionalismo cartesiano”.

Damésio e a esposa Hanna (também neurologista ha 30 anos) reuniram um dos maiores bancos de dados sobre lesdes
cerebrais do mundo, reunindo dossiés neurol 6gicos de milhares de pacientes. Foi estudando as consequiéncias pensamentais
e comportamentais dessas |esdes que lograram obter as chaves para a compreensdo do funcionamento do cérebro normal .

A partir dai, descobriram que doencas e acidentes que perturbam o funcionamento do corpo repercutem no estado mental,
ndo sO Nos juizos como nas emocdes. Na outra mao, as emocdes determinam em parte o modo pelo qual tomamos decisdes e
elaboramos umaauto-imagem. Essaéamensagem subjacente noslivros O Erro de Descartese Em Busca de Espinosa. Paraque
nao reste qual quer davida de que os sentimentos marcam toda nossa existéncia, €le carimba: “emocdes e sentimentos séo uma
experiénciacondensadadevida’.

Eis o proprio Damasio falando: “o que me fascina no estudo das lesdes cerebrais séo os efeitos que produzem na mente.
Quando determinada regido € andbmala ou esta destruida, o comportamento do paciente pode mudar completamente, mas as
vezes de forma bem sutil. Como entender, por exemplo, que uma pessoa disponha de notével quociente intelectual, mas sgja
incapaz de tomar decisdes sensatas, de organizar suatrajetériade vidaalongo prazo, isto &, suacareirae suavidafamiliar?’

Um detalhe dos maisimportantes nesse cenério mental, aindade acordo com Damasi o, € 0 paciente ndo sedar contade situagdes
de perigo, éndo poder acessar 0 mecanismo dereacdes normais, como, por exemplo, as quetemos diante de umasituacéo perigosa
e que nos levaaadotar umaatitude de prudéncia e de retraimento. Enfim: neles, “esse mecanismo foi bloqueado pelaslesdes’.

Qualquer estudioso do assunto sabe que, quando temos medo, o ritmo cardiaco é acelerado, a boca seca, a pele empalidece
e 0s musculos se contraem. Essa reacdes sio autométicas e inconscientes. E ai que Damésio estabelece a distingdo entre
emocdes e sentimentos: “0s sentimentos surgem quando temos consciéncia dessas emocdes corporais, no momento em que
elas sdo transferidas para certas regides do cérebro, onde séo codificadas na forma de atividade neuronal.”

Os bichos preenchem essas condicdes, principalmente quando buscam se livrar — no caso dos mais fracos — dos seus
predadores. Nesse caso, teriam el estambém consciéncia. O neurologistaachaque, sim, os bichosformam conceitossimplesde
sl mesmos, masem umaformaquedenominade“ nlicleo des”. E conclui: “paraum eu maisamplo, como o encontrado naespécie
humana, faz-se necesséria umamemaria autobiografica, que, se neles existe, ainda ndo detectamos’.

Antoniode SouzaAndradeFilho
William Dunningham
Editores - Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria
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Aspectos Clinicos e Epidemiol 6gicosda Cefaléia Pés-Traumatica Cronica

Clinical and Epidemiological aspects of Chronic Post-Traumatic Headache

Frederico L.S. Figueir6a? Lucas B. Miranda®, Edilberto A. Cerqueira Filho®, Antdnio A. de Souza Fiho!

Existem muitas controvérsias acerca da patogénese da cefaléia pés-traumatica: se vem de alteragdes organicas
devido aum trauma cranioencefalico ou se os acometidos desta condic¢ao buscam um ganho secundario. O objetivo
deste estudo foi descrever os aspectos clinicos e epidemioldgicos da cefaléia pds-traumatica crénica (CPTC) em
dois ambulatérios de referéncia da cidade de Salvador-BA. Foram estudados 33 pacientes que preencheram os
critérios estabelecidos para CPTC. Seispor cento apresentaram freqiiéncia de cefaléia de menos de 1 dia por més,
49% apresentaram freqiiénciade 1 a 7 dias por més, 30% de 8 a 14 dias por més, 6% por mais de 14 dias por més
e 9% apresentaram cefaléia diariamente. Quanto a intensidade, 3% dos pacientes classificaram a cefaléia como
leve, 30% como moderada e 67% como grave. Vinte e sete por cento caracterizaram a sua cefaléia como “em
pressao”, 61% como pulsatil e 12% como “em pontada”, tendo sido diagnosticada migranea em 79% dos pacientes
e cefaléia tensional em 21% dos pacientes. A maior prevaléncia de migréanea se deve ao fato de um centro
especializado recrutar os pacientes mais graves, e reforga a hip6tese organica para origem da CPTC.
Palavra-Chave: cefaléia pos-traumatica cronica.

Current data describes 75% to 85% of chronic post-traumatic headaches (CPTH) have a clinical presentation of tension-
type headache. Pathogenesis of post-traumatic headache has been controversial, isit an organic secondary lesion to the
head trauma or it is simulated on aim of a secondary gain. This study aimed to describe the clinical and epidemiological
aspects of CPTH in 2 headache centersin Salvador s city.We studied 33 patients that fulfilled the established criteria for
CPTH. The freguency of headache was|essthan 1 day/month in 6% of the patients, 1 to 7 days/month in 49% of the patients,
8 to 14 days/month in 30% of the patients, more than 14 days/month in 6% and 9% had daily headache. Intensity was
analyzed and 3% of the patients referred mild headache, 30% moderate and 67% referred severe headache. Twenty-seven
per cent characterized the headache of “ pressing”, 61% of “ pulsating” and 12% referred the pain manifesting like
“sharp” . Migraine type was diagnosed in 70% of the patients and tension-type headache in 21%. A highest prevalence of
migraine may be explained by the recruitment of more severe patientsin specialized centersand it supports the hypothesis of

an organic pathogenesis for the CPTH.
Key-Words: chronic post-traumatic headache.

A cefaléia é o sintoma mais proeminente apds uma lesdo
na cabeca, pescoco ou cérebro. A cefaléia pos-traumatica
(CPT) seiniciaem até sete dias apds 0 traumati smo craniano,
ou ap0ls a recuperacéo da consciéncia que se segue ao
traumatismo, e, se persistir por mais de trés meses apés a
lesdo, € denominada cefaléiapds-trauméticacrénica(CPTC).

A CPTC pode estar associada a outros sintomas como
irritabilidade, tontura, insdnia, ansiedade, reducéo da memaria,
fadiga, reducdo daconcentraco, intolernciaaruidosedteragbes
dapersonalidade, formando asindrome pds-traumética (SPT) [ 1-
3]. Todos esses sintomas da SPT contribuem para uma baixa
qualidade de vida e incapacidade dos pacientes. Existem poucas
evidéncias querelacionam aincidénciade cefaléiae agravidade
do trauma; alguns estudos mostram ser mais freqliente em
traumati smos cranioencefdicos(TCE) moderadosaleves|[3-6].
Endereco para correspondéncia: Dr. Anténio S. Andrade Filho. E-
mail: andradeneuro@uol.com.br. Rua Deoclciano Barreto, 10 — Graga/

Centenario — Salvador — Bahia. CEP: 40150-400. Fone: (71) 4009-
8888.
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Em um estudo retrospectivo realizado na cidade de S&o
Paulo, Maset et al. [6] encontraram incidénciade TCE de 456
internacBes por 100.000 habitantes, com maior acometimento
nafaixaetériaentre20 e29 anos. Melo et al. [ 7] revisaram 555
prontuérios de pacientes admitidos vitimas de TCE em uma
emergéncianacidade de Salvador em 2001, sendo que 7,7%
dos TCEs eram moderados e 63,8% eram leves, o quetraduz
grande numero de pacientes com potencial risco para
desenvolveremaCPTC.

Orisco desedesenvolver cefaléiaapésum TCE variade 30
a90% de acordo com fatores culturais e com o pais estudado
[8]. A CPT se torna crénica em aproximadamente 60% dos
paci entes, mas geralmente desaparece dentro de 6 a12 meses
apos o trauma, persistindo por mais de 1 ano em 33% dos
pacientese por maisde 3anosem 15a20% deles[9]. Entreas
mulheres, aincidénciade CPT éduasvezesmaior, sendo 0 seu
curso derecuperacdo maislento eincompleto [10-11].

Apbsum TCE, pode desenvolver-se umagrande variedade
de padrbes de dor que podem assemelhar-se a cefaléias
primarias. A cefaléia do tipo tensional é a mais freguiente,
ocorrendo em 75 a85% dos pacientes, seguidadamigraneae
dacefaléiacervicogénica[1].
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Bigal et a. estudaram gastos com episodios de cefaléias
agudas em unidade de emergénciaem umacidade dointerior
do estado de S&o Paulo em 1996, chegando ao valor de R$
115,14 por paciente. Em 2001, ele estudou osgastosdo sistema
publico damesma cidade com cefal éas e observou um gasto
deR$7,59 por habitante/ano [7,8].

A realizac8o deste trabalho cientifico é justificada pela
faltade estudos sobrea CPTC em nosso meio e pelo beneficio
de se proporcionar intervencdes mais direcionadas
favorecendo os pacientes e, no ambito econdmico, o sistema
publico de salde.

O objetivo foi descrever os aspectos clinicos e
epidemioldgicosdaCPTC.

Material eM éodos

Trata-se de um estudo descritivo, em que foi feita uma
andlise qualitativa e quantitativa, realizada através da
aplicacdo de um questionério aos pacientes portadores de
CPTC atendidos em dois ambul atérios de cefal éiana cidade
de Salvador. O diagnéstico da CPTC baseou-se nos critérios
dasegundaedicdo daclassificacdo das cefal éias da Sociedade
Internacional de Cefaléia(SIC) de2005 [1]. Paraaaplicacéo
do questionério, foram sel ecionados:

— NoAmbulatério Docente Assistencial de Brotas (ADAB),

da Fundacdo Bahiana para 0 Desenvolvimento das Ciéncias

(FBDC), em Sdvador —BA, agueles pacientes portadores de

CPTC dentretodos os pacientes atendidosno Ambul atério de

Neurol ogiano periodo de agosto de 2003 asetembro de 2004.

— NaFundacao de Neurologiae Neurocirurgia(FNN) em
Salvador — BA, aqueles pacientes portadores de CPTC
dentre todos os pacientes atendidos no Ambulatério de
Cefaléiasno periodo dejaneiro amarco de 2006.

O questionario foi aplicado a estes pacientes no ato da
consulta médica ap6s a assinatura de um Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido pelo paciente.

Através da aplicacdo do questionario, foram obtidas
informacdes acerca dos seguintes itens:

1) Dados de identificacdo pessoal;

2 Caracteristicasdo trauma(data, tipo, local, tempo decorrido
parainicio dacefaléia, presencade perdade consciénciae
guanto tempo, exames confirmatérios, presencade contra-
golpe);

3) Caracteristicas da cefaléia(datado inicio, topografia das
dores, caréter da dor, intensidade das crises, duracéo das
crises, frequiénciamensal, presencade prédromo, presenca
de aura, fatores de agravamento/desencadeantes, faltas
no trabalho no més, necessidade deir aemergéncia, nUmero
de comprimidos de resgate usados por més, mudanca nas
caracteristicas da cefaléia, presenca de comorbidades,
histériafamiliar).

Estetrabal ho foi submetido ao Comité de Eticae Pesquisa
dalnstituicdo e foi aprovado paraa suarealizacéo.

Resultados

Dos 118 pacientes portadores de cefaléia atendidos no
periodo de coleta, 33 pacientes (28%) completaram oscritérios
paraCPTC. Destes, amédiadeidadefoi de42 anos, variando
de 13 a 70 anos. Sendo 61% do sexo feminino. O tempo de
histériada CPTC variou de 6 meses a5 anos.

Apenas 8 pacientes (24%) apresentaram radiografia de
cranio e4 (12%) realizaram tomografiacomputadorizada (TC)
de cranio. Todos os exames deimagem estavam normais.

Dois pacientes (6%) apresentaram freqiiéncia da cefaléia
demenosde 1 diapor més, 16 pacientes (49%) apresentaram
frequiénciade 1 a7 diaspor més, 10 pacientes (30%) de8al4
dias por més, dois pacientes (6%) por maisde 14 dias por més
e 3 pacientes (9%) apresentaram cefaléiadiaria(Tabelal).

Em relacdo a intensidade da cefaléia, 1 paciente (3%)
classificou como leve, 10 pacientes (30%) como moderadae
22 pacientes (67%) como grave.

Nove pacientes (27%) caracterizaram asuacefal éiacomo
“em pressdo”, 20 pacientes (61%) a caracterizaram como
pulsétil e 4 pacientes (12%) como “em pontada’ .

Os principais sintomas associados a cefaléia foram
ansiedade, cintilacBes, depressdo, dor cervical, escotomas,
fonofobia, fotofobia, irritabilidade, mal-estar, nausea,
palpitacdo, parestesias, sudorese, tontura e vomito.
Estudando-se as caracteristicas das cefaléias de acordo com
a classificacdo da SIC de 2005, foram encontrados os
seguintes diagndsticos nos pacientes estudados: migrénea
com auraem 12% dos paci entes, migranea sem auraem 67%
dos pacientes e cefaléiatensional em 21% dos pacientes.

Discussdo

A etiologia da CPTC néo é conhecida. Ha controvérsia
guanto a sua origem organica ou psicolégica. Estudos
anatomopatol 6gicos post mortem do tecido cerebral
encontraram lesfes microscopicas incluindo a lesdo axonal
difusa[14,15]. Estudos|aboratoriais mostram alteracdes apds
TCE, sugerindo a presenca de marcadores de leséo cerebral
[16]. Estudos de imagens de ressonancia magnética
encontraram lesdes parenquimatosas [17] e outros utilizando
a tomografia computadorizada com emisséo de pésitrons
revelaram fluxo sanguineo cerebral diminuido apds o trauma.
Outrostrabal hos mostraram fluxo sanguineo cerebral regional
anormal e assimétrico e zonasfocais de perfusdo diminuida 3
anos apos a lesdo pacientes com CPTC [18,19]. Alteracdes
metabdlicasforam descritas[20,21], entretanto, juntamente com
trabalhos de eletroencefalograma, de potenciais evocados e
estudo liquido cefal orraquidiano se mostraram inconclusivas.

Por outro lado, a depressdo e 0 estresse parecem
influenciar a CPTC [22]. Estudos recentes revelam que a
maioria das pessoas vitimas de um TCE moderado que
interromperam abusca por compensacdo financeiradevido a
dor e sofrimento apresentaram quedadaincidénciade CPTC
e melhor prognéstico [23]. Em paises onde ndo existem leis
que regulam a compensacédo financeira por trauma, a
incidénciade CPTC émenor [24].
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Tabela 1. Freqlienciamensal decrisesdacefaéia.

Freqiénciamensal dacefaléia CPTC

N %
Menos que 1 dia por més i2 6.0
1-7 diaspor més 16 490
8-14 diaspor més 10 300
Mais de 14 dias por més 2 6.0
Continua 3 9.0
Total K< 100

Este estudo foi redlizado em dois centros especializados em
acompanhamento de cefaléias em dois momentos diferentes, o
guepossi hilitou estudo daCPTC em umapopul agdo maisvariada,
entretanto, houve um recrutamento n&o intenciona dos casos
mais graves, sendo aguel es que recorrem a estas ingtitui goes.

A taxa da CPTC neste estudo foi de 28% do total de
pacientes com cefaléiados ambulatérios, o que colocao TCE
como umaimportante e frequiente causa de cefal éia cronica.

A CPTC parece predominar no sexo feminino, geralmente
namédiade 2:1[1,10]. Em nosso estudo 60% dos pacientes
com CPTC eram mulheres.

A auséncia de alteracfes nos exames de imagem foi um
achado desse estudo, sugerindo um TCE leve. Alguns estudos
relatam uma relacdo inversa entre aincidéncia da CPT e a
gravidade do TCE[3-6].

A migréneafoi o padréo primario maisfreqiiente de CPTC,
correspondendo a 76% das CPTC contra 24% de cefaléia
tensional. Esse dado estidem desacordo com osdadosmundiais
gueremetem 75% a80% dos CPT C a0 padrao tensiond [3,12].
Umafregiiénciamaior de migréneando sugere umaetiologia
psicogénica paraa CPTC, pois antes do trauma os pacientes
nuncahaviam relatado umacefa éatéo ricaem detal hesquanto
amigranea. Segundo Weiss et a. [25], o trauma ndo parece
atuar como “gatilho” bioguimico parao aparecimento daCPT,
poisem suasérie de casos 0os TCEs eram leves, masahipitese
édequesgjaum fator derisco juntamente com apredisposi¢ao
genética, idade, género, stress. Em 2007, Couch et al. [26]
mostraram que histériade TCE aumentaem aproximadamente
15% os casos de cefa éiacrénicadiaria (CCD) em um estudo
debase populacional. O risco duranteavidade CCD aumenta
com o aumento do nimero de TCE.

A média de idade da popul agéo estudada foi mais altado
gue a populacdo com migraneaidiopética, dado semelhante
foi encontrado por Weiss et al. [25], reforcando a hipGtese
organicadaCPTC.

Um total de 67% dos pacientes classificaram sua cefaléia
como grave 0 que compativel com o padréo de dor damigranea.

A uniformidade do padréo de cefad@amanifestado eamédia
de idade do aparecimento da cefaléiafalam afavor de uma
causa organica para a CPTC, entretanto faz-se necessaria a
realizacdo de estudos experimentai s que possam comprovar
essa teoria.
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Prg uizo Cognitivo, Traumasnalnfanciae Transtor nosPsiquiatricos
em Pacientes com Crises Psicogénicas Nao-Epilépticas
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Crises psicogénicas ndo-epilépticas (CPNE) sdo crises que se assemelham as crises epilépticas em sua semiologia,
entretanto sem registrarmosalter agdesno tracado eletroencefalogr aficoictal. Existeuma correlagdoimportante
entre CPNE e alguma experiéncia traumatica na infancia, quer seja abuso/negligéncia emocional, fisico e/ou
sexual. Esses traumas podem desencadear uma cascata de eventos psicol6gicos e neurobiol6gicos, alterando
padr 8es de neur otr ansmissao, afetando a cognicao, o afeto e 0o comportamento. Este trabalho tem como objetivo
estudar o prejuizo cognitivo em pacientes com CPNE e sua relagdes com traumas na infancia e transtornos
psiquiatricos, abordando o tema de forma abrangenteeatual. Par a este estudo foram avaliados 18 pacientes que
apresentavam CPNE. O diagndstico foi realizado pela monitorizagéo com Video-EEG durante a inter nagéo dos
pacientes paratratamento de epilepsiarefrataria, no Programade Cirurgiade Epilepsia (PCE) do Hospital S&o
Lucas da PUCRS. Os pacientes se submeteram a avaliacao neuropsicoldgica e neuropsiquiatrica, incluindo o
MINI Plus (entrevista semi-estruturada baseada no DSM-I1V) para identificar transtornos psiquiatricos e,
também, o Questionario sobre Traumas na I nfancia (QUESI). Obser vou-se significativa presenca de histéria de
traumas infantis nos pacientes, incluindo abuso emocional (88,89%), negligéncia emocional (72,22%), abuso
fisico (72,22%), negligénciafisica (72,22%) e abuso sexual (27,78%), bem como transtor nos neur opsiquiatricos,
destacando-se transtor nos de humor (66,67%) e transtor nos de ansiedade (61,11%). Experiéncia traumatica na
infancia foi relatada em 88,89% dosindividuos e 75% apresentam um transtorno psiquiatrico. Assim, torna-se
importanterealizar umaavaliagdo global, abor dando aspectos cognitivos, sintomasneur opsiquiatricosehistéria
prévia de experiéncias traumaticas que podem contribuir para o desenvolvimento de CPNE.

Palavras-Chave: pseudocrises, traumas nainfancia, transtornos neur opsiquidtricos, epilepsia, neur opsicologia.

Psychogenic Non-epileptic Seizures (PNES) are seizures that resemble epileptic seizures semiology, although without
ictal EEG changes. There is an important correlation between PNES and traumatic childhood experience, whether
emotional, physical and/or sexual abuse. These traumas can lead to a myriad of psychological or neurobiological events,
changing neurotransmission pattern, affecting cognition, affection and behavior. Thispaper aimsat studying the cognitive
impairment in PNES patients and their relation to childhood traumas and psychiatric disorders, with an actual and
comprehensive approach. Eighteen PNES patients were evaluated. Diagnosis was based in Video-EEG monitoring
during hospital admission in the epilepsy investigation unit of Hospital Sdo Lucasda PUCRS. Patientswere submitted to
neuropsychological and neuropsychiatric evaluation, including MINI Plus (DSM-1V based interview) toidentify psychiatric
disorders and QUES (Childhood Trauma Questionnaire). Results had shown a significant presence of childhood
trauma, including emotional abuse (88,89%), emotional negligence (72,22%), physical abuse (72,22%), physical negligence
(72,22%) and sexual abuse (27,78%), aswell as neuropsychiatric disorders, with emphasisto humor disorders (66,67%)
and anxiety disorders(61,11%). History of traumatic childhood experience was found in 88,89% of the patients, and 75%
had psychiatric disorders. Therefore we emphasize the need of a global evaluation, including cognitive aspects,
neuropsychiatric symptoms and previous history of traumatic experiences that can contribute to PNES devel opment.
Key-Words: Pseudoseizures, childhood trauma, neuropsyquiatric disordes, epilepsy, neuropsychol ogy.

Cognitivelnjury, Traumain Childhood and Psychiatric Disordersin PatientsWith Non-Epileptic Pschogenic Criss

Crises nao-epilépticas, também conhecidas como

pseudocrises, sdo crises recorrentes que se assemelham as
crises epil épticas em sua semiol ogia, entretanto sem registro
dealteragcBes no tracado eletroencefalograficoictal [1]. Estas
crises nao-epilépticas podem ser de origem fisiolégica ou
psicogénica.
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Crises psicogénicas ndo epilépticas (CPNE) constituem
um dos diagnésticos diferenciais mais importantes da
epilepsia. Entretanto, apesar das CPNEs terem sido
reconhecidas como fendmenos clinicos distintos das
epilepsias por séculos, e do diagndstico baseado no video/
EEG, permitir uma andlise com alta sensibilidade e
especificidade, ha décadas nosso entendimento sobre a
etiologia, processos mentais envolvidos e tratamento
permanecem deficitarios [2]. Pacientes com CPNE
permanecem, dessa forma, um dos grupos mais dificeis de
diagnosticar e tratar na pratica médica, com progndstico
desfavoravel no controle das crises e nenhum protocolo de
tratamento amplamente aceito [ 3].
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Pacientes com CPNE séo freqlientemente encontrados na
préticaclinica, nasemergénciasecentrosterciarios[4]. Cerca
de 5 a 20% dos pacientes diagnosticados com epilepsia
apresentam CPNE e, nos centros de referénciade epilepsia
a percentagem varia entre 10 a 40%. A incidéncia é ainda
maior nos individuos com diagnéstico de epilepsia
refrataria, com umavariacao de 20 a45% [5-8]. Dentre esses
pacientes, cercade 75% sdo mulheres nafaixa etariados 20
a30anos[9-11].

A altaprevaléncia de depressao por si so ndo diferencia
0 grupo de pacientes com crises epilépticas dos com CPNE.
Sintomas depressivos sdo muito freqlientes em ambos 0s
grupos, sendo a principal comorbidade psiquiatrica nos
pacientes com epilepsia [12]. Nos Estados Unidos, esta
porcentagem pode chegar a 29% dos pacientes, mas a
apenas 9% napopulacdo geral [13]. Umavez que as mulheres
apresentam o dobro de prevaléncia de depressdo quando
comparadas aos homens, essa pode ser umadas explicaces
do alto indice de mulheres com CPNE [14,15]. Do ponto de
vista psiquiatrico, a literatura tem enfatizado, também, o
papel dostraumas e quadros dissociativos nas CPNEs|[16].

Por outro lado, estudos sugerem um risco elevado de
CPNE em pacientes que sofreram alguma experiéncia
traumaticanainfancia (como abuso emocional, fisico, sexual
ou negligéncia), visto quetais episodi os podem desencadear
uma cascata de eventos psicolégicos e neurobiol dgicos,
alterando padrdes de neurotransmissdo, af etando a cognicéo,
o afeto e 0 comportamento [17]. Essas experiéncias podem
desencadear transtorno do estresse pés-traumético (TEPT),
definido de acordo com DSM-1V como uma resposta
sintomaéticaenvolvendo revivéncia, evitacdo, entorpecimento
eexcitabilidade aumentadaaum estressor. Fiszman et al. [ 18]
avaliaram a prevaléncia de TEPT em individuos com
diagnostico de CPNE, verificando que cerca de 40 a 100%
desses pacientes sofreram algum tipo de trauma e 23 a 77%
algum tipo de abuso. O TEPT, assim, constitui-se um
significantefator derisco para o desenvolvimento de CPNE,
sendo as mulheres mais propensas adesenvolverem o TEPT
por serem mais suscetiveis a traumas e abusos.

Na avaliacdo das funcbes cognitivas através de testes
neuropsicolégicos, foi verificado importante prejuizo em
individuoscom TEPT, interferindo namemoriaverbd evisua,
atencéo e funcdes executivas[19]. Portanto, essas alteractes
devem ser investigadas, como um recurso adicional na
avaliacdo clinicade pacientescom CPNE.

Estetrabal ho teve como objetivo estudar o funcionamento
cognitivo, comportamental e vivénciasinfantisem pacientes
com CPNE, abordando o tema de formaabrangente e atual .

Material eM é&odos

Foram selecionados prospectivamente 18 pacientes com
diagnéstico de CPNE baseado na avaliacdo video-
eletroencefal ogréfica, admitidos no Programade Cirurgiada
Epilepsia do Hospital Sdo L ucas da Pontificia Universidade
Catdlicado Rio Grandedo Sul (HSL-PUCRS), entrefevereiro

de 2007 e marco de 2008. N&o foram excluidos da amostra
aquel es paci entes com crises epil épticas associadas a CPNE.

A bateriadaavaliacdo neuropsicolgicafoi compostados
seguintes testes:

e Figuracomplexade Rey;

e Teste de nomeacdo de Boston (BNT);

o Teste de aprendizagem auditivo-verbal de Rey (RAVLT);
e Escalade MemdriaWechser WMS-R);

o Subtestes Cubos e Vocabulario daEscalade Inteligéncia

Wechsler paraAdultos (QI estimado-WAIS-11).

Foram considerados com prejuizo cognitivo aqueles
individuos que obtiveram resultados menores do que -1
desvio-padrao nos testes neuropsicol 6gicos.

Estes pacientes foram, também, submetidos a aplicacéo
do instrumento MINI Plus (entrevista semi-estruturado
baseada no DSM-1V) para identificar transtornos
psiquidtricos e ao Questionério de traumas na infancia
(QUES)[20].

Resultados

A amostrafoi compostapor 16 mulherese 02 homens, com
meédiadeidade do diagnostico de CNPE de 36,78+10,04 anos
(Tabelal). Em 10 pacientes, foi constatadaa presenca apenas
de pseudocrises e em 08 a coexisténciade crises epilépticase
CNER

Tabela 1- Dados demogréficos e clinicos.

Género (M/F) 2/16
Idade do diagndstico de CPNE 36,78+10,04 anos
CPNE/ CPNE+Epilepsa 10/8

A avaliac8o neuropsicoldgica evidenciou que a maioria
dosindividuos ndo apresentava prejuizos namemariavisual,
verbal, aprendizado de memaria e capacidade de nomeacdo
(Tabela 2). Em 42,11% do pacientes foi constatado um QI
estimado no nivel médio inferior. A Tabela 3 sumariza os
resultados da avaliagdo neuropsicol 6gica.

Foi observado significativa presenca de histéria de
traumasinfantis (Gréfico 1) no QUESI, edentre ostranstornos
neuropsi quiétricos (Gréafico 2), destacaram-se o transtornos
de humor (66,67%) e transtornos de ansiedade (61,11%) no
MINI Plus. Dentre os transtornos de ansiedade, houve
evidénciade TEPT em apenas 16,67% dos pacientes.

Discusséo

Um diagndstico incorreto em pacientes com CPNE pode
resultar em importantes conseqiiéncias tanto para o paciente
e seus familiares quanto a sociedade [21], submetendo-os a
estigmatizacéo, baixaescol aridade, desemprego, dificuldades
de relacionamento interpessoal e de adaptacdo social, bem
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Tabela 2. Testes neuropsicol 6gicos.

Testes Resultadossem Prejuizos

(Per centagem)

Figuracomplexade Rey (Cépia) 13/17 (76,47%)

Figuracomplexade Rey (Recordag&o) 15/17 (88,24%)

Teste de nomeag&o de Boston (BNT) 11/17 (64,71%)

Teste de aprendizagem auditivo-verbal de Rey (RAVLT) 10/17 (58,82%)

Escalade MemdriaWechsler WM S-R)- MemdériaL égical 12/17 (70,59%)

Escalade MemériaWechsler (WM S-R)- MemdriaL dgicall 12/17 (70,59%)

Escalade MemériaWechsler (WM S-R)- MemdériaFiguras 12/17 (70,59%)

Escalade MemoériaWechsler (WM S-R)- MemériaFiguras|| 10/17 (58,82%)
Tabela 3. Resultados da avaliagédo neuropsicol dgica.
Testes 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18
FCR (Coépia) +1,5 +1,0 +0,3 -1,1 +1,0 +0,8 +1,4 -0,4 +0,8 -0,6 +0,6 -49 -9,2 +0,7 +1,4 -1,2 +1,3
FCR (Recordagdo) -2,8 -0,7 -0,3 -1,0 +0,1 +0,2 +20 -0,6 -0,8 +0,1 +1,0 -0,7 -1,7 +0,8 +0,9 -0,6 +0,2
BNT +0,4 -0,4 -26 -28 +1,1 0 +14 -04 -3,1 -14 +1,0 +1,1 -25 0 +1,1 -42 +0,4
RAVLT -23 -15 -29 -09 +1,4 -01 -05 -2,7 -1,7 +05 -0,5 -0,1 -0,7 -0,6 +06 -3,6 -2,7 -0,8
WMS-R MLI 0 -22 -08 +04 -03 +055 -1,1 -1,8 -0,3 +0,7 -0,8 -0,6 +0,8 +0,6 -2,3 -2,6 +0,4
WMS-R MLII -02 -1,4 -0,7 +0,3 +04 0,3 -1,8 -1,9 -0,3 +05 -0,5 -0,4 +09 +0,8 -1,6 -2,5 +0,2
WMS-R MVI -0,4 -0,5 -1,0 +0,6 +0,9 +0,5 -0,5 -1,8 -0,7 +1,9 -1,5 -1,9 +09 +0,6 -2,7 -1,2 +07
WMS-R MVII -1,7 -1,8 -2,1 -05 +1,2 +03 -1,0 -1,8 -0,1 +1,9 -1,1 -1,7 +0,9 +0,1 -2,7 -2,1 +0,6

Gréafico 1. Histériade maustratos nainfancia
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de adaptacdo social, bem como expondo-os a procedi mentos
iatrogénicos desnecessarios, como o uso de altas doses de
medi camentos anti epil épti cos e multiplostestes|aboratoriais,
trazendo gastos desnecessérios ao sistema de salide [16].
A suspeita clinica de CPNE deve ser feita naqueles
pacientes que apresentem auséncia ou baixa resposta ao
tratamento medicamentoso, bem como piora paradoxal das
crises. O Video/EEG permanece como o0 padrédo ouro no
diagnéstico. Deve-se ter atengdo em alguns pacientes com
crises de lobo frontal, pois esta pode mimetizar
semiologicamenteuma CPNE. Enquanto o EEG ictal énormd;;
por definicéo, nos pacientes com CPNE [22], encontraram
anormalidades interictais em 46,4% destes pacientes e
alteracdes nos estudos de neuroimagem em 30,4%.
Ampladiscussdo tem sido feitanaliteraturano sentido de
comparar performances cognitivas de pacientescom CPNE e
crisesepilépticas, questionando qual ainterferénciadefatores
motivacionais nas variagdes dos resultados de diferentes
estudos. Conforme Draneet al. [23], apesar dos pacientes do
grupo com CPNE e do grupo com epilepsia ndo diferirem
substancialmente do ponto de vista da histéria neurol égica,
0s pacientes com CPNE exibem menos evidéncias objetivas
de prejuizo quando avaliados por testes neuropsicol 6gicos
validados. Segundo este mesmo autor, o déficit cognitivo
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relatado no grupo com CPNE parece estar mais relacionado
com baixa motivacédo, apesar de ndo necessariamente
intencional. Tais resultados foram recentemente questionados
por Dodrill [24], que afirmou serem os resultados de
performances cognitivas de pacientes com CPNE tdo
confiaveis quanto os de pacientes com epilepsia.

Nossos resultados mostram que a maioria dos pacientes
com diagnostico de CPNE néo apresentou prejuizos
evidentesde memdériavisual, verbal, aprendizado de meméria
e capacidade de nomeacdo. Outro achado importante do
nosso estudo foi a baixaprevalénciade TEPT.

Quanto ao predominio do sexo feminino entre os pacientes
com CPNE, nossos resultados corroboram o de outros grupos
estudados [8,16]. O mesmo acontece quanto a coexisténcia
decrisesepilépticase CPNE, estimadaentre 10 e 73%[16,25],
semel hante as nossas taxas (44%).

Osaltosindices detraumas nainfancia, incluindo abuso e
negligénciafisica, emocional eou sexual e, ainda, transtornos
psiquiatricos, dentre eles transtornos do humor e de
ansiedade também reafirmam os existentes na literatura
[26,27]. Segundo Selkirk et al. [17], pacientescom CPNE que
relatam abuso sexual apresentam inicio mais precoce das
crises, crises com manifestagdes motoras (“convulsivas’)
mais freqlientes e quadros mais severos — inclusive com
incontinéncia urinariaelesdes durante as crises. Um nimero
significativo de pacientes com CPNE (66%) admitiam ter
presenciado crises epilépticas antes do inicio de suas crises
guando comparado com pacientes com epilepsia (11%), o
que pareceter papel fundamental no mimetismo dos sintomas.

Apesar do progndstico quanto ao controle da CPNE ser
ainda muito pobre, o primeiro passo para 0 tratamento
adequado é um diagndstico preciso. Um tratamento
abrangente e multidisciplinar incluindo terapia cognitiva
comportamental é fundamental para se tentar a completa
resolucdo do quadro [3].
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A imunoglobulina humana endovenosa IgEV tem sido amplamente utilizada no tratamento da sindrome de
Guillain-Barré. Apesar disso, ndo existe consenso em relacdo a dosagem a ser utilizada. Apresentamos neste
trabalho nosso esquema utilizado no Hospital Universitario Professor Edgard Santos (HUPES) da Universidade
Federal da Bahia. O tratamento utiliza doses fixas de 10 gramas/dia durante 5 dias. Relatamos 5 casos com o
esquema proposto. Todos os pacientes apresentaram excelente recuperagao clinica e ndo houve recidivas em dois
anos de acompanhamento. A vantagem observada com a utilizacéo de doses menores de IgEV € a diminuicdo do
custo do tratamento com diminuic&o no tempo de internamento.

Palavras-Chave: imunoglobulina, sindrome de Guillain-Barré.

Theintravenous immunoglobulin (1glV) has been largely utilized in the Guillain-Barré syndrome. In spite of this concern,
thereisno consensus about the dosage to be utilized. e present in thisreport our approach utilized in the Professor Edgard
Santos High School Hospital. The treatment uses fixed doses of ten grams daily during five days. We report five cases using
our approach. All patients present excellent clinical recuperation and there was no relapses on the two year follow up. The
advantages observed were the utilization of low doses of 1glV, the reduction of treatment cost with abbreviation of internment

time.
Key-Words: Immunoglobuli , Guillain-Barré syndrome.

A SindromedeGuillain-Barré

Descricdes de parestesias e fraqueza em curto periodo e
seguidas por recuperacfes espontaneas existem em relatos
médicosdesde o inicio de século 19, porém o sistemanervoso
periférico era pouco estudado e, portanto, explicacdes
satisfatdrias a estes fendbmenos ndo eram factiveis.

Uma das melhores descricdes da “paralisia ascendente”
foi descritapor Jean Baptiste Octave Landry de Thézillat em
1859. Suadescricdo era baseada em cinco de seus pacientes
eem outroscinco citados naliteraturameédica. Em umadestas
descricBes, um de seus pacientes evol uiu com asfixiae 6hito.
O entdo professor de Landry, Dr. Glauber, especulou que
haveria uma relacéo entre o caso relatado por Landry e a
paralisiaque se seguiaadifteria.

Em 1892, Ostler descreveu uma polineuropatiaassociada
a febre designando-a polineurite aguda febril. Este também
sustentou que alguns dos pacientes descritos por Landry
portavam, defato, umaformade mielite.

Bradford, por suavez, descreveu em 1918 umaformaaguda
e febril de polineurite na qual alguma febre antecipava o
guadro neuroldgico ou viria subsequiente a umainfeccéo.
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Durante a primeira guerra mundial, Guillain e Barré
observaram dois casos de paralisia com recuperacéo
subsequiente em sol dados franceses, e juntamente com Strohl
publicaram o classico artigo em 1916. Estadescricéo definiu
0s principais aspectos clinicos dasindrome: fraquezamotora
associadadarreflexia. Foi descrito um aumento no nivel de
proteina liquérica desacompanhado de aumento da
celularidade.

Apbs a Primeira Guerra Mundial, foram definidas trés
entidades similares: a paralisia ascendente de Landry, a
neuropatia aguda febril e a radiculoneurite descrita por
Guillain.

Em 1956, CharlesMiller Fisher, um neurol ogistacanadense,
descreveu a triade clinica composta por ataxia, arreflexia e
oftalmoplegia, associada a dissociacéo albumino-citoldgica
e excelente recuperacdo. A fisiopatol ogia desta entidade foi
posteriormente determinada através da presenca de
anticorpos anti-GQ1b.

A sindromedeGuillaineBarré (SGB) foi pdaprimeiravez
conceituada em 1969, mas em carater restritivo, como
polineuropatia desmielinizante inflamatéria aguda, apos
amplos estudos eletrofisioldgicos e histoldgicos. Esta
restricdo foi ampliada por Feasby em 1986 com a variante
axonal da sindrome; entretanto isto manteve-se sob
controvérsias até um grande estudo no nordeste chinés, local
de ocorréncia epidémica envolvendo adultos jovens e
criancas, caracterizado eletrofisiologicamente por
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acometimento motor axonal puro. Estudos adicionais
mostraram que outravariante da SGB pode resultar em leséo
aos axbnios motores e sensitivos. Foi descoberto também o
papel dabactéria Campylobacter jejuni em suafisiopatologia
[4.

Em 1958, um artigo publicado por Austin, baseado em uma
revisdo de 30 casos, descrevia uma forma cronica da SGB
(polirradiculoneuropatiarecorrente). Estaveio aser chamada
por Dick em 1975 de polirradiculoneuropatia inflamatoria
crénica. Hoje conhecidapor CIDP.

A SGB afetaentre 1 e4 por 100.000 habitantes anua mente
pelo mundo [2], causando insuficiéncia respiratéria e
necessidade de suporte ventilatério em aproximadamente
25%, e 6hito em 4 a 15% [ 3-7], incapacidade persistente em
aproximadamente 20% [8] efadigapersistenteem 67%[9]. Os
custos nos Estados Unidos tém sido estimados em 110.000
ddlares diretamente aos servicos de salde e em 360.000
délares em perda de produtividade por paciente[10].

Embora a cléssica sindrome clinica observada como uma
polineuropatia aguda rapidamente progressiva, diversos
subtipos patol 6gicos e etioldgicos existem. A maioria dos
pacientes com SGB, nos estagios avancados, apresenta-se
com sua reducdo da velocidade de condugdo nervosa e
dispersdo temporal do potencia de agdo muscular composto.
Estes distirbios de neuroconducdo resultam da
desmielinizacdo. Nervos periféricos e raizes espinhais séo 0s
sitios preferenciais de desmielinizacéo, entretanto nervos
autondmicos e cranianos podem estar envolvidos.

Do ponto de vista patol6gico, observam-se éreas de
inflamacado e desmielinizacdo com infiltrados de macréfagos
e linfocitos, mais intensas e evidentes na unido das raizes
anteriores e posteriores em topografia de suas insercées
durais. Os macréfagos penetram na membrana basal das
células de Schwann e destroem suas |aminas de mielina. O
processo inflamatério altera a permeabilidade da barreira
hematoencefalica, causando exsudacao protéica e a
caracteristica dissociacdo albumino-citologica. As fibras
motoras estédo mais envolvidas, sendo o predominio nos
plexoslombar e braquial.

Acredita-se que a SGB resulta de uma mediacdo auto-
imune, por respostas humoral e celular, aumainfeccdo ou a
uma série de entidades médicas. A relacdo com antecedentes
infecciosos e a identificacdo de diversos anticorpos anti-
gangliosideos sugerem que um mimetismo molecular pode
explicar mecanismo imunolégico para a sindrome. Os
anticorpos formados contra os epitopos semel hantes aos
gangliosideos encontrados nas camadas de
lipopolissacarideos de alguns agentes infecciosos sdo
capazes de promover reacdes cruzadas com os gangliosideos
da superficie de molécul as dos nervos periféricos.

A polineuropatia desmielinizante inflamatéria aguda é
evidentemente aformamais comum identificadanos Estados
Unidos. E geralmente precedida por um antecedente de
infeccdo viral ou bacteriana. Aproximadamente 40% dos
pacientes sd0 soropositivos para Campilobacter jejuni. A

semelhanca da polineuropatia inflamatéria aguda com a
neurite auto-imune experimental sugere o envolvimento de
um mecanismo de desmielinizacdo induzido por macréfagos
ecélulasT [11].

A neuropatiamotoraaxonal agudaéum subtipo puramente
motor, mais prevalente em grupos pediatricos.
Aproximadamente 70-75% dos pacientes sdo soropositivos
para Campilobacter jejuni.

Um terco destes casos podem ser hiperreflexos. A
neuropatia motora axonal aguda € geral mente caracterizada
por umarapidaprogressao dafragqueza, podendo resultar em
falénciarespiratoria.

A neuropatia sensitiva e motora axonal aguda é similar a
neuropatia motora axonal aguda exceto por afetar inclusive
nervos e raizes sensitivas. Os pacientes sdo tipicamente
adultos com disfuncéo motorae sensitiva, atrofiamuscular, e
recuperacdo pobre. O mecanismo da hiperreflexia é
desconhecido, mas a disfuncdo do sistema inibitério via
interneurdnios espinhais pode aumentar a excitabilidade
neuronal.

Evidéncias experimentai s sugerem que os anticorpos contra
gangliosideos séo causadores das variantes axonais da SGB
e da sindrome de Fisher [12]. Estes auto-anticorpos anti-
gangliosideos podem ser gerados por uma respostaimune a
um agente infeccioso, como o Campylobacter jejuni  por
meio de uma reacdo cruzada com seus epitopos |esionando
0s ax0nios.

A sindrome de Miller Fisher € uma variante rara que
tipicamente se apresenta com a triade ataxia, arreflexia e
oftalmoplegia. A ataxiatende a ser forade propor¢do com o
déficit sensitivo. Pode ocorrer paresiaapendicular leve, ptose
palpebral, ou paralisia bulbar. Anticorpo anti-GQ1b ocorre
com fregiiéncianestavariante[13]. Os pacientes apresentam
uma reducdo ou auséncia de potenciais sensitivos com
ausénciado reflexo H tibial. A recuperacéo ocorreentre1 a3
meses.

Neuropatia panautonémica aguda é a variante mais rara
gue envolve o sistema nervoso autondmico. O envolvimento
cardiovascular éfreqliente, asarritmias S0 causas possiveis
de mortalidade. Pode haver um componente sensitivo. A
recuperacao € gradual e muitas vezesincompleta.

CritériosDiagnésticos

Com objetivo de sistematizar o diagnéstico clinico daSGB,
Asbury et al. elaboraram os critérios diagnésticos para a
sindrome de Guillain-Barré, primeiramente em 1978 [15], e
atualizado posteriormenteem 1990[ 16].

Existem alguns critérios propostos para a definicdo do
diagnostico de SGB (Tabela 1), sendo exigidas as seguintes
condicdes abaixo:

a) Presenca dos dois critérios ditos essenciais;

b) Presenca de pelo menos trés do sete critérios clinicos

sugestivos de SGB;

c¢) N&o apresentar mais do que umasituacdo que reduzaa

possibilidade de SGB;
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d) N&o apresentar nenhuma situacéo que exclua o
diagndstico de SGB;

€) Caso apresentar um achado que reduzaa possibilidade
de SGB deve-se ter liquido cefaloraguidiano e estudo
neurofisiol égico compativeis com adoencaeinvestigacéo
adicional criteriosacom intuito de afastar outrasetiol ogias.
Nestas situacdes, deve ser avaliado por consultor médico
especialista em doencas neuromuscul ares.

Critérios Essenciais
a) Fraqueza progressiva de mais de um membro ou de
musculos cranianos de grausvariaveis, desde paresialeve
até paralisiacompleta;
b) Hiporreflexiae arreflexiadistais com grausvariaveisde
hiporreflexiaproximal.

Critérios Sugestivos
Clinicos
a) Progressdo dos sintomas ao longo de 4 semanas,
b) Demonstracéo de relativa simetria na paresia dos
membros;
¢) Sinais sensitivos leves a moderados;
d) Envolvimentos de nervos cranianos, especial mente
fraquezabilateral dos misculosfaciais;
€) Recuperacdo com inicio em 2-4 semanas apos fase de
platd da progressao dos sintomas;
f) Disfuncéo autondmica;
g) Auséncia de febre no inicio do quadro.

Andlisedo Liquor
a) Alta concentracéo de proteing;
b) Presenca de menos que 10 células/mm?.

Estudos Eletrofisiol 6gicos Tipicos[3,17,18]*
S80 necessérios 3 dos 4 critérios abaixo:
a) Reducdo da Velocidade de conducdo motora em 2 ou
mais nervos,
b) Bloqueio de conducdo do potencia de neuroconducéo
motoraou dispersao temporal anormal em 1 oumaisnervos;
c¢) Prolongamento dalaténcia motora distal em 2 ou mais
nervos;
d) Prolongamento de laténcia da Onda-F ou auséncia da

mesma
*Geralmente ausentes antes de 5-7 dias, podendo ndo revelar nenhuma
anormalidade em até 15-20% dos casos apos este periodo.

Stuacgdes que Reduzem a Possibilidade de SGB
a) Fraquezaassimétrica;
b) Disfuncéo intestinal e de bexigano inicio do quadro
¢) Ausénciaderesolucdo de sintomasintestinai s/urinarios,
d) Presenca de mais que 50 célulasyfmme na analise do
liquido cefaloraquidiano;
e) Presenca de células polimorfonucleares no liquido
cefaloraquidiano;
f) Nivel sensitivo bem demarcado.

Stuacdes que Excluem o Diagnéstico de SGB
a) Histéria de exposicdo a hexacarbono, presente em
solventes, tintas, pesticidas ou metais pesados;
b) Achados sugestivos de metabolismo anormal da
porfiring;
c) Histériarecente dedifteria;
d) Suspeita clinicadeintoxicacdo por chumbo;
€) Sindrome sensitiva pura (auséncia de sinais motores);
f) Diagndsti co de botulismo, miasteniagravis, poliomielite,
neuropatiatéxica, paralisiaconversiva.

EscaladeGravidadeClinica

Devido asdiferencas no grau de acometimento clinico, e
para melhor avaliacdo da eficacia das opcgdes terapéuticas,
faz-se necessario determinar dagravidadeclinica. Estaescala
abaixo, proposta por Hughes e colaboradores, é a mais
utilizada paraestudosem SGB.

Escala de Gravidade Clinica na SGB

A maior parte dos estudos classificacomo severado grau
4oumais.

A escalaoriginal é mostradacom letrasregulares[17] eas
maodificacdes subsequentesem italico [8].

Tratamento

A histéria do tratamento moderno para a SGB inicia na
metade do século X X. Corticoesterdides foram introduzidos
pelaprimeira para o tratamento da SGB no inicio dadécada
de 1950 [18]. O primeiro estudo randomizado com ACTH,
publicado em 1976 ndo mostrou beneficio significativo em
relacdo ao controle [19]. Garcia et al., em 1985, utilizaram
megadoses de metilprednisolona, porém os resultados néo
foram animadores[20]. Diversos trabalhosforam realizados
com uso isolado de corticdides, porém nenhum deles mostrou
beneficio em relacdo aos controles. Atualmente o uso dos
corticoides ndo € indicado para tratamento da SGB, porém
em contraposi¢cdo a isto, um estudo recente sugeriu um
pegueno beneficio em curto prazo quando doses elevadas
de metil prednisolona endovenosa foram administradas em
associacdo com imunoglobulinahumanaendovenosa[21]. A
significancia deste beneficio é ainda questao de debates.

O primeiro tratamento efetivo surgiu em 1978 [22] com o
uso da plasmaférese (PE). Somente em 1985 foi publicado o
primeiro estudo randomizado mostrando beneficio
significativo com o seu uso [23]. Com isso, logo no ano
seguinte tornou-se tratamento “ padrao ouro” paratratamento
da SGB (Consensus Conference, 1986) [24].

Em 1988 aimunoglobulinahumana (IgEV) endovenosafoi
introduzida para SGB [25]. Em 1992, o primeiro estudo
randomizado comparou o uso dalgEV com aPE, os efeitos
das duas foram similares na recuperacdo dos pacientes.

Com a expectativa de melhores resultados, em 1997,
comparou-se 0 uso da PE seguido da IgEV com o uso
exclusivo da PE, apds quatro semanas nao houve diferenca
significativamente estatistica entre os dois grupos [26].
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Tabela 1. Escala de graduagcdo do comprometimento
neurol6gico (Hughes et al. [17], modificado pelo Guillain-
Barré Study Group [25]).

0—Normad

1 - Sintomas leves ou sinais de neuropatia, mas capaz de
realizar trabalhos manuais/capaz de correr

2 —Capaz de andar sem auxilio de muleta (5 metrosem
espaco aberto), masincapaz de realizar trabalhos manuais/
ou correr

3 —Capaz de caminhar com auxilio de muleta, aparelhosou
ajuda (5 metros em espaco aberto)

4 — Confinado ao leito ou cadeira de rodas
5 — Necessita de ventilag&o assistida
6 —Obito

A imunoabsorcéo é uma técnica alternativa a PE para
remocao de constituintes do plasma, Haupt et al. em 1996
estudou 0 uso exclusivo da imunoabsor¢cdo comparando-a
com seu uso seguido por IgEV, ndo foi evidenciadadiferenca
significamente estatistica entre os dois métodos[27]. Diener
et d., em 2001 ndo encontraram diferencas naevolucéo clinica
dos pacientestratados com PE, IgEV eimunoabsorcéo [28].

A AcademiaAmericanade Neurologia, em 2003, publica
um artigo [29] com obj etivo de estabel ecer diretrizes, baseado
em evidéncias, a guiar o tratamento médico da SGB com a
imunoterapia. A plasmaférese (PE) ou a imunoglobulina
humana endovenosa (IglV) aceleram a recuperacdo dos
pacientes com SGB, estes dois métodos associados ndo
oferecem beneficios adicionais. Corticoide isoladamente ndo
€ benéfico. As recomendacfes sao as seguintes:

1—A plasmeférese é recomendada para pacientes adultos
com SGB incapazes de caminhar que procuram tratamento
com até 4 semanas do inicio dos sintomas neuropéticos, PE
pode ser considerada para pacientes capazes de andar com
até 2 semanas do inicio dos sintomas neuropaticos;

2—1glV érecomendada para pacientes adultos incapazes
deandar com 2 ou possivelmente até 4 semanasdo inicio dos
sintomas neuropaticos. Os efeitos da PE e da IglV sao
equivalentes.

3 — Corticoides ndo sdo recomendados para o tratamento
daSGB;

4 —Tratamento seqiienciado com PE seguido por IglV, ou
imunoabsorcdo seguida por IglV ndo é recomendada para
pacientes com SGB;

5-PEelglV so opcbes detratamento paracriangas com
SGB severa

Em sintese, os resultados dos estudos randomizados
confirmam que a PE acelera a recuperacéo e diminui a
morbidade em 1 ano de seguimento em pacientes adultos,
sem aumentar os riscos de eventos adversos, porém nao
diminui amortalidade[30]. A IgEV possui efeitossimilares.

Apesar daintroducado destes tratamentos, a mortalidade ndo
foi reduzida, mantendo-seentre5a15% [ 13]. Ascomparactes
entre IgEV e PE ndo mostraram diferencas em
acompanhamento de longa duracdo. Menor grau de
incapaci dade e fadiga sdo freqlientes nos sobreviventes[11].

Apesar de haver consenso nos topicos acima, mais
estudos sobre imunoterapia em SGB devem ser
desenvolvidos, principaimente no que se refere ao uso de
tratamentos combinados e da continuidade do tratamento
ap0s o curso inicial, especialmente nagquel es pacientes com
respostas insatisfatorias. Ha inclusive uma necessidade de
identificar e quantificar arespostaterapéutica dos pacientes
com risco de pior recuperacdo, analisar e identificar qual
subgrupo da SGB, incluindo criancas, pacientes com as
formas axonais e sindrome de Fisher. Estudos devem
investigar qual os melhores métodos de suporte clinico para
monitorizacdo autondmica, da funcéo pulmonar, tratamento
dador, manejo dafadiga, ereabilitacdo [29].

N&o hadiferencasignificativanafreqgiénciade recidivas
em pacientestratados com IgEV, com PE, ou com corticéides
guando comparados com grupos controle.

Como a PE é pouco disponivel, menos conveniente e
desconfortével ao paciente, algEV égeralmente o tratamento
de escolhanamaioriados centrosdereferéncia[11].

I munoglobulinaHumana Endovenosa[31-41]

Imunoglobulinas sdo proteinas endégenas produzidas por
linfécitos B. E um componente essencial darespostahumoral
imunomediadanadefesado organismo [1]. A imunoglobulina
endovenosa é preparada com um total de produtos
fracionados do sangue humano de 3.000 a 10.000 doadores
de sangue, 90-100% composta por moléculas de
imunoglobulina G (IgG) para administracéo endovenosa. O
grande nimero de doadores torna possivel a contaminagdo
por virus, mas isto é raro. A imunoglobulina endovenosa é
utilizadano tratamento de umavariedade de desordens hiper-
reativas ou hipo-reativas.

A IgEV éum agenteimunomodul ador que possui mdltiplas
atividades. Estas incluem modulacdo da ativacéo de
complemento; supressao de anticorpos idiotipicos; saturacdo
dos receptores Fc dos macréfagos; supressao de varios
mediadoresinflamat6rios, incluindo citocinas, quimiocinas, e
metal oproteinases|[38]. A regido Fc das|gG facilitam ainteracéo
e sinalizacdo com os receptores Fc dos fagécitos, célulasB, e
outras células e com proteinas Fc-ligantes do plasma[39].

O principa mecanismo quealgEV exerce nasneuropatias
inflamatdrias parece ser relacionado ao efeito nainativacéo
do complemento, neutralizacdo de anticorpos idiotipicos,
inibicdo de citocinas, e saturacdo dos receptores Fc do
macr6fagos endoneurais[38].

A farmacocinética da IgEV apresenta consideravel
variabilidade intra e interpopulacional. Em geral, amaioria
dos estudos mostram um répido declinio inicial dos niveis
séricosdelgEV aplsainfusdo, seguido por um periodo mais
gradual dedeclinio até alinhade base. A meiavidadalgEV
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ficaemtorno de20 a30 diasem individuoscom niveisnormais
de imunoglobulinas, com neoplasias malignas, criancas, e
neonatos de alto risco. Variagdes na meia-vida sdo maiores
nas popul agdes com niveisde |gG em linhasde base anormais.
A dose de IgEV usada na maioria dos trabalhos (incluem-se
as demaisindicacdes de tratamento além da SGB) € de 0,49/
kg a cada 3-4 semanas, 0 estado estavel é tipicamente
alcancado em 4 a6 meses[35].

A IgEV penetra facilmente no liquido cefalorraquidiano
[40]. Durante as primeiras 48 horas apds ainfusdo, quando o
nivel sérico de IgG é alto, aconcentracéo de 1gG no liquido
cefalorraquidiano duplica, mas retorna ao normal em uma
semana[40].

Efeitos adversos secundarios ao uso dalgEV sdo comuns,
porém efeitos adversos sérios como AV C ou insuficiéncia
renal sdo raros. Os efeitos adversos mais frequientes sdo:
cefaléia, dor nas costas, tosse, febre, calafrios, desconforto
toracico [36]. As maiores desvantagens sao: o custo elevado,
e 0s riscos tedricos de transmissao de infeccdes virais,
priénicas e de outrosagentes[31]. Osefeitos adversosgraves
também sdo incomuns[33].

As informacdes quanto a melhor dosagem de IgEV para
tratamento da SGB sdo limitadas, deformaque o protocolo da
AcademiaAmericanade Neurologiade 2003 ndo estabel eceu
qual dosedeve ser utilizada. O regime maisutilizado éde0,4g/
kg diariamente durante 5 dias. Um estudo francés mostrou que
autilizacdo 3diasdelgEV a0,4g/kg foi discretamente menos
efetiva, porém néo significativamente menos efetiva do que
estadosagem delgEV administradaem 6 dias[34].

MateriaiseM éodo

Realizou-se um estudo com 6 portadores de SGB, destes5
tratados com IgEV e um com tratamento limitado apenas ao
suporte clinico. Os caso ocorreram durante um periodo de 22
meses, entre janeiro de 1993 a setembro de 1994, foram
acompanhados 6 pacientes, no servico de neurologiaclinica
do Hospital Universitario Professor Edgard Santos
(Universidade Federal daBahia), que cumpriam os critérios
clinicosdeAsbury [16] paraSGB. O tratamento indicado foi
IgEV ap6s 2 semanas do inicio dos sintomas em 5 pacientes.
O paciente controle deu entrada no hospital 6 semanas apos
o0 inicio dos sintomas, portanto fora da janela terapéutica,
ndo sendo medicado com IgEV. A forma de administracéo
usada em nosso servico € a aplicacdo de 5 gramas via
endovenosa, 2 vezes ao dia durante 5 dias. Os casos foram
analisados retrospectivamente, através de revisdo de
prontuério, avaliando-se os seguintes parametros:. idade,
sexo, cor dapele, procedénciageografica, escalaHughesde
incapacidade, estudo do liquido cefalorraquidiano,
terapéutica e evolugdo clinica. Os pacientes foram seguidos
ambulatorialmente durante 2 anos.

Resultados
As idades dos pacientes era entre 6 e 35 anos de idade,
com médiade 25,3 anos, 4 eram do sexo feminino e 2 do sexo

masculino, 4 com acor dapel e brancae 2 negra, 2 procedentes
de Salvador (Capital da Bahia), 3 da regido sul da Bahia
(Buerarema, Itabuna e Camacg, e 1 daregi&o do Recdncavo
Bahiano (Santo Antbnio de Jesus) (Tabela 2).

A manifestacdo motora representada pela paralisia
ascendente de Landry foi a forma de abertura clinica
predominante em todo o grupo, apenas um paciente relatou
prurido na abertura do quadro e seguindo-se a manifestacéo
sensitiva apresentou paralisia ascendente. Todos os
pacientes apresentaram-se com arreflexiatendinosa profunda
com tetraparesia; apenas dois evoluiram com paresia facial
bilateral; trés cursaram com insuficiénciarespiratéria, porém
apenas dois necessitaram de traqueostomia. Dos seis
pacientes, sinais e sintomas prodrémicos foram observados
em trés pacientes, doiscom diarréiae um com quadro do tipo
“gripa” (Tabela3).

N&o foram observadas sequel as significativas, atotalidade
dos pacientes recuperou a marcha e a forca muscular. Nao
foram observadas recidivas em dois anos de seguimento.

Paratodos os pacientesforam realizados estudos do liquido
cefa orraquidiano, ndo foi realizadael etroneuromiografia.

O perfil liqudricoinicial mostrou elevacdo dacelularidade
acimade4,0 cdulas/umL em apenasduasamostras, naprimeira
observou-se no paciente 3 uma celularidade de 4,3 célulag/
umL, um percentual delinfdcitos de 66%, reticulomondécitos
de 25% e neutrofil os 6%; naamostra o paciente 4 observou-
se uma celularidade de 4,4 células/umL, um percentual de
linfécitos de 79%, neutréfilos 6% e 12% de neutofil os.

A cléassica dissociacdo entre proteinas e citologia na
primeira coleta do liquor ndo foi encontrada apenas no
paciente 5. Nos pacientes com aumento de proteinas a
variacéoficouentre126 e468 mg/100mL. A glicemianaprimeira
amostra do liquor permaneceu inalterada em todos os
pacientes.

A médiatotal de proteinas na primeira coleta de foi 213
mg/mL. Nas primeiras amostras dos pacientes 1 e 4 ndo foram
realizados os estudos de el etrof orese de proteinas. Nosdemais
pacientes com alteracdo liquérica(2, 3 e 6) todos apresentaram
uma reducdo da soma percentual das proteinas B e 1, 0s
valoresforam de 12,8%; 10,4% e 12,5% (valor normal entre
13-25%). Nasegundacoletados paciente 1 e 4 aeletroforese
de proteinas foi realizada, no paciente 1, apos 25 dias a
celularidade manteve-se normal, asproteinastotaiselevaram-
seaté185mg/100 mL, afracdo dealbumina elevou-sea67%e
asomadasfrages B et mostrou-setambém reduzidaa 10,5%;
no paciente 4 apés 8 dias da primeira puncdo realizou-se a
segunda, nestaocasi o acel ularidade aumentou para9 células/
umL, eaproteinanormalizou-se, naeletroforese de proteinas
houve umadiscretaelevacdo dafracéo albuminaa65% com os
demais par@metrosinateradosinclusveasomap et.

Naprimeirapuncéo, o percentua de albuminaapresentou-
se ligeiramente elevado nos pacientes 2 e 6, estando
respectivamente em 67% e 68%. A frac8o o-2 apresentou-se
discretamente reduzidaapenas no paciente 6, ficando em 4,9%
(normal entre 5-11%).
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Tabela 2. Dados epidemiol égicos.

Paciente Nome Idade em anos Sexo Cor Cidade de origem
1 MSA 35 Q Branca Santo Antonio de Jesus-BA
2 JNC 30 d Branca Salvador-BA
3 CAC 32 Q Branca Buerarema-BA
4 PMOC 6 Q Negra Itabuna-BA
5 MCAA 33 Q Negra Salvador-BA
6 EASP 16 g Branca Camacé-BA
Jd: masculino; @: feminino; BA: Estado da Bahia — Brasil
Tabela 3. Tratamento e quadro clinico.
Paciente Sintomas infecciosos Quadro clinico Escore de Insuficiéncia  Traque- Escore
prévios Asbury inicial respiratoria ostomia final
1 Né&o Paralisia ascendente, tetraparesia flacida 4 Né&o Nao 0
e arreflexa
2 Quadro tipo Quadro gripal. Seguiu-se por paraisia 4 Né&o Nao 0
“gripa”
ascendente, tetraparesia flacida e arreflexa
3 Né&o Prurido generalizado. Seguiu-se por paraisia 4 Néo Nao 0
ascendente, tetraparesia flacida arreflexa.
4 Diarréia Quadro diarreico. Seguiu-se por paralisia 5 Néo Nao 0
ascendente, tetraparesia flacida, arreflexa e
insuficiéncia respiratoria.
5 Né&o Paralisia ascendente simétrica, tetraparesia 5 Sim Sim 0
arreflexa e insuficiéncia respiratéria.
6 Diarréia Quadro diarreico. Seguiu-se por paralisia 5 Sim Sim 0
ascendente, tetraparesia, flacida, arreflexa
e insuficiéncia respiratéria.
Tabeda4. Perfil liquérico.
CASO DATA Cit Perfil citomorfolégico (%) GL PT Fragdesproteicas(%) RS RT RC RE HIV
L RM PL MF N EO PA A ol o2 B T Y
1 06.01.94 07 B 21 — 4 — — 5% 126 — — — — — — — NR Neg NR Neg Neg
01.02.94 03 6 » — — — — 5 18 20 67 31 41 87 1,8 129 NR Ney NR Negy Neg
2 271093 33 67 31 — 2 — — 69 362 17 60 31 50 100 28 174 NR Neg NR Neg Neg
3 20.07.93 43 6 25 — 3 6 — 68 149 35 6 36 50 84 20 135 NR Neg NR Neg Neg
29.0793 17 60 3% — 3 — — 71 00 18 68 20 37 80 10 155 NR Ney NR Negy Neg
11.0893 70 60 %6 — 4 — — 5932 22 64 35 49 95 27 133 NR Neg NR Neg Neg
4 16.0893 44 v - — — 9 12 4 1% — — — — — — — — — — — Ng
24.0893 90 320 2 2 — 2 69 3¥ 49 65 37 52 118 23 71 NR Neg NR Neg Neg
5 150193 1,0 6 4 — — — — 59 3IF 26 64 33 51 140 30 80 NR Negy NR Negy Neg
03.0293 28 66 29 2 4 — — 71 310 21 66 26 50 82 39 122 NR Neg NR Neg Neg
23.04.03 37 5% 4 — 2 — — 50 147 20 48 60 86 135 50 169 NR Negy NR Neg Neg
6* 08.10.93 33 42 20 — 7 31 — 53 468 30 68 35 49 98 2,7 81 NR Ney NR Negy Neg

CIT : nimero de colunas /mm3; L: linfécitos; RM:

reticulomonécitos; PL:plasmécitos; MF: monomorfonucleares; N: neutréfilos; EO: eosinéfilos; PT: proteinas totais (mg/dL); GL: glicose; PA: pré-

abumina; A:albuming; &1: alfa-1; &2: alfa-2; & beta; & gama; 0: tau; RS: reacdes para sifilis; RT: reaces para toxoplasmose; RC: reagdes para cisticercose; RE: reacdes para esquistossomose;

HIV:virus da imunodeficiéncia adquirida; ; NR: ndo reagente; Neg: negativo.

No paciente 3 foram realizadas outras duas puncdes, a
segunda apds 9 dias e a terceira apos 22. Na segunda
houve normalizacado da celularidade com grande elevacéo
da proteinorraquiaem 900 mg/100 mL, e apds reduziu-se a
392 mg/100mL, com elevacao discreta dafracéo albumina
para68% com posterior normalizacdo, notou-se na segunda
puncao umadiminuicdo dafracdo pré-albuminaal,8% que
em seguida normalizou-se, a somadas fragdes 3 et ficou
em 9,0 e 12,2%, estando com valores abaixo dareferéncia.

No paciente 5 foram realizadas outras duas puncgoes,
asegunda apos 19 dias e aterceira apos 49. Na segunda
e terceira mantiveram-se normais as celularidade com
proteinorraquia estavel em 71 mg/100 mL e 50 mg/
100mL, com elevagdo discreta da fragdo albumina
apenas na segunda coleta ficandocom 68% com
posterior normalizacéo, a soma das fragbes § et ficou
em 12,1 e 8,5%, estando com valores abaixo da
referéncia (Tabela4).
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Tabela 5. Tratamento e seguimento clinico.

Paciente Tratamento Data Escore

Tempo para
recuperacao de

Tempo para
recuperagao de
2 pontos

Tempo para
recuperacao até o

1 ponto escore 0

06.01.1994
29.01.1994
13.02.1994
09.04.1994
28.10.1993
08.11.1993
23.02.1994
03.03.1994
23.07.1993
03.03.1994
03.09.1994
16.08.1993
13.09.1993
15.10.1993
15.01.1993
16.02.1993
28.02.1993
03.02.1994
16.09.1993
30.10.1993
06.12.1993
03.03.1994

1 IgEV

2 IgEV

3 IgEV

4 IgEV

5 IgEV

6 Suporte

OO WUIOORAUIOWUITOORAOOWAOO WM

Indeterminado

Indeterminado

Indeterminado

23 dias Indeterminado 38 dias

11 dias lindeterminado 118 dias

Indeterminado 217 dias

28 dias 60 dias

32 dias Indeterminado 44 dias

44 dias 81 dias

Discusséo

Apesar dadimens?o relativamente pequena da amostra, estes
resultados 2o semel hantesansdescritospel aliteratura. Emvirtude
da pequena amostragem néo foram redizados testes estatisticos.

Os diagndsticos para todos os pacientes foram
estabel ecidos de acordo com os critérios clinicos de Asbury,
realizando-se como exame complementar apenasaliquorologia.

Um dado interessante no estudo do liquor é a observacéo
75% das amostras de liquor com dissociacdo proteino-
citol 6gi caapresentaram umareducéo da somade percentual
das proteinas B e 1. Esta observagdo merece mais estudos
paraverificar asignificancia deste achado.

Foi seguido o protocolo estabelecido pela Academia
Americanade Neurologiaparatratamento da SGB, o método
utilizado foi 0 uso da IgEV em pacientes restritos ao leito
(grau 4 da escala de Hughes).

As informagdes quanto a melhor dosagem de IgEV sdo
limitadas, de forma que o protocolo daAcademiaAmericana
de Neurologia de 2003 ndo estabeleceu qual dose deve ser
utilizada. O regimemaisutilizado é de 0,4g/kg diarimentedurante
5dias. Em nosso servigo, com esquemafixo de5mg duasvezes
ao diadurante 5 dias, obtivemos resultados satisfatorios. Todos
0s pacientes alcancaram o grau 0 da escala de Hughes em
periodosquevariaram de 38 a217 dias com reducéo do periodo
deinternamento. N&o houve efeitos adversos rel acionados ao
uso daimunoglobulina. Nao houve recidivas em dois anos de
seguimento ambulatorial. Tendo em vista o alto custo e a
dificuldade de aquisi¢do dalgEV no mercado brasileiro, este
esquema com utilizacdo de doses menores mostra-se mais
vantajoso em relacdo ao outro esquema.

Conclusdes

A imunoglobulina venosa em doses com esquema
proposto pode ser eficaz na recuperacdo dos pacientes
com GBS. Nas amostras liquéricas, além da conhecida
dissociacéo albumino-citol 6gica, foi encontrado em 75%
das amostras, uma reducéo da soma das fragdes 3 et ha
eletroforese de proteinas destes pacientes.
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As células tronco mesenquimais (CTM) podem ser derivadas em adultos da medula éssea, gordura e de varios
tecidos fetais. In vitro, elas podem originar tecidos mesenquimais como 0sso, cartilagem e gordura, além de
possuirem efeito imunoregulatorio. Esta revisdo tem como objetivo caracterizar as CTM, expondo as recentes
descober tasque comprovam asua potencial capacidadedediferenciagdo em célulasneuronais, e conseqiientemente
avaliar sua acéo terapéutica em doencas neurodegenerativas relatando caso de uma paciente com esclerose
lateral amiotrofica submetida a transplante autélogo de medula 6ssea.

Palavras-Chave: células tronco mesenquimais, doencas neur odegener ativas.

Mesenchymal stem cells (MSC) may be derived from adult bone marrow, fat and several fetal tissues. Invitro, they havethe
capacity to differentiateinto several mesenchymal tissues, such asbone, cartilage and fat, and al so have immunomodul atory
effects. Thisreview hasthe aimto characterize the MSC, showing the most recent findings that prove the potential capacity
todifferentiateinto neuronal cells, and therefor evaluate their therapeutic action in neurodegener ative disordersreporting
the case of a amiothrophic lateral esclerosis patient that received an autologous bone marrow transplantation.
Key-Words: Mesenchymal stem cell, neurodegener ative diseases.

As células-tronco sdo células indiferenciadas, de alta
plasticidade com capacidade de auto-replicacdo e de
diferenciacéo [1]. Podem ser classificadas como toti potentes
(d&o origem atodos ostecidos), pluripotentes (ddo origem a
algunstecidos), oligopotentes (ddo origem apoucostecidos),
bi potentes e unipotentes (células com pouca plasticidade, ja
direcionadasalinhagens especificas) [2,3]. Ascélulas-tronco
mesenquimais (CTM) e hematopoi éticas (CTH) encontradas
no adulto sdo classificadas como pluripotentes e ja tem
revelado importancia na terapia de diversas doencas nos
ultimos anos. O transplante de CTH, por exemplo, é uma
possibilidade terapéutica indiscutivel para pacientes
portadores de doencas hematoldgicas, imunoldgicas e
oncoldgicas. As CTM, embora sem ter sua plasticidade e
seus mecanismos de acdo ainda bem definidos, ja sdo
aplicadas em vérios estudos e pesquisas clinicas. Por
exemplo, as CTM isoladas da cornea sdo esperanca para
doencas oftalmol 6gi cas. Esse mesmo tipo celular encontrado
na polpa dentéria humana fornece maior seguranca nos
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implantes dentérios. Pesquisas desenvolvidas pela Fiocruz
revelam resultados satisfatérios no reparo das lesdes na
cardiopatia chagésica [4]. As doencas neurodegenerativas
tals como: Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), Esclerose
Mdltipla (EM), Mal de Parkinson e Alzheirmer possuem
progndstico sombrio. Os tratamentos utilizados até entéo
sdo paliativos, de alto custo e de baixa eficacia. As drogas
administradas ndo séo capazes de interferir no curso
evolutivo natural dessas doencas [5]. Destaforma, aterapia
celular surge como uma possibilidade de alterar
satisfatoriamente o prognéstico destas doencas [6,7]. O
presente estudo tem como objetivo avaliar a possibilidade
da utilizacdo de células-tronco no tratamento de doencas
neurodegenerativas.

CéulasTronco M esenquimaiseo Sistema Nervoso Central

AsCTMsquando cultivadas em um meio especifico podem
originar células dos trés folhetos embrionarios: ectoderma,
mesoderma e endoderma. No organismo adulto elasresidem
em diversostecidos e possuem capacidade de regenerar tipos
especificos celulares, como: adipécitos, midcitos, células do
periésteo, da membrana sinovial, da derme e medula 6ssea.
Esta ultima é considerada o local mais rico e acessivel em
CTM. Cacula-seque 1 em cada 10000 célulasdameduladssea
seja CTM [8]. A descoberta de células tronco no cérebro de
individuos adultos por Reynolds [9] quebrou o dogma de
gque o SNC, composto basicamente de trés tipos celulares
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(neurdnios, astrécitos e oligondentrécitos), ndo poderia ser
reparado. Bron [10], em estudo recente, mostraque as CTM
expressam neuroproteinas imaturas como a Nestin e Tuj-1
em um estégio indiferenciado. Apds inducao neuronal
especifica, estas passam aexpressar proteinasneuraisegliais
maduras de astrécitos e neurénios como TH (tyrosine
hydroxylase), MAP-2 (microtubule-associated protein 2),
GFAP (glid fibrillary acidic protein). A expressao dessas

proteinas sugere a capacidade de diferenciacéo neuronal das
CTM, aumentando a possibilidade destas serem usadas no
tratamento das doencas neurodegenerativas [9].

M étodosde Caraterizacdo Celular

Um dos primeiros passos para entender todo o potencial
das CTM é como, especificamente, elas podem ser
identificadas, isoladas e estimuladas in vitro.Com base

Tabela 1. Marcadores de superficie das células tronco mesenquimais[9-17].

Caracteristicas

Adesfo célula-célula liga & ICAM-1 (CD54), ICAM-2 (CD102) e ICAM-3 (CD50).

Envolvido na oxidagéo de peptidios ligados a moléculas da classe Il e clivando a

Forma complexos ca membrana com CD53, CD81, CD82 e moléculas do MHC

Tirosina-fosfatase = importante para receptores de antigeno de células B e T.

Adesdo a ME; liga-se ao colégeno e a laminina. CD49bCD29 liga-se a VCAM-1

Co-estimulador para a ativagdo de linfécitos T, ligante para CD28 e CD152 (CTLA-4).

Receptor para integrina CD49dCD29; papel no tréfego de linfdcitos, ativagéo, papel na

IL-6rf, IL-11p, cadeia B do receptor de oncostatina — OSMRp, receptor 3 do fator de

Marc. +/- Sinénimos
CD9 + MRP-1 Co-receptor de sinalizagdo de células restritas ao MHC classe |
CD1la - olL-Integrina
CD11b MAC-1 ou o,,-Integrina Adesdo ao endotélio (CD54) e as proteinas da ME.
CD13 + Aminopeptidase N
quimiocina MIP-1 para alterar a especificidade da célula alvo.
CD19 - B4: p/ linfécitos B Ativagéo de células B
CD29 + ol-Integrina Ades&o as proteinas da ME e do endotélio.
CD31 - PECAM-1 Molécula de adesdo envolvida na diapedese de leucocitos
CD34* - Adesdo célula-célua (liga-se a CD62L ou L-selectina)
CD37 -
classe Il.
CD44 + Pgp-1 Liga hialuran.
CD45 Antigeno comum de
leucécitos — LCA
CD49a + ol-Integrina Adesdo a ME; liga-se ao colageno e a laminina.
CD49b + o2-Integrina Adesdo a ME; liga-se ao coldgeno e a laminina.
CD49d + o4-Integrina
CD49%e + o5-Integrina Adesgo a ME. Liga-se a fibronectina.
CD4of + o6-Integrina Adesdo a ME. Liga-se a fibronectina.
CD50 - ICAM-3 Adesdo. Liga-se a CD11 e a CD18.
CD51 + av-Integrina Adeséo, receptor para vitronectina, fibrinogénio e fator de vWhb.
CD56 + NCAM Adesdo homotipica.
CD61 + B-Integrina Receptor de vitronectina.
CD62P + P-selectina Ades&o aos leucocitos, plaguetas. Liga CD162 (PSGL-1).
CD63 + LAMP-3
CD71 + Receptor de transferrina Papel no metabolismo do ferro; crescimento da célula.
CD73 + Ecto-5'nucleotidase Ecto-5'-nucleotidase
CD80 + B7-1, BB1
CD86 - B7-2 Receptor para o ativador do plasminogénio do tipo uroquinase.
CD90 + Thy-1 Marcador para célula T.
CD106 VCAM-1
hematopoiese.
CD124 Cadeia a do receptor de IL-4 Também subunidade do receptor de IL-3
CD130
inibidor de leucemia — LIRF?3
CD152 CTLA-4 Inibicéo de sinalizag8o. Ligagdo a CD80 (B7-1) e a CD86 (B7-2).
CD154 - CD40L, TRAP Ligante para CD40. Proteina de ativagdo relacionada ao TNF.
HLA-DR +
NGFR +
aSMR +
ALP +
Gly - Glicoproteina A
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Tabela 2. Trabalhoscom TCTH em pacientescom EM [23-26].

Estudo Idade Meédiado Fontedas Regimede Resultado pés-  Progressdo Complicagdes pos- Obito Ressonancia
Média grau de células Condiciona- transplante da doenca transplantes Magnética
disfungdo  tronco mento
segundo
EDSS
(pré-tmo)
Tyndall e 39 anos 6.5 93% sangue —BEAM 21% 6 casos 1 caso de 7 —(n=61)—36%
cols2002 (4.5-8.5) periféricoe —BEAM+ apresentaram toxicidade dos pcts
(n=82) 7% medula- GAT—Cy + melhorasigni- cardiaca, 1 de inativaram lesdes
Ossea GAT+ outras ficativa. A sobre- aspergilose prévias,—13%
drogas—Cy + vidaem 3 anos cerebral, 2de dos 38 pcts sem
busulfan+GAT foi estimada septicemia, 1 de lesdes iniciais
ou outros—Flu-  em 90%. pneumoni- te por passaram a
darabina influenza. apresenté-las.
Burt RK. 36.5 6.5 90.5% sangue  TBI, 1200 cGy  Os 9 pcts com 8 casos 1 caso de bactere- 2 12 pacientes
e cols, anos (3.0-10.0)  periféricoe fracionado + doencaleve esta- mia por pseudomo- apresentaram
2003 9.5% medula-  metilpredniso- bilizaram. 8 dos nas e, 2 casos de in- melhorado
(n=21) Ossea+ sangue nat+GAT 12 pcts com doenca feccéo por Zoster quadro, 5 tiveram
periférico 120mg/kg avancadaapresen- (dermatoldgicaein- pioraeem 1 as
taram piorado feccdo generalizada). lesdes
quadro. estabilizaram.
Nashe  4l1anos 7.0 100% sangue  TBI 800cGy 6faharamnotra- 6 casos 13 casos de reacéo 2 Apenas 1 paciente
cols, (5.0-8.0) periférico fraionado + tamento dos 19 pa- contra o enxerto, apresentou
2003 GAT 90mg/Kg cientesavaliados, 8deinfeccéo uringd aumento das
(n=26) 14 permaneceram ria, 4 de bacteremia, lesdes.

estéveis. 3 pacientes
pioraram e 2 tiveram influenza,
melhora n&o signifi-

1 delVAS por para
ldeinfec-
G&o por rotavirus, 1

cativa.

deinfeccéo por her-
pesvirus, e 2 de infec-
Gao por varicella-zos-
ter.

Grafico 1. Mapade FM dapacienteco ELA.
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nos estudos realizados até o momento, as principais
caracteristicas antigénicas das células tronco
mesenquimais referem-se a expressdo dos marcadores de
superficiecomo: Stro-1, CD13 (aminopeptidase N), CD29 (b1-
integrinas), CD44 (capta hialuronato), CD49a e CD49b (a
integrinas), CD71 (receptor de transferrina), CD90 (Thy-1),
CD106 (VCAM-1) eCD124 (cadeiaadosreceptoresde | L-4).
Dessesantigenos, o anticorpo murinalgM monoclonal STRO-
1, produzido apartir daimunizacdo de células CD34+, gpresenta
grande importancia na identificacao, isolamento e
caracterizacdo funcional de células precursoras estromais da
medula 6ssea humana, as quais sdo prontamente distinguidas
dasCTH (Tabelal) [9-17].

MéodosdeCaracterizagdodasCTMs

Atua mente, estudam-se dois métodos para caracterizagdo
e potencialmente sele¢do das CTM: aimunocaracterizagdo
positiva (expressdo antigénica) e a imunocaracterizagéo
negativa (ndo expressdo antigénica). Sabe-se que CTM
isoladas diretamente da medula 6ssea sdo positivas para
CD34, quetambém é marcador de caracterizagdo positivapara
células-tronco hematopoiéticas. As CTM quando cultivadas
invitro deixam de expressa-|0. Estas células ent&o podem ser
distinguidas, apartir do antigeno de superficie CD50 (ICAM-
3), que € comum apenas nas células tronco-hematopoi éticas.
O isolamento e o enriquecimento de populagdesde CTM tém
sido facilitadas pel o anticorpo |lgM murinamonoclonal Stro-1
[8]. A outra metodologia aplicada é a imunocaracterizacdo
negativa que utiliza como base a ndo expressdo de alguns
antigenos pelas CTM, como CD45 e 0 CD11a. A despeito do
resultado encontrado apresentar aspecto homogéneo, o meio
em questdo apresentamuitasvariantesdas CTM. Destaforma,
€necessariaautilizagdo de antigenos especificos parasubtipos
de CTM, como aquelas que apresentam maior fendtipo para
células precursoras neuronais, apartir daexpressdo do Nestin
eoreceptor deNeurotrofinap75 (NTR) [8].

Aplicacéo TerapéuticasdasCTMs—Relatode Caso

A partir da experiéncia obtida no transplante de CTH em
doencas imunoldgicas como a anemia aplastica grave e em
doengas auto-imunes associadas a doengas malignas, foram
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criados protocol os para tratamento da EM. Nestes protocolos
coletarse e congela-se CTH obtidas do sangue periférico; a
seguir, realiza-se esquemade imunossupressdo paramodular o
sistema imunol égico do paciente erradicando as células auto-
reativas, masinfelizmente destruindo o sistemahematopoi ético.
Sendo assim, posteriormente ao regime de imunossupressao se
reinfundem asCTH congel adas pararestabel ecer ahematopoiese.
Osresultados sao promissores (Tabela2), porém acauteladeve-
seao curtofollow-up[18-26]. O principal questionamento dos
resultados esta no fato de ndo haver indicios de regeneracéo
neuronal, mas sim estabilizacdo da doenca, que pode ser
apenas devido ao controle dos surtos clinicos. Um tempo
de seguimento maior devera demonstrar se nao ha
progressao subclinica. Um outro fato é que os protocolos
utilizaram CTH obtidas do sangue periférico, fundamentados
principalmente no regimento imunossupressor € nao no
potencial regenerativo das CTM que podem ser obtidas na
medula 6ssea.Baseados nestas consideracdes,foi tratada
no Centro de Transplante de Medula Ossea da Bahia
(CTMO-Ba) a paciente D.M, portadora de ELA forma
esporéadica ha menos de um ano, que desenvolveu quadro
imunolégico. Foi realizado o transplante de medula dssea
autélogo de maneira semelhante aos descritos para EM,
porém utilizando como fonte de células-tronco a medula
Ossea. O racional foi galgado na intencao de obter CTM,
com seu potencial regenerativo, associadas as CTH
fundamentais pararestabel ecer o funcionamento do sistema
imune apds imunossupresséo.O regime utilizado para
imunossupressao foi a associacao de ciclofosfamida,
fludarabina e imunoglobulinaanti-linfocitariabem tolerado
pelapaciente. A seguir foram infundidas 1,89 x 108 células
nucleadas totais por quilograma de peso da paciente
col etadas da medula 6ssea contendo aproximadamente 2 x
10* CTM/kg. A evolucéo clinica, até 0o momento, mostra-se
satisfatoria com melhora neurolégica progressiva, como
demonstrado no Gréfico 1.

Conclusdo

As CTMs sdo uma grande esperanca da comunidade
cientifica no tratamento das doencas neurodegenerativas.
Até o presente, ndo se conhecem 0s reais mecanismos de
acao destas células. Questiona-se a capacidade de
transdiferenciacéo, de fusdo ou mesmo imunomodul atéria,
através de atividade paracrina, que possibilitara a melhora
destas doencas.Restam duvidas quanto a necessidade de
expandi-las e diferencié-las antes de suautilizacéo. O que se
sabe é que as doencas neurodegenerativas possuem histéria
letal, com baixaqualidade e expectativadevidacom asterapias
até entdo vigentes. Este fato incontestavel nos obriga a
pesquisar outras possibilidades numa era em que muitos
paradigmas, como o da neurogénese, foram quebrados [9].
Desta forma, estudos na area de terapia celular devem ser
desenvolvidos modulados pela ética e prudéncia para estas
doencas.
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SindromedeWallenber g SecundariaaAneurisma GigantedeArtériaVertebral

Wallenberg Syndrome Dueto Giant Aneurysm of the Vertebra Artery

Antdnio de Souza Andrade Filhot!, Marcos Pondé Fraga Lima2, Nizael Figueiredo Bernardo3®, Ramon de Almeida Kruschewskys3,
Mauricea Novaes Costa Pereira?
1Chefe do Servigo de Residéncia Médica de Neurologia HUPES-UFBA; Professor Doutor da Faculdade de Medicina da UFBA e da Escola
Bahiana de Medicina; 2 Chefe do Servico de Neurocirurgia HUPES-UFBA; Professor Doutor da Faculdade de Medicina da UFBA e da Escola
Bahiana de Medicina; 3Médicos Residentes de Neurologia HUPES - UFBA; Salvador, BA, Brasil

Descrevemos um caso de Sindrome Bulbar Lateral, também conhecida pelo epdnimo Sindrome de Wallenberg, em
uma paciente do sexo feminino de 46 anos, com todos o0s sinais e sintomas classicos, determinada por aneurisma
gigante do segmento intracraniano da artéria vertebral. Sao definidos como gigantes, os aneurismas intracranianos
com diametro superior a 25mm, sendo sua incidéncia estimada em 2 a 5% de todos os aneurismas. Apesar de
poderem ser encontrados em qualquer lugar da arvore arterial cerebral, os aneurismas gigantes seguem uma
prevalénciatopograficaum tanto diferente dosaneurismas nao-gigantes, sendo 34 a67% deartéria car6tidainterna,
11 a 40% de artérias cerebrais anterior e média e 13 a 56% de artéria basilar ou vertebral. Apesar de comum, a
Sindrome de Wallenberg como apresentacéo de aneurisma gigante de artéria vertebral ndo é freglente, e na
patogénese da sintomatologia discutimos o efeito de massa dessas |esOes.

Palavras-Chave: Sindrome de Wallenberg, aneurismas gigantes, aneurismas nao-gigantes.

We present a Lateral Bulbar Syndrome, or Wallenberg Syndrome, at a 46 years old woman with all classic signs and
symptoms, due to giant aneurysm of the vertebral artery at itsintracranial segment. Intracranial aneurysmswith a diameter
of over 25 mmare defined as giant aneurysms, whose incidence has been estimated at 2%-5% of all intracranial aneurysms.
Although giant intracranial aneurysms can befound at all locationsthroughout theintracranial vascular tree, their distribution
is different from that of small aneurysms. In the present case, the giant aneurysm was found at the right vertebral artery.
According to the previous survey, 34%-67% of giant intracranial aneurysms were associated with theinternal carotid artery,
11-40% with the anterior cerebral artery and middle cerebral artery, and 13-56% with the vertebral and basilar arteries.
Even though comum, Wallenberg Syndrome due to giant aneurysmis not frequently, and in its pathogenesis we discuss the
mass efect thislesions.

Key-Words: Wallenberg Syndrome, giant aneurysm, small aneurysm.

A sindrome bpl bar | fatera{, também (_:hanadasi nd,romedterna Figura 1. Adolf Wallenberg (1862-1949).
bulbar retro-olivar, € mais conhecida como Sindrome de
Wallenberg. Gaspard Vieusseux (1746-1814), médico suico, em
1808 descreveu um conjunto de sinais e sintomas neurol égicos

caracteristicosdo infarto bulbar lateral, porém o epdnimo foi J
batizado com o nome do médico alemdo Adolf Wallenberg ,Q [\
Y

(1862-1949) (Figura 1), devido ao fato de ter sido ele quem
descreveu asindrome em um paciente em 1895 e comprovado
por autdpsia sua descricado preditivaem 1901 com o mesmo
paciente.

Esta sindrome pode ser desencadeada por qualquer
mecanismo que lesione aregido bulbar lateral, sendo o mais
comum as causas vasculares, mas devendo-se mencionar,
dentre outras possibilidades, processos polimitéticos,
infecciosos ou inflamatério. Das causas vasculares, as mais
freqlientes sdo asisquemias secundarias atrombose, embolia
ou disseccdo vascular das artérias vertebral e/ou cerebelar

Enderego para correspondéncia: Endereco para correspondéncia: Dr
Ronald Pallotta, Centro Integrado de Salde Prof. Fernado Filgueiras,
Rua Eduardo José dos Santos, 147 - sala 208 Federagéo, Salvador,
Bahia. CEP 41940-455 e-mail — tmobahia@yahoo.com.br Tel(fax)—

71 3334-2392. posterior inferior. Os aneurismas gigantes ndo s30 causas
Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria  2008;12(2):88-90. frequen'ges na literatura, mas na SU?. pagqgenese acrescentar
© 2008 Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria e Contexto Seo ef?'to de massa do saco aneurismatico contra o tronco
Publishing. Todos os direitos reservados. encefélico.
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Sao definidos como gigantes, 0s aneurismasintracranianos
com diametro superior a25mm, sendo suaincidénciaestimada
em 2 a 5% de todos os aneurismas. Apesar de poderem ser
encontrados em qualquer lugar daérvore arterial cerebral, os
aneurismas gigantes seguem umapreval énciatopograficaum
tanto diferente dos aneurismas ndo-gigantes, sendo 34 a67%
de artéria carétida interna, 11 a 40% de artérias cerebrais
anterior emédiae 13 a56% de artériabasilar ou vertebral.

RelatodeCaso

Paciente de 46 anos, sexo feminino, negra, natural e
procedente de Salvador-BA, do lar, procurou o ambulatério
de neurologia, uma semana apés receber alta de servico de
emergéncia publico da cidade, de onde saiu com diagnostico
de acidente vascular cerebral, sem saber especificar maiores
detalhese sem relatdrio de alta, mastendo consigo tomografia
axia computadorizadan&o contrastadade crénio sem ateractes
patol 6gicas, datada da sua admissdo naemergéncia, dia 16 de
marco de 2008, onde deu entrada com quadro de vertigem,
vomitos, disartria, parestesiaem hemicorpo direito etendéncia
a queda para esquerda quando em postura ortostética, que foi
avaliado pelapropriapaci ente e por equipe assistente, segundo
a mesma, como déficit de forca em hemicorpo esguerdo.
Permaneceu internadapor 96h com melhoraparcia dossintomas,
sendo encaminhada paraambulatrio.

Como antecedentes mérbidos pregressos ressalta-se
hipertensdo arterial sistémica (HAS), em uso ha 4 anos de
captopril 25mg de 12/12h com niveis tensionais prévios em
torno de 140x90mmHg.

Histéria familiar de HAS (mé&e, duas tias maternas e um
irmao) e acidente vascular encefélico (mae) tendo estafalecido
ha 02 anos.

Paciente evangélica, negatabagismo ou etilismo.

Apresentava-se na primeira avaliacdo ambulatorial, doze
diasapdsoinicio dos sintomas, em regular estado geral, pele
e mucosas hidratadas, e estas Ultimas sem alteracdes de
coloracdo. Auscultacardiacarevelando ritmo regular em dois
tempos, com bulhas normofonéticas, sem sopros, efreqiiéncia
de 84 batimentos por minuto. Ausculta respiratéria
evidenciando murmdrio vesicular preservado bilateralmente,
sem ruidos adventicios. Abddmen e extremidades sem
anormalidades.

Ao exame neurol 6gico:

e Vigil, com funcdes mentai s superiores preservadas;

e Nucalivre;

Miose, ptose palpebral incompleta, enolftalmiae anidrose

adireita;

Nistagmo horizontal com componente rapido paradireita;

Paresiado palato mole adireita; sinal dacortinaadireita;

Disfonia, rouquidéo;

Forcamuscular preservada bilateralmente;

Hipoestesiasuperficial térmico-dolorosaadireitana facee

contralateral no tronco e membros superior einferior;

e Dismetria, disdiadococinesia, adireita; distasiae disbasia
com lateropulsdo adireita;

¢ Reflexos miotéticos ausentes proximaise presentes (+ /+ +
+ +) distais em membros inferiores (agquiliano e patelar),
simétricos,

e Semsinaisdelibertacdo piramidal.

Os achados a0 exame fisico podem ser entéo resumidos
an

¢ Sindromede Claude Bernard-Horner (miose, ptose pal pebral
incompleta, enolftalmiae anidrose) adireita;

e Sindromevestibular (nistagmo, vertigem, lateropul sdo);

e Hemiataxiatipo cerebelar (dismetria, disdiadococinesia, a
direita; distasia e dishasia);

e Paresiado glossofaringeo/vago adireita (paresiado palato
mole & direita; sinal da cortina a direita, disfonia,
rouquidao);

e Hipoestesiasuperficial térmico-dolorosacruzada.

Taisachados sindrémi cos compdem apl & ade da Sindrome
de Wallenberg, indicando como topografia lesional aregido
dorso lateral do bulbo.

Solicitada ressonancia nuclear magnéticado encéfal o,
aqual evidenciou leséo sacular em topografia de artéria
vertebral direitaem contato com a porcéo retro-olivar do
bulbo, compativel com aneurisma gigante desse vaso
(Figuras2e3).

Paciente em programacao para estudo angiogréafico da
circulacdo cerebral e posterior abordagem eletiva
neurocirurgica, de acordo com a disponibilidade do
servico de neurocirurgia.

Tabela 1. Lesdes nas estruturas causadas pela Sindrome de Wallenberg.

Disfuncdo

Sinaisesintomas

Trato Espinotaléamico lateral

Nucleo etracto espinhal do trigémio
Ncleo ambiguo

Sistemavestibular

Fibras simpéticas descendentes
Trato tegmental central

Pedlnculo cerebelar inferior

Hemiparestesiatérmicae dolorosacontralateral
Hipoestesiatérmicae dolorosafacial

Disfagia, rouquidédo, reducéo do reflexo de véomito
Vertigem, vomitos, nistagmo, lateropul so
Sindrome de Claude Bernard-Horner
Miocloniapalatal

Hemiataxiaipsilateral
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Figura 2. Aneurismagigante sacular em artériavertebra direita
nadturadaorigem daartériacerebelar posterior inferior. Visdo
coronal naressonancianuclear magnéticado encéfalo, em T2.

Figura 3. Aneurismagigante sacular em artériavertebra direita
nadturadaorigem daartériacerebelar posterior inferior. Visdo
axial naressonancianuclear magnéticado encéfalo,em T2.

Discussio

Ossintomas e sinaisda Sindrome de Wallenberg se devem
as lesbes das estruturas delineadas na Tabela 1.

Apesar de comum, a Sindrome de Wallenberg como
apresentacdo de aneurisma gigante de artéria vertebral ndo é
frequente, e na patogénese da sintomatologia discute-se 0
papel compressivo dadilatacdo vascular adjacente, bem como
0s escapes heméticos, levando a seqiiestro de fluxo arterial
paraa porgdo retroolivar do bulbo.

Ha dois tipos principais de aneurismas gigantes: 0s
saculares e os fusiformes, sendo muitas vezes dificil a
diferenciacdo meramente morfol 6gicaentre essas duasformas.
Os primeiros sdo mais frequientes nas regides de bifurcagdes
vasculares e sdo geralmente decorrentes de estresse
hemodinémico. Os Ultimos, também chamados de dissecantes,
s80 decorrentes aterosclerose, arteriopatias congénitas ou
disseccdo traumédtica. Varios fatores estdo envolvidos na
génese de ambas as formas, assim como idade, HAS,
tabagismo, etc. Baseado no aspecto macroscopico e na
localizagao (bifurcacdo entreaartériavertebra direitaeartéria
cerebelar posterior inferior direita) classificamos como
aneurisma gigante sacular alesdo de nossa paciente.

A apresentagdo clinica mais freguente dos aneurismas
gigantes € ahemorragiasubaracnoide (HSA) —felizmente ndo
sendo o caso de nossa paciente — sendo relata pelaliteratura
(Onumae Suzuki) umataxade apresentagéo de 80% dos casos
de aneurismas gigantes como HSA. O risco de sangramento
anual desse aneurismas € maior do que o dos aneurismas
menores. Um estudo multicéntrico publicado em 1998 pelo
International Study of Unruptured Intracranial Aneurysms
Investigators (Unruptured intracranial aneurysms-risk of
rupture and risks of surgical intervention) encontrou uma
risco de sangramento anual de 6% para osaneurismas gigantes
e um estudo mais recente no Jap&o mostrou que 80 a 100%
dos pacientes com aneurismas gigantes sofrem danos

neurol 6gicos ou vao ao 6bito em torno de 05 anos.

No caso em questdo, 0s sintomas e sinais sdo decorrentes
n&o de sangramento subaracndide, mas do efeito compressivo
da estrutura vascular contra a por¢ao retro-olivar do bulbo.
Vé&riosautores descrevem como fator agravante datopografia
em fossa posterior dos aneurismas gigantes, o fato de ser
uma cavidade sem espacos residuais, e onde até os
movimentos posturais da cabeca podem exacerbar ou
desencadear sintomas compressivos, muitas vezes fatais.

Em relag8o ao tratamento, a literatura cita tanto as opges
terapéuticas endovasculares quanto a cirurgia convencional
com cliplagem das|esdes. Em discussdo conjuntacom o servico
de Neurocirurgia do nosso hospital optamos pela clipagem,
umavez que em se tratando de |esBes saculares de circulagdo
de fossa posterior esse procedimento tem evidencias de
efetividade e seguranca alongo prazo muito mais efetivas.
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Homenagem ao Mestre
Prof. Dr. Norival Sampaio

Caros Representantes das entidades, colegas da turma de 1960da Escola Bahiana de Medicina agui presentes,Sras e Srs.
Quando fui convidada por Manuela (secretéria de assuntos cientificos da APB e minha filha) para compor a Mesa que
homenageariao Prof. Norival, confesso que ahonrariame deixou confusa. Sempre que umahomenagem tem que ser feitapor
alguém que conhega 0 homenageado, e que possua um vincul o afetivo como o que eu sempre estabel eci com o Professor,essa
vem contaminada pelaemocao. E agqui vao 2 exemplos dasuasolidariedade: 1°.- quando fui convidadaparaensinar Psiquiatria
naEBMSP, e que lhefalei que poderiaestar gravida e que isso poderia alterar nosso trabalho, e 2°. quando |he pedi paraque
me demitisse em vista das situacfes pelas quais eu estava passando. Provavelmente ele ndo se lembra de nenhuma dessas
ocorréncias.

Professor —aturmade Medicinada EBM SPde 1960, quando estavamos no 5°. Ano danossa carreira, depois determostido
um curso de exceléncia, éramos a 32 Turmada Escolarecém inaugurada, e 0 Sr. um dos responsavei s pelafundacdo damesma,
guando inovamos o curso intensivo, em que as disciplinas eram dadas por setores, e até hoje seguimos o0 mesmo sistemaem
quase todas as Escolas do Pais; quando 0s nossos professores amavam a Escola, o Ensino, alnovagéo e amavam os alunos,
tivemos aDisciplinade Psiquiatria cujo professor titular erao Prof. Norival Sampaio, jovem, com especializacdo nos Estados
Unidos (coisararanaépoca). A Psiquiatriaem 1959, ministrada e coordenada pel a equipe do Professor, nosfoi transmitidade
maneirabrilhante, sendo as aul as préticas ministradas no Hospital Juliano Moreira, Solar BoaVista, antigaresidénciado poeta
Castro Alves. A Escola dirigida pelo Prof. Jorge Valente, era uma orquestra em que todos os componentes se afinavam em
erudicdo, competéncia, ética e principa mente crenca no que estavam produzindo; e tudo isso a nossa turma encontrou na
figuradoilustre Professor, quando elegemos por unanimidade Paraninfo da Turmade 1960. A Cirurgia, aClinica, alnfectologia,
a Propedéutica, Pediatria e Ginecologia-Obstetricia, dominavam nessa época, mas a Psiquiatria venceu. 3 psiquiatras numa
turmade 37 alunos—eraacompeténcia, aamizade, o afeto, aerudicdo, aéticae sobretudo 0 amor que culminaram com aeleicéo
do jovem professor. Todos somos gratos até hoje, ejamais esqueceremos o que nosfoi legado. MasNorival ndo foi so pioneiro
quando foi escolhido Paraninfo; foi pioneiro quando na participacéo da equipe que criou uma nova escola de Medicina na
Bahia, naintroducdo do psiquiatra no Hospital Geral, quando na década de 50 participava como psiquiatra da disciplina de
Clinica Médica, o psiquiatra fazendo parte da equipe, fato que hoje é firmemente defendido no progresso da Psiquiatria e
alavancadaReformaPsiquiatra.Internacdo do doente mental em Hospital Geral —também foi um dos primeiros e eu melembro
da sua presenca no Hospital Espanhol acompanhando seus pacientes.

E um psiquiatra de vanguarda, atualizado, participativo quando esta sempre presente nos nossos eventos, e sobretudo
quando estabel eceu seu “Modus Vivendis’ naPsiquiatria, seguido por muitos, inclusive pelaquelhesfala. Os seus afilhados,
Prof. Norival seguiram seu exemplo, séo independentes e fazem Medicina com as mesmas carateristicas que lhes foi passada
por modelo. Os colegas aqui presentes, referéncias em cada uma das suas especialidades, atualizados, participativos, e
atuando até hoje como antes.

Quando daintroducéo do novo antipsicético, a Clorpromazina, a grande revolucéo naterapéutica psiquiétrica, destaca-se
o Prof. Norival, em 1955, naépocamédico do Hospital Juliano Moreira, com apublicacdo “A Clorpromazinaem Psiquiatria’;

E estetrabalhofoi citado por Valmir Piccinini “ S em 1954 comegaram asurgir trabal hos sobre o emprego daclorpromazina,
Largactil, que nos EUA mudou de nome, passou a se chamar Thorazine. No Brasil recebeu o nome deAmplictil”.

Reeditado por Giovanni Torello no “Psychiatry on LineBrasil” —vol.13, Maio 2008 — Histériada Psiquiatria— VVoando sobre
aHistériadaPsiquiatria—Valmir Piccinini

“No nosso pais, 0s primeiros trabal hos sobre 0 emprego daclorpromazinasurgiram em 1955. Extrai do indice Bibliogréfico
daPsiquiatria Brasileira as seguintes publicacoes:

Vizzotto,Spartaco et al. Dados preliminares sobre resultados obtidos com a clorpromazina em psiquiatria (71 casos).
Arg.Assist.a Psicopatas do Estado de Séo Paulo, 1955; 21. 234;

Sampaio,Norival, A clorpromazinaem psiquiatria. Bol. do Hospital Juliano Moreira, Salvador, Bahia1955, 21,234

Em 1965 publica o livro “Estudo Clinico da Depressdo Reativa’, (sua tese de doutorado) e em 1971 publica na Revista
Universitas—vol 0- No. 8“Salde Mental eAdolescéncia’. Em 1976 —membro do Consel ho Executivo, daABP, participou da
Reforma do Estatuto — Regimento e Normas, publicado no artigo “ A Histériados Estatutosda“ABP”.

Em 2003 naocasi&o do CONGRESSO BRASILEIRO DA HISTORIA DA MEDICINA, realizado naFAMED no Terreiro de
Jesus, o Prof Andrade conferencistado tema Fragmentos histéricos daneuropsiquiatriadaBahia- homenageiao Prof. Norival
Sampaio destacando aspectos da sua vida profissional na assisténcia e no Ensino

Em 02-06-05, publicado no Jornal “ A Tarde” , umareuni&o do Consel ho de Eticae PesquisaMaisumavez se reuniu o Comité
de Etica em Pesquisa, sob a coordenadoria do professor Norival de Souza Sampaio. Esta sess3o teve por objeto examinar
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muitos projetos apresentados a exame deste Comité. Serviu também como solidariedade ao professor Norival. Todos 0s
consel heiros se solidarizaram al egremente pel o restabel ecimento da salide deste coordenador. Nenhum dissentiu das palavras
de solidariedade de CostaVargens, Elisete Passos, Neuza Gusméao, Dr. Sobral e deste escriba pois que sentimos suafaltanestes
meses em que esteve ausente. Demos todos gracas a Deus porque estava dirigindo o Comité com a disposicdo de sempre,
alegre, sem queixumes, grifou um dos presentes. “ abre aspas, antes do expediente, o Prof. Norival of ereceu-nos dois preciosos
estudos, um do Dr. Marco Segre, apresentado no Encontro Luso Brasileiro de Bioética, realizado em Lisboae outro de Marcio
Fabri, com o titulo “Biotecnologia: reflexes’. “ Ambos os trabalhos nos alertam para o perigo que representam as novas
técnicas de engenharia genética que nos obrigam a refletir sobre que posi¢es devamos tomar para o futuro. Sem faltarmos
jamaisaEtica’. Janaguele momento, o tema pol @mico e atual issimo eravislumbrado pelo Professor Norival como um estudo
que deveriamos acatar sem comprometer aEtica.
Esse € 0 nosso Professor Norival: pioneiro, vanguardista, solidario e sobretudo AMIGO.

RosaGarcia
Doutora em Psiquiatria pela Universidade Federal da Bahia; Professora de Psiquiatria da Escola Bahiana de
Medicina e Satde Pablica; Salvador, BA, Brasil
Junho de 2008
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encontra em processo de revisdo em outro periodico.

Caso 0 manuscrito seja patrocinado ou tenha algum
suportefinanceiro de algumainstituicdo, estainformacdo
devera constar da carta de apresentacdo, descrita no
item5.

Cada manuscrito devera ser encaminhado com trés
coépias mais o original, inclusive figuras que
acompanhem o material. Paraeditoriais e cartas ao editor,

10.

14,

16.

17.

apenas duas copias deverdo ser encaminhadas. Caso 0
envio se dé de forma eletrénica (por e-mail), o artigo
devera conter a carta de apresentacao, descritano item
5, ooriginal do trabalho e ser encaminhado em Word ou
Pagemaker; e as figuras devem ser enviadas em alta
resolucéo, nos programas Corel Draw ou Photoshop.

Todas as paginas devem estar numeradas, na seguinte
ordem de apresentacéo: pagina de titulo, resumo/
abstract, texto, agradecimentos, referéncias, tabelas,
legenda de figuras e figuras.

Cada manuscrito devera conter o titulo e o resumo
escritos em Lingua Portuguesa e Inglesa.

O trabalho submetido para publicacdo devera ser
enviado, de preferéncia, em LinguaPortuguesa, podendo
ser enviado também em Lingua Inglesa. Contudo, os
custos para traducéo serdo de responsabilidade do
autor.

Os artigos devem ser digitados em pit 12, em espaco
duplo, comtipagem TimesNew Roman (utilizar atipagem
Symbol paraos caracteres gregos ou paraindicar setas,
ou outros simbol 0s), incluindo texto, tabel as, referéncias
e legendas.

O texto do cabecalho (running title) ndo deve ultrapassar
30 caracteres e deve constar no topo direito de cada

pagina.

O resumo/abstract ndo deve exceder 250 palavrasedeve
vir em umapaginaaparte. Aspalavras-chave devemvir
seguidas ao resumo/abstract e ndo devem ultrapassar
10 nomes.

As referéncias devem seguir as normas técnicas do
“Uniform Requirements for Manuscripts Submitted to
Biomedical Journals’, como no Index Medicus, ou da
ABNT. Asreferéncias devem ser numeradas ha ordem
em que agparecerem no texto edeverdo vir entre col chetes.
Referéncias com mais de cinco autores, deveréo conter
0 nome dos trés primeiros seguido da expressdo et al ..

Os artigos originais, revisdes e casos clinicos deverdo
apresentar secl8es definidas (ver PoliticaEdtorial)

Os demais tipos de manuscritos, como comunicacdes
breves, cartas ao editor, editoriais, opinides, dentre
outros, ndo necessitam de secdes especificas.

Os manuscritos ndo serdo devolvidos aos autores,
Mesmo que Ndo sejam aceitos para publicacéo.
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POLITICAEDITORIAL

A Revista Brasileira de Neurologia e Psiquiatria (RBNP)
€ organizada e promovida pela Fundacéo de Neurologia e
Neurocirurgia (Instituto do Cérebro) e Centro de Estudos e
Pesqguisas Juliano Moreira (CEPES), Salvador/BA, Brasil.

Osartigos publicados naRBNP abrangem umaamplaarea
do conhecimento daNeurologia, Neurocirurgiae Psiquiatria,
tanto no que se refere a seus aspectos clinicos como sociais
e epidemiol bgicos.

A RBNP incluira sistematicamente as seguintes secfes
que deverdo seguir rigorosamente as Normas para Publicacao:

1. Editorial

Esta € uma se¢do que se destina a comentar um artigo
publicado no periédico que aborde assuntos
neuropsiquiatricos, cujo autor do editorial é sempre um
convidado do editor da revista e este deve apresentar um
editorial dentro do seguinte formato:

v’ Enfatizar amensagem principal do autor do artigo.

v' Focalizar acontribuico cientificado artigo dentro da
prética médica, chamando a atencdo a referencia e
impacto que este causou na comunidade.

2. ArtigosOriginais

Estaéasecéo maisimportantedarevista. Sdo considerados
artigos originais aquel es que apresentam dados originais de
pesquisa acerca de temas e assuntos das especialidades:
Neurologia, Neurocirurgiae Psiquiatria. Estes artigos deveréo
obedecer rigorosamente as normas de publicacdo, contendo
as seguintes secbes. resumos em Portugués e Inglés,
introducdo, materiais e métodos, resultados, discusséo,
referénciasbibliograficas.

3.ArtigosdeRevisio

Estasecéo é destinadaaumaapresentacéo atualizadasobre
o temada especialidade. Esta secdo deveraconter um resumo
em Inglés e Portugués com a mensagem central do assunto
revisado dentro da seguinte seqliéncia: aspectos histéricos
do tema, discussdo de artigos cléssicos fundamentais sobre
0 assunto modificacdo de conceitos, informacdes atuais e
novos procedimentos sobre o assunto.

4. Apresentacéo de CasosClinicos

Os relatos de casos clinicos devem conter uma breve
introducdo sobre anatureza diagndsticado caso, cujo enfoque
€éaimportanciado tema. Descrever o caso, com dadoserelatos
deexames, tratamento, e progndstico do caso, discussio sobre
os achados eimportanciadaapresentacdo do caso em relacdo

aliteratura. Deve conter um resumo em PortuguéseInglése
as referéncias bibliogréficas basicas sobre o diagnéstico do
caso.

5. RevisdodeConceitos

Esta secéo tem por objetivo suscitar a discussdo entre os
leitores de assuntos polémicos e a evolugcdo dos conceitos
em Neuropsiquiatria. Deve ser apresentado dentro de um
aspecto critico a evolucdo do conceito classico de um
pensador ou especialista que revolucionou 0s conceitos em
Neurologia e Psiquiatria nos séculos passados e a sua
interpretacdo atual. Temas fundamentai s seréo abordados por
1 ou 2 especialistas com interpretacdes diferentes do mesmo
tema. A exemplo:

1. O Pensamento de Freud.

2. Psiconeuroimunoendocrinologia
3. Psicoterapia Cognitiva

4. Neurologiado Comportamento

6. NeuropsiquiatriaeAvancos Tecnol 6gicos

Nesta secdo, um especialista apresenta as tecnologias
contemporaneas aplicadas ao diagnéstico neuroldgico e
psiquiatrico com enfogque no impacto e valor preditivo da
técnicainduzidano diagndstico. O artigo deve apresentar, se
possivel, as vantagens e limitaces do método e suas
principais aplicacdes.

7. Psicofarmacologia

Esta secdo se destina a apresentacdo atualizada e
descritiva de um farmaco empregado no mercado em
Neurologia e Psiquiatria. A apresentacdo deste manuscrito
deve obedecer ao seguinte procedimento: descricdo sucinta
dadroga, mecanismos de acéo, aspectos dafarmacocinéticae
farmacodindmica da droga, experiéncias clinicas, efeitos
adversos, colaterais e teratogénicos, doses posoldgicas
adequadas, apresentacdo de terapéutica e eficacia da droga.

8. Demais Secbes

Asdemais secBes a serem publicadas na RBNP constarao
de: eventos, notas, comunicagdes breves, cartas ao editor,
comentarios sobre links e artigos recentes sobre determinado
assunto

A Publicacao

A RBNP é publicada trimestralmente (Jan/Fev/Mar, Abr/
Mai/Jun, Jul/Ago/Set, Out/Nov/Dez) pelaContexto Publishing,
RuaAlfredo Maga hdes, 04/Barra, 40140-140, Salvador-Bahia-
Brasil. Td.: (5571) 3264-2971. Fax: (55 71) 3264-3326.
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Avaliacdo dosManuscritos

Oseditores solicitardo revisdes para cadaartigo submetido
aRBNP a, pelo menos, 2 especialistas, usualmente do corpo
editorial da Revista. Os editores reservam-se ao direito de
publicar os artigos obedecendo aos estilos gramaticais,
semanticos e cientificos do periédico, podendo fazer
modificacBes necessariasafim de que os padrées do periddico
possa ser alcancado. O processo de revisdo deverater uma
duracéo média de dois meses.

Os autores terdo a oportunidade de rever as alteracdes
sugeridas e feitas no texto origina durante o processo de
edicdo daprovafinal do manuscrito. Alteragdes no conteido

feitas apbs a aprovacdo dos autores deverdo ter aprovacéo
dos editores-chefes.

A RBNP néo aceita artigos que ja foram publicados em
quaisquer outros meios de publicacdo, ou que estejam sendo
submetidos ao mesmo tempo em outro periédico.

Suplementose Separ atas

Além das edi¢des publicadas trimestralmente, a RBNP
poderapublicar suplementos sobre determinado temaespecifico
ou de um congresso da area de Neurologia e Psiquiatria, ou
separatas de artigos impressos na Revista. Os mesmos
procedi mentos de revisao serdo seguidos para os suplementos.





