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A polirradiculoneurite recidivante (PRNr) é doenca rara e com manifes-
tagGes neuroldgicas, do liquido cefalorraqueano e eletromiograficas que podem
ser semelhantes as da polirradiculoneurite aguda (PRNa) 1.3,4,519,20,21, Evolui
com cardter intermitente e recidivas varidveis em tempo e duracgéio 1.3,4,5,6,16,19,22,
A recuperagdo dos surtos é mais lenta e pode deixar seqiielas 1.2,3,4,6,21,

Discutem-se os aspectos da historia natural e imunolégicos inerentes &
PRNr para caracterizd-la como entidade nosoldgica prépria.

OBSERVACOES

~ Caso 1 — J.A.R., 19 anos, branco, brasileiro, (RG 2.086.430-B). Foi internado em
26-03-79, referindo surtos de fraqueza que se iniciam nos pés, e em 7-15 dias acometem
tode ¢ membro inferior dificultando a marcha. Doente h& 12 anos. Os surtos sdo
semelhantes e sua duracfio varia de 46 a 60 dias. O periodo intercritico é varidvel.
Permaneceu assintomético ap6s a primeira manifestacio por 5 anos. Nos ultimos 7 anos
as recidivas foram freqlientes, ocorrendo 14 até o momento. O surto atual teve seu
infcio h4 trés semanas. Na fase inicial havia melhora espontinea e, atualmente, com
0 uso de ACTH a melhora tem sido mais r4apida. Ezxome fisico geral — Bom estado
geral, pressdo arterial de 110/80 mmHg e pulso de 80 bpm. Exame neurolégico —
— Equilibrio estdtico com oscilacdes sem lado preferencial ao fechar os olhos. Déficit
de forca moderado nos 4 membros. Marcha escarvante. Hiporreflexia profunda. Hipo-
palestesia que predomina nos membros inferiores. Amiotrofias nos inter6sseos bilate-
ralmente e assimetria da panturrilha (esquerda 35 em, direita 31 cm). Nervos cranianos:
acuidade visual diminuida e palidez temporal do olho direito; nistagno horizontal ao
olhar abduzido para a esquerda. Exames complementares de rotina normais. Exzame
radiolégico da columa vertebrdl — escoliose dextro-convexa. Liquido cefalorraqueano —
dissociagdo proteinocitolégica (7 leucécitos/mm3 e 150 mg% de proteinas): exame repe-
tido um més apés continuava com dissociagéo proteinocitolégica (1 leucéeito ¢ 101 mg%
de protefnas) e havia aumento moderado de gama globulina (20,1%). Exzame eletromio-
grdfico — sinais de grave lesfio periférica com velocidades de condurcio motora e sensitiva
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intensamente diminuidas. Bidépsia do mervo sural — pobreza de neuritos, desmieliniza-
¢do, infiltraco de coligeno e auséncia de bulbo de cebola. O paciente foi tratado
com cortrosina (ACTH) pela via endovenosa (50 UI), por 21 dias. Alta hospitalar em

15-06-69, melhorado. Foi mantido ACTH intramuscular. Manteve-se assintomético por
um ano.

Caso 2 — I.F.N., 16 anos, branca, brasileira, RG 2.103.064-F. Foi internada em
29-10-79, referindo que aos 12 anos de idade apresentou cefaléia e febre seguidas de
fraqueza insidiosa nos membros, mais intensa a esquerda, cfimbras e parestesias espo-
riddicas. Esta sintomatologia prolongou-se por um més e, a seguir, melhorou lenta
e progressivamente durante um ano. Aos 13 anos de idade houve repeticio do quadro,
ficando os pés e m#os caidos. Ocorreram mais dois surtos. O (Gltimo surto se iniciou
em dezembro de 1978, e foi acompanhado de atrofia dos 4 membros. Em todas as
recidivas a recuperagio foi lenta e espontdnea, nunca ocorreram alteragdes esfincte-
rianas. Exame clinico — Bom estado geral, pressfo arterial de 100/70 mmHg, pulso
de 84 bpm e temperatura axilar de 36,4. Exame mneurolégico — Pés planos e equinos
bilateralmente; retragiio do tendéio de Aquiles; hipotrofia no tergo distal de ambas
as coxas e hipotrofia do quarto e quinto interdsseos, bilateralmente. Marcha escar-
vante. Déficit de forca nos 4 membres, assimétrica, moderada (esquerda maior que
a direita), mais intensa distalmente & esquerda. Hipotonia global. Reflexos profundos
abolidos. Hipotrofia do esternocleidomast6ideo esquerdo, Exames complementares de
roting normais. Liquido cefalorraqueano: dissociacdo proteinocitolégica (1 leuc6ei-
to/mms3, 83 mg% de proteinas). Novo exame de LCR em 09-11-79 com dissociacéo
proteinocitol6gica mantida (1 leuc6eito/mm3 e 89 mg% de proteina). Exame eletro-
miogrdfico — compativel a intenso comprometimento periférico nos 4 membros, mals
acentuado nos inferiores. Bilpsia de mervo sural — pobreza de neuritos, desmielini-
zagdo e infiltragdo de coldgeno. A paciente foi tratada com cortrosina 25 Ul/dia por
via endovenosa durdnte 42 dias e, posteriormente, com 5 mg de prednisona por via
oral. Alta hospitalar em 22-01-80, assintomética.

COMENTARIOS

O aspecto peculiar da PRNr em ambos os casos foi o cardter intermitente,
0 que acrescido da elevada freqiiéncia dos surtos permite inclui-los entre as
formas mais raras de PR134 Como esti referido na literatura a freqiiéncia
e os intervalos dos surtos sdo varidveis 2,3,4,6,9,14,16,19,21. (O caso 1 permaneceu
assintomético, apés desenvolver o primeiro surto, por 5 anos; as recidivas se
tornaram mais freqiientes, irregulares e com duracio de 45-60 dias. No caso 2

que tem inicio insidioso, a duragdo foi um ano. As manifesta¢es clinicas
podem ser semelhantes &s da doen¢a monofdsica 3.4, porém, sdo mais comuns
o inicio insidioso37 e a duragdo prolongada. O aparecimento de situaces
tormentosas ou evolugbes atipicas podem ocorrer 4.5,6,11,12,13,14,17,18, A recupe-
racdo pode ser total, embora por vezes, incompleta e com segiielas 346, como
em nossos dois casos. Pode haver hipertrofia permanente de nervos ou ocorrer
somente nos surtos 3.4,9,10,19,
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Embora se creia ser a PRNr uma forma evolutiva de PRNa 45:6,14, compar-
tilhamos com os autores que acreditam ser a PRNr uma entidade nosoldgica
propria, por sua historia natural, evolugdo prolongada e recuperagic com ou
sem seqiielas3. A natureza da doenga permanece obscura23.6, A etiopato-
genia da PRNa revela imunidade celular comprometida. Na forma recidivante
as alteracGes humorais sdo maiores, encontrando-se imunoglobulina M e a
fracdo 3 do complemento (C3) depositadas na bainha de mielina do sistema
nervoso periférico 7:15, Neste caso. acredita-se ser a célula de Schwann o
orgdo de choque da reacdo de hipersensibilidade tardia desencadeada por mil-
tiplos antigenos, que podem ser determinados pela existéncia de virus latente
(lento?), responsdvel pela doenca em individuos geneticamente determina-
dos 3:4,7,16, A imunoglobulina M depositada quebra a barreira hémato-neural
aumentando os antigenos da célula de Schwann; a consegiiente reagdo depen-
dente do linfocito B determina distirbio metabolico e tréfico do axdnio com
ataque de macrdfagos, iniciando o processo auto-agressivo 7-15,

Por esses aspectos citados acreditamos ser a PRNr entidade independente
da PRNa, com recidivas dependentes das nuances das reagOes antigeno-anti-
corpo inerentes a cada individuo. Podemos sugerir que, desencadeada a doenca,
esta se autoperpetua pela presenca constante do antigeno desencadeador, ou
pelas altera¢Ges imunolégicas presentes inicialmente. O cardter genético pode
ser confirmado pela presenca da doenca em familiares de pacientes3. A analise
dos antigenos de histocompatibilidade (HLA — AW-30, 31; A-1, BS; DRW-3,
DW3) poderi diferir a PRNa da PRNr8 O tratamento deverd ser feito ini-
cialmente com imunessupressdo por corticosterdides (prednisona — 100 mg/dia
em adultos e 1,5 mg/kg dia em criancas). Deve-se acertar a minima dose
terapéutica como manutencdo. Os casos com pequena ou auséncia de resposta
poderdo ser imunessuprimidos com azatioprina (3mg/kg/d) ou ciclofosfamida
(2mg/kg/d). Outras drogas antidisimunes e antilinfociticas como o poly-ICLC
podem ser utilizadas. A plasmaferese pode ser usada como tratamento auxiliar.

RESUMO

Sdo relatados dois casos com polirradiculoneurite recidivante com dissocia-
¢do proteinocitologica no liquido cefalorraqueano. Sao discutidos os aspectos
imunoldgicos e a histéria natural da polirradiculoneurite recidivante, sendo
esta admitida como uma entidade nosolégica propria, independente da polirra-
diculoneurite aguda.

SUMMARY

Recurrent polyradiculoneuropathy: report of two cases.

Two cases of patients with relapsing polyradiculoneuropathy with high
protein level in cerebrospinal fluid are reported. The immunological features
and the natural history of the relapsing polyradiculoneuropathy are discussed.
This disease is considered a particular auto-immune nosologic condition, inde-
pendent from acute polyradiculoneuropathy.
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