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PLASMAFERESE NA SINDROME DE LANDRY-GUILLAIN-BARRE-
-STROHL COM INSUFICIENCIA VENTILATORIA
OU RAPIDAMENTE ASCENDENTE

JULIANQ LUIS FONTANARI* — GILBERTO BOHRER SIMOES %%
PAULO PETRY OPPITZ *#%

RESUMO — O autores descrevern trés cascs de sindrome de Landry-Guillain-Barré-Strohl
tratados com sucesso pela plasrmaferese — o8 Unicos do Rio Grande do Sul — precedidos
por breve revisio e detendo-se no procedimento, fixando critérios para sua indiecacdo.

rlasma exchanze in acute inflammatory polyvradiculoneurcopathy with ventilutocy insufficiengy
or fastly ascendent.

SUMMARY — The authors report three cases of Landry-Guillain-Barré-Strohl  syndrome
succesfully treated by plasma exchange -— the only cases in the Brazilian State of Rio
Grande do Sul. The authors go through a brief literature revision and discuss more
thoroughty the plasma exchange procedure, establishing criteria for its indication.

Landry (1859), Dumenil {1864) e Osler (1892) descreveram paralisias ascenden-
tes, agudas e simétricas, gue atribuiram a ‘atrofia dos nervos periféricos’ e, neste
século, Guillain, Barré e Strohl (1816) relataram dois destes casos como polirradiculite,
descrevendo a dissociacdp proteino-citologica no  liguide cefalorraquidiano (LCR)3.
Consta ainda da literatura francesa3 que se sabia da existéncia de formas atdxicas
e formas mesencefalicas, descritas por Alajouanine em 1936, mas foram descritas como
novidade por Fisher em (956, como a sindrome da oftalmoplegia, ataxia e arreflexia7.
Atualmente sabe-se que a sindrome de Landry-Guillain-Barré-Strohl (SLGBS) apre-
senta incidéncias variaveis de 1 a 7 casos por 100 mil habitantes, com aproximadamente
3500 casos por ano nos Estados Unidos 2, caracterizando-a como rara, tendo morta-
lidade global variando entre 5 e 7%, em 509 a 809 dos pacientes associando-se
disautonomia com apnéia prolongada, definindo-a como potencialmente gravissima 11.20,
Pois & o vislumbre de um tratamento efetivo para a SLGBS, ja ha mais de um século
da descricdo primeira — a plasmaferese — que nos motiva para ¢ relato pioneiro
dos trés anicos casos do Rio Grande do Sul, todos com excelentes resultados.

Embora a doenca fosse conhecida de hd muito, s6 em 1978 foram caracterizados
seus critérios diagndsticos (Asbury): (1) déficit motor desacompanhado de febre,
relativamente simétrico, desenvolvendo-se em passos ou de forma lentamente progres-
siva, com a evolugdo encerrando-se em 50¢: dos cases no final da segunda semana,
mas 80% terminam até o final da terceira e mais de 909 até o final da quarta;
(2) a recuperagio — ¢ este dadp € importantissimo para a interpreta¢do de nossos
dados, pois demeonstra que a evolugio dos nossos casos foi modificada pela plasma-
ferese — se inicia 2 a 4 semanas depois da estabilizagdo da doenca; (3) os sinais
sensitivos sdo moderados ¢ os nervos crarianos ocutares podem ser envolvidos no
inicio da doenca em 5% dos casos, o nervo facial é acometido ao longo da fase de
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invasae em tanto guanto 50% dos casos ¢ frequentemente bilateralmente, sendo inco-
mum o acometimento do 1X, X e Xil: (4) a presenca de sinais de disfungao autono-
mica, tanto por desaferentagdio como por deseferentacdo (taguicardia, hiper e hipo-
tensao, hiponatremia, entre outros) reforca o diagndstico; (5) a proteinorraquia estd
elevada apos a primeira semana ou mostra elevagdo progressiva em exames do LCR
subsequentes, raramente podendo ocorrer elevagdo s6 apos 10 semanas da instalagdo
do quadro; as células raramente sdo superiores a 10, mas podem chegar a 50;
{6) tanto quanto 809, dos casos tém lentificacio da velocidade de conduglo nervosa,
com média de 609 da velocidade normal em algum momento da doenga, os outros
209 podem té-la normal; as vezes pode ficar anormal apenas semanas depois da
estabilizagdo do gquadro. Como sintomas de ocorréncia incomum: (1) febre no inicio
do quadro; (2) perda sensitiva severa, com ou sem dor; (3) progressio além das
4 semanas; (4) estabilizacdo do guadro sem melhora subsequente, permanecendo
déficit residual importante; (5) “.. . transient bladder paralysis...”; (6) envolvimento
do sistema nervoso central (SNC). Os seguintes achados celocam como duvidoso o
diagnéstico: (1) presenca de nivel sensitivo, indicando lesio medular; (2) disfuncio
vesical ou intestinal persistentes, ou como sinal inicial; (3) mais que 30 células no
LCR, ou a presenga de neutrofilos. Para o diagndstico, devem-se afastar: intoxicaghes
por solventes volateis, metais pesados, compostos organofosforados; complicagdes do
uso de dapsona, nitrofurantoina; anormalidades no metabolismo das porfirinas; infec-
¢hes como difteria, pélio e botulismo, entre outras. O achado de sindrome sensitiva
pura também exclui o diagnéstico de SLGBS mas, mais modernamente, o assunto
tornou-se controverso. Nossos casos ndo tinham antecedentes significativos de contato
com inseticidas on de qualquer outro dos demais fatores citados, exceto o casol,
ltético e alcoolista.

Bouche e Malapert 3 consideram que a doenga evolua em trés fases: (1) invasio,
(2) estabilidade e (3) recuperacdo. E tipico da fase de invasde que seja precedida
em 75% dos casos de episodio infeccioso inespecifico e sem importidncia nas trés
semanas antecedentes; os primentos sintomas sdo sensitivos -— parestesias — e, menos
comumente, sensitivo-motores, sendo incomum o déficit motor isolade inicial; quanto
4 localizacdo dos sinais, o mais frequente é o inicio nos membros inferiores seguido
da ascendéncia para o tronco, membros superiores e face, 4s vezes com acometimento
da face antes dos membros superiores, como no casce 3; raramente tem compor-
tamento estritamente descendente, iniciando-se na face ¢ acometendo depois membros
superiores e tronco; existem descrigdes de acometimento dos 4 membros antes do
tronco; a fase de invasfio varia de menos de uma semana (as vezes 12 horas) até,
incomumente, mais de 4 semanas. A fase estaciondria, de estabilidade, dura em torno
de trés semanas e 80% dos pacientes estdo tetraparéticos mas, felizmente, apenas
entre 17% 1 e 339 21 estio em insuficiéncia ventilatoria; dos transtornos sensitivos
objetivos, o mais frequente é o defeito da sensibilidade proprioceptiva consciente que
em 159 dos casos determina ataxia franca 2l; até estudo 12 que demonstrou decorrer
a sindrome de Fisher efetivamente de lesGes no sistema nervoso periférico, era con-
troversa a existéncia de lesdes associadas no SNC; a variante de Fisher frequente-
mente apresenta-se com discronometria — achado especifico da sindrome cerebelar —
mas o mecanismo € periférico, por comprometimento da sensibilidade proprioceptiva
inconsciente; as fibras nervosas mais espessas parecem as mais comprometidas e, ao
menos teoricamente, a lesdo de extensas porgdes da aferéncia da fibra la do receptor
principal do fuso muscular (responsdvel pela sensibilidade proprioceptiva inconsciente)
leva a sindrome cerebelar; as fibras no sistema nervoso periférico dos feixes gracilis
e cuneatus, muito espessas e longuissimas (responsaveis pela sensibilidade proprio-
ceptiva consciente — cinestesia, palestesia e tato fino) sao as mais frequentemente
prejudicadas, abrangendo até 40¢% dos casos3; hd controvérsia sobre a fisiopatogenia
do edema de papila, para alguns, secundario a hiperproteinorraquia, para outros, uma
papilite. A fase de recuperacdo — sem a plasmaferese — é longa, variando de 3
L(130% dos casos) a 6 meses (70% dos casos) e permanece alguma sequela em 809
05 C4sos.

(uanto a etiologia, associa-se a infecgdo respiratoria inespecifica em mais de
509, dos casos, seguindo-se infecgdo gastro-intestinal em 229 ; descreveu-se associada
a virus do grupo Herpes em mais de 30% dos casos e a Mycoplasma preumoniae
em 5%; em 209% dos casos ha envolvimento de um enterovirus, em gera] ECHO ou
Coxsackie, mas até para virus polio ja foi descrita; ocorre em colagenoses, neoplasias,
especialmente do tecido linfatico, pos-imunizaghes varias, pos-cirurgias, pos-doengas
exantematicas da infancia, associada a infeccoes bacterianas de diversas localizagies
e etiologias e, em circunstancias atipicas, come junto da doenga de Crohn e deméncia
de Creutzfeld-Jacob 1.3; nos Gltimos anos, tentou-se até imputar como etiologia a
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vacinagiio para a gripe (influenza), pois depois dela, na Clinica Mayo, a incidéncia
saltou de 1,2 para 2,4 por 100000 habitantes 2. Patologicamente, encontram-se lesdes
inflamatdrias ‘em salpicado’ nos nervos periféricos especiaimente nos maiores, plexuais
e nervos espinhais, proximo dos géinglios espinhais, consistindo 4areas bem delimi-
tadas de perda da mielina, com presenga de linfocitos € macrdfagos; nao existem
dividas, atualmente, de que tais lesfes decorram de mecanismo auto-imune, que toma
a mielina do sistema nervoso periférico como antigeno1%. Quanto a fisiopatogenia,
muitas evidéncias suportam a participagdo de anticorpos circulantes contra nervos
periféricos 5 e é clara a participacio do complemento na génese das lesfes 18, E possi-
vel a existéncia de anticorpos blogueadores, dada a rapida methora nos casos com
plla:]smaferese, incompativel com ¢ periodo exigido para recuperagdo da bainha de
mielina.

Como vimos, o quadro € varidvel ¢ sabemos que a evolugdo muito frequentemente
¢ inesperada, exigindo tirocinio para anteceder a insuficiéncia ventilatdria e impedir
que ela surpreenda o paciente fora da unidade de tratamento intensivo. Uma vez que
consigamos manté-lo por periodos variaveis de 3 a 4 semanas, a evolugido ¢ satis-
fatoria. Tais questdes induzem a busca de solugdes para encurtar o pericdo de
melhora, permitindo o abandono da ventilacAo assistida ¢ para cumprir este objetivo
~— e nestes casos com apnéia, ou na sua iminéncia — a indicagdo da plasmaferese
é precisa.

CASUISTICA E METODO

Optamos pela tabulacio dos aspectos mais relevantes (Tabelas 1, 2 e 3).

Peculiaridades: Caso 1 — Rapidamente em dois dias, sem que pudéssemos identificar
um fator imunologico desencadeante, desenvolveu tetraparesia acompanhada de déficit de
sensibilidade profunda, ascendentes. No terceiro dia desenvolveu paresia facial hilateral,
apesar do uso de cortrosina e teve a indicagho da plasmaferese pela rdpida ascendéncia dos
sinais, que iniciou no dia seguinte, A partir da primeira troca de plasma ji havia melhora
nitida e no sétimo dia deambulava com apoio, tendo permanecido apenas 15 dias hospitalizado.
Apresentava sifilis, associadamente. Caso 2 — A clinica desta paciente é compativel 4 va-
riante de Fisher tipica, com defeitos de sensibilidade profunda importantes e paresia bilateral
dos abducentes. O aspecto deste caso relativo & plasmaferese é muito interessante. Como o
quadro evoluisse com piora progressiva da tetraparesia, mesmo com o uso de prednisona no
inicio e depois ACTH, no momento do desenvolvimento da paresia facial bilateral, tornando
iminente a apnéia, indicamos o procedimento. Apdés a troca de 2000ml de plasma, com
nitida melhora sensitivo-motora nas extremidades e da paresia dos faciais, supomos que a
fase aguda tivesse sido ultrapassada e o procedimenta foi descontinuade. Nos proximos 12
dias houve piora progressiva, determinante de sua reinstituigio. novamente com bons resul-
tados e trocamos mais 5000ml. Deis meses apos a alta, nas suas atividades habituais,
reiniciou a apresentar paresia e parestesia ros membros inferiores, que ge resclveram nas
semanas seguintes, BSuspeitamos gue possa ter havide recidiva, mas nio pudemos reinves-
tigd-la adequadamente. Casoe 83 — No décimo dia da instalagio dos sintomas, observamos
hipertensio arterial sistémica, taguicardia, hiponatremis e hipocloremia com alcalose e hiper-
glicemia. Recebeu prednisona que nic modificou a evolucdo do quadro e foi suspensa pela
infeccdo respiratoria, Nos primeiros dias apds a apnéia escrevia mas progressivamente

Caso Nome S8X ID TE-3 TIS-D TSIP TVM TVM-P (TVML) TH TA-VN (TA-VNL)

1 NN M BY  sem 02 04 — — — 15 20 {120-180)
2 JEC F 21 14 06 12 — — — 104 43 (120-180)
3 AS F 62 15 10 18 13 04 (15-28) 43 45 (120-180)

Tabele 1 — Aspectos principgis dos ceses. SX, sexo; ID, idade rem ancs); T, tempo (em dias);
TE-8, lempo demandado desde a ocorréncie do evento relacionado com o faior imunolégico,
a0 inicio dos sintomas; TIS-D, tempo do inicio dos sintomas ao diagndstico; TVM, tempo
de ventilugdo mecdmica; TVM-P, tempo de ventilagdo mecdnica apds o inicio da plasma-
ferese; TSIP, tempo de sintomas até o inicio do plasmaferese; TH, tempo de hospita-
lizagfio;, TA-VN, tempo demandado da alta hospitalar ao reformo & wvida normal com
sequela discreta (parestesia mos artelhos); (TVML), tempo de ventilagdo mecdnica conforme
a literatura(3); (TA-VNL/, tempo para o retorno & vida mormal conforme a literatura(d).
O caso 1 ndo uapresentava evenlo relaciongndo o futor imunoldgico (sem).
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LCR
Caso {(PT) EMG RP NCR Comprometimento motor SDA
1 151 PA AR Bil: VII MIS - MS8 — ™ Tronco —>» Face niao
2 72 PA AR Bil: VI MIS —™ MBS —> VI Bil — Face HAS
e VII TRC
3 70 PA AR Bil: V, MIS — ™ Face —>> M3P — ™ Farlnge —™ HAS
VI, Apnéia — > Tronco —™ MSD TTRC
1X, hNa
xX h(Cl
HGI
Tabela 2 — Aspeclos relativos ao diagnéstico dos casos. LCR(PT), profeinas do liguido

cefatorraquidiane (mg/dl); EMG, cchados da eletromiografic (PA, polineurcopatia axénicu);
RP, reflexos profundos (AR, arrveflexia); NCR, mervos cramicnos (bil., bilateral); compro-
metimento motor (MIS, membros inferiores; MSS, membros superiores; MIP, membro
inferior progimal; MSP, prorimal; MSD, membro superior distal; VI Bil, sexto nervo
cranigno bilateral); SDA, sinais de disfuncdo autdénoma (HAS, hipertensdo arterial sisté-
mica; TQC, taguicardie, hNu, hiponatremia; hCl, hipocloremia, HGI, hiperglicemia).

QPT TDP Complicagdes
Caso (ml) {dias) imediatas tardiag
1 9500 11 Nio Nio
2 7250 24 Nao * Hepatite B
3 10000 8 Néo Nio
Tabely 3 — Aspectos relativos a plasmaferese e a complicagdes. QPT, guantidude de plasma

trooadae; TDP, fempe demamdedo pora o procedimento.  Complicucdes bmediatas referem-se
ds surgides duromte o procedimento e terdias as ocorridas epds duas semanas de inicio.
% Teve boa evolug¢do e todos os doadores eram megalivos e, apds o dicgndstico, foram
reexaminados e confirmados como negativos.

ficou impossibflitada também de apontar letras numa Ielha de papel, piorando mesmo 4
dias depois da insuficiéncia wventilatéria. A partir da primeira treca de plasma ji ficou
evidente a melhora dos faciais e distalmente dos membros superiores e, 4 dias apés o inicie
da plasmaferese, ndo necessifou mais do ventilador. FPermaneceu por mais uma semana
impossibilitada da degluticio e, por aiguns dias mais, perdia saliva pelos labios, Fol tdo
notivel a este respeito, gue apresentava ataxia sensitiva na face, gue perdurou por 10 dias,
impedindo a mobilidade adequada dos ldbios, com perda de saliva e ‘flapping tremor’ na
face ¢ nas maos. O retorno da degluticio se fez acompanhar da funcio do aparelho buco-
-fonatdrio, embora a degluticio s6 fosse efetiva uma semana apds. Sua fala permaneceu
alguns dias com os transtornos da ‘apraxia aferente’, no sentido de Luria, pela perda da base
aferente, da cinestesia. Apresentava, no inicio do quadro, dissociacdo sensitiva, com prejuizo
da palestesia e da cinestesia e normalidade do tato fino. mostrande que as concepgdes que
temos a respeito da unidade relativa dessas formas de sensibilidade sfdo simplistas.

Plasmaferese — A troca foi realizada manualmente, procedendo-se da seguinte maneira:
toma-se uma veia de grosso calibre {(pode ser uma artéria), retira-se sangue, que é centri-
fugadoe, sendo o plasma eliminado e reposto da seguinte maneira: 70% do plasma retirado
€ ftrocado por plasma mesmo e 30% por soluco salina mais Ringer-Lactato. Desses T0%
de plasma trocados, 609% s&o de plasma fresco individual congelado e es outros 40%. plasma
preservado individual congelado, Troeamos um maximo de 2000ml/plasma/dia, sempre ha
dependéncia da tolerdncia do paciente. O procedimento pode ser realizado com vantagens
com 0 uso de filtro no anaretho de hemodidlise, havendo no comércio filtro especialmente
elaborado.
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COMENTARLOS

Como se vé, o diagndstico é clinico e fundado em parte na evolugdo. O estudo
do LCR ajuda na confirmaciio mas, se estiver normal, nio afasta o diagnostico e
nem o torna menos provavel. O mesmo ocorre com o estudo eletromiogriafico que
realmente mostra-se inconclusivo desamparado da clinica, podendo até mostrar velo-
cidades de condu¢do sensitiva e motora normais em 109% dos casos e isso, quando o
examinador ¢ dedicado, atencioso e examina varios nervos13.  As complicaghes auto-
nomicas sdo varias e frequentes. Mesmo em quadros algo atipicos sugerindo a sin-
drome de Schwartz-Bartter por hipersecre¢io inapropriada do horménio antidiurético
com a osmolaridade urinaria elevada, como ocorreu no caso 3, pode-se postular gue
sejam consequentes & desaferentagdo de receptores nos vasos responsaveis pela capta-
¢do dos nivels de sddio, indutores da secrecdo de hormdnios responsaveis pela manu-
tencio de niveis adequados de sddio extracelular, pois a hiponatremia nfo se mostrou
persistente, embora de controle clinico yuase impossivel.

Existem dois problemas capitais na SLGBS: (1) a apnéia, que nio infrequen-
temente ceifa o paciente ainda fora da unidade de tratamento intensivo e que sabemos,
uma vez contornada, o quadre se resolve com algumas poucas sequelas.  Mas, a
questdo de saber por guanto tempo podemos manter o pacienie no ventilador sem
infectar é uma incognita e a literatura mostra um paciente — no grupo controle da
plasmatferese — que se manteve por um ano%  Praticamente todas as mortes na
revisio recente de Rocco e David20, em 80% dos seus casos com apnéia, foram
ocasionadas por septicemia seguida de insuficiéncia de miltiplos orgdos e sistemas,
depois dos quadros — que todos conhecemos bem — de broncopneumonia, infecgio
urinaria, colomzagdo do catéter de subclavia e pneumotérax iatrogénico, entre outros.
O segundo (2) sho as sequelas, frequentemente graves, limitantes que, felizmente,
€m nossa experiéncia, em 2-3 anos estao resolvidas. Quer nos parecer que a plasma-
ferese impede a desmielinizacdo e aborta a evolugdo do quadro, mudando a historia
natural da doenca que, até entio, s0 faziamos acompanhar. Temos de ter em mente
que parece claro que ndo funciona em todos os pacientes, mas é fora de divida que
modifica a histéria natural do quadro em numero significativo deles.

Na literatura sio recomendados volumes de troca plasmatica varidveis de 100
a 200 ml de plasma para cada quilo de peso corporal, com o procedimento encerrado
em 7 a 10 dias 18,2122 Sagbe-se gue ha uma percentagem varidavel de 10 a 40% dos
pacientes 17 que ndo respondem & plasmaferese e, alguns uvatores, como Greenwood
et al®, sustentam que a plasmaferese nfio funciona, mas trocaram apenas 55 ml/Kg
de peso, quando atualmente é consenso que ¢ necessario bem mais. (s 245 casos do
Guillain-Barré Syndrome Study Group10 com a randomizagao de casos, mas sem
estudos duplo-cegos, mostraram que os resultados s3o melhores no grupo submetido
a plasmaferese (com o uso de filtros), avaliados pela melhor recuperagdo no final do
primeiro més da instalacio da doencga, dependendo o maior beneficio da precocidade
do inicio do tratamento. Sugerem a indicagdo para o paciente em apéia ou para a
sindrome rapidamente ascendente. Nio temos ainda estudos duplo-cegos com a plas-
maferese no SLGBS, s& na polirradiculoneuropatia crénica em que é inapelavelmente

efetiva,

Quanto a corticoterapia e ao wso de ACTH, Hugues et alll, embora a contros
vérsia entre os vadrios estudos, sustentam que estas drogas ndo se mostram efetivas.
Considerando-se as controvérsias, o ACTH parece mais efetivo que o corticdide e
McQuillen e Swick 14 descreveram resultados espetaculares com o seu uso. Nosso
meio tem notdvel experiéncia publicada sobre o tema: Codeceira et al$ estudam
clinicamente 48 casos e concluem que ¢ uso do corticoide nio beneficia os pacientes;
Dias-Tosta et al.b também com casuistica notavel de 51 pacientes, nao encontraram
diferencas significativas, considerados varios parametros, em grupos tratados e ndo
tratados com cortidéides, apontando que os unicos dois casos com recidivas ocorreram
no grupo que recebeu corticoide. Embora citem 4 estudos sobre plasmaferese, optam
por terapia espectante, com apoio de medidas gerais intensivas. Naylor et all5 e
Freitas ¢ Nevares 8, da mesma maneira, ndo encontraram diferencas significativas entre
um grupo que usou corticdide e o que nio usou e optaram também pelo tratamento
conservador. Se se confirmar que existem casos que ndo respondem A plasmaferese,
poderemos entdo sugerir que estes casos responderiam ao ACTH ou aos corticoste-
rdides, de acordo com a hipotese simplista de que a sindrome é autoimune e temos
dois sistemas imunitarios: o humoral, climinado pela plasmaferese ¢ o celular, pela
corticoterapia
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Riscos — Os riscos bdsicos do procedimento sdo os mesmos — e importantes —
da transfusdo de sangue: além de varias doencas conhecidas e controldveis pela pre-
vengado, cabe citar as hepatites B, delta mas, principalmente, porque ndo temos marca-
dores plasmaticos para impedir a transfusio de sangue contaminado, a hepatite
ndo-A-e-nfo-B e a AIDS. Ropper e Shahini 2l e o grupo de estudos antes referido 10
mostram-nos gue nao existem relatos de outras complicagdes do procedimento, mesmo
e pacientes com mais de 60 anos. A indicacio da plasmaferese em nossos trés casos
sempre se acompanhou de ampla discusso com o paciente e seus familiares sobre
0% riscos envolvidos, s¢ sendo operacionalizada apés concordancia inequivoca das
partes interessadas.

Conclusdes — (1) A plasmaferese é usada em centros internacionais desde 1978
e deve ser desmistificada, afinal é uma variante da sangria classica; mas, qualquer
inseguranga quanto a qualidade do plasma, ou outros aspectos relativos ao manuseio
de sangue, deve contraindica-la ¢ 80 deve ser realizada apds amplo esclarecimento
e inequivoca concorddncia do paciente e familiares. (2) Face aos dados que temos,
julgamos adequado indicd-la quando houver apnéia ou a sindrome for rapidamente
ascendente, tormando-a provavel e, em consequéncia, optamos por suspendé-la quando
dispensamos a ventilacdo mecanica ¢ ja atingimos volume de troca adequado, mesmo
que a melhora ndo seja plena; a literatura aponta que o resultado parece melhor nos
cas0s usados na primeira semana dos sintomas, mas nos casos 2 e 3 tivemos resultados
excelentes com o inicio da terapia depois da segunda semana de inicio dos sinais;
todos os nossos casos mostram vinculo estreito e repetitive entre a melhora dos
sinais e o uso da plasmaferese, tornando improvavel a suposicio de que tal se deva
ao acaso; pensamos que é de se considerar a idéia de precedé-ta pelo uso de ACTH,
ao invés da corticoterapia convencional, nos casos ndo rapidamente ascendentes ou
que ndo estejam em apnéia. (3) O uso no paciente que nao estd em apnéia nos
parece indicado apenas se conseguirmos contornar os riscos do manuseio do plasma,
selecionando, por exemplo, afora todas as medidas rotineiras que devem ser dupli-
cadas, apenas plasma individual de familiares do paciente.  (4) Finalmente, estes
pacientes devem ser vistos nas primeiras trés semanas da instalacdo do déficit motor
trés vezes ao dia, o sinal mais saliente que precede a apnéia sendo a ansiedade ¢ o
desconforto respiratério; deve haver constantemente suspei¢fio de insuficiéncia venti-
latéria e, na diavida, imediatamente colocd-lo em ambiente de terapia intensiva; na
hospitalizag@o, recomendamos a medida do volume expiratorio (a maioria dos hospitais
tem um ventildmetro), que deve ser anctada pelo médico uma vez ao dia; quanto 4
tragquecstomia no paciente em apnéia, que classicamente era indicada antes das 48
horas, mesmo antes de utilizarmos a plasmaferese, pelo uso de cdnulas adequadas,
sempre conseguimos protelar a deciso de fazé-la ou nfo para até 15 dias do inicio
da ventilagdo assistida.
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