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RESUMO —  A s neuronopatia s sensitiva s caracterizam-s e po r parestesias,  ataxi a sensitiv a e 
arreflexia se m comprometiment o motor , devida s a  lesã o n o gângli o sensitiv o dorsal , co m dege -
neração axona l e  d o cordã o posterio r d a medul a espinhal . Descrevemo s o  cas o d e um a pacient e 
de 2 1 ano s d e idade , cuj a doenç a s e inicio u d e mod o agud o co m parestesia s distais , astasia , 
abasia e  hiporreflexia . Forç a muscula r normal . A  conduçã o nervos a sensitiv a estav a ausent e 
e a  motora , discretament e reduzida . LC R co m 2  leucócitos/mm3 e  1,0 6 g/dL» d e proteínas . 
A biópsi a d e múscul o evidencio u atrofi a d e fibra s tip o 2 e  a  biópsi a d o nerv o sural , desmie -
linização axonal . Tratad a co m prednisona , permanece u discret o défici t proprioceptiv o no s pé s 
após u m an o e  mei o d e evolução . Sã o discutido s aspecto s clínico s do > envolvimento do s gân -
glios sensitivo s dorstais , possívei s etiologia s tóxicas , a  relaçã o co m neoplasia s e  co m a  sín -
drome d e Sjogren . 

PALAVRAS-CHAVE: neuronopati a sensitiva , poliganglionopati a sensitiva , neuropatí a sen -
sitiva aguda . 

Acute idiopathi c sensor y neurononathy : cas e report . 

SUMMARY —  Pur e sensor y neuropathie s ar e clinicall y characterize d b y paresthesias , sensor y 
ataxia an d areflexi a withou t muscl e weakness . W e repor t th e cas e o f a  2 1 years-ol d femal e 
patient wit h acut e onse t o f dista l paresthesias , marke d sensor y ataxi a an d hyporeflexia . Moto r 
strenght wa s normal . Sensor y nerv e conductio n wa s absen t an d moto r nerv e conductio n 
slightly decreased . CS F showe d 2  leucocytes/mm3 an d 1.0 6 g/dL protein . Collage n disorde r 
and neoplasi a were , no t found . Typ e 2  fibe r atroph y wa s observe d o n muscl e biopsy , an d 
axonal demyelinatio n o n sura l nerv e biopsy . Th e patien t was  treate d wit h prednisone . Afte r 
1.5 year s sh e wa s recovered , bu t a  mino r proprioceptiv e defici t persisted . A  revisio n i s mad e 
on th e etiology , pathophysiolog y an d clinica l manifestation s o f th e disease . 

KEY WORDS : sensor y neuroncpathy , sensor y polyganglionopathy , acut e sensor y neu -
ropathy. 

Denomina-se neuronopati a sensitiv a idiopátic a (NSI ) o  envolviment o do s 
gânglios sensitivo s dorsai s (ganglionit e o u poliganglionopatia ) co m o u sem dege-
neração axona l do s nervo s periférico s e  do s funículo s posteriore s d a medul a 
espinhal, n a ausênci a d e doença s d o tecid o conjuntiv o o u d e neoplasia s 5,28,29,35. 
Caracteriza-se po r parestesias, ataxi a sensitiva , arreflexia , forç a muscula r normal 
e líquid o cefalorraquidiano (LCR ) com proteínas inicialment e elevadas . O  estudo 
das conduçõe s nervosa s mostr a diminuiçã o o u ausênci a da s velocidade s sensi -
tivas com preservação das motoras. O s casos publicado s d e NS I até o  momento, 
englobando as formas agudas e crônicas , não permitem determinar sua incidênci a 

Trabalho realizad o n o Serviç o d e Doença s Neuromusculare s (DNM) , Especialidad e Neu -
rologia, Departament o d a Clínic a Médica , Hospita l d e Clínica s d a Universidad e Federa l do 
Paraná, Curitiba : *  Professor Titular ; * * Residente d e Neurologi a (DNM) ; ** * Neurologista . 
Aceite: 2-dezembro-1992 . 

Dr. Line u Césa r Wernec k —  Rua Ewald o Schieble r 78 0 -  82530-16 0 Curitib a P R -  Brasil . 



e prevalênci a H25,35. També m nã o existe m informaçõe s sobr e a  incidênci a rela -
tiva entr e a  NS I e  a  neuronopati a sensitiv a carcinomatos a (NSC ) descrit a po r 
Denny-Brown 35. 

Afim d e ressalta r a  importânci a d o conheciment o d a NSI , procurar dife -
renciar d a NS C e  racionaliza r a  procur a d e neoplasia s na s ataxia s sensitivas , 
descrevemos est e caso . 

RELATO D O CAS O 

RMR, pacient e co m 2 1 ano s d e idade , d o sex o feminino , auxilia r d e escritório , referi u 
que su a doenç a s e inicio u co m dore s e m antebraços , fossa s ilíaca s e  fossa s poplíteas , qu e s e 
exacerbavam co m movimento , 3 0 dia s ante s d a avaliação . N a mesm a época , surgira m asteni a 



e parestesia s tip o formigament o e  queimaçã o na s mão s e  pés . A  do r à  movimentaçã o cede u 
nos primeiro s dia s e  a s parestesia s distai s fora m progressivament e s e tornand o mai s intensas , 
prejudicando a  escrit a e  o  manusei o d e talheres . També m tinh a dificuldade s importante s par a 
permanecer e m bipedestaçã o e  deambular , ficand o restrit a a o leit o pel a incoordenação , negand o 
fraqueza muscular . Ehtr e o  iníci o d a sintomatologi a e  a  internaçã o emagrece u 8  Kg. Negav a 
sintomas gastrointestinai s o u respiratório s antecedend o o  quadro , be m com o us o d e medicamen -
tos o u contat o co m substância s potencialmente  tóxicas . N a cidad e d e orige m fo i medicad a 
com gangliosídeo s e  complex o B. Exam e físico : pressã o arteria l 120x9 0 mmHg, puls o 8 0 bpm, 
temperatura 36, 0 °C; exam e d a cabeça , pescoço , tórax , abdom e e  extremidades , normais . Exam e 
neurológico: estad o menta l e  nervo s craniano s normais ; forç a muscula r gra u 4 + (MRCM ) no s 
músculos proximai s e  distais , tant o no s membro s superiore s com o no s inferiores ; ton o e  coor -
denação normais ; arreflexi a profund a generalizada ; hipoestesi a táctil , doloros a e  palestésica , 
em meia , bilateralmente ; ausênci a d e propriocepçã o no s pés ; sina l d e Romber g presente ; 
marcha ataxic a e  talonante . Investigação : hemograma , VHS , sódio , potássio , cálcio , magnésio , 
fósforo, uréia , creatinina , glicemia , eletroforés e d e proteínas , mucoproteína , fatore s antinu -
cleares (PAN) , anti-DNA , creatinoquinase , desidrogenas e láctica , aspartat o aminotrans f erase 
(SGOT), alanin a aminotrans f erase (SGPT) , anti-HI V normais ; exam e ginecológico , rai o X d e 
tórax e  ultra-sonografi a pélvic a e  abdomina l normais . LC R (u m mê s apó s o  início) : 1 3 eritró-
citos/mm3, 2  leucócltos/mm3, glicos e 5 9 mg/dL, proteína s 1,0 6 g/dL» (gamaglobulin a 12%) . 
Ausência d e conduçã o nervos a sensitiva , co m discret a reduçã o da s velocidade s d e conduçã o 
nervosa motor a e  ausênci a d e reflex o H co m onda s P normai s (Tabel a 1) . 

A biópsi a fascicula r d o nerv o sural , po r congelaçã o e  histoquímica , co m corte s d e 4  e 
8 micra, evidencio u important e reduçã o d o númer o d e fibra s mielinizada s grandes , co m pre -
sença d e grand e quantidad e d e ovóide s d e mielin a e > fibras co m nodo s d e Ranvie r alargados , 
compatível a  desmielinizaçã o secundári a a  degeneraçã o axonal . Ausênci a d e infiltrad o inflama -
tório (Fig . 1) . Nã o fora m processado s corte s semi-fino s e  finos . A  biópsi a d o múscul o gas -
troenêmio, processad a po r congelaçã o e  histoquímica , revelo u atrofi a d e fibra s tip o 2. 

Evolução: alt a hospitala r co m prednison a 4 0 mg/dia ( 1 mg/Kg/dia), complex o B e  carba -
mazepina. Apó s 3  meses , consegui a deambula r co m algum a dificuldade ; ao s 5  mese s deambu -



lava se m apoio , co m talona r discreto , aparecend o reflex o tricipita l esquerdo . Prednison a redu -
zida par a 2 0 mg/dia. U m an o e  mei o apó s a  alta , exerci a praticament e toda s a s atividade s 
diárias se m auxílio , tend o reflexo s biciptai s e  triciptai s normais , se m reflexo s profundo s no s 
membros inferiores . Deambulav a normalmente , apesa r d a ausênci a d e propriocepeã o e m ambo s 
os pés . 

COMENTARIOS 

Em 1934 , Baruk e Poumeau de Lill e descrevera m um caso d e ataxi a aguda 
«polineürítica» com dissociação albumino-citológiea , se m fraqueza muscular e com 
perda d o sentid o d e posiçã o segmenta r no s hálux25 . Cas o semelhant e fo i des -
crito po r Andr é e m 1940 , com arreflexia , o  qua l considero u tratar-s e d e forma 
pseudotabética d a síndrom e d e Guillain-Barr é (SGB)25 . E m 194 8 Denny-Brown 
relatou doi s caso s d e neuropati a sensitiv a primária , qu e estava m associado s a 
carcinoma 35 e  Wartenberg , em 1958, relacionou os sintoma s a  SGB, denominando 
o quadr o clínic o polirradiculoneurit e posterio r ascendent e e  neuronit e sensi -
tiva 35. E m 1980, Sterman e col. , ressaltando o  acometimento d o gânglio sensitiv o 
dorsal, utilizara m o  term o neuronopati a sensitiv a agud a 29. Kaufma n e  col . e 
Dalakas, mais recentemente , analisand o casos semelhante s ma s de evolução lenta , 
descreveram a  forma progressiva d a doenç a (neuropati a idiopátic a sensitiv a crô-
nica) 5,18. 

A NS I caracteriza-s e pel o envolviment o predominantement e sensitivo . A s 
parestesias sã o simétricas , acomete m principalmente o s membros , mas n a meta-
de dos casos ocorr e envolvimento da face e , em menor frequência, do tronco 28,35. 
Pode s e acompanha r d e ataxi a sensitiv a desd e o  iníci o o u est a pod e surgi r à 
medida e m qu e a  doenç a progride , tornando-s e a  principa l manifestaçã o da s 
formas crônica s 5,18,28,35. A  arreflexi a o u hiporreflexi a profund a é  a  regra , sendo 
a forç a muscula r preservada . O  LCR revela aument o discret o da s proteína s (1 7 
a 146mg/dL) , normalizand o na s forma s crônica s 5,18,28,30,35. o  estud o d a condu-
ção nervos a motor a apresenta velocidad e d e conduçã o e  amplitude s normai s o u 
nos limite s inferiores , enquant o o s potenciai s sensitivo s estã o ausente s o u tê m 
amplitude diminuída . A  velocidade d e conduçã o sensitiva , quand o obtida , é  nor-
mal o u está no s limite s inferiore s 28,34. Nã o existe m estudo s controlados , mas o 
uso d e corticoesteróide s e  a  plasmaferes e sã o citado s n a literatur a com o alter -
nativa terapêutic a 28,34. 

As neuropatía s atáxica s sã o historicament e relacionada s à  SG B 25,28,35. 
Entretanto, estudos neurofisiológico s e  anatomopatológicos da NSI em casos rela-
cionados a  neoplasias (NSC ) e síndrom e d e Sjõgre n (NSSS ) indica m que o  pro-
cesso básico s e localiz a no s gânglio s sensitivo s dorsais , caracterizand o um a neu-
ronopatia 5,13,21,25,35. A  lesã o d o gângli o sensitiv o dorsa l determin a desmielini -
zação e remielinização nos nervos sensitivos e  alteraçõe s secundária s nos cordõe s 
posteriores d a medula espinhal 16,28,31,35. Processo s vasculares , inflamatórios , imu-
nemediados, infeccioso s e  us o d e antibiótico s j á fora m citado s com o prováve l 
etiologia d a NSI , ma s est a aind a nã o fo i estabelecid a 29.35. Recentemente , fo i 
demonstrado que IgG de um paciente co m NSI reage com uma proteína d e 55kD 
encontrada n o gângli o sensitiv o dorsa l 20. 

A NSI é um diagnóstico d e exclusão, send o a s NS C e a  NSS S os doi s prin-
cipais diagnóstico s diferenciais . Entr e a s outra s causa s d e neuropatía s atáxica s 
estão alta s doses d e piridoxina 2,27, metronidazol 12, mismidazol 12, vacor 12, cis-pla -
tina1 2 ,^ cirros e bilia r primária2,4 , neuropati a atáxic a tropicai s e  paraprotein e 
mias5. H á aind a descriçõe s d e neuropatía s sensitiva s aparentement e desmieli -
nizantes, associada s o u nã o a  neoplasias , provavelment e d e evoluçã o semelhant e 
a SG B 6,11,22,32-34. Experimentalmente , piridoxina, doxorrubicina , metilmercúri o e 
cádmio produzira m lesões semelhante s à s neuronopatia s sensitiva s no s gânglio s 
sensitivos dorsai s d e animais 2. 

A maioria dos pacientes co m síndrome de Sjõgren , apesar d e tere m outras 
manifestações clínicas , procur a cuidados médico s soment e quand o surge a  NSSS , 
pelas dificuldade s qu e el a determin a 10,13,15,17,19. E m um a séri e d e 1 3 caso s d e 
NSSS, soment e 1  j á tinh a o  diagnóstic o d e síndrom e d e Sjõgren , embor a 1 0 
apresentassem sintomatologi a ora l e  9  ocular , soment e 1  não apresentand o FAN 
positivo13. 

A NS C é relacionad a principalment e a  carcinom a d e pequena s célula s d e 
pulmão 1.7-9 ma s j á fo i descrit a associad a a : doenç a d e Hodgki n e  carcinoma s 



de próstata , mama , útero, ovári o e  d o trat o gastrointestina l 2,3,7,26 . Clinicament e 
semelhante à  NSI , apresenta evoluçã o progressiva , nã o melhorand o com o  trata -
mento d a neoplasia , excet o e m algun s caso s d e doenç a d e Hodgkin3,26 . A  NSC 
pode te r anticorpo s anti-núeleo s neuronai s (anti-Hu) , principalmente no s caso s 
de carcinom a d e pequena s célula s d e pulmão , já tend o sid o descrito s e m caso s 
de carcinom a d e próstata , mam a e  e m síndrome s paraneoplásicas , alé m d e e m 
um cas o d e neuropati a sensitiv a nã o relacionad a a  neoplasi a i.7,8,n. A  investi -
gação d a NS C dev e inclui r raio X o u tomografi a computadorizad a d e tórax , 
ultra-sonografia abdomina l e , na s mulheres , mamografi a e  exam e ginecológic o 
complementado com ultra-sonografia pélvica 28,35. Quand o não existe manifestação 
da neoplasi a n o início do s sintomas , geralment e el a é  diagnosticad a n o primeiro 
ano 23. Algun s autore s recomenda m qu e a  investigaçã o s e prolongu e po r doi s 
anos, restringindo-s e a  raio X d e tóra x e  exame s d e escarr o a  intervalo s regu -
lares apó s est e períod o 18. 

Windebank e  col. , estudand o 3 8 pacientes co m acompanhament o médio d e 
11 anos , verifico u qu e 1 8 apresentaram quadr o monofásic o seguid o d e melhor a 
em 8  (com o no present e relato ) e  falt a recuperaçã o e m 1 0 casos. O s outros 20 
pacientes apresentara m quadr o crônico progressivo , gradua l o u e m etapas . Ape -
nas 2  dos 3 8 pacientes desenvolvera m neoplasia , apó s 1 1 e 1 9 anos d o início do s 
sintomas 35. 

No present e caso , o  iníci o agudo , com sintoma s predominantement e sensi -
tivos, arreflexi a profunda , relativ a preservaçã o d a forç a muscula r e  o s teste s 
neurofisiológicos indica m patologi a a  níve l do s gânglio s sensitivo s dorsai s 2,28. 
Este fat o fo i corroborad o pela biópsi a d o nerv o sural , qu e revelo u desmielini -
zação axona l e  ausênci a d e reaçã o inflamatória , nã o trazend o maiore s informa-
ções alé m da s obtida s pela s conduçõe s nervosas . O s teste s neurofisiológico s 
afastam SGB , pela falt a d e bloquei o d e condução , presenç a d e latência s distai s 
motoras e  velocidade s d e conduçã o nervos a motora s normai s 22,28. N a verdade , 
os caso s relatado s como SG B sensitiva, quand o submetido s a  necropsias e  estu -
dos anatomopatológicos , mostrara m alteraçõe s no s gânglio s sensitivo s dorsai s e 
ausência d e lesõe s sugestiva s d e process o inflamatóri o recent e no s nervo s peri -
féricos, indicand o tratarem-s e d e neuronopatia s sensitiva s 6,33,35. o  seguiment o 
prolongado (18 meses), a regressão quas e total do s sintomas , a  investigação nega-
tiva par a neoplasia , sugere m qu e o  process o é  d e orige m imune , afetand o o 
gânglio dorsa l posterior. 
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