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NEURONOPATIA SENSITIVA AGUDA IDIOPATICA

RELATO DE CASO
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RESUMO — As neuronopatias sensitivas caracterizam-se por parestesias, ataxia sensitiva e
arreflexia sem comprometimento motor, devidas a lesio no géanglio sensitivo dorsal, com dege-
neracéo axonal e do corddo posterior da medula espinhal. Descrevemos o caso de uma paciente
de 21 anos de idade, cuja doenca se iniciou de modo agudo com parestesias distais, astasia,
abasia e hiporreflexia. Forca muscular normal. A conducfio nervosa sensitiva estava ausentc
e a motora, discretamente reduzida. LCR com 2 leucécitos/mm3 e 1,06 g/dL, de proteinas.
A biépsia de musculo evidenciou atrofia de fibras tipo2 e a bidépsia do nervo sural, desmie-
linizacdo axonal. Tratada com prednisona, permaneceu discreto déficit proprioceptivo nos pés
apés um ano e meio de evolugdo. Sdo discutidos aspectos clinicos do envolvimento dos géan-
glios sensitivos dorsais, possiveis etiologias téxicas, a relacdo com neoplasias e com a sin-
drome de Sjogren.

PALAVRAS-CHAVE: neuronopatia sensitiva, poliganglionopatia sensitiva, neuropatia sen-
sitiva aguda.

Acute idiopathic sensory neurononathy: case renort.

SUMMARY — Pure sensory neuropathies are clinically characterized by paresthesias, senscry
ataxia and areflexia without muscle weakness. We report the case of a 21 years-old female
patient with acute onset of distal paresthesias, marked sensory ataxia and hyporeflexia. Motor
strenght was normal. Sensory nerve conduction was absent and motor nerve conduction
slightly decreased. CSF showed 2 leucocytes/mm3 and 1.66 g/dL protein. Collagen disorder
and neoplasia were not found. Type 2 fiber atrophy was observed on musele biopsy, and
axonal demyelination on sural nerve biopsy. The patient was treated with prednisone. After
1.5 years she was recovered, but a minor proprioceptive deficit persisted. A revision is made
on the etiology, pathophysiology and clinical manifestations of the disease.

KEY WORDS: sensory neuroncpathy, sensory polyganglionopathy, acute sensory neu-
ropathy.

Denomina-se neuronopatia sensitiva idiopdtica (NSI) o envolvimento dos
ganglios sensitivos dorsais (ganglionite ou poliganglionopatia) com ou sem dege-
neracio axonal dos nervos periféricos e dos funiculos posteriores da medula
espinhal, na auséncia de doencas do tecido conjuntivo ou de neoplasias 5.28,29,35,
Caracteriza-se por parestesias, ataxia sensitiva, arreflexia, forca muscular normal
e liquido cefalorraquidiano (LCR) com proteinas inicialmente elevadas. O estudo
das conducdes nervosas mostra diminuicdo ou auséncia das velocidades sensi-
tivas com preservacdo das motoras. Os casos publicados de NSI até o momento,
englobando as formas agudas e cronicas, ndo permitem determinar sua incidéncia
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e prevaléncia 14,2535, Tamb€ém nio existem informagGes sobre a incidéncia rela-
tiva entre a NSI e a neuronopatia sensitiva carcinomatosa (NSC) descrita por
Denny-Brown 35,

Afim de ressaltar a importancia do conhecimento da NSI, procurar dife-
renciar da NSC e racionalizar a procura de neoplasias nas ataxias sensitivas,
descrevemos este caso.

RELATO DO CASO

RMR, paciente com 21 anos de 1dade, do sexo feminino, auxiliar de escritério, referiu
que sua doenca se infciou com dores em antebracos, fossas iliacas e fossas popliteas, que se
exacerbavam com movimento, 30 dias antes da avaliacdo. Na mesma época, surgiram astenia

Tabela 1. Resultados das velocidades de conducdo nervosa motoras e sensitivas, laténcias das
respostas M, H e das ondas F.

VELOCIDADES DE CONDUCAO NERVOSA

Nervo estudado Local Laténcia Voltagem Velocidade
(ms) (uv) (m/9)
Ulnar direito (Motor) Punho 2,70 15000
Cotovelo 7,00 15000 48,83
Ulnar esquerdo (Motor) Punho 2,40 9000
Cotovelo 6,60 9000 52,38
Mediano direito (Motor) Punho 3,20 7000
Cotovelo 7,85 7000 51,61
Mediano esquerdo (Motor) Punho 3,35 13000
Cotovelo 8,00 13000 51,61
Peroneiro direito (Motor) Tornozelo 4,05 7000
Cab. Fibula 10,40 6000 41,73
Peroneiro esquerdo (Motor) Tornozelo 3,90 2000
Cab. Fibula 10,20 2000 46,03
Tibial posterior direito (Motor) Tornozelo 4,55 4800
Cavo Poplit. 13,40 4800 43,50
Tibial posterior esquerdo (Motor) Tornozelo 3,90 3000
Cavo Poplit. 12,45 2400 45,61
Ulnar direito (Sensitivo) Punho s/resposta
Cotovelo s/resposta
Ulnar esquerdo (Sensitivo) Punho 5,05 2,0
Cotovelo s/resposta
Mediano direito (Sensitivo) Punho 6,50 3,0
Cotovelo 11,25 2,0 51,06
Mediano esquerdo (Sensitivo) Punho s/resposta
Cotovelo s/resposta
Sural direito (Sensitivo) Perna s/resposta
Sural esquerdo (Sensitivo) Perna s/resposta

REFLEXO H e ONDAS F

Laténcia M Laténcia H Laténcia F
(ms) (ms) (ms)
Tibial posterior direito 5,0 s/resposta 30,2

Tibial posterior esquerdo 4,5 s/resposta 30,5
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e parestesias tipo formigamento e queimac¢#io nas m#os e pés. A dor & movimentacio cedeu
nos primeiros dias e as parestesias distais foram progressivamente se tornando mais intensuas,
prejudicando a escrita e o manuseio de talheres. Também tinha dificuldades importantes para
permanecer em bipedestacio e deambular, ficando restrita ao leito pela incoordenacdo, negando
fraqueza muscular. Entre o inicio da sintomatologia e¢ a internacéio emagreceu 8 Kg. Negava
sintomas gastrointestinals ou respiratérios antecedendo o quadro, bem como uso de medicamen-
tos ou contato com substincias potencialmente téxicas. Na cidade de origem fol medicada
com gangliosideos e complexo B. Exame fisico: pressiio arterial 120x90 mmHg, pulso 80 bpm,
temperatura 36,0 oC; exame da cabeca, pescoco, térax, abdome e extremidades, normais. Exame
neurolégico: estado mental e nervos cranianos normais; forca muscular grau 44 (MRCM) nos
muasculos proximais e distais, tanto nos membros superiores como nos inferiores; tono e coor-
denacdo normais; arreflexia profunda generalizada; hipoestesia téctil, dolorosa e palestésica,
em meia, bilateralmente; auséncia de propriocepcdio nos pés; sinal de Romberg presente;
marcha ataxica e talonante. Investigacio: hemograma, VHS, sédio, potdssio, cdlcio, magnésio,
fésforo, uréia, creatinina, glicémia, eletroforése de proteinas, mucoproteina, fatores antinu-
cleares (FAN), anti-DNA, creatinoquinase, desidrogenase léctica, aspartato aminotransferase
(SGOT), alanina aminotransferase (SGPT), anti-HIV normais; exame ginecol6gico, raio X de
térax e ultra-sonografia pélvica e abdominal normais. LCR (um més ap6s o inicio): 13 eritr6-
citos/mm3, 2 leucé6eitos/mm3, glicose 59 mg/dL, proteinas 1,06 g/dL: (gamaglobulina 12%).
Auséncia de conducdo nervosa sensitiva, com discreta reduclio das velocidades de conducdo
nervosa motora e auséncia de refiexo H com ondas F normais (Tabela 1).

A biépsia fascicular do nervo sural, por congelacdo e histoquimica, com cortes de 4 e
8 micra, evidenciou importante reducio do numero de fibras mielinizadas grandes, com pre-
senga de grande quantidade de ovéides de mielina e fibras com nodos de Ranvier alargados,
compativel a desmielinizacdo secund4ria a degeneracdio axonal. Auséncia de infiltrado inflama-
tério (Fig. 1). N#o foram processados cortes semi-finos e finos. A biépsia do musculo gas-
trocnémio, processada por congelaciio e histoquimica, revelou atrofia de fibras tipo 2.

Evolucdo: alta hospitalar com prednisona 40 mg/dia (1 mg/Kg/dia), complexo B e carba-
mazepina. Ap6s 3 meses, conseguia deambular com alguma dificuldade; aos 5 meses deambu-

Fig. 1. Bi6psia do nervo sural revelando extensa desmielinizacio e formacdo de ovéides de
mielina. Hematoxilina-eosina p/congelagiio. Barra = 20 micra.
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lava sem apoio, com talonar discreto, aparecendo reflexo tricipital esquerdo. Prednisona redu-
zida para 20 mg/dia. Um ano e meio apdés a alta, exercia praticamente todas as atividades
didrias sem auxilio, tendo reflexos biciptais e triciptais normais, sem reflexos profundos nos
membros inferiores. Deambulava normalmente, apesar da auséncia de propriocepcdo em ambos
08 pés.

COMENTARIOS

Em 1934, Baruk e Poumeau de Lille descreveram um caso de ataxia aguda
«polineuritican com dissociagdo albumino-citolégica, sem fraqueza muscular e com
perda do sentido de posicao segmentar nos hdlux25. Caso semelhante foi des
crito por André em 1940, com arreflexia, o qual considerou tratar-se de forma
pseudotabética da sindrome de Guillain-Barré (SGB)25, Em 1948 Denny-Brown
relatou dois casos de neuropatia sensitiva primdria, que estavam associados a
carcinoma 35 e Wartenberg, em 1958, relacionou os sintomas a SGB, denominando
0 quadro clinico polirradiculoneurite posterior ascendente e neuronite sensi-
tiva 35, Em 1980, Sterman e col., ressaltando o acometimento do ganglio sensitivo
dorsal, utilizaram o termo neuronopatia sensitiva aguda??. Kaufman e col. e
Dalakas, mais recentemente, analisando casos semelhantes mas de evolugdo lenta,
dgsc;'esvl%ram a forma progressiva da doenga (neuropatia idiopdtica sensitiva cré.
nica) 5.18,

A NSI caracteriza-se pelo envolvimento predominantemente sensitivo. As
parestesias sdo simétricas, acometem principalmente os membros, mas na meta-
de dos casos ocorre envolvimento da face e, em menor frequéncia, do tronco 28.35,
Pode se acompanhar de ataxia sensitiva desde o inicio ou esta pode surgir a
medida em que a doenca progride, tornando-se a principal manifestacdo das
formas crénicas 5.18.28,35, A arreflexia ou hiporreflexia profunda € a regra, sendo
a forca muscular preservada. O LCR revela aumento discreto das proteinas (17
a 146 mg/dL), normalizando nas formas cronicas 5.18,28,30,35, O estudo da condu-
¢do nervosa motora apresenta velocidade de condugdo e amplitudes normais ou
nos limites inferiores, enquanto os potenciais sensitivos estdo ausentes ou tém
amplitude diminuida. A velocidade de conduc¢éo sensitiva, quando obtida, € nor-
mal ou estd nos limites inferiores 28,34, N&o existem estudos controlados, mas o
uso de corticoesteréides e a plasmaferese sdo citados na literatura como alter-
nativa terapéutica 28,34,

As neuropatias atdxicas sdo historicamente relacionadas a SGB 25.28,35,
Entretanto, estudos neurofisiolégicos e anatomopatolégicos da NSI em casos rela-
cionados a neoplasias (NSC) e sindrome de Sjogren (NSSS) indicam que o pro-
cesso bdsico se localiza nos ganglios sensitivos dorsais, caracterizando uma neu-
ronopatia 5.13,21,25,35, A lesdio do ganglio sensitivo dorsal determina desmielini-
zacdo e remielinizacdo nos nervos sensitivos e alteragbes secunddrias nos cordoes
posteriores da medula espinhal 16.28,31,35, Processos vasculares, inflamatdrios, imu-
nemediados, infecciosos e uso de antibidticos jd foram citados como provével
etiologia da NSI, mas esta ainda ndo foi estabelecida 29.35, Recentemente, foi
demonstrado que IgG de um paciente com NSI reage com uma proteina de 55kD
encontrada no génglio sensitivo dorsal 20,

A NSI é um diagnéstico de exclusido, sendo as NSC e a NSSS os dois prin-
cipais diagndsticos diferenciais. Entre as outras causas de neuropatias atdxicas
estdo altas doses de piridoxina 2,27, metronidazol 12, mismidazol 12, vacor 12, cis-pla-
tina 1216, cirrose biliar primadria 2.4, neuropatia atdxica tropical® e paraproteine-
mias 5. H4 ainda descri¢bes de neuropatias sensitivas aparentemente desmieli-
nizantes, associadas ou nio a neoplasias, provavelmente de evolugdo semelhante
a SGB 6,11,22,32-3¢, Experimentalmente, piridoxina, doxorrubicina, metilmercirio e
cddmio produziram lesdes semelhantes is neuronopatias sensitivas nos ganglios
sensitivos dorsais de animais 2.

A maioria dos pacientes com sindrome de Sjogren, apesar de terem outras
manifestagdes clinicas, procura cuidados médicos somente quando surge a NSSS,
pelas dificuldades que ela determina10,13,1517,19, Em uma série de 13 casos de
NSSS, somente 1 j4 tinha o diagndstico de sindrome de Sjogren, embora 10
apresentf.assem sintomatologia oral e 9 ocular, somente 1 ndo apresentando FAN
positivo 13,

A NSC é relacionada principalmente a carcinoma de pequenas célt;las de
pulmao 1.7-9, mas j4 foi descrita associada a: doenga de Hodgkin e carcinomas
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de préstata, mama, uUtero, ovério e do trato gastrointestinal 2.3.7.26, Clinicamente
semelhante & NSI, apresenta evolu¢do progressiva, nao melhorando com o trata-
mento da neoplasia, exceto em alguns casos de doenca de Hodgkin3,26, A NSC
rode ter anticorpos anti-nicleos neuronais (anti-Hu), principalmente nos casos
de carcinoma de pequenas células de pulmio, ja tendo sido descritos em casos
de carcinoma de prdstata, mama e em sindromes paraneopldsicas, além de em
um caso de neuropatia sensitiva nio relacionada a neoplasial,7.811, A investi-
gacdo da NSC deve incluir raio X ou tomografia computadorizada de tdrax,
ultra-sonografia abdominal e, nas mulheres, mamografia e exame ginecolégico
complementado com ultra-sonografia pélvica 28,35, Quando néo existe manifestagiao
da neoplasia no inicio dos sintomas, geralmente ela é diagnosticada no primeiro
ano 23, Alguns autores recomendam que a investigacdo se prolongue por dois
anos, restringindo-se a raioX de térax e exames de escarro a intervalos regu-
lares apds este periodo 18.

Windebank e col.,, estudando 38 pacientes com acompanhamento médio de
11 anos, verificou que 18 apresentaram quadro monofdsico seguido de melhora
em 8 (como no presente relato) e falta recuperacdo em 10 casos. Os outros 20
pacientes apresentaram quadro crdnico progressivo, gradual ou em etapas. Ape-
nas 2 dos3538 pacientes desenvolveram neoplasia, apés 11 e 19 anos do inicio dos
sintomas 35.

No presente caso, 0 inicio agudo, com sintomas predominantemente sensi-
tivos, arreflexia profunda, relativa preservacdo da forca muscular e os testes
neurofisiolégicos indicam patologia a nivel dos ginglios sensitivos dorsais 2,28,
Este fato foi corroborado pela bidpsia do nervo sural, que revelou desmielini-
zagdo axonal e auséncia de reacdo inflamatdria, nio trazendo maiores informa-
¢Oes além das obtidas pelas conducbes nervosas. Os testes neurofisiolégicos
afastam SGB, pela falta de bloqueio de condugfo, presenca de laténcias distais
motoras e velocidades de condu¢do nervosa motoras normais 22,28, Na verdade,
os casos relatados como SGB sensitiva, quando submetidos a necrépsias e estu-
dos anatomopatoldgicos, mostraram alteragbes nos ginglios sensitivos dorsais e
auséncia de lesGes sugestivas de processo inflamatdério recente nos nervos peri-
féricos, indicando tratarem-se de neuronopatias sensitivas6.33.35, O seguimento
prolongado (18 meses), a regressio quase total dos sintomas, a investiga¢io nega-
tiva para neoplasia, sugerem que o processo €é de origem imune, afetando o
ganglio dorsal posterior.
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