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As manifestacbes neuroldgicas mais frequentemente encontradas no lupus
eritematoso sistémico sdo decorrentes de alteragGes de pequenas artérias e
arteriolas encefédlicas e meningeas. Destacam-se os distirbios psiquicos, crises
convulsivas focais ou generalizadas, hemiplegia, afasia, coréia e hemorragia
subaracnoidea. Os distirbios do sistema nervoso periférico sio mais raramente
vistos e, segundo Glaser, ocorrem em cerca de 1 a 2% dos casos. Destes, em
raras oportunidades, tém sido descritos alguns casos de sindrome de Guillain-
Barré.

A oportunidade que tivemos de observar uma jovem do sexo feminino com
L.E.S. que apresentou sinais e sintomas de polirradiculoneurite com dissociag¢io
albumino-citolégica no liquido cefalorraqueano, nos levou ao seguinte relato.

OBSERVACAO

A.C.S.P. (Registro 21413, Hospital Universitirio Antonio Pedro), sexo feminino,
22 anos de idade, branca brasileira, examinada em novembro de 1977. Inficio 40 dias
antes da internag#io quando apresentou dor e elema no joelho direito e hipertermia.
Cerca de 30 dias apés passou a apresentar parestesias de extremidades com fraqueza
nos quatro membros, seguindo-se logo de disfagia e dificuldade respiratéria. Ante-
cedentes pessoais: Cermatite de contato a 18 e pldstico; rinite alérgica A poeira.
Exame fisico — T.A, 110x70 mmHg. Pulso 160 bpm. T. axilar 36,6¢C. Ausculta
cardfaca: ritmo regular em dois tempos, bulhas normofonéticas. Ausculta pulmonar:
estertores subcrepitantes e roncos disseminados principalmente a direita. Abdome:
auséncia de visceromegalias. Exame neurolégico: Tetraplegia hipotOnica. Arreflexia
superficial e profunda generalizada. Hipoestesia t4til e dolorosa no tergo distal dos
membros inferiores, Dor A compressfio das panturrilhas. Pupilas iguais, nfio reagentes
A luz. Paralisia completa da motilidade extrinseca dos olhos. Parasilia bilateral do
ramo motor do nervo trigémio. Diplegia facial periférica. Disfonia e disfagia com
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paralisia do IX e X nervos cranianos, bilateralmente, Paralisia bilateral dos musculog
inervados pelo XI e XII nervos cranianos.

Ezxames complementares — Hemécias 2.800.000/mms3, Hemoglobina 7,22g%. Hema-
técrito 24%. Velocidade de hemossedimentagfio 46/28mm. Leuc6citos 8.800mms3 (baséfilos
0%, eosinéfilos 0% mielécitos 0% bastSes 6%, segmentados 82%, linf6citos 11% e
mondécitos 3%). Plaquetas normais, Glicose 124mg%. Uréia 109mg9%, Creatinina
1,1mg%. Reagdes para sifilis negativas, Pesquisas de células L.E., fator anti-nuclear
e fator anti-DNA positivas, Complementos séricos: C . 65 mg% (V.N: 60 a 120 mg%);
C4 22mg% (V.N: 20 a 40mg%). Eletroforese de proteinas: proteinas totais 74mg%,
albumina 2,07%, alfa-1-globulina 0,39%, alfa-2-globulina 1,33%, betaglobulina 1,40%,
gamaglobulina 2,21%. Imunoeletroforese de proteinas; Iga 43Tmg%, IgM 207Tmg%,
IgG 2071mg%. Mucoproteinas 4,6mg% em tirosina. Gasometria: pH 17,3, po, 44%,
p CO2 42%. Urina: albuminuria (4 +4), cilindros granulosos, proteinuria de 24 horas
2,19g. Liquido cefalorraqueano: em 06-11-77 15 células/mm3 com predominAncia de
mononucleares, proteinas 14mg9%, glicose 1183mg%; em 10-11-77 zero célulasymms3,
proteinas 36mg%, glicose 86mg%; em 16-11-77 5 células/mms, glicose 60mg%, protefnas
84mg%; em 27-11-77 4 células/mms, proteinas 64mg%, glicose 50mg%. Radiografia
do térax: velamento em ambos os pulmdes. Biépsia do nervo sural direito: Intensa
fibrose e espessamento do perineuro, fibrose do endoneuro e diminui¢io do namero
de fibras mielinizadas (Fig, 1); espessamento da parede dos vasa nervorum por
hipertrofia da média arteriolar (Fig. 2).

Fig. 1 — Caso A.C.8.P, Nerpo sural direito, Fibrose G0 perineuro €
rarefago das fibras mervosas mielinizadas (T. Gomori, 100z).
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Fig. 8 — Caso A.C.8.P. Nervo sural direito. Espessamenio da parede dos
vasos por hipertrofia da wmédia arteriolar (H.E., 240x).

Evolucio — Foi feito o uso de corticoster6ide, recuperando a pacientes as fungdes
dos nervos cranianos e melhorando da insuficiéncia respiratéria. Seguiu-se melhora
dos movimentos com 08 membros superiores, quando em 29-01-78 houve ruptura da
artéria inominada como complicagdo de traqueostomia, levando ao O6bito. N8o foi
permitida a autépsia.

COMENTARIOS

Coube a Ginzler e Fox 4, em 1940, a primeira observa¢io do acometimemento
do sistema nervoso periférico no L.E.S., referindo-se a uma paciente com para-
lisia bilateral do nervo radial. Em 1948, Sedgwick e Von Hagen 12 descreveram
um caso de polineuropatia com aumento de proteinas no liquido cefalorraqueano
associado a esta enfermidade do coldgeno. Heptinstall e Sowry ¢ fizeram, em
1952, estudo histopatolégico em paciente com L.E.S., que apresentara fraqueza
muscular generalizada de predominio distal, arreflexia tendinea e distirbios
sensitivos nos membros inferiores. Dos 5 pacientes com neuropatia periférica
associada ao L.E.S. estudados por Bailey e col.l, dois apresentavam aumento
das proteinas liquoricas.

Fazendo revisio da sindrome de Guillain-Barré, Cambier e Brunet 2, citam
a dissociacdo albumino-citolégica como frequente nas -polineuropatias devidas
a colagenoses. No lupus, citam os referidos autores, ocorreria polirradiculo-
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neurite de evolucido lenta ¢ prolongada e niop a sindrome de Guillain-Barré de
instalacdo aguda e evolver regressivo. Assim seriam os casos estudados por
Sickert e Clark '3, Siguier e col.1* e Tyrer 15

Talvez o primeiro caso de sindrome de Guillain-Barré no curso de doenga
lupica, tenha sido a paciente estudada por Goldberg e Chitanondh s em 1953.
Esta apresentara de inopino tetraparesia flicida sem distirbios sensitivos obje-
tivos. Houve regressdo parcial do quadro com recrudescéncia 3 meses apos.
Nos 2 surtos apresentados o exame do liquido cefalorraqueano evidenciou
dissocia¢do albumino-citologica.

Segundo Dick e col.3 o acometimento do sistema nervoso periférico no
L.E.S. pode ocorrer de trés maneiras: a neuropatia mista simétrica progressiva,
a polirradiculoneurite do tipo Guillain-Barré e a mononeuropatia multipla. Nas

duas primeiras haveria dissociagdo albumino-citoldgica no liquido cefalor-
raqueano.

A paciente por nés estudada apresentou, de modo sibito, tetraplegia hipo-
tonica e arreflexa, de evolugdo ascendente com acometimento bilateral de varios
nervos cranianos (llI, V, VII, X, XI e XII) e dissociagdo albumino-citologica
no liquido cefalorraqueano. Houve regressdo satisfatoria do quadro, vindo
a mesma a falecer por complicagio de traqueostomia. A evolugio aguda e
ascendente da paralisia, a dissociagdo albumino-citolégica no L.C.R. e a regressio
parcial do quadro, nos levou a classifica-lo como sindrome de Guillain-Barré.

A determinante etiolégica pelo L.E.S. pode ser confirmaida pelos exames
laboratoriais especificos realizados.

O mecanismo do acometimento dos nervos periféricos na doenca lipica
¢ bastante controvertido. Para Scheinberg !'' haveria deposi¢io de material
amorfo entre as fibras nervosas produzindo compressdo destas. Heptinstall
¢ Sowry¢ observaram, mediante microscopia Optica dos nervos periféricos,
fibrose perivascular, proliferagdo da intima e¢ degeneracdo de fibras nervosas,
concluindo que o mecanismo seria isquémico. Entretanto, Bailey e col.t, em
dois pacientes estudados, apesar de encontrarem espessamento da parede
vascular dos vasa-nervorum concluiram que esta alteracdo ndo seria suficiente
para o comprometimento generalizado dos nervos periféricos. Nos casos des-
critos por Lewis® e por Goldberg e Chitanondh? ndo havia lesdo dos vasa-
nervorum. Em nossa paciente o exame histologico do nervo periférico revelou
fibrose e espessamento do perineuro, fibrose do endoneuro, diminui¢do do
numero de fibras mielinizadas e espessamento das paredes dos vasa-nervorum
por hipertrofia da média arteriolar (Fig. 1 e 2). No entanto, tais alteragdes
foram verificadas 60 dias apos o inicio do quadro, j4 na fase de regressdo
da polirradiculoneurite. Acreditamos, que nas polineuropatias lupicas de evolugio
cronica e progressiva as alteragdes primdrias seriam vasculares com comprome-
timento secunddrio dos nervos periféricos. J4 na sindrome de Guillain-Barré
de evolugdo aguda a lesdo primdria seria nos nervos periféricos, possivelmente
por mecanismo imunoalérgico ligado 4 doenga lupica.
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RESUMO

E relatado caso de paciente jovem do sexo feminino que apresentou, de
modo agudo, quadro de polirradiculoneurite com acometimento de varios nervos:
cranianos e dissociagdo albumino-citolégica no liquido cefalorraqueano. Os
exames complementares mostraram tratar-se de lupus eritematoso sistémico. A
bidopsia de nervo periférico revelou diminuigio de fibras mielinicas, fibrose do
endo e perineuro e hipertrofia da camada média dos vasa-nervorum. Os autores
chamam a atengdo para a raridade do acometimento do sistema nervoso peri-
férico na vigéncia da doenga lupica. Acreditam que a sindrome de Guillain-
Barré provocada pelo lupus eritematoso sistémico seria devido a um mecanismo
imuno-alérgico.

SUMMARY

Guillain-Barré syndrom as a manifestation of systemic lupus erythematosus:
a case report.

The case of a young female patient with acute symmetrical ascending
polyneuropathy as a manifestation of systemic lupus erythematosus is reported.
There was involvement of several cranial nerves and the cerebrospinal fluid
showed albuminocytologic dissociation.  Pathologic examination of the sural
nerve showed degeneration of myelinated fibers, fibrosis of the perineurium and
endoneurium, and overgrowth of the medial layer of the vasa-nervorum. The
authors call atention to the uncommonn involvement of the peripheral nervous
system in S.L.E. They believe that a abnormal autoimune reaction could be
responsable for the nerve fiber degeneration.
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