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A sindrome de Guillain—Barré pode-se apresentar sem
paralisia ascendente?

Can Guillain—Barré syndrome present without ascending paralysis?

Jose Antonio Coba Lacle'; Angie Daniela Rosero Navarro?; Paola Andrea Muelas
Loaiza® Manuel Malaver Diaz*; Jefferson Salguero-Sanchez®; Carlos Julian Galvis
Tibaduiza®; Diana Carolina Cadena Rincén’; Oscar Hernando Fuentes Parra®

Resumo

A Sindrome de Guillain—Barré é a principal causa de paralisia flacida aguda na
infancia e representa um espectro heterogéneo de neuropatias periféricas
imunomediadas. A apresentacdo classica consiste em fraqueza ascendente
rapidamente progressiva, arreflexia e sintomas sensitivos variaveis, geralmente
apos um gatilho infeccioso. Entretanto, apresentag¢des atipicas podem retardar o
diagndstico e o tratamento, especialmente em pacientes pediatricos. Relatamos o
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caso de um menino de 8 anos com apresentacdo atipica predominantemente
braquial, caracterizada por fraqueza proximal progressiva de membros superiores,
marcha preservada, acometimento minimo de membros inferiores, reflexos
osteotendinosos preservados e auséncia de déficits sensitivos significativos. A
analise inicial do liquido cefalorraquidiano e a ressonancia magnética craniana
foram normais, contribuindo para incerteza diagnostica. Posteriormente, a
ressonancia magneética do neuroeixo evidenciou realce bilateral das raizes
ventrais da cauda equina e hipersinal em T2 envolvendo os cornos anteriores da
medula espinhal distal. Nova analise do liquido cefalorraquidiano revelou
dissociagcdo albuminocitolégica, confirmando o diagnostico de sindrome de
Guillain—Barré. O paciente recebeu imunoglobulina humana intravenosa na dose
total de 2 g/kg durante dois dias, apresentando melhora neurologica significativa.
Este caso destaca os desafios diagnosticos da sindrome de Guillain—Barré
pediatrica atipica e enfatiza a importdncia da avaliagdo neurologica seriada,
analise do liquido cefalorraquidiano e ressonancia magnética da coluna em
criangas com fraqueza motora aguda inexplicada.

Palavras-chave: sindrome de Guillain—Barré; polirradiculoneuropatia inflamatéria
desmielinizante aguda; neurologia pediatrica; paralisia flacida aguda;
polirradiculoneuropatia.

Abstract

Guillain—Barré Syndrome is the leading cause of acute flaccid paralysis in
childhood and represents a heterogeneous spectrum of immune-mediated
peripheral neuropathies. The classic presentation consists of rapidly progressive
ascending weakness, areflexia, and variable sensory symptoms, usually following
an infectious trigger. However, atypical presentations may delay diagnosis and
treatment, especially in pediatric patients. We report the case of an 8-year-old boy
with an atypical predominantly brachial presentation, characterized by progressive
proximal upper limb weakness, preserved gait, minimal lower limb involvement,
preserved deep tendon reflexes, and absence of significant sensory deficits. Initial
cerebrospinal fluid analysis and cranial magnetic resonance imaging were normal,
contributing to diagnostic uncertainty. Subsequently, magnetic resonance imaging
of the neuraxis demonstrated bilateral enhancement of the ventral roots of the
cauda equina and T2 hyperintensity involving the anterior horns of the distal spinal
cord. Repeat cerebrospinal fluid analysis revealed albuminocytologic dissociation,
confirming the diagnosis of Guillain—Barré Syndrome. The patient received
intravenous human immunoglobulin at a total dose of 2 g/kg over two days, with
significant neurological improvement. This case highlights the diagnostic



challenges of atypical pediatric Guillain—Barré Syndrome and emphasizes the
importance of serial neurological evaluation, cerebrospinal fluid analysis, and
spinal magnetic resonance imaging in children with unexplained acute motor
weakness.

Keywords: Guillain—Barré Syndrome; acute inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy;  pediatric  neurology; acute flaccid paralysis;
polyradiculoneuropathy.

Introducédo

A Sindrome de Guillain—Barré é uma polirradiculoneuropatia aguda imunomediada
e permanece como a principal causa de paralisia flacida aguda em criangas no
mundo. A sindrome compreende um grupo heterogéneo de neuropatias periféricas
com fendtipos clinicos, eletrofisiolégicos e patologicos distintos, incluindo a
polirradiculoneuropatia inflamatéria desmielinizante aguda, a neuropatia axonal
motora aguda e a neuropatia axonal sensitivo-motora aguda. Entre elas, a
polirradiculoneuropatia inflamatéria desmielinizante aguda é o subtipo mais
prevalente em paises ocidentais.

O disturbio geralmente é precedido por infecgbes respiratérias ou gastrointestinais
e acredita-se resultar de reatividade cruzada imunomediada direcionada contra
componentes dos nervos periféricos. As manifestacdes tipicas incluem fraqueza
simétrica ascendente progressiva, arreflexia, alteragdes sensitivas, acometimento
de nervos cranianos e disfungdo autonémica. Contudo, variantes atipicas podem
manifestar-se com fraqueza focal, reflexos preservados ou minimo acometimento
de membros inferiores, particularmente em pacientes pediatricos, dificultando o
diagndstico precoce.

Descrevemos uma apresentagao pediatrica atipica da sindrome de Guillain—Barré
caracterizada predominantemente por fraqueza proximal de membros superiores,
com marcha e reflexos osteotendinosos preservados, inicialmente simulando
miopatia inflamatoéria ou doenca reumatoldgica.

Relato de caso

Paciente masculino, 8 anos, previamente higido, encaminhado de Chopinzinho,
Parana, Brasil, em 3 de agosto de 2022, para investigacdo de fraqueza
progressiva em membros superiores. Segundo relato paterno, os sintomas



iniciaram aproximadamente 15 dias antes com quadro de infeccédo de vias aéreas
superiores, incluindo rinorreia, tosse e febre. Trés dias apo6s o inicio do quadro, o
paciente passou a apresentar dor em cotovelos e joelhos, seguida de fraqueza
progressiva com predominio em membros superiores.

Inicialmente, relatou parestesia nas maos, evoluindo posteriormente para fraqueza
em punhos, antebracos e bragos. Dez dias apds o inicio dos sintomas, devido a
piora do comprometimento motor, foi avaliado por pediatra e internado em hospital
local. A primeira analise do liquido cefalorraquidiano, realizada em 14 de julho de
2022, demonstrou 5 leucdcitos/mm?® e 52 hemacias/mm?3, sem outras alteragdes
relevantes. A ressonancia magnética craniana foi normal.

Durante nove dias de internag&o na instituicdo de origem, recebeu tratamento para
sinusite presumida e fisioterapia, com minima melhora neuroldgica. Persistia com
importante dificuldade para elevar os membros superiores, diminuigéo da forga de
preensao manual e limitagdo dos movimentos de ombros e cotovelos, embora com
sensibilidade preservada. Durante toda a evolugéo clinica, a marcha permaneceu
preservada, sem déficits sensitivos significativos em membros inferiores.

Como achado adicional, apresentava hiperemia conjuntival discreta no olho direito,
sem prurido ou secrecdo. Nao havia historia de lesdes cutaneas, dispneia,
alteragdes urinarias, vacinagao recente ou sintomas gastrointestinais.

Os exames laboratoriais realizados no hospital de origem em 14 de julho de 2022
mostraram hemoglobina de 13,3 g/dL, leucdcitos de 15.800/mm?*® com 90% de
neutréfilos, plaquetas de 380.000/mm?® e proteina C reativa de 6,9 mg/dL. A
tomografia computadorizada de cranio evidenciou espessamento mucoso
concéntrico de multiplos seios paranasais, compativel com doencga inflamatdria
sinusal. A ressonancia magnética encefalica realizada em 20 de julho de 2022 foi
normal.

O paciente nasceu a termo, sem intercorréncias perinatais. Nao apresentava
antecedentes patologicos relevantes, doengas cronicas, uso continuo de
medicamentos ou alergias conhecidas. Esquema vacinal completo. Histéria
familiar negativa para doencgas neuroldgicas ou autoimunes.

Na admissdo em nossa instituicdo, os sinais vitais encontravam-se dentro dos
limites da normalidade. Ao exame fisico, apresentava-se alerta, hidratado, afebril e
sem sinais de desconforto respiratério. Observou-se hiperemia conjuntival discreta
a direita. Os exames cardiopulmonar e abdominal eram normais. Nao havia lesdes
cutaneas ou edema periférico.



O exame neurologico demonstrou estado mental preservado e nervos cranianos
integros. A marcha estava preservada, embora necessitasse auxilio para
levantar-se da cadeira. Havia fraqueza importante em membros superiores,
predominantemente proximal, com limitacdo da flexdo e extensdao de ombros,
bracos, antebracos e punhos, além de incapacidade de realizar movimentos
manuais adequados. A forga muscular foi graduada em 3/5 proximal e 4/5 distal
nos membros superiores. Nos membros inferiores observou-se fraqueza leve, com
forga 4-/5 proximal e 4+/5 distal. Os reflexos osteotendinosos estavam presentes.
Ndo havia sinal de Babinski nem clénus. A sensibilidade encontrava-se
essencialmente preservada. O déficit motor segmentar comprometia
predominantemente os miétomos C4-C5-T1 e L1-L4.

Diante da apresentagdo neurolégica atipica, foram considerados como
diagndsticos  diferenciais polirradiculoneuropatia inflamatéria desmielinizante,
miopatia inflamatéria e doenca reumatolégica. O paciente foi avaliado pelas
equipes de neurologia pediatrica e reumatologia pediatrica. Foram solicitados
exames de triagem reumatoldgica e painel para doengas neuromusculares.

Os exames laboratoriais realizados em 3 de agosto de 2022 demonstraram
marcadores inflamatoérios e enzimas musculares dentro da normalidade, incluindo
creatinofosfoquinase de 74,4 U/L e lactato desidrogenase de 176,4 U/L. Eletrdlitos,
funcdo renal, enzimas hepaticas e painel de doengas neuromusculares néo
apresentaram alteragdes relevantes.

A ressonancia magnética do neuroeixo realizada em 3 de agosto de 2022
evidenciou discreto hipersinal em T2 na projecédo dos cornos anteriores da medula
espinhal distal, adjacente ao cone medular, ao nivel D11-D12, sugestivo de
acometimento inflamatério. Além disso, identificou-se realce anédmalo bilateral das
raizes ventrais da cauda equina, achado compativel com polirradiculopatia
inflamataria.

Com base nos achados de imagem, a equipe de neurologia pediatrica considerou
elevada suspeita de sindrome de Guillain—Barré e recomendou repeticdo da
analise do liquido cefalorraquidiano. A puncgao lombar realizada em 7 de agosto de
2022 demonstrou liquor claro e incolor, com 103 hemacias/mm?3, 6 leucécitos/mm3,
glicose de 56,1 mg/dL e proteinas elevadas de 118,9 mg/dL, compativel com
dissociagao albuminocitoldgica.

O paciente recebeu imunoglobulina humana intravenosa na dose total de 2 g/kg
administrada durante dois dias, equivalente a 1 g/kg/dia. Apds o tratamento,
observou-se melhora substancial da forga e da fungdo motora dos membros



superiores. O paciente recebeu alta hospitalar em 11 de agosto de 2022, com
seguimento ambulatorial em neurologia pediatrica e encaminhamento para
fisioterapia motora para reabilitacio.

Discussao

A Sindrome de Guillain—Barré representa um espectro de neuropatias periféricas
agudas imunomediadas com apresentagdes clinicas variaveis. Embora o fenétipo
classico consista em fraqueza simétrica ascendente associada a arreflexia
generalizada, formas atipicas vém sendo reconhecidas com maior frequéncia,
especialmente em criangas.

O presente caso destaca-se pelo predominio de fraqueza proximal em membros
superiores, marcha preservada, minimos achados sensitivos e preservagao dos
reflexos osteotendinosos. Essas caracteristicas ampliaram inicialmente o
diagndstico diferencial para miopatias inflamatérias, disturbios medulares e
doencas reumatoldgicas, retardando a confirmagao diagnéstica.

Na populagdo pediatrica, a dor pode preceder a fraqueza e mascarar o
diagnostico. Dor cervical, dorsal, lombar, glutea ou em membros pode ocorrer em
até 50% das criangas acometidas e acredita-se refletir inflamagao de raizes
nervosas e nervos periféricos. Além disso, a anadlise inicial do liquido
cefalorraquidiano pode ser normal, visto que a dissociagdo albuminocitolégica
frequentemente torna-se evidente apenas apds a primeira semana de evolugéo.
Neste paciente, a primeira pungdo lombar nao foi diagnédstica, enquanto a
segunda analise demonstrou elevagao de proteinas sem pleocitose significativa,
achado altamente sugestivo de sindrome de Guillain—Barré.

Os achados de ressonancia magnética na sindrome de Guillain—Barré
frequentemente incluem realce com gadolinio das raizes nervosas espinhais,
particularmente das raizes ventrais da cauda equina. Neste caso, a ressonancia
magnética do neuroeixo desempenhou papel fundamental para estabelecer a
suspeita diagnostica. O realce das raizes ventrais, associado ao discreto
hipersinal dos cornos anteriores, sustentou a presencga de processo inflamatério
polirradicular e motivou a repeticdo da analise liqudrica.

A fisiopatologia da sindrome de Guillain—Barré envolve lesdo imunomediada
contra componentes mielinicos ou axonais dos nervos periféricos, frequentemente
desencadeada por infecgdo prévia. O mimetismo molecular entre antigenos
microbianos e gangliosideos neuronais induz formagéo de anticorpos autorreativos
e ativacdo do complemento, resultando em desmielinizagdo ou dano axonal.



A imunoglobulina intravenosa e a plasmaférese constituem os pilares terapéuticos
da sindrome de Guillain—-Barré, com eficacia comparavel. Em criancas, a
imunoglobulina intravenosa geralmente é preferida devido a facilidade de
administracao e perfil de seguranga favoravel. O tratamento precoce associa-se a
menor progressao da doenga e melhor recuperagao funcional. Em nosso paciente,
a melhora neurologica significativa apos a administracdo de imunoglobulina
refor¢ca a importancia da terapia imunomoduladora precoce.

Embora o prognéstico da sindrome de Guillain—Barré pediatrica seja geralmente
favoravel, sequelas de longo prazo como fadiga, dor neuropatica e fraqueza
residual podem persistir. Dessa forma, seguimento neurolégico continuo e
reabilitacédo sdo componentes essenciais do manejo integral.

Conclusao

Este caso ilustra uma apresentagcdo pediatrica atipica da Sindrome de
Guillain—Barré, caracterizada predominantemente por fraqueza em membros
superiores, com marcha e reflexos osteotendinosos preservados. A auséncia da
classica paralisia ascendente e da arreflexia dificultou significativamente o
processo diagnostico. A avaliagdo neuroldgica seriada, a repeticao da analise do
liguido cefalorraquidiano e a ressonancia magnética do neuroeixo foram
fundamentais para a confirmagao diagndstica.

Os clinicos devem manter elevado indice de suspeigdo para sindrome de
Guillain—Barré em criangas com fraqueza motora aguda ou subaguda, mesmo na
auséncia de achados classicos. O reconhecimento precoce e o inicio oportuno da
imunoterapia sdo essenciais para otimizar a recuperacéo neuroldgica e reduzir a
morbidade em longo prazo.

Referéncias bibliograficas

1. WILLISON, H. J.; JACOBS, B. C.; VAN DOORN, P. A. Guillain-Barré
syndrome. The Lancet, v. 388, n. 10045, p. 717-727, 2016.

2. DOURADO, M. E. et al. Clinical characteristics of Guillain—Barré syndrome
in a tropical country: a Brazilian experience. Acta Neurologica Scandinavica,
v. 125, n. 1, p. 47-53, 2012.

3. WIJDICKS, E. F. M. Guillain—Barré Syndrome. Neurocritical Care, v. 25, n.
2, p. 288-292, 2016.



. SHAHRIZAILA, N.; LEHMANN, H. C.; KUWABARA, S. Guillain-Barré
syndrome. The Lancet, v. 397, n. 10280, p. 1214-1228, 2021.

. LEONHARD, S. E. et al. Diagnosis and management of Guillain—Barré
syndrome in ten steps. Nature Reviews Neurology, v. 15, n. 11, p. 671-683,
2019.

. ESPOSITO, S.; LONGO, M. R. Guillain—-Barré syndrome. Autoimmunity
Reviews, v. 16, n. 1, p. 96-101, 2017.

. VAN DEN BERG, B. et al. Guillain—Barré syndrome: pathogenesis,
diagnosis, treatment and prognosis. Nature Reviews Neurology, v. 10, n. 8,
p. 469-482, 2014.



	Abstract 

