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APRESENTACAO

Prezados educadores , académicos e demais profissionais da
area da saude, que agora entram em contato com este importante
opusculo de estudos.

Com imensa satisfacdo e orgulho, o Centro Universitario Catoli-
co Salesiano Auxilium, UniSALESIANO, lanca esta obra que enriquece
nosso legado académico. Tenho a honra de apresentar o livro “Prin-
cipios Elementares em Sistema Nervoso: Neuropatias Periféricas”.

Este trabalho é fruto de um esfor¢o conjunto e da dedicagao
dos autores, Dr. Marco Tulio Franca e Dr. Sérgio Irikura, que com vas-
ta experiéncia e conhecimento, nos brindam com este material de
inestimavel valor para a formacdo de novos talentos e para o apri-
moramento profissional.

A presente obra se insere no conjunto “Principios Elementares
em Sistema Nervoso”, que abrange temas cruciais para a neurologia,
como “Exame Neurologico e Puncdao Lombar”, “Cefaleias”, “Acidentes
Vasculares Encefalicos” e “Epilepsia”. Este volume, focado em neu-
ropatias periféricas, foi concebido como um guia didatico e pratico,
ideal para alunos em formacao e médicos generalistas que buscam
revisar os fundamentos essenciais sobre o assunto.

0 livro aborda, de forma clara e objetiva, as manifestacdes cli-
nicas, a etiologia e as diversas classificacdes das neuropatias, tor-
nando-se uma ferramenta de consulta rapida para o dia a dia clinico.

Parabéns a todos da equipe que participaram deste projeto
editorial e, em especial, aos autores, por esta contribuicao significa-
tiva para a literatura médica. Que esta obra inspire e capacite muitos
profissionais a oferecerem o melhor cuidado aos seus pacientes.

Que a vida, dom maior de Deus, seja motivo de constante estu-
do e receba todo o cuidado necessario!

Parabéns !

Pe. Paulo Fernando Vendrame
Reitor do UniSALESIANO
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PREFACIO

Sejam todos bem-vindos a mais uma obra da série Principios Ele-
mentares em Sistema Nervoso, que nesta edi¢do traz como tema central
a Epilepsia. Mantendo a mesma proposta didatica das publica¢des ante-
riores — Exame Neuroldgico e Puncio Lombar, Cefaleias, Acidentes
Vasculares Encefalicos e Epilepsia — este e-book foi desenvolvido es-
pecialmente para estudantes em formacado e médicos generalistas que
desejam revisar os fundamentos essenciais sobre o assunto. Trata-se de
um material de consulta rapida, pensado para facilitar o aprendizado e
contribuir com a pratica clinica no cuidado aos nossos pacientes.

Tenham todos uma boa leitura!

Dr. Marco Tulio Frang¢a Dr. Sérgio Irikura
Neurocirurgidao Neurologista
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INTRODUCAO
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Atualmente, o Sistema Nervoso Periférico (SNP) é definido como a
parte do sistema nervoso composta por neurénios associados as células
de Schwann — responséveis pela producao da mielina nesse sistema. Ele
é formado pelos nervos raquidianos, que se originam na medula espinhal
e saem do Sistema Nervoso Central (SNC) através da coluna vertebral
(dai o termo “raquidianos”), e pelos nervos cranianos, que tém origem no
encéfalo e deixam o SNC por meio dos orificios da base do cranio, o que
justifica a denominacao “cranianos”.

Vale ressaltar que o primeiro e 0 segundo pares de nervos crania-
nos sao, atualmente, considerados extensoes diretas do encéfalo. Por
esse motivo, ndo sao mais classificados como componentes do Sistema
Nervoso Periférico, mas sim como partes integrantes do Sistema Nervoso
Central.

No caso dos nervos cranianos, cada par possui anatomia e fisiolo-
gia especificas, que serao abordadas de forma detalhada no momento
apropriado.

No caso dos nervos espinhais, também chamados de raquidianos,
suas raizes motoras e sensitivas emergem da medula espinhal e formam
as raizes nervosas, que atravessam a coluna vertebral pelos forames de
conjugacao. Essas raizes podem seguir isoladamente, originando nervos
periféricos individualizados — como ocorre com 0s nervos intercostais
— ou podem se unir a outras raizes, formando os chamados plexos ner-
v0S0s, como o plexo braquial e o lombo-sacro. A partir desses plexos, ori-
ginam-se 0s nervos periféricos que se distribuem para diferentes regioes
do corpo.

Cada axonio, juntamente com sua bainha de mielina — produzida
pelas células de Schwann —, constitui uma fibra nervosa. Essas fibras
sao classificadas de acordo com a quantidade de mielina que envolve
0 axoOnio: podem ser fibras grossas, quando altamente mielinizadas, ou
fibras finas, quando possuem pouca mielina ou sao completamente des-
providas dela (amielinicas).
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Os axOnios motores, assim como aqueles responsaveis pela con-
ducao da sensibilidade profunda — como a cinético-postural e vibrato-
ria — e da sensibilidade tatil, possuem grande quantidade de mielina,
sendo classificados como fibras grossas. Ja os axdnios que transmitem
a sensibilidade térmica e dolorosa, apresentam pouca ou nenhuma mie-
lina, sendo, portanto, fibras finas. Essa diferenciacao é fundamental no
diagndstico etiolégico das polineuropatias (PNP), pois, dependendo da
causa, a doenca pode afetar predominantemente as fibras finas ou as
fibras grossas.

12



NOMENCLATURA
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Podemos classificar as neuropatias de acordo com a regiao do sis-
tema nervoso periférico comprometido, da seguinte maneira:

Radiculopatia: quando temos comprometimento das raizes espi-
nhais.

Plexopatias: quando temos comprometimento dos plexos nervosos.

Neuropatias: quando temos comprometimento do nervo periférico.

Por sua vez, as neuropatias podem ser classificadas, ainda, em:

Mononeuropatia: quando existe comprometimento de um Unico
nervo (por exemplo, neuropatia compressiva do mediano no tinel do
carpo).

Mononeuropatia Maltipla: quando temos comprometimento simul-
taneo de dois ou mais nervos de topografias diferentes (por exemplo, na
Hanseniase).

Polineuropatia: quando temos comprometimento bilateral (ambos
os dimidios) dos nervos periféricos, isto €, com manifestacoes simétricas

dos sinais e sintomas.

De acordo com a fisiopatologia, as neuropatias podem ser classi-
ficadas de acordo com o sitio histolégico acometido, em:

Neuropatias Axonais: quando o dano se encontra no axénio.

Neuropatias Desmielinizantes: quando o dano se encontra na bai-
nha de mielina.

Essa diferenciacao pode ser feita pelo exame de eletroneuromiogra-
fia e é extremamente (til ao diagndstico etiolégico, ja que algumas neu-

ropatias levam a degeneracao axonal, e outras levam a desmielinizacao.
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Outras classificagdes ainda podem ser utilizadas como:
Velocidade de instalacao (aguda, subaguda ou crénica).
Tipo de fibra nervosa (motora, sensitiva, mista ou autondmica).

Distribuicao (proximal, distal ou difusa).

15



MANIFESTACOES CLINICAS
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Transtornos Motores

Caracterizados por sindrome do neurdnio motor periférico, onde en-
contramos fraqueza muscular, abolicao de reflexos tendinosos, hipotonia,
atrofia muscular precoce, caibras, fasciculacoes e até alteracoes troficas
cutaneas e osteoarticulares.

Transtornos Sensitivos
Os transtornos sensitivos classificam-se em dois grupos:

SINTOMAS NEGATIVOS sao caracterizados pela diminuicao (hipo-
estesia) ou perda completa da sensibilidade (anestesia), predominam nas
extremidades dos membros, levando a descri¢coes tipicas como “em luva”
ou “em bota”. Geralmente, todas as modalidades sensoriais sao afetadas.
No entanto, algumas neuropatias atingem seletivamente as fibras finas,
comprometendo apenas a sensibilidade térmica e dolorosa, enquanto ou-
tras acometem as fibras grossas, prejudicando a sensibilidade tatil, vibra-
téria e cinético-postural. A perda da sensibilidade profunda nos membros
inferiores pode ocasionar alteragoes no equilibrio e na marcha, simulando
um quadro de vertigem.

SINTOMAS POSITIVOS sao decorrentes de um aumento anormal
da sensibilidade e manifestam-se como hiperestesia, que é a intensi-
ficacao da resposta sensorial a estimulos mecanicos reais; parestesia,
caracterizada por sensacoes andmalas e espontaneas como formigamen-
to ou coceira; dor neuropatica, descrita como queimacao, choques elé-
tricos ou agulhadas; e alodinia, que é a percep¢ao dolorosa provocada
por estimulos normalmente inofensivos, como um leve toque na pele.

Transtornos autondmicos

Séao disfungdes do sistema nervoso autdnomo, tendo como principal
manifestagao a hipotensdo postural. Outros sintomas incluem alteracoes
do ritmo cardiaco, anidrose, disturbios intestinais (obstipagao, diarreia ou
incontinéncia fecal), boca seca, incontinéncia urinaria e disfuncao sexual,
como disfuncao erétil e ejaculacao retrégrada.
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ETIOLOGIA
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Com relagao a Etiologia, as neuropatias podem ser divididas em
dois tipos basicos: as adquiridas e aquelas determinadas geneticamente.

Dentre as neuropatias adquiridas, encontramos as metabdlicas,
toxicas, carenciais, infecciosas e imunomediadas.

Com relagao aquelas determinadas geneticamente, encontramos
dois subgrupos. Um deles afeta basicamente os nervos periféricos, que
denominaremos Subgrupo A, e um outro grupo, que além de acometer
0s nervos periféricos, apresenta manifestacoes sistémicas, que denomi-
naremos Subgrupo B.

Por fim, ainda encontramos as neuropatias desencadeadas por
doencas de origem desconhecida, como é o caso da sarcoidose e as
idiopaticas, onde, apesar de toda investigacao padrao, nao conseguimos
chegar ao diagnostico etioldgico.

19



NEUROPATIAS ADQUIRIDAS
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NEUROPATIAS METABOLICAS
NEUROPATIA DO DIABETES MELLITUS

Principal causa entre as neuropatias periféricas, acomete pacientes
com diabetes tipo 1 e tipo 2, sejam insulinodependentes ou nao, podendo
inclusive surgir em individuos com intolerancia a glicose, mesmo antes do
diagnostico formal da doenca. Estima-se que cerca de 7,5% dos pacientes
ja apresentem sinais de polineuropatia no momento do diagnoéstico do dia-
betes, e essa porcentagem aumenta progressivamente com o0s anos.

Apds 25 anos de evolugao, aproximadamente 50% dos pacientes
desenvolvem polineuropatia, geralmente associada ao tempo de doenga e
ao controle glicEmico insatisfatério, que provoca dano metabdlico tanto no
corpo celular quanto no axonio, resultando predominantemente em neuro-
patia axonal.

A manifestacao clinica mais comum é a neuropatia sensitivo-motora,
com predominio de sintomas sensitivos. E caracterizada por hipoestesia
em “luva”, nos membros superiores, e em “bota”, nos inferiores, com com-
prometimento sensorial distal. Em estagios mais avancados, a perda da
sensibilidade pode afetar a marcha, levando ao padrao talonante — quan-
do o calcanhar toca o chao com forga excessiva.

A hipoestesia dolorosa também favorece o aparecimento de Ulceras
perfurantes, que podem evoluir com infeccOes, necrose e até amputagao
do membro afetado. Pode ainda ocorrer artropatia com deformidades 6s-
seas e articulares nos pés, conhecida como Artropatia de Charcot.

Além dos sintomas sensitivos, é frequente o aparecimento de ma-
nifestacoes autonémicas ao longo da evolugao do quadro, decorrentes do
comprometimento do sistema nervoso autbnomo.

Dentre essas alteragOes, destaca-se a hipotensao postural, as dis-
funcdes da sudorese e a atonia do trato gastrointestinal, sendo comum o
retardo no esvaziamento gastrico — conhecido como gastroparesia dia-
bética —, que pode ocasionar refluxo e vomitos logo apés a alimentagao.
Também sao observados quadros de diarreia, disfungao sexual, hipotonia
vesical e ejaculacao retrograda.
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Apesar de o quadro clinico ser predominantemente sensitivo, pode
haver perda de forca muscular, principalmente em regides distais dos
membros. Em alguns casos, observa-se fraqueza assimétrica com atro-
fia da musculatura proximal dos membros inferiores, caracterizando a
amiotrofia diabética, resultado do acometimento das raizes lombares.
Costuma iniciar-se de forma unilateral, com possibilidade de recuperacao
espontanea, seguida, apés algum tempo, pelo comprometimento do lado
oposto.

Os nervos periféricos também podem ser acometidos de forma iso-
lada, configurando uma mononeuropatia. Nesses casos, 0 inicio costu-
ma ser mais agudo e doloroso, e qualquer nervo pode ser afetado. Nos
membros superiores, 0os mais frequentemente envolvidos sao 0s nervos
ulnar, mediano e radial, especialmente em pontos de compressao, como
o tunel do carpo.

Nos membros inferiores, destaca-se o comprometimento do nervo
cutaneo lateral da coxa, causando a chamada meralgia parestésica —
caracterizada por hipoestesia dolorosa na face anterolateral da coxa —,
embora outros nervos também possam ser acometidos. Tanto nas mo-
noneuropatias quanto nas polineuropatias, € comum a presenca de dor
neuropatica, descrita como coceira, queimagao, agulhadas ou choques,
gerando grande desconforto para o paciente.

Além dos nervos periféricos, os nervos cranianos também podem
ser afetados, com destaque para o Il par craniano, cuja disfungdo leva ao
comprometimento da musculatura ocular extrinseca, geralmente de for-
ma unilateral. Clinicamente, o paciente apresenta diplopia e ptose palpe-
bral, e, ao exame, nota-se o olho desviado para baixo e para fora (“down
and out”), com midriase ipsilateral.
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Arquivo Préprio

O comprometimento do VI par craniano ocorre com menor fre-
qguéncia, enquanto a lesao do IV par é considerada bastante rara. Ainda
entre os nervos cranianos, destaca-se a possibilidade de envolvimento do
VIl par, resultando em paralisia facial periférica, caracterizada pela perda
dos movimentos de toda uma hemiface, de forma sibita e unilateral.

O tratamento da neuropatia diabética tem como base fundamental
o controle rigoroso da glicemia, sendo esse o principal pilar terapéutico.
Nos casos em que ha sintomas dolorosos, é indicado o manejo especifico
da dor neuropatica, com intervengdes farmacologicas adequadas, como
sera abordado posteriormente.
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NEUROPATIA UREMICA

A neuropatia associada a insuficiéncia renal cronica tem preva-
léncia de que varia de 10% a 80%, e esta diretamente relacionada com
a intensidade e o tempo de duracao da insuficiéncia renal.

Acomete mais os membros inferiores, gerando parestesias e leve
paresia nos pés, sendo raras as manifestacoes autonémicas.

Geralmente de comprometimento axonal, possivelmente por
acumulo de substancias danosas ao metabolismo, como metilguanidina
e mioinositol.

Nao existe tratamento especifico, sendo que a dialise pode es-

tabilizar, e até melhorar os sintomas. Mesmo em casos de neuropatias
graves, os sintomas podem regredir apds transplante renal.
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NEUROPATIA RELACIONADA AOS TRANSTORNOS DA TIREOIDE

Tanto o hipotireoidismo quanto o hipertireoidismo podem levar
a neuropatia. Enquanto o hipotireoidismo tem uma instalacao mais gra-
dual, o hipertireoidismo tem uma evolucao mais rapida, subaguda.

No hipotireoidismo, os sintomas neuromusculares — como fra-
queza, parestesias e caibras — podem representar as primeiras manifes-
tacoes da doenca, chegando a anteceder o diagnéstico em até um ano.
A condicao caracteriza-se por uma neuropatia axonal sensitivo-motora,
geralmente no padrao “luva e bota”.

E frequente também a ocorréncia de miopatia, responsavel pela
lentificagao do relaxamento muscular. Esse fendbmeno gera um sinal clas-
sico no exame neuroldgico: a hipoatividade dos reflexos profundos/tendi-
nosos, evidenciada pelo retorno lento do membro a posicao de repouso
apoés a resposta reflexa.

O exame de eletroneuromiografia (ENMG), além de indicar a
neuropatia sensitivo-motora axonal, pode revelar miopatia — relacionada
ao hipotireoidismo — e até padroes de denervacao muscular. A reposicao
dos hormonios tireoidianos proporciona melhora da neuropatia, embora
a recuperacao ocorra de forma lenta. O quadro clinico pode ainda incluir
sonoléncia, ganho ponderal e declinio cognitivo, elementos que contri-
buem para a formulagao da suspeita diagndstica.

O hipertireoidismo pode igualmente manifestar-se por uma neu-
ropatia sensitivo-motora em padrao “luva e bota”, sendo que as queixas
de fadiga e fraqueza muscular, muitas vezes, configuram os sintomas
iniciais e podem anteceder o diagndstico em até quatro meses. Além
disso, € comum a presenca de tremores, taquicardia, emagrecimento e
agitacao, elementos clinicos que também contribuem para a formulagao
da suspeita diagnéstica. Nesse contexto, os sintomas tendem a regredir
de forma mais rapida ap6s o inicio do tratamento.

25



NEUROPATIA DO PACIENTE CRITICO

A neuropatia do paciente critico acomete entre 20% e 50% dos
individuos internados em Unidades de Terapia Intensiva (UTls) e apre-
senta, em sua maioria, carater axonal e predominio motor. Esta frequen-
temente associada a diferentes condicoes clinicas, como traumatismos,
queimaduras, sepse, insuficiéncia de multiplos 6rgaos, deficiéncia vita-
minica e hiperglicemia.

Também pode estar relacionada ao uso de medicamentos —
como corticoides, relaxantes musculares e drogas vasoativas —, bem
como a ventilagao mecénica prolongada. A suspeita clinica se da quando
0 paciente com boa evolugao da doenca de base, apresenta dificuldade
para se libertar da respiracao assistida, associada a fraqueza muscular
generalizada (tetraparesia) com abolicao de reflexos tendinosos.

Essa dificuldade, geralmente, se da por neuropatia frénica. Quan-
do o paciente se recupera da condicao desencadeante, a polineuropatia
pode apresentar melhora, geralmente lenta e progressiva.

A fraqueza muscular também pode ser decorrente da chamada
miopatia do doente critico, cerca de trés vezes mais frequentes, sendo
gue, nesses casos, ndo existem alteracdes sensitivas e nem abolicao de
reflexos, e pode ocorrer elevagao da CPK.
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OUTRAS CAUSAS METABOLICAS
Poilneuropatias metabdlicas ainda sao descritas em insuficiéncia

hepatica, e até mesmo em casos de acromegalia, todas de carater geral-
mente axonal, e de predominio sensitivo.

27



NEUROPATIAS CARENCIAIS

VITAMINA B1 (TIAMINA)

A deficiéncia de vitamina B1, classicamente associada ao beri-
béri, provoca nao apenas polineuropatia, mas também insuficiéncia car-
diaca. A polineuropatia resultante é do tipo axonal, com predominio de
comprometimento sensitivo; contudo, na persisténcia do quadro, pode
ocorrer também déficit motor. A insuficiéncia cardiaca tende a apresentar
rapida melhora apds a reposicao da vitamina, enquanto a recuperacao
neuroldgica é mais lenta, sendo a fungao motora geralmente restabeleci-
da antes das alteracdes sensitivas. Essa caréncia, em regra decorrente de
déficit nutricional, é especialmente prevalente em individuos alcodlatras
e pode vir acompanhada de outras manifestagoes clinicas, como quadros
demenciais.

VITAMINA B6 (PIRIDOXINA)

A polineuropatia pode decorrer de caréncia nutricional; entretan-
to, sua causa mais frequente esta relacionada ao uso de farmacos como
isoniazida (amplamente empregada nos esquemas terapéuticos contra
a tuberculose), hidralazina e penicilamina. Esses medicamentos apre-
sentam estrutura quimica semelhante a da vitamina, o que interfere em
seu metabolismo e aumenta sua excregao. Por outro lado, niveis séricos
excessivos da mesma vitamina também podem desencadear neuropatia.
Trata-se de uma neuropatia axonal, com predominio de sintomas sensi-
tivos e que, nos casos de toxicidade, pode inclusive cursar com ataxia
sensitiva. A normalizagao dos niveis séricos contribui para a redugdo dos
sintomas.

VITAMINA B12 (COBALAMINA)

Mais comum em veganos, ja que a principal fonte esta na protei-
na animal, pode ocorrer também em pacientes com problemas gastricos
ou pos-cirurgia bariatrica, ja que sua absorcao depende da produgao do
chamado “fator intrinseco antianémico” pela mucosa gastrica (a vitamina
B12 também é conhecida como “fator extrinseco antianémico”). Provoca
neuropatia leve, do tipo axonal, geralmente associada a degeneracdo
combinada subaguda da medula (sindrome medular cordonal posterior,
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gue compromete a sensibilidade profunda, principalmente vibratoria),
deméncia e anemia megaloblastica. A detecgao e reposicao precoce da
vitamina B12 pode reverter os sintomas.

VITAMINA E

A deficiéncia dessa vitamina, geralmente decorrente de ma ab-
sor¢ao por se tratar de uma substancia lipossoluvel, pode provocar mani-
festacOes como ataxia de marcha e de membros — configurando um qua-
dro de sindrome espinocerebelar —, além de hipoestesia profunda (es-
pecialmente vibratéria) e arreflexia. O comprometimento, nesses casos,
parece localizar-se predominantemente nos ganglios das raizes dorsais,
acometendo os neuronios sensitivos. A reposicao vitaminica adequada
tende a reverter o quadro clinico.

COBRE

Mais comum na era das cirurgias bariatricas, ocorre por transtor-
no de absorcao. O cobre é essencial a formacao da bainha de mielina e
sua falta pode provocar desmielinizagao. Além disso, pode gerar disfun-
cao mitocondrial por estresse oxidativo, acarretando também neuropatia
axonal. Entre as manifestagoes clinicas, podem ainda ocorrer neuropatia
Optica, mielopatia acompanhada de disturbios do equilibrio, disfagia e
alteracdes comportamentais. O tratamento baseia-se essencialmente na
reposicao vitaminica, capaz de reverter os sintomas. Entretanto, a pre-
vencdo, por meio da suplementacao adequada em pacientes submetidos
a cirurgia bariatrica ou gastrectomia, constitui o pilar fundamental para
evitar a instalacao do quadro.
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NEUROPATIAS TOXICAS

ALcCoOOL

A Neuropatia Alcodlica é a mais prevalente nesse grupo, poden-
do acometer até 66% dos alcodlatras. Sua causa nao é totalmente de-
finida, podendo ocorrer em funcao da neurotoxicidade do préprio alcool
ou a caréncia nutricional, frequentemente presente, que é o déficit de
Vitamina B1, gerando comprometimento axonal.

Semelhante a neuropatia diabética, se manifesta na fase inicial
com parestesias nos membros inferiores, evoluindo para a forma de poli-
neuropatia mista, padrao luva e bota, podendo chegar a ocorrer alodinia
e atrofia muscular. Normalmente ocorre abolicao dos reflexos profundos e
cerca de 15% dos pacientes podem desenvolver disautonomia, inclusive
de forma isolada.

O diagnéstico é dado pela ENMG e pela dosagem de Vitamina
B1, e o tratamento baseia-se em cessar a ingestao do alcool, alimenta-
cao adequada, e, se pertinente, reposicdo de tiamina, podendo ocorrer
regressao dos sintomas ao longo de meses, por vezes com recuperagao
apenas parcial. Se houver dor neuropatica, tratamento especifico.

MEDICAMENTOS

Diversos medicamentos de uso habitual podem desencadear
neuropatias, em geral do tipo sensitivo-motor, com padrao axonal. O
diagnostico fundamenta-se na anamnese detalhada, no exame clinico
e, quando indicado, na realizacao da eletroneuromiografia. O manejo te-
rapéutico baseia-se, primordialmente, na suspensao ou substituigao do
farmaco responsavel.

Dentre as drogas com potencial neurotdxico, encontram-se a hi-
dralazina, amiodarona, sinvastatina, cloranfenicol, nitrofurantoina, me-
tronidazol, talidomida, dapsona (indicado para Hanseniase), etambutol,
isoniazida (acao neurotoxica direta e aumentando a excrecao de Vitami-
na B6), a prépria piridoxina (Vitamina B6), zalcitabina e dideoxicitidina
(usados no tratamento do HIV), colchicina, cloroquina, suramin, dissul-
firan, fenitoina, 6xido nitroso e quimioterapicos (cisplatina e vincristina).
METAIS PESADOS
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Normalmente, exposi¢cao a altas concentracOes dessas toxinas,
geram uma polineuropatia motora, de instalacdo aguda! Quadros sensi-
tivos estao mais relacionados a exposicao cronica a baixas doses. Nesses
casos, é comum a presenga de manifestacdes sistémicas que contribuem
para o diagnodstico, o qual se fundamenta, principalmente, na histéria
social e profissional do paciente.

- Chumbo

Também conhecida como saturnismo, a intoxicagcao por chum-
bo é a mais prevalente na populacdo mundial. A neuropatia gerada &
de carater axonal, e essencialmente motora, chamando atengao o com-
prometimento dos nervos radiais. Esse quadro costuma cursar com dor
abdominal, anemia e alteracdes auditivas. Ao exame clinico, observa-se
a chamada linha plumbica, ou linha de Burton, localizada na margem
gengival.

Fonte: internet
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-Arsénico

Costuma gerar polineuropatia sensitivomotora, acompanhada de
dores abdominais, diarreia, vomitos, pancitopenia e a presenca de alte-
racoes cutaneas, como alopecia, ceratose palmoplantar, estrias ungueais
brancas, transversas.

-Talio

Também pode ocasionar polineuropatia sensitivomotora, carac-
terizada, neste caso, por maior frequéncia de dor. A alopecia surge de
forma precoce, geralmente em menos de um més apoés o inicio do quadro
neuropatico.
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NEUROPATIAS INFECCIOSAS

HANSENIASE

A neuropatia hansénica é causada pela agao direta do Mycobac-
terium leprae sobre os nervos. Os mondcitos, ao atravessarem as lesoes
cutaneas e mucosas, podem ser infectados pelo bacilo e, em seguida,
transmiti-lo as fibras nervosas durante o contato. Nos nervos, o M. leprae
invade as células de Schwann, desencadeando infiltragcao inflamatoria e
formacao de granulomas, resultando em lesao axonal.

A doenca predomina em paises tropicais e em pacientes oriundos
dessas regides, mantendo-se como uma das causas relevantes de neuro-
patia periférica no mundo, inclusive com carater endémico em algumas
areas do Brasil. Estudos apontam que entre 14% e 20% dos individuos
com hanseniase desenvolverao neuropatia.

Os nervos mais frequentemente acometidos sao o ulnar e o tibial
posterior, que comumente apresentam espessamento perceptivel ao exa-
me clinico. Os sintomas iniciais tendem a ser predominantemente sensi-
tivos, enquanto o comprometimento motor surge de forma mais tardia.
No caso do nervo ulnar, o déficit motor leva a deformidade tipica conhe-
cida como “mao em garra”.

Na eletroneuromiografia (ENMG), observa-se padrao de neuropa-
tia sensitiva ou mista, com caracteristicas axonais e desmielinizantes. O
diagndstico definitivo é estabelecido pela bidpsia cutanea, que deve ser
realizada preferencialmente na borda das lesoes ativas.

AIDS

A neuropatia relacionada ao HIV pode ser desencadeada tanto pela
acao direta do virus, quanto pela acao das drogas antirretrovirais, carac-
terizando-se por uma neuropatia sensitiva axonal.

O quadro clinico inicia-se gradualmente e caracteriza-se pela pre-

senca de queimacao ou dor continua, na regiao plantar, geralmente uni-
lateral, que ascende ao longo dos meses.
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DIFTERIA

A difteria € uma infeccao causada pelo Corynebacterium diphthe-
riae, caracterizada por um quadro de faringite febril com formacao de
uma membrana acinzentada aderida a parede da faringe posterior e as
amigdalas palatinas.

A bactéria produz uma exotoxina capaz de provocar miocardiopa-
tia e desmielinizagcdo, sendo a polineuropatia desmielinizante aguda a
complicagao neurolégica mais grave, pois pode evoluir para insuficién-
cia respiratoria em decorréncia da fraqueza da musculatura respiratéria.

Além disso, o processo infeccioso com a formacao da membrana
faringea pode causar insuficiéncia respiratdria por obstrugcao mecanica
das vias aéreas. Aproximadamente 20% dos pacientes desenvolvem pa-
ralisia focal do palato mole, entre 4 e 30 dias ap0s a infeccao primaria.
A mortalidade da doenca gira em torno de 10%, com maior gravidade
observada em criangas e idosos.

DOENCA DE LYME

A Doenca de Lyme é causada pela espiroqueta Borrelia burgdor-
feri e transmitida ao ser humano pela picada do carrapato do género Ixo-
des. Em sua fase cronica, pode manifestar-se como uma polineuropatia
periférica (PNP) mista, de padrao axonal, caracterizada por hipoestesia
em distribuicao do tipo “bota e luva”.

Ja na fase aguda, o quadro clinico é mais amplo, podendo incluir
meningite e comprometimento de nervos cranianos — sendo O nervo
facial o mais frequentemente acometido. No entanto, ha relatos de envol-
vimento de pares cranianos do Il ao XII. Em casos raros, a doenga pode
simular outras sindromes neurolégicas, como a sindrome de Guillain-Bar-
ré ou até mesmo Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA).

O diagndstico baseia-se principalmente na histéria clinica e na pre-
senca ou relato de erythema migrans, lesao cutanea tipica que surge
cerca de uma semana apds a picada do carrapato. A sorologia pode
confirmar a suspeita, embora apresente limitagdes em certas fases da
doenga. Nos casos com neuropatia craniana, o liquor geralmente mostra
pleocitose linfocitaria.
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HERPES ZOSTER

Conhecida como “cobreiro”, a doenca é causada pelo Varicella-
-zoster virus (VZV), ou Herpesvirus humano tipo 3 — o mesmo agente
etiolégico da varicela (catapora).

E mais comum em idosos e resulta da reativacao do virus, geral-
mente associada a imunossupressao, presenca de neoplasias, cirurgias
(como as de coluna), entre outros fatores.

Clinicamente, caracteriza-se pelo aparecimento de lesdes vesicobo-
Ihosas dispostas de forma linear, acompanhando o trajeto de um nervo
periférico — como 0s nervos intercostais, facial, trigémeo, entre outros.

A dor, de natureza intensa e em queimacao, pode preceder o sur-
gimento das lesdes e, em alguns casos, persiste por semanas ou meses
apods a resolugao das vesiculas, configurando a chamada neuralgia pos-
-herpética.

Arquivo Préprio
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NEUROPATIAS IMUNOMEDIADAS

A mais comum é a Sindrome de Guillain-Barré e suas variantes;
mais raramente, aparecem neuropatias causadas por vasculite, doencas
do colageno e paraneoplasicas.

SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

O quadro agudo de paralisia flacida é causado por um processo
inflamatorio/autoimune que afeta tanto as raizes quanto os nervos peri-
féricos. Pode ser precedido por infeccoes virais, vacinagao ou outros pro-
cessos inflamatdrios e infecciosos, sendo classicamente associado a diar-
reia causada por Campylobacter jejuni. A semelhanca molecular entre as
moléculas da parede bacteriana e as proteinas da bainha de mielina pode
levar a um erro imunologico.

Clinicamente, inicia-se com parestesias nas extremidades, princi-
palmente nos membros inferiores, evoluindo em poucos dias para fra-
gueza muscular ascendente, que pode atingir a musculatura respiratéria,
causando insuficiéncia respiratéria em cerca de 30% dos pacientes.

O comprometimento motor predomina, geralmente acompanhado
da auséncia dos reflexos profundos. Embora sinais sensitivos possam
ocorrer, mais de 50% dos pacientes relatam desconforto muscular ou dor,
principalmente nas costas, quadris e coxas.

Paralisias de nervos cranianos também podem ocorrer, sendo a pa-
ralisia facial bilateral (diplegia facial) a mais comum. Além disso, ha
disautonomia, que se manifesta por alteracoes da frequéncia cardiaca
(taquicardia e bradicardia), pressao arterial (hipertensao e hipotensao),
obstipacao intestinal e retencao urinaria. A cateterizagao vesical € neces-
saria em cerca de 15% dos casos, geralmente por curto periodo.

O quadro evolui normalmente ao longo de quatro semanas, com o
pico dos sintomas entre 0 10° e 0 14° dia. A mortalidade varia entre 2%
e 5%, e a recorréncia € rara. A suspeita diagndstica baseia-se no quadro
clinico. O exame do liquor revela aumento das proteinas sem elevacgao
do numero de células, caracterizando a dissociagao proteino-citologica.
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A eletroneuromiografia (ENMG) geralmente apresenta alteracoes
apos a terceira semana de evolugao, podendo estar normal em até 50%
dos pacientes nas duas primeiras semanas. Pode mostrar padrao axonal
ou desmielinizante, sendo o padrao axonal associado a pior prognéstico
em termos de sequelas. Entretanto, outros exames devem ser realizados
para excluir outras causas de polineuropatias.

O tratamento é de suporte clinico em casos leves, mas, se houver
perda da capacidade de deambulacao, recomenda-se o uso de imunoglo-
bulina intravenosa ou plasmaférese, ambos igualmente eficazes segundo
ensaios clinicos.

A imunoglobulina é administrada por via endovenosa durante cinco
dias, na dose de 0,4 g/kg. Suas principais complicacoes incluem choque
anafilatico, trombose coronariana e meningite asséptica (inflamacao sem
infeccao).

A plasmaferese consiste na retirada do plasma sanguineo por meio
de uma maquina, substituido por solugao salina com albumina, em cinco
sessoes realizadas em dias alternados.

Ambos os tratamentos provavelmente atuam neutralizando os anti-
corpos que atacam raizes e nervos, proporcionando beneficios como me-
nor necessidade de intubacao e ventilacao mecanica, reducao do tempo
de assisténcia ventilatéria, recuperacao mais rapida da capacidade de
deambulacéo e melhor recuperagdo motora ao longo de um ano.

POLIRRADICULONEUROPATIA DESMIELINIZANTE
INFLAMATORIA CRONICA

Se o quadro semelhante a Guillain-Barré persiste por mais de qua-
tro semanas, deve-se suspeitar de polirradiculoneuropatia inflamatéria
cronica desmielinizante (CIDP), que é recorrente em 50% dos casos, com
maior comprometimento sensitivo e risco de atrofia muscular.

A eletroneuromiografia (ENMG) revela padrao desmielinizante, e o
exame do liquor mantém a dissociacao proteino-citologica. Caso haja
aumento da celularidade (pleocitose), é fundamental investigar outras
causas, como AIDS, doenca de Lyme e linfomas.
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Além do tratamento de suporte, plasmaférese e imunoglobulinas
podem ser utilizadas nos episddios mais graves. Nesses casos, a terapia
com corticosteroides, como prednisona, ou pulsoterapia com metilpred-
nisolona, também pode ser benéfica.

Mais de 10% dos pacientes permanecem com incapacidade grave,
incapazes de recuperar a capacidade de deambulacao.

SINDROME DE MILLER-FISHER

Considerada uma variante da Sindrome de Guillain-Barré, carac-
teriza-se por paralisia aguda da musculatura ocular extrinseca (oftalmo-
plegia), ataxia e arreflexia, sem fraqueza muscular significativa.

Pode haver ptose palpebral unilateral ou bilateral. A funcao pupilar
geralmente esta preservada, com reflexo fotomotor presente. O liquor
costuma apresentar dissociagao proteino-citologica.

O progndstico € bom, com resolugao espontanea na maioria dos
casos. Essa condigao esta frequentemente associada a presenca de anti-
corpos IgG anti-GQ1b, um gangliosideo abundante nos nervos cranianos
responsaveis pela motricidade ocular extrinseca (lll, IV e VI).
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NEUROPATIA ASSOCIADA A VASCULITES
E DOENCAS DO COLAGENO

As vasculites sistémicas, causadas por processos inflamatorios na
vasa nervorum (rede vascular que nutre os nervos), podem decorrer de
diversas doengas do colageno, como Poliarterite Nodosa (presente em
cerca de 70% dos casos), Artrite Reumatoide, LUpus Eritematoso Sisté-
mico, Sindrome de Sj6gren, Granulomatose de Wegener e Sindrome de
Churg-Strauss.

A manifestacao inicial é geralmente focal, caracterizando-se como
mononeuropatia multipla, com comprometimento sensitivo predominan-
te e acometimento motor tardio. No entanto, os sintomas podem evoluir
para um padrao de polineuropatia.

A suspeita diagnostica baseia-se na associacao dos sintomas neu-
rolégicos com a doenca sistémica subjacente. A dosagem de anticor-
pos anti-citoplasma de neutrdfilos (ANCA, incluindo c-ANCA e p-ANCA),
quando alterada, sugere vasculite sisttmica. A confirmacao definitiva é
feita por meio de bidpsia de nervo periférico.
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NEUROPATIA PARANEOPLASICA

As sindromes paraneoplasicas podem afetar qualquer parte do siste-
ma nervoso, e quando acometem o sistema nervoso periférico (SNP),
geralmente se manifestam como polineuropatia sensitiva distal, carac-
terizada por dorméncia e parestesias dolorosas, muitas vezes inten-
sas, que podem preceder o diagnéstico do cancer em até cinco anos.

Frequentemente, essas neuropatias sao a manifestacao clinica ini-
cial de uma neoplasia, sendo mais comuns no cancer de pulmao, seguidos
pelos tumores de figado, bexiga, mama, pancreas, linfomas e sarcomas.

Essas neuropatias costumam estar associadas a presenca de an-
ticorpos anti-Hu (autoanticorpos nucleares antineuronais tipo 1, ANNA-
1), que se elevam especialmente nos canceres de pulmao de pequenas
células, mama, pancreas, bexiga, ovario, testiculo, linfoma de Hodgkin,
melanoma, timoma, sarcoma e neuroblastoma.

Por isso, a dosagem desses anticorpos pode ser fundamental para

o diagnostico oncoldgico precoce. No entanto, sua auséncia nao exclui a
possibilidade de polineuropatia paraneoplasica.
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NEUROPATIAS DETERMINADAS
GENETICAMENTE
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SUBGRUPO A

Doencas genéticas que acometem, basicamente, os nervos periféri-
cos, sem envolvimento de outros 6rgaos.

DOENCA DE CHARCOT-MARIE-TOOTH

Trata-se de uma doenca hereditaria, geralmente autossémica domi-
nante, o que significa que o portador tem 50% de chance de transmitir
a doenca aos filhos.

De evolucao lenta e progressiva, costuma iniciar na infancia ou ado-
lescéncia. Caracteriza-se por fraqueza seguida de atrofia muscular, ini-
cialmente afetando a musculatura intrinseca dos pés e posteriormente os
musculos fibulares, conferindo as pernas o aspecto de “pernas de cego-
nha”. Com o tempo, surgem pé cavo e atrofia da musculatura intrinseca
das maos, além de alteracoes sensitivas. O comprometimento sensitivo é
geralmente discreto, e a disautonomia é rara.

Até o momento, ndo ha tratamento medicamentoso eficaz, sendo
fundamental o acompanhamento fisiatrico continuo.
NEUROPATIA HEREDITARIA SENSIVEL A PRESSAO (HNPP)

Inicia-se entre os 20 e 40 anos de idade, e se caracteriza por qua-
dros transitérios de paralisias ou diminuicao da sensibilidade provocados

por pequenos traumas ou compressdoes momentaneas, sendo que os ner-
vos ulnares e fibulares sdo os mais acometidos.
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SUBGRUPO B

Doencas genéticas que afetam nao apenas os nervos periféricos,
mas também outros 6rgaos, como coracao, olhos e rins, apresentando
comprometimento sistémico.

PORFIRIA

Porfirias (do grego, “pigmento roxo”) sao um grupo de disturbios
relacionados a sintese do heme, componente essencial de proteinas fi-
siolégicas importantes, como a hemoglobina (que transporta oxigénio no
sangue), a mioglobina (que carrega oxigénio nos musculos) e os citocro-
mos (envolvidos no transporte de elétrons).

A sintese do heme ocorre na mitocondria e no citoplasma, envol-
vendo oito enzimas que utilizam as porfirinas como precursores. Quando
ha disfuncao enzimatica, ocorre acimulo de porfirinas, que sao toxicas
para os tecidos.

A forma mais comum é a Porfiria Aguda Intermitente, causada por
um defeito hepatico e caracterizada por crises. Nessa forma, nao ha hi-
persensibilidade a luz. Existe, porém, uma forma de porfiria que afeta
apenas a pele, manifestando-se por sensibilidade exagerada a luz, pru-
rido, inchago com formacao de bolhas e até necrose da pele e mucosa
oral. O acumulo de porfirinas também pode pigmenta dentes e unhas,
conferindo-lhes coloragdo avermelhada.

As porfirinas podem ser excretadas pela urina, que, quando exposta
a luz solar, pode adquirir coloracao pudrpura, avermelhada ou marrom.
A dosagem de porfobilinogénio na urina € o exame inicial para suspeita
diagnéstica.

No sistema nervoso periférico, a porfiria pode causar uma polineu-
ropatia predominantemente motora, com possivel acometimento sensi-
tivo e dor. Também pode afetar nervos cranianos, levando a paralisias
faciais, disfagia e comprometimento da motricidade ocular extrinseca.

O sistema nervoso auténomo pode ser afetado, causando vomitos,
dor abdominal, obstipacao, taquicardia, arritmias cardiacas e hiperten-
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sao arterial. Casos graves podem apresentar desequilibrios eletroliticos
(como hiponatremia) e parada respiratoria por acometimento bulbar.

No sistema nervoso central, a porfiria pode provocar convulsoes e
sintomas psiquiatricos, como ansiedade, depressao, alucinagoes e até
tentativa de suicidio.

As crises da Porfiria Aguda Intermitente podem ser desencadeadas
por diversos fatores, incluindo alcool, medicamentos como barbituricos,
fenitoina, anticonvulsivantes, IECA, sulfas, antibidticos, contraceptivos
orais, diclofenaco, sedativos, anestésicos, certos alimentos e jejum pro-
longado.
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NEUROPATIA RELACIONADA AO METABOLISMO LIPIDICO

Séo condicoes raras, fora do escopo do médico generalista, e que
serao apenas mencionadas aqui:

* Doenca de Refsum: quadro cerebelar, neuropatia periférica, surdez e
retinite pigmentosa.

* Doenca de Tangier: neuropatia, amigdalas palatinas aumentadas e
alaranjadas, hipertrigliceridemia.

* Sindrome de Bassen-Kornzweig: méa absorcao, retardo mental, ataxia,
neuropatia e presenca de acantécitos no sangue.

* Doenca de Fabry: polineuropatia dolorosa das extremidades, hipoidro-
se, lesdes oculares e possivel causa de acidentes vasculares cerebrais.
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POLINEUROPATIA AMILOIDOTICA FAMILIAR (PAF)

Amiloidose é o aciumulo anormal de proteinas (corpos amiloides)
em diversos érgaos e tecidos. Pode ser primaria (causa desconhecida),
secundaria a doencas inflamatorias ou infecciosas como tuberculose e
artrite reumatoide, hereditaria (polineuropatia amiloide familiar) ou senil
(amiloidose sistémica senil).

Imagine uma folha de papel representando uma proteina que, ao
ser dobrada incorretamente, nao pode ser desfeita e é descartada como
“lixo proteico”. Esse lixo é toxico para as células, causando danos aos
tecidos.

A forma hereditaria, também chamada Doenca de Corino de Andra-
de — nome do pesquisador que a descreveu em Portugal — ou “doenca
dos pezinhos”, esta associada a mutacao do gene da transtirretina (TTR),
proteina produzida no figado. Essa mutacdo pode levar a neuropatia e
cardiomiopatia. Embora tenha origem portuguesa, é encontrada em des-
cendentes nérdicos e afro-americanos.

Conhecida também como Neuropatia Amiloidética Hereditaria, tra-
ta-se de uma doencga genética autossomica dominante causada pela mu-
tacao do gene da transtirretina, que resulta na deposicao extracelular de
proteinas mal dobradas. Importante destacar que nem todas as pessoas
com a mutacao desenvolvem a doenga.

Os danos causados pela Polineuropatia Amiloidética por Transtir-
retina (ATTR-PN) acometem o sistema nervoso periférico e o sistema
cardiovascular. A prevaléncia varia conforme o pais e o tipo de mutacgao.
No Brasil, estima-se cerca de 5.000 casos, com um atraso médio de 5,9
anos no diagnostico. Isso evidencia a importancia de ampliar a divulga-
cao para que o diagndstico precoce seja mais frequente, especialmente
na atencao primaria a saude, ja que existe tratamento especifico capaz
de retardar a progressao da doenca, oferecido gratuitamente pelo SUS.

O quadro clinico que acomete o sistema nervoso periférico é com-

posto por polineuropatia, ou seja, com manifestacoes sensitivas e moto-
ras simétricas, além de manifestacdes autondmicas, e a instalagcao dos
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sintomas pode ocorrer desde a 22 até a 92 décadas de vida, sendo que
em paises endémicos, o inicio é mais precoce, antes do 50 anos de ida-
de, enquanto nos paises nao endémicos, o inicio € mais tardio, acima
dos 50 anos.

As manifestacgoes sensitivas e motoras, cursam de maneira progres-
siva, com hipoestesia, dores nos pés, arreflexia profunda. Apos cerca de
dois anos, comegam de maneira mais notavel as manifestagdées motoras
caracterizadas por fraqueza e atrofia muscular e consequente comprome-
timento da marcha. Em quatro a cinco anos iniciam-se os sintomas em
MMSS, com hipoestesia, dores nas maos e arreflexia profunda. Ao longo
de dez anos, o paciente ja apresenta desequilibrio importante, caquexia,
deformidade dos artelhos, pés e calcanhares, Ulceras cutdneas nos mem-
bros inferiores e restrito a cadeira de rodas.

Dentre os sintomas autonémicos, destacam-se hipotensao ortos-
tatica, disfuncao erétil, alternancia entre constipacao e diarreia, perda
de peso e Sindrome SICCA (Seca em italiano ou mais conhecida como
Sindrome de Sjogren) caracterizada principalmente por xerostomia e xe-
roftalmia. Os sintomas autondmicos podem estar presentes desde o inicio
e geralmente progridem com o tempo.

Por sua vez, o comprometimento sistémico pode apresentar envol-
vimento de varios 6rgaos e sistemas.

* Manifestacoes Cardiovasculares

Podem incluir arritmias, bloqueios de condugao, insuficiéncia car-
diaca e miocardiopatia com dilatagcdo das camaras cardiacas. A hipoten-
sao postural é uma ocorréncia frequente.

* Manifestacoes Oculares

Acomete cerca de 10% dos pacientes, manifestando-se por opa-
cidade do corpo vitreo com perda visual progressiva, glaucoma de angulo
aberto cronico e obstrucao do canal lacrimal.

* Manifestacoes Renais
Sindrome Nefrética, proteinlria e insuficiéncia renal progressiva.
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* Manifestacoes Gastrointestinais
Nauseas, vomitos, saciedade precoce, perda de peso e habito in-
testinal irregular, com alternéncia entre diarreia e constipacao.

* Manifestacoes Osteomusculares e Cutaneas

A Sindrome do Tunel do Carpo bilateral e a estenose de canal lom-
bar sao manifestacoes frequentes, contribuindo para o agravamento dos
sintomas sensitivos, como dorméncia e parestesias. A estenose lombar
pode levar a marcha com claudicacao intermitente — dor em membros
inferiores durante a caminhada, que melhora ao parar e retorna com a
retomada da deambulagdo. Com o avanco da denervacao, € comum o
desenvolvimento de artropatias, deformidades nos pés e tornozelos, além
do aparecimento de mal perfurante plantar.

A prevaléncia das manifestacoes clinicas varia de acordo com o ge-
no6tipo. Em descendentes portugueses, predomina o fenétipo neurolégico,
enquanto em afrodescendentes, o fenétipo cardiolégico € mais comum.
No entanto, essa nao é uma regra, pois ja foram descritas mais de 150
mutacdes do gene da transtirretina (TTR).

A eletroneuromiografia (ENMG) mostra um padrao de polineuropa-
tia sensitivo-motora axonal. O diagnostico é confirmado por teste gené-
tico, sendo hoje rara a necessidade de biépsia de nervo periférico, que
revela a presenca de depdsitos amiloides.

No passado, o transplante hepatico era uma opcao terapéutica para
reduzir a producao da TTR mutada. Atualmente, a Polineuropatia Amiloi-
dética por Transtirretina (ATTR-PN) € uma das poucas neuropatias com
tratamento especifico e eficaz. O medicamento Tafamidis, aprovado pela
ANVISA em 2016 e incorporado ao SUS em 2018, atua estabilizan-
do a TTR mutada, retardando a progressao da doenca. Por isso, € uma
neuropatia que nao pode ter seu diagndstico perdido, especialmente na
atencao primaria.
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NEUROPATIAS DE CAUSAS
DESCONHECIDAS E IDIOPATICAS
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NEUROPATIA RELACIONADA A SARCOIDOSE

A Sarcoidose é uma doenga granulomatosa de etiologia desconhe-
cida que acomete varios érgaos como pulmoes, ganglios linfaticos, pele,
musculos, 0ssos, olhos, parétidas.

No SNC pode gerar comprometimento liquérico (meningite cronica)
e parenquimatoso com formacao de granulomas nao caseosos e infiltrado
linfocitario. E descrito ainda comprometimento hipotalamico provocando
diabetes insipidus.

No SNP a manifestacao tipica é de uma mononeuropatia multipla

de predominio sensitivo, e pode ainda acometer nervos cranianos. O
diagndstico se faz pela bidpsia de nervo periférico.
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NEUROPATIA IDIOPATICA

Em aproximadamente 25% dos pacientes com PNP, nao se con-
segue identificar a causa, mesmo com propedéutica extensa. Geralmente
sao pacientes na 6° década de vida cujos sintomas sao sensitivos ou
sensitivos-motores.

A ENMG mostra padrao axonal, e a biépsia de nervo demonstra

alteracoes degenerativas e regenerativas dos axonios, sem alteragoes in-
flamatdrias. Nao existe tratamento objetivo.
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DIAGNOSTICO

Apoés a suspeita diagnostica, devemos buscar a confirmacao se-
guindo os seguintes passos:

Rotina Laboratorial
Principalmente no sentido de se descartar neuropatias adquiridas,
geralmente recomenda-se:

- HEMOGRAMA COMPLETO

- GLICEMIA DE JEJUM, HEMOGLOBINA GLICADA

- UREIA, CREATININA, SODIO, POTASSIO

-TSH, T4 LIVRE

- BILIRRUBINAS, TRANSAMINASES,

- VHS, PCR QUANTITATIVA

- FATOR REUMATOIDE (LATEX), FATOR ANTINUCLEO (FAN)
- VITAMINA B12

Em casos suspeitos, acrescentar:

- VITAMINA B1, VITAMINA B6, VITAMINA E

- COBRE

- SOROLOGIA PARA HIV

- SOROLOGIA PARA HEPATITES

- SOROLOGIA PARA DOENGA DE LYME

- TESTE GENETICO PARA AMILOIDOSE POR TRANSTIRRETINA
- ANNA-1 (ANTICORPOS ANTI-HU TIPO 1)

- ANCA (p-ANCA e c-ANCA)

Eletroneuromiografia
A eletroneuromiografia € um exame funcional extremamente Util

para diferenciar as neuropatias em axonais e desmielinizantes:

-Neuropatias Axonais demonstram uma diminuigdo importante na ampli-
tude do potencial de acao.

-Neuropatias Desmielinizantes demonstram uma diminuicdo da velocida-
de de conducgéo nervosa.
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MONONEUROPATIAS FOCAIS

As mononeuropatias focais sao, geralmente, de origem traumatica
ou compressivas. A seguir, abordaremos os principais nervos acometidos.

NERVO MEDIANO

A Sindrome do Tunel do Carpo é a mononeuropatia mais comum,
resultante da compressao do nervo mediano em seu trajeto pelo punho,
dentro de uma estrutura anatémica denominada ttinel do carpo, formada
por ligamentos e tenddes. A condicao € mais frequente em mulheres e se
manifesta clinicamente por parestesias nas pontas dos dedos das maos,
reducao da forca de oponéncia do polegar e sintomas sensitivos que cos-
tumam se agravar durante a madrugada. Também pode haver dor no
punho acometido, sendo comum a apresentacao bilateral.

No exame clinico, dois sinais caracteristicos podem ser observa-
dos. O Sinal de Tinel consiste na dor desencadeada pela percussao da
face ventral do punho com um martelo. Ja o Teste de Phalen é conside-
rado positivo quando ha aparecimento ou agravamento das parestesias
no territério do nervo mediano ap6s a manutencao do punho em flexao
maxima (em direcao a face anterior do antebraco) por pelo menos um mi-
nuto. A confirmacao diagnostica é feita por eletroneuromiografia (ENMG).
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NERVO RADIAL

Caracteriza-se pela paralisia da musculatura que recebe sua iner-
vagao (dorsal do antebraco), provocando a chamada “mao em gota”.
Devido ao seu trajeto muito proximo do Umero, fica sujeito a lesao, no
caso de fraturas. O uso de muletas pode levar a compressao do mesmo
nas axilas, e dormir, apoiando-se sobre o braco, pode gerar paralisia que
se nota ao acordar, chamada de paralisia do ‘bébado de sabado a noite’,
ou paralisia da ‘lua de mel'.

O prognostico depende da causa. Quando por compressao transi-
téria, € bom.
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NERVO ULNAR

O nervo ulnar pode ser comprimido em seu trajeto no punho, ao
passar pelo canal de Guyon, ou, mais frequentemente, no cotovelo, na
goteira epitrocleo-olecraniana. Quando a compressao ocorre no cotove-
lo, resulta em uma extensao das falanges proximais e uma flexao das
falanges médias e distais sobre as falanges proximais dos dedos da mao
comprometida, formando a chamada mao em garra.

Na ocorréncia de mao em garra de origem espontéanea, é importan-
te considerar a possibilidade de Hanseniase.
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NERVO FIBULAR

Proveniente da bifurcacéo do nervo ciatico, seu trajeto segue por
tras da cabeca da fibula, onde se torna mais superficial e, por isso, mais
susceptivel a traumas. O nervo fibular comum é responsavel pela inerva-
¢cao motora da musculatura tibial anterior e pela sensibilidade do dorso
do pé. O quadro clinico caracteristico inclui o pé caido e hipoestesia no
dorso do pé.
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NERVO FEMOROCUTANEO

Apos a uniao de suas raizes, oriundas da coluna lombar, o nervo
femoral segue pela pelve e se distribui pela face anterolateral da coxa,
onde tem uma funcao puramente sensitiva. Pode ser afetado por trauma,
compressao (como ocorre em mulheres gravidas) ou comprometido em
doengas sistémicas, como o diabetes (mononeuropatia).

O quadro clinico caracteriza-se por hipoestesia dolorosa na regiao

inervada, ou seja, na face anterolateral da coxa, condicao conhecida
como meralgia parestésica.
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PLEXOPATIAS

As raizes espinhais podem se confluir para formar os chamados
plexos nervosos, sendo os principais o plexo braquial e o plexo lombo-sa-
cro. A partir desses plexos, nascem 0s nervos que se dirigem ao corpo.

Em determinadas situacoes, podem ocorrer processos inflamatérios
nesses plexos, conhecidos como plexopatias. As causas mais comuns
incluem diabetes, trauma e radioterapia (actinica). O quadro clinico é
semelhante ao das neuropatias em geral, caracterizado por comprometi-
mento motor dos nervos originados no plexo afetado, além de alteracoes
sensitivas e a possibilidade de dor.

Destaca-se uma condicao de etiologia desconhecida, chamada
Neuralgia Amiotréfica Idiopatica da Cintura Escapular (também conheci-
da como Sindrome de Parsonage-Turner), que comeca com desconforto
no ombro e, em até 72 horas, evolui para fragueza muscular e distirbios
sensoriais.

Essa sindrome pode ocorrer de forma espontanea, mas também
foi descrita apds procedimentos cirlirgicos, partos, uso de antibiéticos e
vacinas, ou até mesmo uso de heroina. Predomina em homens, especial-
mente entre a terceira e a sétima década de vida, e seu curso pode durar
até dois anos. Em até 10% dos casos, os pacientes podem apresentar
sequelas musculares, como atrofia.
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RADICULOPATIAS

As raizes nervosas que se originam na medula deixam a coluna
através dos forames de conjugacao, sendo que a compressao radicular
nesse nivel € a condigao mais frequente. Entre as vértebras, existe um
elemento anatémico denominado disco intervertebral, composto por um
anel fibroso que contém no interior um nucleo gelatinoso, o nicleo pulpo-
so. Quando ocorre enfraquecimento ou ruptura do anel fibroso, o nicleo
pulposo pode herniar, ou seja, desloca-se para fora de sua posicao habi-
tual, comprimindo a raiz nervosa adjacente.

As raizes mais comumente acometidas sao as lombares, com o
quadro clinico predominante sendo dor no membro inferior, ipsilateral
a raiz comprometida. Essa dor costuma afetar a face posterior da coxa,
irradiando para a perna, e se intensifica com a elevagdo do membro, con-
figurando o conhecido sinal de Lasegue.

A hérnia de disco ocorre principalmente no nivel L4-L5 (raiz L5),
onde a dor irradia para o bordo interno do pé e o halux, podendo ocorrer
também hipoestesia (parestesias) no dorso do pé e comprometimento
motor da musculatura anterior da perna, responsavel pela dorsiflexao do
pé. Normalmente, nao had comprometimento dos reflexos profundos.

Em segundo lugar, acomete-se o nivel L5-S1 (raiz S1), com dor
irradiando para o bordo externo do tornozelo e a regiao plantar, podendo
haver parestesias nestes locais e comprometimento da musculatura pos-
terior da perna, com diminui¢ao ou abolicdo do reflexo aquileu.

Além disso, pode ocorrer também na coluna cervical, geralmente
apos trauma, em até 25% dos casos. O mais frequente é que a compres-
sao da raiz esteja associada a alteracoes degenerativas da coluna (como
osteofitos).

A compressao mais comum ocorre no nivel C6-C7 (raiz C7), ma-
nifestando-se por dor difusa no membro superior afetado, com possivel
diminuicdo ou abolicao do reflexo tricipital. A seguir, a compressao pode
ocorrer no nivel C5-C6 (raiz C6), gerando dor no ombro que irradia até o
polegar, com possivel diminuicao ou abolicao do reflexo bicipital.
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As hérnias discais da coluna toracica, embora raras, também po-
dem ocorrer, com quadro clinico variando de dor intercostal (de compres-
sao da raiz) a sinais de compressao medular.

A suspeita diagnostica é levantada com base na histéria clinica e no

exame fisico, sendo confirmada por exames de imagem, com a ressonan-
cia magnética (RM) sendo o exame de escolha.
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TRATAMENTO DA DOR NEUROPATICA QUE ACOMETE NERVOS ES-
PINHAIS

Um dos grandes desafios ao acolhermos um paciente com neuro-
patia é quando esta se apresenta acompanhada de dor. O tratamento da
dor neuropatica, que pode se manifestar como coceiras, formigamentos,
sensacao de frio ou dorméncia, agulhadas, queimacao e até mesmo cho-
ques elétricos, é dividido em dois grupos principais: o tratamento sisté-
mico e o tratamento topico.

Antidepressivos

Divididos em dois grupos, os antidepressivos triciclicos sao o tra-
tamento mais classico, com a amitriptilina sendo a mais representativa,
em doses diarias que variam de 25mg a 75mg, seguida pela nortriptilina,
também nas doses de 25mg a 75mg por dia.

Além dos triciclicos, os antidepressivos duais desempenham um
papel importante no tratamento, sendo representados, principalmente,
pela duloxetina, com doses variando de 60mg a 120mg por dia (devendo
ser evitada em pacientes com doenca hepética), e pela venlafaxina, com
doses iniciais de 37,5mg a 150mg por dia, podendo ser aumentadas até
300mg por dia, especialmente se o paciente apresentar um transtorno de
ansiedade significativo como comorbidade.

Antiepilépticos

Os gabapentinoides sao a primeira escolha no tratamento da dor
neuropatica de nervos espinhais, sendo representados pela gabapentina,
com dose inicial de 300mg a cada 8 horas, podendo ser aumentada para
600mg a cada 6 horas, e pela pregabalina, iniciando com 75mg a noite,
podendo ser ajustada até 150mg a cada 6 horas.

Outras drogas antiepiléticas, mais frequentemente utilizadas como
primeira linha no tratamento das dores neuropéticas cranianas, podem
ser indicadas em caso de falha com as opgdes anteriores. As mais co-
muns sao a carbamazepina, com doses variando de 400mg a 1200mg
por dia, e a oxcarbazepina, com doses de 600mg a 2400mg ao dia.
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Antioxidantes

O Acido Tiéctico, que age doando elétrons para neutralizar radi-
cais livres danosos ao tecido nervoso, pode ser utilizado, especificamen-
te, para a neuropatia diabética dolorosa, na dose Unica diaria de 600mg,
ingerida pela manha em jejum.

Opioides

Devemos recorrer a esse grupo de medicamentos apenas quan-
do os anteriores falharem, devido ao risco de dependéncia e aos efei-
tos adversos severos. Dependendo da intensidade da dor, comecamos
com opidides fracos, como codeina (30mg a 120mg por dia) e tramadol
(50mg a 200mg por dia).

Em casos mais refratarios, podem ser utilizados opiodides tradicio-
nais, como metadona (10mg a 60mg por dia), morfina (bmg de 3 a 4
vezes ao dia, podendo chegar até 30mg de 4/4h em casos extremos),
e oxicodona (apesar de ter pouco suporte cientifico, € mais indicada na
neuralgia pds-herpética e na neuropatia dolorosa diabética), nas doses de
10mg a 30mg duas vezes ao dia.

Em situacOes ainda mais refratarias, o fentanil transdérmico pode
ser utilizado. Sob a forma de adesivos, com dosagens de 2,1mg, 4,2mg,
8,4mg e 16,8mg, sua acao dura até 72 horas, sendo necessario trocar o
adesivo a cada 3 dias.

Nucleotideos

Os nucleotideos (uridina e citidina), disponiveis no Brasil sob o
nome de ETNA, nas formas de administragcdo oral e parenteral (intra-
muscular), tm um suporte cientifico mais robusto para o tratamento das
dores neuropaticas de origem traumatica e compressiva. Esses compos-
tos podem facilitar a regeneracéo da bainha de mielina, e os melhores
resultados sao observados quando o tratamento € iniciado precocemente,
logo apds o trauma ou o inicio dos sintomas.

Nesses casos, o tratamento inicial consiste na administracdo de

uma ampola IM por dia durante 3 a 6 dias, seguida pela continuidade
com administracao oral de 2 capsulas VO, trés vezes ao dia.

62



Vitaminas do “Complexo B” (B1, B6 e B12)

Apesar de pouco suporte cientifico, o uso dessas vitaminas para
o tratamento das neuropatias mesmo nao induzidas por seus estados
carenciais é defendida por muitos especialistas.

A vitamina B1 atuaria como cofator essencial ao metabolismo ener-
gético, além de apresentar acao antioxidante, o que auxilia na sintese de
neurotransmissores e na preservacao e reparacao da bainha de mielina,
essencial para a funcao antinociceptiva.

A vitamina B6, atuaria como coenzima na sintese de neurotrans-
missores como GABA, dopamina e serotonina, 0s quais desempenham
papel importante no controle inibitério da dor, além de efeito neuroprote-
tor por interacao ao sistema glutamatérgico.

Ja a vitamina B12 tem importante e reconhecida fungao na sintese
e preservagao da bainha de mielina, o que é relevante na modulagao da
dor neuropatica.

O uso isolado do conjunto dessas vitaminas para o tratamento da
dor é pouco preconizado, mas a combinacao delas com os outros agentes
analgésicos, ja descritos, podem agir por sinergia, sendo possivel a redu-
cao da dose dos mesmos e consequentes efeitos adversos.

Canabinoides e Suplementos Alimentares

Produtos a base de Cannabis tém aprovacao pelo FDA para tra-
tamento para os quadros de dor apenas na Esclerose Mltipla, todavia,
mesmo nao estando inseridos em nenhuma diretriz, algumas sociedades,
como a Sociedade Canadense de Dor recomendam seu uso como terapia
de terceira linha para a dor neuropatica crénica, na falha de outras tera-
pias ja aplicadas (11).

Com relacao aos suplementos alimentares, alguns estudos sugerem

que o PEA (palmitoiletanolamida), possa auxiliar a reduzir a dor e a infla-
macao bem como melhorar a func¢éo neural (12, 13, 14).
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Tratamento Tépico

Capsaicina em forma de pomada, € um derivado de pimentas, que
atuam inibindo a liberagao da substancia P, neurotransmissor envolvido
na transmissao do estimulo doloroso, deve ser aplicada no local da dor,
de 3 a 4 vezes ao dia.

O adesivo de lidocaina a 5% (atualmente disponivel no mercado
como Toperma) funciona como anestésico local, bloqueando a condugao
dos impulsos nervosos. Ea primeira linha no tratamento de neuropatias
dolorosas focais. Deve ser aplicado, geralmente a noite (as 19h), e dei-
xado por 12 horas, diariamente. Por outro lado, as pomadas de lidocaina
nao demonstram eficacia no tratamento de dores neuropaticas e tém
efeito limitado em outros tipos de dor.

64



PRINCIPAIS NEUROPATIAS E SINDROMES
NEUROPATICAS CRANIANAS
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I- NERVO OLFATORIO OU OLFATIVO

A anosmia caracteriza-se pela perda da acuidade olfativa, ge-
ralmente de origem traumatica, seguida por causas inflamatérias ou in-
fecciosas. Em muitos casos, a anosmia pode preceder o surgimento do
quadro motor da Doenca de Parkinson por anos.

Neoplasias localizadas na goteira olfatéria, como meningiomas,
podem levar ao desenvolvimento da Sindrome de Foster Kennedy, na qual
observamos anosmia, atrofia optica no lado da lesao, e edema de papila
contralateral.

Caso haja compressao significativa do lobo frontal, podem ocor-
rer também alteracdes comportamentais e até incontinéncia urinaria.
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II- NERVO OPTICO

O nervo Optico pode ser afetado por um processo inflamatério
espontaneo conhecido como neurite éptica, geralmente unilateral, carac-
terizado por dor local e comprometimento da visao, frequentemente de
origem autoimune.

Quando ha inflamacao de todo o nervo, ao exame de fundo de olho,
observa-se edema de papila. No entanto, a inflamacao pode afetar ape-
nas a porcao posterior do nervo, atras do olho, poupando a papila, o que
é denominado neurite retrobulbar.

O edema de papila causado por hipertensao intracraniana compro-
mete a visao tardiamente, enquanto na neurite 6ptica, o comprometi-
mento visual é precoce. E sempre necessario realizar um exame de ima-
gem, preferencialmente ressonancia magnética, para descartar processos
expansivos e tentar identificar sinais sugestivos de neurite.
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I1I- NERVO MOTOR OCULAR COMUM OU OCULOMOTOR

O comprometimento do nervo oculomotor se caracteriza por di-
latacao pupilar (midriase), estrabismo divergente e ptose palpebral.

Quando de origem traumatica, pode ocorrer por trauma direto na
regiao orbitaria (neuropatia traumatica) ou por processos expansivos,
como hematomas ou edema, que causam a hérnia do uncus (parte mé-
dia do lobo temporal) através do tentério (tenda do cerebelo), resultando
em compressao do nervo em seu trajeto. Quando espontanea, pode ter
origem metabdlica, principalmente em casos de diabetes mellitus (mo-
noneuropatia diabética), geralmente de progressao lenta, sem dor, sendo
caracterizada apenas por visao dupla (diplopia), devido ao estrabismo.

Em casos de instalagao aguda, com cefaleia subita, vomitos e perda
momentanea da consciéncia, e a presenga de sinais meningeos ao exame
neurolégico, deve-se suspeitar de hemorragia subaracnoide por ruptura
de aneurisma da artéria comunicante posterior.

Nas figuras acima, observamos, na primeira, a ptose palpebral,
e na segunda, o olho desviado para o canto lateral inferior, posi¢ao
caracteristica chamada “down and out”, além de midriase. Para mais
informacodes, consulte o e-book Principios Elementares em Sistema
Nervoso, Exame Neuroldgico e Puncao Lombar, no capitulo referente a
propedéutica dos nervos cranianos Ill, IV e VI.
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IV- NERVO PATETICO OU TROCLEAR

O comprometimento isolado do nervo troclear é raro, e quando
ocorre, geralmente é de origem traumatica. Caracteriza-se pela ocorrén-
cia de estrabismo na mirada vertical para baixo, o que faz com que o
paciente incline a cabeca para o lado oposto ao nervo afetado, tentando
compensar o dano visual.
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VI- NERVO ABDUCENTE OU MOTOR OCULAR EXTERNO

O comprometimento do nervo abducente caracteriza-se pela para-
lisia do desvio do olhar para fora, resultando em estrabismo convergente.
Este é o nervo craniano com o maior trajeto intracraniano, o que o torna
0 mais afetado em casos de meningite e 0 mais vulneravel ao aumento
da pressao intracraniana, sendo sua paralisia um indicativo sugestivo de
hipertensao intracraniana.

Além disso, pode ser comprometido por causas metabdlicas (prin-
cipalmente diabetes), inflamatérias e neoplasicas (tumores do tronco en-
cefalico).

A sindrome de Tolosa-Hunt, também conhecida como oftalmople-
gia dolorosa, caracteriza-se por dor ocular e paralisia de toda a muscu-
latura ocular extrinseca, afetando os trés nervos cranianos mencionados.

O ramo frontal do nervo trigémeo também pode ser envolvido. Sua
causa ainda é desconhecida, mas acredita-se que seja de origem inflama-
toria, pois responde ao tratamento com corticosteroides. O diagndstico é
confirmado por exames de imagem, que tém como objetivo excluir outras
condicOes que possam afetar a fissura orbitaria superior, como tumores
da regiao.

A sindrome do seio cavernoso manifesta-se pelo comprometimento
dos trés nervos cranianos mencionados, além dos ramos oftalmico e ma-
xilar do nervo trigémeo, que atravessam, junto a artéria carétida interna,
0 seio cavernoso — um seio venoso da duraméater localizado na base do
cranio, na fossa média, ao lado da sela tlrcica.

Esse seio pode ser afetado por processos infecciosos, como trombo-
flebites e infecgdes fungicas, especialmente Mucormicose e Aspergilose.
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V- NERVO TRIGEMEO

Responsavel principalmente pela inervacao da musculatura mas-
tigadora e pela sensibilidade da face, o comprometimento do nervo trigé-
meo geralmente é identificado por queixas relacionadas a hipoestesia em
uma das regides da hemiface.

As regides frontais sao inervadas pelos ramos oftalmicos, enquanto
as regides maxilares e mandibulares sao inervadas pelos ramos homoni-
mos.

Também pode ocorrer dor intensa, tipo choque elétrico (alguns a
definem como “dor suicida”), subita e momentanea, frequentemente de-
sencadeada pelo toque em areas chamadas zonas de gatilho, localizadas
nos pontos onde os ramos do nervo trigémeo afloram a superficie dssea.
Este quadro é denominado neuralgia do trigmeo, geralmente causada
pela compressao do nervo trigémeo por algas vasculares durante seu tra-
jeto na fossa posterior do cranio, quando o nervo sai do tronco cerebral.

O tratamento inclui o uso de drogas antiepilépticas eficazes para
dor, como carbamazepina, oxcarbazepina, gabapentina, lamotrigina e,
mais recentemente, pregabalina.

Métodos invasivos podem ser necessarios, como compressao do
ganglio de Gasser por balao, aplicagao de radiofrequéncia sobre ele, ou
tratamento cirlrgico com descompressao do nervo na fossa posterior.

Em situacoes de urgéncia, o uso de Fenitoina EV (1 ampola dilui-
da em 250 ml de solugéo fisiologica, administrada lentamente devido ao
risco de arritmias) e infiltracao anestésica com Xylocaina 2% com vaso-
constritor pode proporcionar alivio transitério ao paciente.
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VII- NERVO FACIAL

O nervo facial tem como funcgdes principais a sensibilidade gus-
tativa dos 2/3 anteriores da lingua e inervagcao motora dos musculos cuti-
culares (conjunto de musculos que se inserem na face profunda da pele
da face) que sao os responsaveis pela mimica facial e consequentemente
pela simetria da face. Assim, o comprometimento mais visivel do nervo
facial é a sua paralisia.

Essas paralisias sao divididas em dois tipos basicos; as centrais
(quando a lesao se encontra entre o cértex cerebral e o ndcleo do nervo
facial, localizado na ponte) e as periféricas (quando a lesao acomete o
nucleo do nervo facial e suas fibras que partem em direcao a face, dei-
xando o cranio pelo forame estilomastoideo).

As paralisias centrais clinicamente se manifestam pelo compro-
metimento da metade inferior da hemiface contralateral a lesao, enquan-
to as periféricas acometem toda uma hemiface ipsilateral a lesao (para
detalhes, consulte o e-book, Principios Elementares em Sistema Nervoso
Exame Neuroldgico e Puncao Liquérica Lombar no capitulo relacionado
ao exame do nervo facial).

Outros sintomas como perda da gustacao, lacrimejamento, la-
goftalmia (tlnica esclerdtica/branca do olho fica exposta quando o pa-
ciente tenta fechar os olhos), dor retroauricular e fonofobia podem estar
presentes.

As principais causas de paralisia facial central sao os acidentes
vasculares cerebrais, seguidos pelos traumatismos cranianos, neoplasias
e infeccoes. Ja as paralisias faciais periféricas em sua grande maioria
sao idiopaticas, de causa desconhecida, em 60% a 75% dos casos. Por
definicao, a chamada paralisia de Bell é quando ela é idiopatica! Descrita
pela primeira vez em 1821 pelo britéanico Charles Bell, varias propostas
existem para explicar a sua etiologia.

Uma muito apontada, mas sem uma comprovacao maior, € a
chamada “a frigore”, onde um resfriamento intenso do nervo poderia
gerar edema e isquemia do nervo dentro do seu trajeto ésseo na base do
cranio.
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Outras seriam de causa infecciosas, como na doenca de Lyme,
e virais (reativacao do herpes simples tipo 1), sendo que alguns autores
mais antigos recomendavam o uso de imediato de aciclovir, mas isso ain-
da carece de comprovacao cientifica. Estresse, fadiga extrema e baixa da
imunidade também podem estar relacionadas a esse transtorno.

Existem ainda causas conhecidas, amplamente estudadas na li-
teratura, como os transtornos metabdlicos, sendo o diabetes o principal
representante desse grupo, o que ja abordado anteriormente nessa pu-
blicacao.

A Sindrome de Hansay Hunt é a paralisia facial periférica oca-
sionada pelo herpes zoster. A caracteristica clinica mais marcante é a dor
intensa na orelha, precedendo a paralisia em um a trés dias, e é possivel
posteriormente observarmos a presenca das vesiculas herpéticas sobre a
orelha externa e sobre a mastoide.
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Arquivo proprio

O diagndstico da paralisia facial € eminentemente clinico. Solicita-se
investigacao complementar, como a Ressonancia Nuclear Magnética En-
céfalo, apenas para afastar outras causas que possam simular a paralisia
de Bell, como por exemplo, na possibilidade de Esclerose Multipla ou de
processos comprimindo o nicleo ou o trajeto periférico do nervo, como
uma neoplasia, abscesso, ou até mesmo um hematoma. O exame de ele-
troneuromiografia pode ser Util para predizer o prognostico dos pacientes,
mas também € pouco utilizado na pratica clinica.

Independente da causa, o uso de Prednisona é recomendado na fase
aguda, preferencialmente nas primeiras 48h a 72h do inicio dos sintomas
(Nivel de Evidéncia 1A), se nao houver contraindicacao formal. A dose
usual é de 60mg pela manha, com reducgao gradual ao longo de duas se-
manas. Para criangas, a dose € de 1mg por kg/dia. No caso da Sindrome
de Hansay Hunt, deve-se utilizar aciclovir, 400mg 5 vezes ao dia, por 7 a
10 dias. O uso de antivirais em outras paralisias faciais, sem deteccao de
etiologia viral, é controverso e apresenta um nivel de recomendagao C, nao
sendo recomendado de forma rotineira.

O tratamento fisioterdpico é controverso atualmente, e a aplicacao de
laser pode amenizar o processo inflamatério, com alivio, especialmente da
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dor. Em todos os casos, a lubrificacao do olho afetado com colirios e poma-
das lubrificantes (aplicadas a noite, ao deitar) é essencial para a prevencao
de Ulceras de cornea devido ao ressecamento da mesma, consequéncia da
nao oclusao da fenda palpebral. O uso de tampao ocular é hoje proscrito.

Com uma prevaléncia de 10 a 40 casos para cada 100.000 pessoas
por ano, o prognoéstico da paralisia facial periférica varia conforme o grau
de comprometimento do nervo. Em grande parte dos casos, a paralisia
melhora e até mesmo reverte (85% melhoram em trés semanas e 15%
apresentam graus variados de melhora em trés a cinco meses).

Outro transtorno que acomete o nervo facial € o ESPASMO HEMI-
FACIAL, caracterizado pela ocorréncia de contragoes involuntarias (espas-
mos) da musculatura de toda uma hemiface. Esse quadro é geralmente
ocasionado pela compressao do nervo facial em seu trajeto na fossa pos-
terior, desde o seu nucleo. O agente de compressao mais frequente é a
presenca de uma artéria em trajeto anémalo, devido a ateromatose, mas
também pode ser causado por tumores. Portanto, deve-se sempre realizar
exame de imagem.

O tratamento paliativo consiste na aplicagao de toxina botulinica (no
passado, eram usadas drogas antiepiléticas, como na neuralgia do nervo
trigémeo). O tratamento mais eficaz é a descompressao do nervo, quando
possivel.
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VIill- NERVO VESTIBULOCOCLEAR

Seus transtornos podem se manifestar por alteracdes da audicéao e
do equilibrio. As provas de Rinne e Weber ajudam a detectar se os trans-
tornos auditivos sdo causados por problemas sensoriais ou na conducao
do som, enquanto a manobra de Dix-Halpike auxilia no diagnostico da
Vertigem Posicional Paroxistica Benigna (VPPB).

A otoscopia é essencial para identificar obstrucoes, como rolha de
cerimen, corpos estranhos e infecgdes, como otites. Exames de imagem,
como tomografia e ressonancia magnética, sao Uteis para identificar ou-
tras causas, como tumores nos nervos envolvidos.
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IX- NERVO GLOSSOFARINGEO
X- NERVO VAGO

Com fungbes muito préximas relacionadas a fonagao e degluticao,
0 comprometimento do nervo glossofaringe pode ocorrer em doencgas de-
generativas, como Esclerose Lateral Amiotréfica, Doenca de Parkinson,
além de tumores que envolvem o tronco encefalico e acidentes vasculares
cerebrais.

A Neuralgia do Glossofaringeo, semelhante a do nervo trigémeo, se
manifesta como dor intensa, tipo choque, localizada no terco posterior
da lingua e na regiao da loja amigdaliana, podendo irradiar para a orelha
média. Devido as conexdes com o nervo vago, a dor pode desencadear
sincopes.

Essa neuralgia € mais comum em homens acima dos 40 anos, e 0s
gatilhos podem incluir degluticao, fala, tosse, espirros e até bocejos. Ao
exame fisico, a dor pode ser desencadeada tocando a loja amigdaliana
com uma espatula. As causas sao semelhantes as do nervo trigémeo,
incluindo a Sindrome de Eagle, onde a apdfise estiloide é anormalmente
longa, comprimindo o nervo hipoglosso.

O diagnostico deve ser complementado com exames de imagem, e 0
tratamento segue o mesmo da neuralgia do trigémeo, além do tratamento
da Sindrome de Eagle, se presente. Na urgéncia, a aplicacao tépica de
Xylocaina (spray) pode proporcionar alivio imediato, mas temporario.
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XI- NERVO ACESSORIO OU ESPINHAL

O comprometimento isolado do nervo acessorio dentro do cranio
é raro, sendo mais frequente em lesdes ocorridas durante cirurgias para
remocao de ganglios cervicais. Este nervo deixa o cranio através do fo-
rame jugular (ou buraco rasgado posterior), juntamente com 0s nervos
glossofaringeo e vago, além da veia jugular, que nesse ponto forma o
bulbo jugular.

Quando ocorre o comprometimento simultaneo desses trés ner-
vos, configura-se a Sindrome do Forame Jugular ou Buraco Rasgado Pos-
terior. Nesses casos, é imprescindivel a realizacao de exames de imagem
para excluir a presenga de tumores no bulbo jugular, como paraganglio-
mas, schwannomas ou outros processos expansivos que possam estar
comprimindo esses nervos.
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XIl- NERVO HIPOGLOSSO

O comprometimento isolado do nervo hipoglosso também é raro,
sendo as principais causas os traumas em que ocorra fratura dos condilos
occipitais, e dentre as causas espontaneas, sao encontrados os encon-
tramos os tumores.
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NEUROPATIA DO DIABETES MELLITUS: Principal representante
desse grupo, acomete tanto pacientes diabéticos tipo I e Il, insulinode-
pendentes ou ndo, e até mesmo pacientes ainda nao diabéticos, mas
Jja apresentando intolerdncia a glicose. Cerca de 7,5% dos pacientes
diabéticos ja apresentam sinais de polineuropatia quando no ato do
diagnostico, com aumento dessa incidéncia com o passar do tempo,
sendo que apds 25 anos de evolugdo, 50% dos pacientes irdao evoluir
com polineuropatia, geralmente relacionada ao prdprio tempo de evolu-
cao, mas também ao controle inadequado da glicemia, o que ocasiona

dano metabdlico no corpo do neurbnio, bem como no axénio.
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