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Introdugao

A polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria cronica (C/IDP) € uma patologia auto-imune caracterizada
pela desmielinizacao dos nervos periféricos e raizes espinhais, rara na idade pediatrica.

Classicamente apresenta-se com fraqueza muscular proximal e distal dos membros e hipo/arreflexia, com J _
evolucao superior a 2 meses, de forma progressiva ou mais raramente recorrente, tornando-se por vezes dificil o
seu diagnostico e o diagnostico diferencial com Sindrome de Guillain-Barré.

Caso Clinico

* Crianca do sexo feminino, 3 anos de idade.

* E trazida ao SU por queixas algicas nos membros superiores

e inferiores, de caracter proximal, simétrico, com
agravamento nocturno, associada a recusa/dificuldade no
inicio da marcha e com 5 dias de evolucao. Sem outra

sintomatologia acompanhante.

* Antecedentes:

- Nos 6 meses precedentes, 2 episodios semelhantes ao
actual, com resolucao espontanea em alguns dias.

- Gastroenterite aguda sem agente isolado nas 4 semanas
anteriores.

- Sem historia de exposicao a drogas ou toxicos. Sem historia
familiar de neuropatia ou doencas reumaticas.

Observacao no SU:

- Dor a mobilizacao dos membros, sem sinais inflamatorios
articulares.

- ' da forca muscular (grau 4), proximal e distal nos
membros superiores e inferiores, simetricamente.

- Provavel sinal de Lasegue.

- Tremor postural e intencional nos membros superiores.

- Reflexos miotaticos presentes nos membros superiores,
ausentes nos inferiores.

- Instabilidade na marcha.

Discussao

* Investigacao Diagnostica:

v’ Avaliacdo analitica bdasica, metabdlica, auto-imune e
(HIV, Adenovirus, CMV, EBV,
Parvovirus B19, Borrelia burgdorferi, Rickettsia conorii,

serologias infecciosas
Toxoplasmose) negativas.

v’ Ecografias articulares normais.

v’ Estudo do LCR: dissociacdo albumino-citolégica. Analise
microbioldgica, citoqguimica e imunofixacao sem alteracoes.

v’ Estudo microbiolégico do sangue e das fezes negativo.

v’ Electromiografia (EMG) em D5 de doenca —  das
velocidades de conducdo, ‘T~ das laténcias distais e
atraso/dispersao das ondas F, em multiplos nervos.

e

v' Agravamento dos sintomas em D9 de doenca -> EMG com

agravamento da polineuropatia.

J
Imunoglobulina intravenosa (IglV) 0,4 g/Kg/dia, 5 dias

Melhoria progressiva do quadro sintomatico com recuperacao
gradual da capacidade funcional.

- Terapéutica de manutencao: IglV a cada 2-6 semanas
consoante evolucao clinica e avaliacao diagnoéstica.

O diagnostico conclusivo de CIDP baseia-se em elementos clinicos e no estudo electrofisiologico.

Consideramos episodios recorrentes de neuropatia num periodo de cerca de 6 meses, embora a observacao da crianca seja

apenas a actual. No estudo electrofisiologico apresenta critérios para Guillain-Barré/CIDP, no entanto, a precocidade e a

gravidade das alteracoes presentes no 52 dia de doenca sugerem tratar-se de CIDP. A dissociacao albumino-citologica no LCR

ocorre nas duas entidades, sendo que se planeia realizar biopsia de nervo para investigacao adicional.

O reconhecimento da CIDP pode constituir um desafio diagnostico mas é importante por ser uma patologia potencialmente

tratavel com terapéutica imunomodeladora adequada, determinante para o prognostico.

Bibiografia:

1 - Rabie M., Nevo Y. Childhood acute and chronic immune-mediated polyraduloneuropathies. European Journal of Paediatric Neurology 2008; 209-218.
2 — Bromberg M. Review of the evolution of electrodiagnostic criteria for chronic inflammatory demyelinating polyrradiculoneuropathy. Muscle & Nerve 2011; 780-793.
3 - Van den Bergha P,, Haddenb R. et al. European Federation of Neurological Societies/Peripheral Nerve Society Guideline on management of chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy: Report of a joint task force of the European Federation

of Neurological Societies and the Peripheral Nerve Society — First Revision. European Journal of Neurology 2010, 17: 356-363



