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A sindrome de Miller Fisher é uma desmielinizagcdo dos nervos
cranianos e periféricos, gerando graves consequéncias para o
paciente, como, por exemplo, reducdo ou auséncia dos reflexos,
paralisia do IIL, IV e VI nervos cranianos e ataxia. Este relato des-
creveu o caso de uma mulher de 51 anos, natural e procedente de
Pendpolis (SP), admitida em um hospital de Aragatuba (SP) com
quadro de arreflexia, ataxia e oftalmoplegia. No contexto clinico,
foi suspeitada a hipdtese de sindrome de Miller Fisher e, assim,
comegou o processo de investigacdo, com base nos critérios
diagndsticos. O caso foi diagnosticado como sindrome de Miller
Fisher, e o tratamento teve inicio.

Descritores: Sindrome de Miller Fisher; Sindrome de Guillain-
Barré; Ataxia; Vestibulopatia bilateral; Oftalmoplegia

INTRODUCAO

A sindrome de Guillain-Barré (SGB) é uma polir-
radiculopatia desmielinizante inflamatéria aguda au-
toimune.! Ela possui um pico de incidéncia global de
aproximadamente um a quatro casos em 100 mil ha-
bitantes, sendo a faixa etdria dos 20 a 40 anos a mais
acometida. Por ser muito rara, ndo existem dados epi-
demiolégicos no Brasil.?

A SGB apresenta quatro variantes diferentes depen-
dendo de sua fisiopatologia, sendo elas: a neuropatia
axonal sensitivo-motora (NASMA), a neuropatia axonal

ABSTRACT

Miller Fisher Syndrome is a demyelinating disease affecting cra-
nial and peripheral nerves, leading to severe problems to the
patient, such as reduced or absent reflexes, III, IV and VI cra-
nial nerves palsy, and ataxia. This report describes the case of a
51-year-old woman from the city of Penapolis, in the state of Sdo
Paulo, who was admitted to the hospital in the city of Aracatuba,
in the same state, with ataxia, areflexia and ophthalmoplegia. In
the clinical context, the suspicion of Miller Fisher Syndrome was
raised, and then investigation ensued for the disease, based on the
diagnostic criteria. After evaluation, Miller Fisher Syndrome was
confirmed and treatment was started.
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motora aguda (NAMA), a polirradiculoneuropatia des-
mielinizante inflamatéria aguda cldssica (PDIA) e a sin-
drome de Miller Fisher (SMF).?

A SMF foi reconhecida pela primeira vez em 1932
por James Collier. Porém, em 1956, o neurologista ca-
nadense Charles Miller Fisher descreveu e comprovou a
doenca como uma variante rara da SGB quando estudou
trés casos da moléstia naquela época.*

A SMF é caracterizada pela triade clinica ataxia, ar-
reflexia e oftalmoplegia. Na maioria dos casos, a diplo-
pia é a queixa sintomdtica mais relatada (39% a 78%), se-
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guida da ataxia (21% a 34%). Nervos cranianos também
pode ser afetados, sendo o sétimo nervo o mais acome-
tido. Em cerca de 33% dos casos, fraqueza apendicular
proximal pode ser demonstrada pelo paciente."

Em geral, os sintomas da SMF acontecem entre as
duas primeiras semanas apds um episédio de infecgao
respiratdria ou digestiva, que possui relagio com algu-
mas bactérias, como, por exemplo, Campylobacter jejuni,
Haemophilus influenzae e Mycoplasma pneumoniae, e al-
guns virus, como Epstein-Barr (EBV) e citomegalovirus
(CMV)'™,

O diagnéstico da SMF é baseado na suspeita clinica
e em exames complementares, que podem ser o estudo
citoldgico do liquido cefalorraquidiano (LCR), a resso-
nancia magnética (RM) e o estudo para descoberta de
anticorpos antigénicos (o anti-GQ1lb estd diretamente
relacionado com a SMF).!

O presente estudo tem como objetivo apresentar o
caso de uma paciente do sexo feminino diagnosticada
com SMF em um hospital particular da cidade de Ara-
catuba, localizada no interior do estado de Sao Paulo.

RELATO DO CASO

Paciente, 51 anos, sexo feminino, natural e proce-
dente de Pendpolis (SP), deu entrada no pronto aten-
dimento de um hospital particular na cidade de Araca-
tuba (SP) com queixa de muita fraqueza nas pernas, ndo
conseguindo andar. Relatava que, no dia 26 de julho de
2019, comegou a sentir dorméncias nas méos e fortes do-
res nos pés, com “sensacio de ossos quebrando’. Alegou
também que teve uma infeccdo de garganta 1 semana
antes do inicio dos sintomas. No mesmo dia em questéo,
procurou atendimento com médico vascular em sua ci-
dade natal e iniciou uso de anti-inflamatério néo este-
roidais (AINES).

No dia seguinte, paciente relatou que apresentara
quadro de tosse intensa, levando-a ao pronto-socorro
municipal de sua cidade, para receber atendimento. Foi
entdo diagnosticado um quadro de bronquite. Ela rea-
lizou inalagéo e iniciou uso de corticoide e antibiético.

No terceiro dia, ela diz que suas méos e pés estavam
dormentes, mas nao sentia dores. No quarto, apresentou
ptose palpebral somente a esquerda. Nesse mesmo dia,
realizou consulta com médico otorrinolaringologista,
que lhe recomendou suspender o uso de corticoide, po-
rém a paciente suspendeu o uso de todas as medicagdes.

A partir do quinto dia de sintomas, sentiu fraqueza
geral e ndo conseguia mastigar e deglutir, alegando tam-
bém perda de forca muscular nos quatro membros. No
sexto dia, ndo conseguia mais se levantar. Dessa forma,
procurou ajuda em Aragatuba (SP) no pronto atendi-
mento de um hospital particular.
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Ao exame fisico, estava em vigilia, orientada em
tempo e espacgo. Apresentava disbasia e tobnus muscular
levemente diminuido, principalmente em membros in-
feriores. For¢a muscular grau 4 global de membros supe-
riores e grau 3 em membros inferiores. Reflexos profun-
dos ausentes em membros inferiores (patelar e aquileu)
e hipoativos em membros superiores (biceptal, triceptal
e estiloradial). Reflexo cutaneo plantar indiferente bila-
teralmente. Em relagdo a coordenacéo, possuia index-naso
preservado. Ndo apresentava movimentos involunta-
rios, tinha sensibilidade preservada e ndo possuia sinais
de irritacdo meningea. Ao exame dos pares cranianos,
apresentava oftalmoplegia completa esquerda (IIL, IV e
VI pares cranianos) e oftalmoparesia direita (III e VI pa-
res cranianos). Paciente ndo conseguia enrugar a testa
(VII par craniano) e ndo apresenta movimentacdo do
palato mole (IX e X pares cranianos). Os movimentos da
lingua estavam preservados (XII par craniano).

No mesmo dia, realizou hemograma completo e foi
levada para a unidade de terapia intensiva (UTT) local,
onde realizou coleta de LCR.

Nos resultados dos exames, ndo foram apresentadas
alteracdes no hemograma, porém o liquor mostrou
alteragdes relevantes: presenca de dissociagdo pro-
teino-citolégica com alta concentragdo de proteinas
(47mg/dL) e baixa presenca de células (5 células/mm?).
Nao foi encontrada presenca de fungos ou BAAR no liquor.

Apés o resultado dos exames, junto do quadro cli-
nico e do exame fisico, foi confirmado o diagnéstico de
SMF, uma rara variante da sndrome de Guillain-Barré.
Em seguida, comegou tratamento com plasmaférese.

Apods 13 dias, a paciente teve alta da UTI. Desde o
comeco da internagdo, foi acompanhada por fonoaudié-
loga e fisioterapeuta. Apés cerca de 2 semanas, apresen-
tou melhoras e foi liberada do hospital.

DISCUSSAO

A sindrome de Guillain-Barré possui varios critérios
para o estabelecimento correto de seu diagndstico, sen-
do exigidos todos os seguintes itens: presenca de dois
critérios essenciais; presenca de pelo menos trés crité-
rios clinicos sugestivos de SGB; ndo apresentar mais de
uma situacdo que reduza a possibilidade de SGB; caso
apresente um achado que reduza a possibilidade de
SGB, deve ter LCR e estudo neurofisiolégico compativeis
com a doenca e investigacdo adicional criteriosa, com
intuito de afastar outras etiologias.?

Alguns critérios essenciais sdo a fraqueza progressiva
de mais de um membro ou de miusculos cranianos de
graus variaveis, desde paresia leve até plegia e a hiporre-
flexia e arreflexia distal com graus varidveis de hiporre-
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flexia proximal. J& os critérios sugestivos sdo divididos em
clinicos, analise de liquor e estudo eletrofisioldgico tipico.”

Os critérios clinicos sdo progressdo dos sintomas ao
longo de 4 semanas, demonstracédo de relativa simetria
da paresia de membros, envolvimento de nervos crania-
nos, especialmente fraqueza bilateral dos musculos fa-
ciais, disfuncdo autonomica, dor, sinais sensitivos leves
a moderados e auséncia de febre no inicio do quadro.?

Os critérios de andlise de liquor sdo a alta concentra-
¢do de proteina e a presenga de menos de 10 células/mm3?

Os critérios relacionados ao estudo eletrofisiolégico
tipico sdo reducdo da velocidade de condugdo motora
em dois ou mais nervos, bloqueio de conducéo do po-
tencial na neuroconducdo motora ou dispersdo tem-
poral anormal em 1 ou mais nervos, prolongamento da
laténcia motora distal em dois ou mais nervos e pro-
longamento de laténcia da onda-F ou auséncia dela. E
essencial que, nesse quesito, tenham correspondéncia
pelo menos trés dos quatro critérios citados.”

Em relacéo a critérios que reduzem a possibilidade de
SGB, podem ser destacados fraqueza assimétrica, pre-
senca de células polimorfonucleares no LCR e auséncia
de resolucao de sintomas intestinais/urinarios. Ja os
critérios de exclusdo, podem ser destacados: suspeita
clinica de intoxica¢do por chumbo (ou outros metais pe-
sados) e histdria de exposicdo a hexacarbono, presente
em solventes, tintas, pesticidas ou metais pesados.

A SMF é uma variante rara autoimune da SGB, ca-
racterizada pela desmielinizacdo dos nervos cranianos
e periféricos, acarretando em redugéo da for¢ga muscular
e dos reflexos, paralisia parcial ou completa dos muscu-
los do olho, dificuldade na degluticéo, problemas na lin-
guagem e perda da coordenacéo e do equilibrio motor’.

A SMF é responsavel por 1% a 5% dos casos de sin-
drome de Guillain-Barré nos paises do Ocidente, 19%
em Taiwan e 25% no Japédo. A SMF é duas vezes mais co-
mum em homens do que mulheres e afeta pessoas de
todas as idades®.

A SMF normalmente comeca com rapido desenvol-
vimento de trés problemas que constituem a triade da
doenca: oftalmoplegia, que é o enfraquecimento de um ou
mais musculos do olho, dificultando alguns ou todos mo-
vimentos dos olhos; ataxia, que é o equilibrio ou coorde-
nacdo motora prejudicados, possivelmente devido a danos
no cérebro, nos nervos ou nos musculos; arreflexia, que é a
auséncia de reflexos. Em geral, os pacientes buscam aten-
dimento médico devido a uma rapida diminui¢éo da visdo
ao longo dos dias e a dificuldade para caminhar.>®

O comecgo da SMF provavelmente é desencadeado
por alguma doenca contraida anteriormente pelo indi-
viduo, fato que cria um cendrio para o surgimento de um
mimetismo molecular entre o gangliosideo GQ1lb nos
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nervos cranianos e periféricos e os oligossacarideos pre-
sentes na superficie do agente infeccioso em questdo. A
maioria dos pacientes relata que tiveram uma infeccdo
do trato respiratério ou gastrintestinal.®

O curso clinico da SMF é parecido com uma resposta
imunolégica primadria, na qual ocorrem o inicio de uma
resposta humoral subsequente e, em seguida, uma recu-
peracdo espontanea. O tempo médio desde o inicio do
processo infeccioso até o comego dos sintomas neurol6-
gicos ¢é de aproximadamente 10 dias.’

Uma vez que o mimetismo molecular estd decretado,
ocorre resposta inflamatdria autoimune, que atrapalha
a funcdo dos nervos cranianos e periféricos, levando aos
achados clinicos neurolégicos caracteristicos da doenga.
Entre as variantes clinicas da sindrome de Guillain-Barré,
cada uma tem uma predilecédo pela formacéo de diferen-
tes autoanticorpos, como, por exemplo o GM1, 0 GM2, o
GD1ae o GQ1b, sendo este tltimo o mais frequentemente
relatado nos casos de SMF.°

O teste soroldgico para o anticorpo anti-GQ1b é po-
sitivo em mais de 90% dos pacientes com SMF. Embora
0 GQ1b seja encontrado em nervos periféricos e crania-
nos, ele é mais concentrado nos nervos cranianos III
(nervo 6culo-motor), IV (nervo troclear) e VI (nervo ab-
ducente), estando bem relacionado com a alta incidén-
cia da oftalmoplegia. A ataxia é discutida como origina-
da pelo envolvimento do cerebelo, porém ainda ndo ha
comprovacgdes sobre esse fato. A arreflexia é vista como
manifestagédo que ocorre devido a disfun¢éo nervosa pe-
riférica dos neur6énios motores inferiores®.

Porém, é importante ressaltar que a presenca do
anticorpo anti-GQ1b néo é exclusivo da SMF. Existe um
grupo de doencas de compdem a chamada “sindrome
do anticorpo anti-GQ1b”. Além da SGB e da SMF, tam-
bém esta nessa classificagdo, por exemplo, a encefalite
do tronco cerebral de Bickerstaff (doenca neuroldgica
rara caracterizada por oftalmoplegia externa, ataxia e
disttrbios de consciéncia).®

O sintoma mais comum da SMF é a diplopia, que surge
devido ao inicio da oftalmoplegia. Esse sintoma da triade
classica pode ser unilateral ou bilateral e completo ou in-
completo. Entretanto, o achado mais comum é a oftalmo-
plegia bilateral e completa. Os paciente também podem
apresentar anormalidades pupilares, como, por exemplo,
midriase e anisocoria. A ptose pode estar presente e, mui-
tas vezes, é parcial, sendo unilateral ou bilateral®.

O nervo craniano VII (nervo facial) estd comprome-
tido em cerca de 30% dos casos de SMF. Quando afetado,
pode acarretar fraqueza orbicular e, consequentemente,
lagoftalmia (estado em que o paciente ndo consegue
abaixar a palpebra superior quando tenta cerrar os olhos,
indicativo de afec¢do no nervo facial).®



A SMF raramente pode gerar complicacdes, como
arritmias cardiacas ou insuficiéncia respiratdria.>” Oftal-
moplegia e ataxia geralmente desaparecem apds o pe-
riodo de 1 a 3 meses depois do comeco do tratamento,
e arecuperacgdo quase definitiva é esperada em torno de
6 meses.>® A arreflexia pode persistir, mas ndo estd rela-
cionada com incapacidade funcional. Algumas maneiras
de tratamento para a SMF que estdo sendo utilizadas
atualmente sdo as terapias com a presenca de imuno-
moduladores, incluindo imunoglobulina intravenosa e
plasmaférese. O objetivo delas é acelerar o processo de
recuperacio do paciente e diminuir as chances de a doenga
desenvolver complicagdes mais severas.’

CONCLUSAO

A sindrome de Miller Fisher é uma polirradiculopa-
tia caracterizada pela triade classica ataxia, arreflexia
e oftalmoplegia. E uma variante rara da Sindrome de
Guillain-Barré e ndo possui muitos dados epidemiold-
gicos no Brasil. Estd muito relacionada com alguma
infeccdo anterior que atingiu o paciente antes de sua
manifestacdo. Seu diagndstico é clinico, somado com
exames complementares, principalmente a descoberta
de anticorpos antigénicos.
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