Caso Clinico 01

Homem, 41 anos, comparece para exame de eletroneuromiografia (ENMG) queixando-se de reducdo da
forca muscular nos segmentos proximais no membro superior direito com piora progressiva ha cerca de 6
meses. No membro superior esquerdo apresentava atrofia difusa dos musculos intrinsecos da mao e da loja
extensora do antebraco, sendo esses achados atribuidos a um “problema na coluna” (sic) quando ele tinha
cerca de vinte e poucos anos de idade.

No membro superior esquerdo: forgca muscular de grau 1 ou 2 na abdugdo dos dedos e na extensdo do
punho e dos dedos e forca muscular preservada na avaliacdo de musculos proximais (abducdo e rotacdo do
ombro e flexdo e extensdo do brago). Reflexos bicipital e tricipital preservados a esquerda. Sem alteragbes
ao exame da sensibilidade superficial.

No membro superior direito: atrofia dos musculos deltoide e biceps braquial, com redu¢do de grau 2 ou 3 da
forca muscular de abducédo do ombro e flexdo do brago. FasciculagGes visiveis na regido do musculo deltoide
e na loja extensora do antebraco, com redugdo grau 3 ou 4 da for¢a de extensdo dos dedos e do punho.
Relatava “dorméncia” difusamente distribuida pela mao direita, mas sem altera¢des objetivas da
sensibilidade superficial. Reflexo bicipital muito reduzido a direita.

Sem alteragdes nos membros inferiores. Reflexo cutaneo-plantar em flexdo.

Exames laboratoriais de sangue e urina estavam normais segundo relato do médico assistente. Ndo havia
doenca concomitante diagnosticada até o momento do exame atual, nem histdria familiar de doencgas
neurolégicas.

Um exame prévio de ENMG (realizado 30 dias antes do atual) relatou “desnervacdo crénica nos midtomos
C5/C6, a direita e desnervagdo antiga nos miotomos C8/T1, a esquerda”. A neurocondugdo motora foi
realizada nos nervos mediano e ulnar direitos, incluidas ondas F, e os resultados foram relatados como
“normais”. A neuroconducgdo sensitiva estava “normal”. Um exame antigo (realizado anos antes do
surgimento do quadro a direita) de RM da regido cervical ndo havia mostrado alterages que pudessem
justificar o quadro clinico a esquerda.

O novo exame de ENMG confirmou a auséncia de altera¢Ges da neurocondugdo sensitiva nos membros
superiores e inferiores e apresentou alteraces inequivocas da neurocondugdo motora no membro superior
direito que ensejaram uma nova proposta de diagnéstico bem definido. A partir desse novo diagnéstico, foi
instituida uma conduta terapéutica que resultou em melhora muito significativa do quadro no membro
superior direito, com retorno a forca muscular normal apds 3 meses de tratamento.
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1)

2)

3)

4)

Cite uma ou duas possiveis hipdteses diagndsticas, baseadas em todas as informagGes apresentadas.

Resposta: Neuropatia Motora Multifocal (NMM); aceitar as questiondveis supostas variantes
assimétricas de CIDP (como diferenciar de NMM?).

Comentarios: o caso descreve elementos de uma neurono/neuropatia exclusivamente motora, de
evolucdo pouco clara, mas, no minimo, subaguda ou em degraus de longa evolugao. Apenas
neuropatias desmielinizantes proporcionariam o achado de “alteragdes inequivocas da
neuroconducdo motora no membro superior direito que ensejaram uma nova proposta de
diagndstico bem definido”. Embora NMM acometa mais frequentemente nervos distais dos
membros superiores (o que pode ter ocorrido no caso das alteragdes antigas no membro superior
esquerdo do paciente), o envolvimento proximal certamente existe e esta bem documentado (por
exemplo: AAEM CASE REPORT #30: MULTIFOCAL MOTOR NEUROPATHY; Gareth Parry; MUSCLE &
NERVE 19:269-276 1996). Amiotrofia neuralgica ndo cursa com bloqueio de condugdo motora
persistente apds 6 meses de evolucgao.

Quais os testes de neuroconducdao motora que deixaram de ser realizados no primeiro exame de
ENMG e que possivelmente possibilitaram o diagndstico na segunda eletroneuromiografia?
Descreva sucintamente as técnicas de realizagao desses testes.

Resposta: no primeiro exame de ENMG ndo foram realizados testes de neurocondugdo motora dos
nervos: i) radial (estimulos: na regido do cotovelo, lateralmente ao tenddo do musculo biceps
braquial e na axila; captacdo na loja extensora do antebraco) e ii) musculocutaneo (estimulos: em
Erb e na axila; captagdo sobre o musculo biceps braquial).

Comentarios: o diagndstico de NMM “bem definida” pode ser estabelecido neste caso pelo quadro
clinico que preenche os critérios exigidos e pela presenca de bloqueio de condugdao motora com
gueda de mais de 50% do CMAP em pelo menos 1 nervo no qual a neurocondugao sensitiva testada
tenha sido normal (no caso, o nervo Radial preencheu esses critérios; havia queda de cerca de 60%
da amplitude do CMAP entre Erb e axila no nervo musculocutaneo, mas a neuroconducgao sensitiva
nao foi testada).

Quais os possiveis resultados da neuroconducdo motora que teriam possibilitado o diagnéstico final?

Resposta: bloqueio de condugdo motora (critério de Rhee: queda de pelo menos 50% da amplitude
do CMAP) nos nervos musculocutdneo e/ou radial (necessario para justificar a reducdo da forga
muscular).

Comentarios: dispersdo temporal ou reducdo da velocidade de conducdo motora forga ndo
explicariam a redugdo persistente da forca muscular e ndo possibilitariam o diagnéstico “bem
definido” de NMM.

Cite a provavel estratégia terapéutica de sucesso mencionada no texto.

Resposta: 1VIg
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Table 6: European Federation of Neurological Societies and the Peripheral Nerve Society Criteria
for Multifocal Motor Neuropathy

Clirical critenia 1, 2 and 8-11 and electrophysiolngical eriteria 1 and 3
Inone: nerve fsee Tabie 5

Clinical criterta 1, 2 and 8-11 and slectrophysiological criteria 2
and 3 in two nerves (see Teble 5K clingcal oritenia 1, 2 .and 8-11
and ekectrophysiological crmeria 2 and 3 in one narve and at least
W SUppOrtive criterla 1-4 {see Table 5

Clircal criteria 1, 2 and 8-11 and nonmal sensary nerve conduction

siudies and supporte criters 4; clinical criteria 1 with dinical signs

|present in only one neree, clinkcal critens 2 and 8-11 and
elcmphysidogiel ol Tor Zad S incoenenve e Tk,

involvement accounts for neanly 10 % of e cases, *Sighdy increased indon nefees, i
particuler in the affected arm, have been reporied and do nof exchoe e degnoss of
MM provaced criteion & i met. it rerve pafty hes been reported.

CE w conduction biock; C5F = cersbromanal fuid: EFNE = Furopsan Rederssion of
Meurological Societies; IV = intravenous immunogiobulin; MAN = mutioca mofor
nevmpetiy; MR = magnelic resonance imagng ANS = Fenpheal Nenve Sodefy;

SNAR = sEnSOry nerve action poterial Sourme: tabie hased on e Jomt Task Foroe of the
Europesn Federation of Newnlogical Sociketies and the Periphersl Nevve Society, ZH0.*

Clinieal Coeesiz
Core Criteria {Both Must be Preseny
1 Slowly progressive of stepsise progressive, focal, esymmetric®

limi weaskness, that is, motor imwolvemant in the motar nene

distribusion of &t least two nerves for mare than 1 month.**

I symploms end signs are present only in the disiribution of
___onenerve, only & possinle disggnoesis canbe mede
2 mmmmumfummm

sensa aonormalites in the lower imbs*=*

Supportive Clnical Criteria
3 Predominant upper Bmd mvoksement’
4 m_mmmmrdmshmdienedlmu‘

5 Ahsa'mdns:ﬂn&mindmmrt‘

1 Tlevated IgM ani-ganghoside GM1 antibadies
7  Laborswory: increased CSF protein 1 gk
3 MRS showing Increased signal ntensity on T2-wekghied imaging

associated with a difusa nerve swelling of the brachial plawus
4 l:IJjectuE I:Inh:.al imgrovement N:I:Mngmgn'samm

Table 5: European Federation of Neurological Societies
and the Peripheral Nerve Society Criteria for Motor
Conduction Block in Multifocal Motor Neuropathy'

Negative peak CMAP area reduction on proximal versus distal stimulation of at
least 50 % whatever the nerve segment length (median, ulnar, pereneal).
Negative peak CMAP amplitude on stimulation of the distal part of the
segment with motor CB must be >20 % of the lower timit of normal and >1m\y.
Increase of proximal to distal negative peak CMAP duration must be <30 %

Negative peak CMAP area reduction of at least 30 % over a long segment
(e.g. wrist to elbow or elbow to axilla) of an upper limb nerve with an
increase of proximal to distal negative peak CMAP duration <30 %

Or: negative CMAP area reduction of at least 50 % (same as definite) with
an increase of proximal negative CMAP duration of >30 %

*Evidence for CB must be found at sites distinct from common entrapment and
compression sites. C8 = conduction Biock; CMAP = compound muscle action potential;
Source: table based on the Joint Task Force of the European Federation of
Neurological Societies and the Peripheral Nerve Society, 2010.*

Table 7: Electrophysiclogical Criteria for Multifocal
Motor Neuropathy that Predict the Response to
Intravenous Immunoglebulin

At least one segment with definke C8 according to Rhee-criterion
(segmenisl CMAP area reduction 250 %)

At |past one narve segment with possible CB (sagmental CMAP amplitude
reduction =30 % in an upper lmi nere)
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Dlstd CMAR > 1 MY in & wnmuihl:ﬂnrmmmme slowing
Eensclyw:s maﬂﬂhtﬂwdmﬂlmﬁeﬂmm
Wmmm nenve with mmmmmm

mpmmm-mmﬂmmn‘.m
immunagiobul; AN = mufiforal mofor neropating NCS = mere conolicion siudies,
SHAP = SEISOFY NETVE ZCTION DOfEnOal.

Fonte:

Practical Electrophysiology for the Diagnosis of Multifocal Motor Neuropathy.
European Neurological Review, 2012;7(2):118-23.



