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Sindrome de Parsonage-Turner
Parsonage-Turner syndrome
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RESUMO

A sindrome de Parsonage-Turner, neuralgia amiotréfica ou neurite do plexo braquial € uma sindrome rara, cuja causa €
desconhecida. Os nervos supraescapular, axilar e seus musculos correspondentes sao afetados com maior frequéncia.
A doenga apresenta uma ampla gama de manifestagdes clinicas, e os pacientes geralmente apresentam-se aos médicos
de diferentes especialidades com queixa de dor intensa, de inicio sibito no ombro, que irradia para o bragco ou pescogo e
dura por horas ou semanas. Quando a dor desaparece, desenvolve-se uma paralisia flicida com fraqueza e atrofia muscular
associada a perda sensorial da cintura escapular. O diagnéstico preciso pode ser desafiador e requer uma histéria completa
e exame fisico detalhado. Estudos de velocidade de conducdo nervosa e imagem auxiliam na avaliagdo. O tratamento
consiste no controle sintomdtico. Os sintomas podem persistir durante mais do que um ano, mas a maioria dos pacientes
evolui para resolu¢do ao longo do tempo.
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ABSTRACT
The Parsonage-Turner syndrome, amyotrophic neuralgia or neuritis of the brachial plexus is a rare syndrome, of unknown
cause. The more frequently affected structures are the suprascapular, axillary nerves and their corresponding muscles.
The disease has a wide range of clinical manifestations, and patients usually come to physicians of different specialties
with intense and sudden pain complaints in the shoulder, radiating to the arm or neck and that lasts for hours or weeks.
When the pain disappears, the patient develops a flaccid paralysis and muscle weakness associated with sensory loss of the
shoulder girdle. Accurate diagnosis can be challenging and requires a complete history and detailed physical examination.
Nerve conduction velocity and imaging studies help to evaluate the disease. Treatment consists of symptomatic control.

The symptoms can persist for more than one year, but most patients recover over time.
Keywords: brachial plexus neuritis; brachial plexus; inflammation.

INTRODUCAO

A sindrome de Parsonage-Turner (SPT) ou neuralgia
amiotréfica (NA) foi descrita por Dreschfeld em 1887.!
Em 1943, no entanto, Spillane descreveu-a como uma enti-
dade clinica distinta, definida por Parsonage e Turner em um
estudo coorte de 136 pacientes em 1948.%* Ela é normalmente
caracterizada por crises de dor neuropética e subsequente pa-
ralisia irregular na extremidade superior, ocasionalmente
associada com escdpula alada; no entanto, € uma sindrome com
uma ampla variedade de manifestacdes clinicas. Embora essa
condig¢do clinica seja comumente conhecida como SPT, mui-
tos outros eponimos existem, tais como: neuropatia braquial
aguda, plexite braquial aguda, sindrome de Kiloh-Nevin,
neuropatia do plexo braquial, plexopatia braquial idiopética,

neurite braquial idiopdtica, neurite multipla da cintura escapu-
lar, neurite braquial paralitica, neurite da cintura escapular e
sindrome da cintura escapular.*

Os médicos de diversas especialidades que recebem os
relatos dos sintomas dessa doenga por parte dos pacientes po-
dem incorrer em um diagndstico tardio e sucumbir a varidveis
resultados.” A falta de controle definitivo para essa sindrome,
ainda debilitante e rara, requer mais estudo e discussao.

EPIDEMIOLOGIA

A ocorréncia relatada de SPT varia entre 1,6 e 3,0 ca-
sos por 100 mil individuos por ano, embora a incidéncia real
provavelmente seja pelo menos de 20 a 30 casos por 100 mil
individuos, secunddria ao subdiagnoéstico e a falhas no reco-
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nhecimento.® A forma hereditaria (HNA) é muito mais rara,
com cerca de 200 familias conhecidas em todo o mundo.’
Foram relatados casos em pacientes de 3 meses a 81 anos.®!°
No entanto, a maior incidéncia € entre a terceira e a sétima dé-
cadas de vida. Os homens sdo predominantemente afetados;
propor¢des variam de 1,5:1 até 11,5:1.%°

ETIOLOGIA

A causa de SPT ainda € desconhecida, mas associam-se
fatores autoimunes, genéticos, infecciosos, ambientais e pro-
cessos biomecanicos.” Em neuralgia amiotréfica idiopatica
(INA), varios eventos antecedentes foram relatados e podem
servir como gatilhos para uma etiologia imunomediada.
Embora essa afirmag@o necessite de elucidagdo, a literatura
disponivel sugere que os possiveis gatilhos incluem, por or-
dem de incidéncia decrescente, infec¢des virais (25 a 55%),
vacinas (15%) e os periodos perioperatérios e peripartos
(>14%), assim como o periodo apds exercicio extenuante (8%).3
Tais eventos sdo identificados em 30 a 80% dos casos e po-
dem ocorrer de um dia a duas semanas antes de uma crise.>5"
Os procedimentos cirdrgicos que variam de puncdes lomba-
res e bloqueios nervosos interescalénicos até herniorrafias
tém sido implicados como possiveis fatores iatrogénicos.'
Entre outros fatores de risco relatados, estdo a utilizacdo de
determinadas drogas (heroina) e doengas cronicas como
diabetes, artrite reumatoide, sindrome de Guillain-Barré, ar-
terites e linfoma.'>!”

Estudos histolgicos demonstraram a evidéncia de uma
etiologia autoimune. Um estudo mostrou que os linfécitos de
pacientes acometidos apresentavam aumento da sua atividade
proliferativa (isto €, a transformagdo de linfécitos pequenos
em células maiores que sdo capazes de sofrer mitose) em cul-
turas com extratos de diferentes nervos do plexo braquial e
seus ramos, mas nao em culturas com extratos de nervos dos
plexos sacrais.'® Dois estudos mostraram infiltrados mono-
nucleares inflamatérios em bidpsias do plexo braquial,'®* ao
passo que outro estudo mostrou aumento de anticorpos fixa-
dores do complemento para a mielina do nervo periférico, na
fase aguda da doenga em trés pacientes.?!

A forma hereditdria da SPT € autossomica dominante
e € causada por mutacdes no gene septin 9 no cromossomo
17q23.2' O gene septin 9 é um membro da familia septin re-
lacionado com citoesqueleto, que € altamente expresso em
células gliais em tecidos neuronais. Alteragdes de sequéncia
em septin 9 podem interromper varios processos celulares,
levando a eventos anormais do citoesqueleto.?

Ao destacar os fatores biomecéanicos que contribuem
para SPT, van Alfen observou que quase 10% dos pacientes
em um estudo coorte de mais de 700 pacientes com SPT ti-
nham atividade fisica incomum antes do inicio dos sintomas.’
O estudo coorte continha também consideravelmente mais pes-
soas que participaram de esportes ou cujo trabalho envolvia
esforco pesado. Além disso, o autor observou uma epidemia da
SPT, que ocorreu entre os trabalhadores da fdbrica de trico; seu
trabalho necessitava de repetidas flexdes e alongamento dos
bracos durante oito horas todo dia. Uma hipétese sugere que
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a mobilidade do tronco superior permite o enfraquecimento
da barreira de protecio hemato-nervosa, que normalmente
impede que quaisquer fatores soliveis imunes ou de células
entrem em contato com o sistema nervoso periférico.’

.

QUADRO CLINICO

Os pacientes geralmente ndo apresentam sintomas cons-
titucionais, mas relatam um inicio subito de intensa dor no
ombro, que irradia para o brago ou pescog¢o e dura por horas
ou semanas.> A dor muitas vezes pode despertar os pacientes
do sono e pode ser exacerbada pelo movimento do ombro e
cotovelo.” Quando a dor desaparece, desenvolve-se uma pa-
ralisia flicida com fraqueza e atrofia muscular associada a
perda sensorial da cintura escapular. Ocorre envolvimen-
to bilateral do plexo braquial em 10 a 30% dos doentes
(16% simultaneo), embora os sintomas sejam geralmente
assimétricos.>*'** O envolvimento do lado contralateral é
frequentemente encontrado com eletromiografia e ndo com
exame clinico.” Os pacientes podem ainda ter disfungio
autondmica e raramente caracteristicas dismérficas. E impor-
tante notar que HNA pode afetar diferencialmente vérios nervos
e musculos em todo o corpo em qualquer combinagdo compa-
tivel, evoluc@o no tempo ou sequéncia. A apresentacdo pode ndo
coincidir com uma fonte tnica ou especifica neurolégica.’

Pacientes com HNA, em contraste com os pacientes
com INA, t€ém uma maior incidéncia de episddios recorren-
tes (média 3,5 versus 1,5, respectivamente). Esses episddios
podem comecar na infancia ou adolescéncia (idade média de
28,4 contra 41,3 anos, respectivamente). Pacientes com HNA
também tém uma participacdo mais frequente de nervos fora
do plexo braquial (média de 55,8% dos pacientes versus
17,3%, respectivamente) e paresia maxima, com resultados
funcionais inferiores.’ Pacientes com HNA podem também
apresentar caracteristicas dismorficas, incluindo hipoteloris-
mo ocular, fenda palatina, baixa estatura, dobras cutineas
incomuns e assimetria facial.> Esse diagnéstico deve ser
considerado em todos os pacientes mais jovens, independen-
temente da histéria familiar.

Os nervos mais comuns afetados na SPT sdo o supraes-
capular, axilar, musculocutaneo, tordcico longo e radial.
Outras areas de envolvimento incluem raizes cervicais, o
interésseo anterior, nervos interosseos dorsais € o nervo cuta-
neo lateral do antebrago.?* Areas distantes do plexo braquial
incluem o plexo lombossacral, frénico, laringeo recorrente e
pares cranianos baixos (VII, IX, X, XI, XII).>¢ Os resultados
clinicos e eletrofisioldgicos sugerem o envolvimento de lesdes
axonais dos nervos periféricos, que ocorrem isoladamente
(mononeurite) ou em vdrias combinacdes (mononeuropatia
multipla), relatadas em 75% dos casos.” Envolvimento isolado
de um ramo do nervo para um musculo individual na SPT €
incomum, enquanto o envolvimento do nervo frénico tnico e
nervo interdsseo anterior com amiotrofia focal foram relatados.

A dor € o primeiro sintoma observado em 90% dos ca-
sos; em, aproximadamente, 1 em cada 5 pacientes, a dor €
de natureza episddica.’® Podem existir fases da dor, a partir
de continua, a conversio para neuropdtica, e, posteriormente,
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tornar-se tipo dor musculoesquelética. A dor em homens, em
comparacdo com o sexo feminino, inicialmente tende a durar
mais tempo (45 versus 23 dias, respectivamente).® Mulheres tém
com mais frequéncia envolvimento dos troncos médio e infe-
rior do plexo braquial (23,1 versus 10,5%, respectivamente) e
podem ter resultados funcionais piores. Em geral, a fraqueza
desenvolve-se dentro de 24 horas em aproximadamente 33%
dos pacientes, dentro de duas semanas em 70% dos pacientes
e no prazo de 1 més em 85% dos pacientes.”> O padrao mais
comum € a fraqueza que afeta a distribuicao da parte superior
do plexo braquial, com ou sem envolvimento do nervo tora-
cico longo. Os misculos comumente afetados incluem o
infraespinhal, supraespinhal, serritil anterior, biceps do bra-
¢o, deltoide e triceps do braco.?

As alteragOes sensoriais como parestesias e hipoestesia
ocorrem em 78% dos pacientes.>® Os locais mais comuns de
perda sensorial sdo do deltoide, o aspecto lateral e radial do
braco. Esses sintomas podem passar despercebidos pelo pa-
ciente por causa da dor sobrejacente e fraqueza. Embora NA
geralmente afete os nervos motores, disfuncdo sensorial pode
ocorrer, embora raramente, de forma isolada.? Em NA senso-
rial pura, os nervos cutineo lateral do antebraco, mediano e
medial do antebraco sdo os mais comumente afetados.

.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A apresentacdo inicial de SPT € inespecifica. O diag-
néstico diferencial deve incluir ndo sé condi¢des neurold-
gicas e ortopédicas mas também patologia intratordcica.®’
Na fase aguda, os pacientes geralmente t€ém o arco de movi-
mento completo do ombro, tornando mais provdvel NA do
que patologia articular glenoumeral primdria. Além disso, o
inicio abrupto de dor faz com que doengas do neur6nio mo-
tor degenerativas e compressdo de nervos periféricos sejam
menos provaveis.”” O padrao de perda motora muitas vezes
sugere lesdo de nervo periférico ao invés de envolvimento da
raiz nervosa. Da mesma forma, em NA, alteracdes sensoriais
sao frequentemente periféricas, em vez de um dermatomo na
sua distribui¢do. Em um paciente com radiculopatia cervical,
um exame neurolégico minucioso pode correlacionar patolo-
gia da raiz nervosa com os sinais e sintomas. A medida que
o paciente desenvolve fraqueza progressiva enquanto a dor
melhora, o diagndstico cldssico de SPT pode ser distinguido
de um diagnéstico de lesdo do plexo braquial secunddria a
razdes traumdticas ou iatrogénicas.

DIAGNOSTICO

O diagnéstico € clinico, apoiado por imagem e conclu-
soes sobre eletromiografia (EMG). Uma histéria completa
pode identificar infeccdes prévias, cirurgias, lesdes e condi-
¢des médicas que possam sugerir doencas diferentes da SPT.
Os pacientes devem ser questionados sobre o inicio dos sin-
tomas, a gravidade e localiza¢do da dor e os fatores que a
atenuam. A distribuicdo da dor na extremidade (ou em outro
lugar) deve ser determinada; a irradia¢do da dor pode indicar
a raiz do nervo subjacente ou envolvimento dos nervos peri-
féricos. Além disso, um exame fisico completo pode ajudar a
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excluir outros diagndsticos ortopédicos, bem como condi¢des
médicas, por exemplo, a embolia pulmonar e a paralisia do
diafragma. Avaliacdo sensorial do dermédtomo e a discrimina-
¢do de dois pontos podem ajudar a diferenciar SPT de outras
condicdes neuroldgicas e de uma possivel hérnia de disco
cervical. A pele e as extremidades devem ser avaliadas para
alteracdes tréficas ou outros achados anormais que poderiam
indicar envolvimento neurolégico subjacente.

Radiografias dos ombros devem ser obtidas e avaliadas
para tendinite calcdrea, outro diagndstico que pode apresentar-
se com dor severa e incapacitante. A radiografia de térax pode
revelar um tumor de Pancoast ou paralisia diafragmética (espe-
cialmente com sindrome de Horner), se presente.’ A ressonincia
magnética (RM) tem-se mostrado sensivel para detectar anoma-
lias de sinal nos musculos da cintura escapular de pacientes com
NA.% As imagens em T2-ponderado podem demonstrar preco-
cemente alteracdes decorrentes de edema difuso e mostrar alta
intensidade de sinal envolvendo um ou mais musculos inervados
pelo plexo braquial. Como SPT progride, um sinal em T1 in-
tramuscular aumentado sugere atrofia com infiltragdo gordurosa
e pode envolver um ou mais grupos musculares da cintura es-
capular.' Os muisculos supra, infraespinhal, deltoide e redondo
menor mais comumente exibem alteracdes de RM, e os nervos
que suprem esses musculos muitas vezes apresentam anormali-
dades na EMG.® Outras causas de alta intensidade de sinal T2
devem ser consideradas, incluindo trauma, doencas inflamat6-
rias, rabidomidlise, exercicio e tumores (especialmente na regido
do sulco superior). A histdria e a clinica, no entanto, permitem a
diferenciagio entre essas entidades.'

Apesar de a SPT ser essencialmente uma doenca de
diagnéstico clinico, um exame de EMG € anormal e compati-
vel com ela em 96,3% dos pacientes e, portanto, pode ajudar
a confirmar o diagndstico.® A EMG e os testes de condugio
nervosa em pacientes com doenca do disco cervical muitas
vezes mostram anormalidades em raizes nervosas afetadas
especificas. Por contraste, os testes EMG em SPT revelam
desnervagao aguda, com ondas positivas e potenciais de fi-
brilacdo trés a quatro semanas apds o inicio dos sintomas em
ambos, nos nervos periféricos e na distribui¢do da raiz ner-
vosa.”® Além disso, uma EMG realizada trés a quatro meses
apos o inicio dos sintomas iniciais podem mostrar desnerva-
¢do cronica e reinervacio precoce com potenciais polifasicos
de unidade motora.>*

Em geral, as dificuldades com exames eletrofisiol6gicos
incluem saber quais os musculos afetados a serem estudados
e quando estudé-los. Além disso, estudos da conducio nervosa
motora sé poderdo ser particularmente informativos quando a
paresia € grave.

Os estudos de laboratério podem ajudar a excluir outras
causas de dor no ombro, mas eles permanecem, em grande
parte, inconclusivos para o diagndstico de SPT. Os exames
de sangue podem revelar niveis elevados de enzimas hepdticas,
medidas positivas de anticorpos antigangliosideos, ou um resul-
tado positivo do teste de anticorpos antinucleares.® O exame do
liquido cefalorraquidiano € geralmente normal, embora niveis
ligeiramente elevados de proteina, ligeira pleiocitose e bandas
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oligoclonais tenham sido relatados. O hemograma e a velo-
cidade de sedimentagdo de eritrécitos permanecem normais.

DISCUSSAO

A histéria natural da SPT € de resolugdo ao longo do
tempo, com reducdo da dor neuropdtica seguida pelo retor-
no gradual da forca muscular e funcdo. Nenhum protocolo
de tratamento especifico existe atualmente. Estudos mostram
alguma evidéncia sugestiva de que a corticoterapia precoce
pode ter uma influéncia positiva sobre a dor em alguns pa-
cientes e, possivelmente, acelerar a recuperagdo em alguns.*
A funcdo principal da terapia fisica na fase precoce da sindro-
me € fornecer ao paciente estratégias para ajudar a aliviar a
tracdo sobre os nervos envolvidos, que podem ter um aumento
da sensibilidade mecénica por causa da inflamago.*

Os pacientes devem usar o membro afetado, tanto quan-
to possivel, evitar o treinamento de forca e aderir a fisioterapia
para que a estabilidade biomecénica possa ser maximizada.’
A estabiliza¢do do ombro tratado ndo cirdrgica ou cirurgica-
mente tem se mostrado eficaz em pacientes com instabilidade.
No entanto, a estabiliza¢do do ombro ndo € bem estudada no
contexto de SPT. Uma proporcio substancial de pacientes ex-
perimenta tensdo cronica, dor, fadiga como um balanco entre
as lesoes residuais e nas atividades da vida didria.” Esse cendrio
é tipico de doencas neuromusculares e, consequentemente, traz
0 aumento da importancia para o reconhecimento e diagnésti-
co preciso da patologia concomitante do ombro. Em pacientes
com instabilidade multidirecional conhecida com base em
critérios de exame clinico, o quadro clinico pode ser um
desafio, porque algum componente de irritacdo do plexo bra-
quial pode estar presente como patologia primdria do ombro.
A estabilizacdo do ombro, nesses casos selecionados, pode
melhorar o aspecto clinico; no entanto, em casos verdadeiros
concomitantes de NA, ndo € provdvel que haja perturbagdes
neuroldgicas residuais.

A dor aguda da SPT responde melhor a uma combina-
¢do de um farmaco anti-inflamatério ndo esteroide de acdo
prolongada com um opidceo de liberacdo lenta; o aumento
da sensibilidade mecéanica, por vezes, necessita de tratamento
com coanalgésicos.*>** O uso de antidepressivos triciclicos
e antiepilépticos ndo € defendido por causa do periodo de la-
téncia associada com o uso desses medicamentos antes do
inicio do beneficio.’ Pacientes com sorologia positiva ou uma
histéria de uma infec¢@o podem ser tratados com medicamen-
tos adequados. Fraqueza, atrofia e diminuicido da amplitude de
movimento podem ser tratadas com fisioterapia e reabilitagdo.

Os pacientes devem ser seguidos em intervalos mensais
para avaliar a progressdo na reinervagdo. Isso pode ser fei-
to com estudos eletrodiagndsticos e exame fisico. Um Tinel
persistente em locais de aprisionamento ao longo do curso
de um nervo em regeneragdo representa interrupgdo da ex-
tensdo axonal.”? E essencial compreender que a desnervagio
que persiste durante periodo maior do que que ano improva-
velmente ird se recuperar bem; qualquer intervencado para
restaurar a fung@o deve idealmente ser realizada bem antes
desse tempo.'> Em geral, se por seis a nove meses nio ha evi-

73

déncia clara de regeneracdo ou recuperagdo precoce dentro
de uma distribui¢@o do nervo, procedimentos de transferéncia
nervosa ou descompressdes de nervo, como a transposi¢ao do
nervo ulnar, a liberag@o do tinel radial, a liberacao do ttinel do
carpo, e canal Guyon, podem ser considerados. Além disso,
microneurolises e descompressao do nervo tordcico longo sao
eficazes na reversio da escdpula alada. Outros procedimentos
incluem a transferéncia do peitoral maior para a paralisia do
miusculo serrdtil anterior, para estabilizacio escapular, trans-
feréncias tendinosas.”’

.

PROGNOSTICO

O curso da SPT tem se mostrado bastante varidavel, com
alguns pacientes com resisténcia a terapia e outros demons-
trando uma recuperacdo completa no prazo de um més apds
tratamento ndo cirdrgico.®

Dois ter¢os dos pacientes mostraram comegar a recupera-
¢do da fungdo motora dentro de um més do inicio da fraqueza.”
Os pacientes com envolvimento do tronco predominantemente
superior tendem a ter um melhor prognéstico do que aqueles
com envolvimento do tronco inferior. Além disso, em geral, a
duracdo da dor estd correlacionada com a duracdo da fraqueza
muscular. Dores recorrentes prolongadas com nenhum sinal de
recuperacdo motora apds trés meses estao associadas a um mau
prognéstico. Estudos sugerem que pode demorar até oito anos
para os pacientes recuperarem a forga total.”” Nao foi encontra-
da relagdo entre a recuperagio e a idade.

No que diz respeito a recorréncia, em 6 anos de segui-
mento, HNA apresentou uma taxa mais elevada do que INA
(74,1 versus 26,1%, respectivamente), e 12% dos pacientes
tém uma crise recorrente no primeiro ano.® Esses eventos
pode ser menos severos do que o episédio inicial.”’
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