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Resumo

O sindrome de Bruns-Garland, ou amiotrofia diabética, é uma for-
ma excepcionalmente rara de neuropatia que ocorre na diabetes
mellitus, sobretudo em casos de longa evolugido da doenga e com
mau controlo metabédlico. A dor dos membros inferiores e para-
parésia com atrofia muscular proximal sdo os sintomas cardinais.
Pode ainda cursar com perda de peso, parestesias e abolicdo de
reflexos osteotendinosos. A este propoésito apresenta-se um caso
de um homem de 54 anos de idade, diabético tipo 2 hd mais de 10
anos, com insuficiéncia renal crénica estadioV, que iniciou, progres-
sivamente, dificuldade marcada em subir e descer escadas.Ao exa-
me fisico apresentava alteragdes da sensibilidade superficial algica
nos pés e paraparésia flacida proximal grau 4 na dorsiflexdo da co-
xa bilateralmente, com atrofia muscular do quadricipete crural.
Com base na histéria clinica e exame fisico, e excluindo-se outras
causas, chegou-se ao diagndstico de sindrome de Bruns-Garland.

Abstract

Bruns-Garland syndrome, or diabetic amyotrophy, is an exceptio-
nally rare form of neuropathy that occurs in diabetes mellitus, spe-
cially in cases with a long evolution and poor metabolic control.
Pain and paralysis of lower limbs with muscular atrophy are the
major symptoms. It can be accompanied by weight lost, paresthesia
and decreased tendon reflexes. Regarding this disease the authors
present a case of a 54 year-old man, with type 2 diabetes mellitus
and chronic kidney disease that progressively stated difficulty in
climbing or going down the stairs. In the physical examination he
had sensitive changes, characteristic of diabetic symmetric distal
polyneuropathy, and a grade 4 bilateral paralysis in dorsiflexion of
the thigh, with muscular atrophy of the quadriceps crural. Based in
the clinical history, physical examination, and, by excluding other
causes, the final diagnosis was a Bruns-Garland Syndrome.

INTRODUCAO

As neuropatias diabéticas podem classificar-se em generali-
zadas e focais/multifocais. Dentro das primeiras estio a poli-
neuropatia distal, simétrica, com ou sem sinais autonémicos
(a mais frequentemente encontrada na pratica clinica), a
neuropatia hiperglicémica e neuropatias sensitivas dolorosas
agudas. No grupo das neuropatias focais e multifocais po-
dem-se encontrar as neuropatias cranianas, a radiculoneu-
ropatia toraco-lombar e a radiculoplexopatia lombo-sagra-
da, também conhecida por amiotrofia diabética ou Sindrome
de Bruns-Garland ©.

Esta é uma forma excepcionalmente rara de neuropatia dia-
bética, descrita em 1890 por Bruns em trés doentes diabéti-
cos com fraqueza e atrofia muscular da cintura escapular e
coxas, que nao apresentavam alteragdes sensitivas e que me-
Ilhoraram espontaneamente apds medidas dietéticas ®.

Em 1955 Hugh Garland descreve no British Medical Journal
doze casos clinicos de doentes diabéticos com clinica com-
pativel e caracteriza de forma mais exaustiva e pormeno-
rizada esta entidade ©.
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O Sindrome de Bruns-Garland surge mais frequente na dia-
betes mellitus tipo 2, sobretudo nas doengas de evolugio mui-
to longa e mau controlo metabdlico, muitas vezes de forma
paradoxal, quando ha melhoria do controlo metabdlico ©.
Pode, em alguns casos, preceder o préprio diagnéstico de
diabetes mellitus e ser a manifestagio inicial da doenga “.

A fisiopatologia nao esta ainda bem definida mas o evento
primordial parece ser a inflamagdo mediada por complexos
imunes, com fendmenos de microvasculite e, em ultima ins-
tincia, lesdes desmielinizantes ©.

Clinicamente caracteriza-se por fraqueza muscular progres-
siva, com atrofia dos musculos da cintura pélvica e coxas,
sendo o quadricipete femural o musculo mais frequentemente
atingido. A dor intensa é frequente, descrita pelos doentes
como ardor ou “facada” de agravamento nocturno ©9. Pode
coexistir emagrecimento rapido e, neste contexto, é de ex-
trema importancia o diagnostico diferencial com neoplasia
oculta. Ao exame objectivo é comum a paraparésia proximal
com dificuldade no recrutamento dos musculos da cintura
pélvica e a atrofia muscular proximal ©. Sdo frequentes a as-
simetria das alteragdes motoras e a diminuigdo/perda dos re-
flexos osteotendinosos. Nao ha, regra geral, alteragdes sen-
sitivas.

O objectivo da terapéutica é o alivio da dor, porém por
vezes ha resposta ineficaz aos farmacos de primeira linha,
sendo necessario tratamento com analgésicos fortes, no-
meadamente opiaceos . O Quadro | apresenta os firmacos



Quadro | - Firmacos usados no tratamento da amiotrofia diabética.

Farmacos de 1? linha Farmacos de 2 linha

Gabapentina 600-3600mg/d
Carbamazepina 100-800mg/d
Amitriptilina 10-150mg/d

ISRS (citolapram, fluoxetina)
Lamotrigina , topiramato
Opiaceos

Legenda: ISRS: inibidores selectivos da recaptacdo da serotonina.

mais frequentemente usados para o tratamento da dor nes-
te contexto. Ndo estd bem estabelecido o papel da corti-
coterapia e da imunoglobulina endovenosa no tratamento
(apesar do provavel mecanismo de inflamagao imuno-media-
da), havendo casos isolados relatados na literatura em que
estas estratégias terapéuticas foram adoptadas, com aparen-
te sucesso ®.Tendo em conta a falta de evidéncia neste cam-
po e o curso geralmente favoravel da doenga, estas modali-
dades terapéuticas nio sao, por regra, recomendadas ©.

A fisioterapia pode oferecer beneficio em doentes com clini-
ca mais severa. O prognédstico é razoavel e geralmente a
forga muscular é recuperada ao longo de muitos meses
(muitas vezes até aos 24 meses).Alguns doentes apresentam
recidivas e/ou sequelas motoras consideraveis.

Tal como todas as neuropatias diabéticas, o Sindrome de
Bruns-Garland é causa importante de morbilidade. A abor-
dagem terapéutica consiste num estrito controlo glicémico,
vigilancia e cuidados com o membro inferior e analgésicos.

CASO CLIiNICO

Apresenta-se um caso clinico de doente do sexo masculino,
54 anos de idade, natural e residente em Viseu, com ante-
cedentes patologicos de diabetes mellitus tipo 2 ha cerca de
0 anos e com seguimento erratico por parte do doente,
hipertensdo arterial e insuficiéncia renal crénica terminal,
por nefropatia diabética, em programa de Didlise Peritoneal
Ambulatéria Automatica (DPA) ha 4 meses.

Estava medicado em ambulatério com furosemida 40mg 3id,
clopidogrel 75mg id, mononitrato de isossorbida 40mg id,
complexo B id, acido félico 5mg id, nifedipina 60mg 2id, ril-
menidina I mg 2id, telmisartan 80mg id, clonidina 0, | 5mg 2id,
carvedilol 6,25mg 2id, fluvastatina 80mg id, sevelimero 800mg
3id, calcitriol 0,25mcg 3x/semana, EPO 6000U/semana, flu-
voxamina 50mg id e trazodona 100mg id; Insulina glargina
30U id as 22h e insulina glulisina 4id em SOS. Contudo apre-
sentava relutancia e muito incumprimento na administragao
da insulina prandial.

Apresentava mau controlo metabdlico até hda 5 meses atras,
quando foi referenciado a nossa Unidade de Diabetes, com
valores de HbAlc persistentemente superiores a 9%. Por
essa altura iniciou DPA e fica mais cumpridor na administra-
¢do de insulina, com consequente obten¢do de melhor con-
trolo metabdlico, mas inicia, de forma progressiva, queixas
de dificuldade em subir e descer escadas e dor na regido da
coxa bilateralmente.

Ao exame objectivo estava consciente e orientado, eupnei-
co, com pele e mucosas coradas e hidratadas. Estava nor-
motenso, apirético, e apresentava a auscultagio cardiaca e
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pulmonar sem alteragdes.Abdémen indolor, sem massas pal-
paveis. Ao exame neuroldgico destacava-se a alteragdo da
sensibilidade superficial dlgica em meia, muito baixa, sem luva
ou défices em qualquer outro nivel e, sobretudo, uma para-
parésia flacida proximal (grau 4+) na dorsiflexdo da coxa,
com dificuldade de recrutamento muscular da cintura pélvi-
ca (Manobra de Gowers, subir escadas, levante da posigao
sentado). Apresentava ainda atrofia do quadricipete femural
bilateralmente.

Foi equacionada a hipétese de quadro de tipica polineuropa-
tia distal e simétrica diabética, associada a radiculoplexoneu-
ropatia lombo-sagrada de causa a esclarecer. O electromio-
grama revelou uma polineuropatia axonal sensitiva distal dos
membros inferiores e sinais agudos de desinervagdo dos mus-
culos proximais dos membros inferiores.

Realizou estudo analitico para exclusdo de patologia auto-
imune/vasculite, défices vitaminicos, neoplasias ou infec-
¢bes, cujos resultados foram negativos e se apresentam no
Quadro Il.

Quadro Il - Estudo analitico realizado pelo doente.

Hemograma Sem altera¢ées Imunoglobulinas Normais

VS I? hora 18 mm Acido félico 89,3 ng/mL (N)
Ureia/Creatinina |48me/dL / Vitamina B2 833 pg/mL (N)
8,6mg/dL
Glicose jejum 16 mg/dL Vitamina E 10,6 mg/dL (N)
HbAlc 7,8% Electroforese proteinas Sem alteragdes
TGO/TGP 26 UI/L/ 32 UI/L ANA/ENA/FR Negativos
Marcadores tumorais
PTH 69,7pgimL | (CAIBCEAARR e
CA 19.9; PSA; beta 2
microglobulina)
Fungio tiroideia Sem alteragdes VDRL Nao reactivo
lonograma Normal Serologia para CMY, Negativas

VHB,VHC,VIH

Legenda: VS: velocidade de sedimentacdo; TGO: transaminase glutdmico-oxalacética; TGP:
transaminase glutdmico-pirivica ; PTH: paratormona; ANA: anticorpos antinucleares; EN:
extractable nuclear antigens; FR: factor reumatoide; CEA: antigénio carcinoembriondrio; AFP:
alfafetoproteina; PSA: antigénio especifico da prostata; VRDL: Venereal Disease Research
Laboratory; CMV: citomegalovirus;VHB: virus de hepatite B;VHC: virus de hepatite C;VIH: virus
de imunodeficiéncia humana.

Efectuou ainda ecografia abdominal, renal e supra-renal e
ressonancia magnética lombo-sagrada que nio apresen-
tavam alteragdes estruturais patolégicas.

Os achados clinicos, corroborados pelo estudo neurofisiol4-
gico, na auséncia de lesdo estrutural, permitiram o diagnosti-
co de radiculoplexopatia lombar diabética ou Sindrome de
Bruns-Garland. O doente manteve seguimento nas consultas
de Medicina Interna e Neurologia e foi orientado para Fisia-
tria, com melhoria gradual das queixas. Cinco meses ap6s o
diagnéstico apresenta melhoria sintomatica e de forga muscu-
lar incompleta e melhoria significativa do controlo metabdlico.

BIBLIOGRAFIA

I.Bruns L. Ueber neuritische ldhmungen beim diabetes mellitus.
Berl Klin Wochenscher. 1890; 27: 509-515.

127



128

Revista Portuguesa de Diabetes. 2012;7 (3): 126-128

2. Garland H. Diabetic amyotrophy. Br Med J. 1955; 2(4951): 1287-
90.

3. O’Hare JA, Abuaisha F, Geoghegan M. Prevalence and forms of
neuropathic morbidity in 800 diabetics. Ir ] Med Sci. 1994; 163(3):
132-5.

4. Cabrera H, Trindade e Silva LP. Una neuropatia rara como pri-
mera manifestacion de diabetes. Galicia Clin. 2009; 70(3): 41-43
5. Sander HW, Chokroverty S. Diabetic amyotrophy: current con-

cepts. Semen Neurol. 1996; 16(2):173-8.

6. Kelkar P, Masood M, Parry GJ. Distinctive pathologic findings in
proximal diabetic neuropathy (diabetic amyotrophy). Neurology.
2000;55(1):83-88.

7. Llewelyn JG.The diabetic neuropathies: types, diagnosis and man-
agement. ] Neurol Neurosurg Psychiatry. 2003; 74 Suppl 2:iil 5-
il9.

8. Morii T, Fujita H, Toyoshima |, Sageshima M, Ito S. Efficacy of im-
munoglobulin and prednisolone in diabetic amyotrophy. Endocr J.
2003; 50(6): 831-2.

Normas de Publicacao / Instructions to Authors

A “Revista Portuguesa de Diabetes” publica artigos originais, artigos de re-
visdo e casos clinicos sobre todos os temas da Diabetologia.

Os artigos originais submetidos para publicagio devem ser preparados de
acordo com os “Uniform Requirements for Manuscripts Submitted to
Biomedical Journals — Updated 2007” elaborados pelo “International Com-
mittee of Medical Journal Editors (www.icmje.org)”. Os artigos aceites para
publicagio passardo a ser propriedade da Sociedade Portuguesa de Diabe-
tologia nio podendo ser reproduzidos, no seu todo ou em parte, sem auto-
rizagio do Corpo Editorial da Revista. A aceitagdo dos originais enviados
para publicagdo sera feita apos apreciagdo por membros do Conselho Cien-
tifico cujos pareceres serdo sempre comunicados aos autores; estes dispo-
rao de um periodo de seis semanas para efectuar as eventuais modificagdes
propostas. Os artigos originais recebidos que nio estejam de acordo com
as normas definidas serdo devolvidos aos autores sem serem apreciados
pelo Conselho Cientifico.

Normas Gerais

Os artigos originais, em Portugués ou Inglés, devem ser enviados, acompa-
nhados da declaragio de originalidade e da cedéncia dos direitos de pro-
priedade, em suporte electrénico (disquete ou CD) e acompanhados de 3
copias impressas para:“Revista Portuguesa de Diabetes” (morada). Devem
ser preparados, segundo a seguinte ordem, iniciando-se cada item numa pa-
gina separada: |. Pagina do titulo 2. Resumo 3. Introdugéo 4. Material e Mé-
todos 5. Resultados 6. Discussio 7. Bibliografia 8. Legendas 9.Figuras 10. Qua-
dros.

Todas as paginas devem ser numeradas no canto superior direito.A nume-
ragdo das referéncias bibliograficas, tabelas e quadros deve ser feita pela
ordem de aparecimento no texto.

I. Pagina do Titulo
Deve conter:
|.Titulo — Deve ser conciso, ndo conter abreviaturas e nio ultrapassar os
120 caracteres. Podera englobar um subtitulo com um maximo de 45 ca-
racteres.
2. Autores — A identificagdo dos autores deve ser feita com a(s) inicial(is)
do(s) primeiro(s) nome(s) e com o apelido. Dever ser feita a identificacdo
completa do servigo, departamento ou instituigdo onde o trabalho foi rea-
lizado.
3. Patrocinios — Deverio ser referidas todas as entidades que patrocinaram
o trabalho.
4. Correspondéncia — Referir o nome, endereco, telefone, fax e e-mail do
autor a quem deve ser enviada a correspondéncia.

2. Resumo
Os resumos sdo redigidos em Portugués e Inglés, ndo devendo ultrapassar
as 200 palavras no caso dos artigos originais e as 120 se se tratar de um
caso clinico. Devem ser organizados segundo os seguintes itens: Introdu-
¢do, Objectivos, Material e Métodos, Resultados e Concluses. Ndo devem
conter abreviagdes, referéncias ou notas em rodapé.

3.Texto

Nio deve ultrapassar as |12 paginas nos artigos originais e as 6 paginas nos
casos clinicos. Deve incluir referéncia a aprovagio da Comissio de Etica da
Instituicdo e aos métodos estatisticos utilizados. Todos os firmacos devem
ser referidos pelo seu nome genérico, sendo eventuais referéncias a nomes
comerciais, acompanhadas do nome, cidade e pais do fabricante, feitas em
rodapé.

As abreviaturas, que sdo desaconselhadas, devem ser especificadas na sua
primeira utilizagdo. Os parametros utilizados devem ser expressos em
Unidades Internacionais, com indicagdo dos valores normais. A identifi-

cagio das figuras devera ser feita em numeragdo arabe, e a dos quadros em
numeragio romana.

4. Bibliografia
Deve ser referenciada em numeragdo arabe, por ordem de aparecimento
no texto.
Nos artigos originais ou de revisdo ndo ha limite pré-estabelecido de refe-
réncias.
Nos casos clinicos ndo devem ultrapassar as 15.As referéncias de comuni-
cagbes pessoais e de dados nio publicados serio feitas directamente no
texto, ndo sendo numeradas. Deverio ser feitas utilizando as abreviaturas
do Index Medicus.
Revistas: relagdo de todos os autores se ndo ultrapassar os seis ou dos seis
primeiros seguido de et al, titulo do artigo e identificagdo da revista (nome,
ano, volume e péginas). Exemplo: Fagot-Campagna A, Pettitt D), Engelgau
MM, Burrows NR, Geiss LS, Valdez R, et al. Type 2 diabetes among North
American children and adolescents: an epidemiologic review and a public
health perspective.] Pediatr. 2000; |36: 664-72.
Livros: nome do(s) autor(es) ou editor(es) (seguido de, “editor” no caso
dos editores), titulo, n® da edigio, cidade e nome da editora,ano de publica-
¢do. Exemplo: Ganz M, editor. Prevention of Type 2 Diabetes. First edition.
Chichester: John Wiley & Sons Ltd; 2005. Artigos ou capitulos em livro:
Nome(s) e iniciais do(s) autor(es) do artigo (ou capitulo); titulo ou nimero
do artigo ou capitulo, nomes e iniciais dos editores, titulo do livro, cidade
e nome da casa editora, nimero de edi¢do, ano de publicagdo, primeira e
Gltima paginas do artigo. Exemplo: Zimmet P, Cameron A, Shaw J. The Dia-
betics Epidemic: Genes and Environment Clashing. In: Ganz M, editor. Pre-
vention of Type 2 Diabetes. First edition. Chichester: John Wiley & Sons Ltd;
2005. p. 3-13.

5. Legendas
Devem ser dactilografadas a dois espagos em folhas separadas e numera-
das em sequéncia.As legendas devem ser numeradas em algarismos drabes
pela sequéncia da citagdo no texto, e fornecerem a informagao suficiente pa-
ra permitir a interpretagdo da figura sem necessidade de consulta do texto.

6. Figuras

Todas as figuras e fotografias devem ser enviadas em triplicado.A sua iden-
tificagdo sera feita através do nimero e do titulo da figura e das iniciais do
primeiro autor escritos num autocolante colocado no verso, que devera
ainda conter sinalizagdo clara da sua parte superior. As letras e simbolos
que aparecam nas figuras ndo poderdo ser manuscritas (utilizar de prefe-
réncia simbolos/letras decalcadas), devendo ser legiveis apés eventual dimi-
nui¢do das dimensdes da figura. O nimero maximo de figuras e quadros
sera de 8 para os artigos originais e de 5 para os casos clinicos. As foto-
grafias a cores devem ser enviadas impressas em papel; em alternativa, po-
derdo ser envia-das em suporte electrénico, desde que digitalizadas em alta
defini¢io.

7. Quadros
Devem ser enviados em folhas separadas, dactilografados a 2 espagos, iden-
tificados com o nimero de aparecimento no texto (algarismos romanos) e
com um titulo informativo na parte superior. Na parte inferior serdo colo-
cadas todas as notas informativas (abreviaturas, significado estatistico, etc).

8. Revisdao
As provas tipograficas serdo revistas pelos autores. Sera claramente especi-
ficado o prazo para devolugdo das provas revistas. O nio cumprimento do
prazo implica a aceitagdo pelos autores da revisio das provas efectuada
pelos servigos da Revista.





