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1 INTRODUCAO

A Sindrome de Guillain-Barré (SGB), tam-
bém conhecida como polirradiculoneurite
aguda, é a maior causa de paralisia flacida
generalizada no mundo (1,2), com incidéncia
anual de 0,81 a 1,89 casos por 100.000 habi-
tantes, acometendo principalmente a popu-
lagcdo entre 20 e 40 anos de idade, de ambos
0s sexos. Em situagdes normais, a maioria dos
casos ocorre de maneira esporadica e parece
ndo apresentar sazonalidade (1,2).

No Brasil ha escassez de dados sistemati-
zados sobre a SGB. Durante a flavirose pelo
virus Zika, em 2015, com aumento de inci-
déncia de SGB, aventou-se a possibilidade de
relacdo direta entre essas duas condi¢dese e
estimulou-se melhor coleta de informacgdes
epidemioldgicas (3). Durante o periodo do
surto epidémico, de marc¢o a agosto de 2015,
a incidéncia geral de SGB e outras manifesta-
coes neuroldgicas foi de 4,4 casos por 100 mil
habitantes na Bahia, sendo de 4,2 por 100 mil
habitantes em Salvador. A incidéncia de SGB
e outras manifestagcdes neuroldgicas foi de
5,0/100 mil habitantes entre os homens, e de
3,8/100 mil habitantes entre as mulheres, com
mediana de idade geral de 44 anos (intervalo
interquartil de 1 e 3: 31-59 anos - amplitude:
2-83 anos) (4).

A SGB é uma doencga de carater autoimu-
ne que acomete primordialmente a mielina
da porgao proximal dos nervos periféricos de
forma aguda/subaguda. Aproximadamente
60% a 70% dos pacientes com SGB apresen-
tam alguma doenca aguda precedente (1 a
3 semanas antes) (5,6), sendo a infec¢ao por
Campylobacter jejuni a mais frequente (32%),
seguida por citomegalovirus (13%), virus Eps-
tein Barr (10%) e outras infecgdes virais, tais
como hepatite por virus tipo A, B e C, influen-
za e virus da imunodeficiéncia humana (HIV)
(7,8). Outros fatores precipitantes de menor

importancia sao cirurgia, imunizagao e gravi-
dez (9,10).

A maioria dos pacientes percebe inicialmen-
te a doenca pela sensacao de parestesias nas
extremidades distais dos membros inferiores
e, em seguida, superiores. Dor neuropatica
lombar ou nas pernas pode ser vista em pelo
menos 50% dos casos (11). Fraqueza progres-
siva é o sinal mais perceptivel ao paciente,
ocorrendo geralmente nesta ordem: membros
inferiores, bracgos, tronco, cabeca e pescoco. A
intensidade pode variar desde fraqueza leve,
que sequer motiva a busca por atendimento
médico em nivel primario (12), até ocorrén-
cia de tetraplegia completa com necessidade
de ventilacdo mecanica (VM) por paralisia de
musculatura respiratéria acessdria. Fraque-
za facial ocorre na metade dos pacientes ao
longo do curso da doenca. Entre 5%-15% dos
pacientes desenvolvem oftalmoparesia e pto-
se. A funcao esfincteriana é, na maioria das
vezes, preservada, enquanto a perda dos re-
flexos miotdticos pode preceder os sintomas
sensitivos até mesmo em musculos pouco afe-
tados. Instabilidade autondmica é um achado
comum, causando eventualmente arritmias
importantes (7,8), mas que raramente persis-
tem apds duas semanas (8,10).

A sindrome usualmente progride por 2 a 4
semanas. Pelo menos 50% a 75% dos pacien-
tes atingem seu nadir (pico de piora) na segun-
da semana, 80% a 92% até a terceira semana
e 90% a 94% até a quarta semana (8,13). Insu-
ficiéncia respiratoria com necessidade de VM
ocorre em até 30% dos pacientes nessa fase.
Progressao de sinais e sintomas por mais de
8 semanas exclui o diagndstico de SGB, suge-
rindo entdao uma polineuropatia inflamatdria
desmielinizante cronica (PIDC). Passada a fase
da progressao, a doenga entra em platé por
varios dias ou semanas, com subsequente re-




| 5 F PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS DA SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

cuperacao gradual da fungao motora ao longo
de varios meses. Entretanto, apenas 15% dos
pacientes ficardo sem nenhum déficit residu-
al apds 2 anos do inicio da doenga e 5% a 10%
permanecerao com sintomas motores ou sen-
sitivos incapacitantes. A mortalidade nos pa-
cientes com SGB é de aproximadamente 5%
a 7%, geralmente resultante de insuficiéncia
respiratdria, pneumonia aspirativa, embolia
pulmonar, arritmias cardiacas e sepse hospi-
talar (8,14).

Os fatores de risco para um mau prognos-
tico funcional sdo idade acima dos 50 anos,
diarreia precedente, inicio abrupto de fraque-
za grave (menos de 7 dias), necessidade de
VM e amplitude do potencial da neurocondu-
¢dao motora menor que 20% do limite normal
(9,16,17). O progndstico motor é melhor nas
criangas, pois necessitam menos de suporte
ventilatério e recuperam-se com maior rapi-
dez (8). Recorréncia do episddio pode ocorrer

em até 3% dos casos, nao havendo relacao
com a forma de tratamento utilizada na fase
aguda, conforme se acreditava (15).

O tratamento especifico da SGB visa primor-
dialmente a acelerar o processo de recupera-
¢do, diminuindo as complica¢des associadas a
fase aguda e reduzindo dos déficits neurolégi-
cos residuais em longo prazo (9), e inclui o uso
de plasmaférese e imunoglobulina humana in-
travenosa (IglV).

A identificacao de fatores de risco e da do-
enca em seu estagio inicial e o encaminha-
mento agil e adequado para o atendimento
especializado dao a Atenc¢do Basica um carater
essencial para um melhor resultado terapéuti-
co e progndstico dos casos.

Este Protocolo visa a estabelecer os crité-
rios diagnodsticos e terapéuticos da Sindrome
de Guillain-Barré. A metodologia de busca e
avaliacdo das evidéncias estdao detalhadas no
Apéndice 1.

2 CLASSIFICACAO ESTATISTICA
INTERNACIONAL DE DOENCAS E
PROBLEMAS RELACIONADOS A SAUDE

(CID-10)

Sindrome de Guillain-Barré

61.0




5}

3 DIAGNOSTICO

O diagndstico da SGB é primariamente clini-
co. No entanto, exames complementares sdo
necessarios para confirmar a hipdtese diagnos-
tica e excluir outras causas de paresia flacida.

3.1 Diagnéstico Clinico

Os pacientes com SGB geralmente apresen-
tam fraqueza muscularem mais de umsegmen-
to apendicular de forma simétrica, incluindo
musculatura craniana. Os reflexos miotaticos
distais usualmente estao reduzidos ou ausen-
tes. A progressao dos sinais e sintomas é de
suma importancia, ndo podendo ultrapassar 8
semanas e com recuperacgao iniciando 2-4 se-
manas apos fase de platd (16). Febre e disfun-
¢do sensitiva sao achados pouco frequentes,
devendo levantar suspeita de uma etiologia al-
ternativa, de causa provavelmente infecciosa.

3.2 Diagnéstico Laboratorial

Andlise do liquido cefalorraquiano (LCR):
elevacdo da proteina no liguor acompanhada
por poucas células mononucleares é o acha-
do laboratorial caracteristico, evidente em até
80% dos pacientes apds a segunda semana.
Entretanto, na primeira semana, a proteina no
LCR pode ser normal em até 1/3 dos pacientes.
Caso o numero de linfécitos no liquor exceda
10 células/mm3, deve-se suspeitar de outras
causas de polineuropatia, tais como sarcoido-
se, doenca de Lyme ou infec¢ao pelo HIV (17).

Diagndstico eletroneuromiografico (ENMG):
a andlise das neuroconducdes nervosas e a
eletromiografia por agulha sao as ferramentas
da ENMG utilizadas para confirmar o diagnds-
tico de SGB e fornecer algumas informacdes
sobre o progndstico. A ENMG permite classi-
ficar as principais formas de apresentacao da

MINISTERIO DA SAUDE

SGB diferenciando as formas de acometimento
desmielinizante das formas axonais do nervo
periférico (18).

As formas desmielinizantes da SGB sao
acompanhadas de achados pela ENMG como:
velocidades de condugdao motora reduzidas,
prolongamento das laténcias motoras distais
das neuroconducgdes, sinais de bloqueio da
condugdo nervosa motora com dispersao tem-
poral da onda em andlise e também laténcias
de ondas F prolongadas. As formas de apre-
sentacdo axonal, muitas vezes, sdao evidencia-
das pela diminuicao das amplitudes sensitivas
e motoras.

Como a SGB é um processo dinamico com
taxa de progressao variavel (16), estudos seria-
dos de ENMG s3o frequentemente Uteis. Eim-
portante salientar que a presenc¢a de achados
na ENMG de normalidade no inicio do curso da
doenca nao exclui a hipdtese de SGB, visto que
as alteracdes na ENMG sdo tipicamente mais
pronunciadas aproximadamente 2 semanas
apos a instalacao da fraqueza. No entanto, a
exploragao eletrofisioldgica faz-se necessaria
para a exclusdo de outras doencgas neuromus-
culares causadoras de paralisia flacida aguda.

3.3 Critérios Diagnosticos

Existem varios critérios propostos para a
definicdo clara do diagndstico de SGB, sendo
exigidos todos os especificados abaixo (2,19):

a. Presenca de dois critérios essenciais (con-
forme a seguir);

b. Presenca de pelo menos trés critérios clini-
cos sugestivos (conforme a seguir);

c. Auséncia de mais de uma situagao que re-
duza a possibilidade de SGB;

d. Auséncia de situacao que exclua o diagnds-
tico de SGB;
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e. Analise do LCR;

f. ENMG compativel com a doenga e inves-
tigacdo adicional criteriosa com intuito de
afastar outras etiologias. Nessas situagoes,
deve ser avaliado por consultor médico
especialista em doencas neuromusculares.

Cabe salientar que o diagndstico da SGB é es-
sencialmente clinico e norteado pela presenca
dos critérios essenciais e sugestivos e que per-
mitem o inicio do tratamento com as medidas
de suporte e também as terapias modificado-
ras da doenca, acelerando a recuperacao do
doentes (20).

A seguir, relacionam-se os critérios essen-
ciais, que sugerem, reduzem ou excluem o
diagnodstico da SGB, bem como uma escala de
gravidade (Quadro 1) da SGB (13).

3.3.1 Critérios essenciais para o diagnostico
da SGB

a. Fraqueza progressiva de mais de um mem-
bro ou de musculos cranianos de graus va-
riaveis, desde paresia leve até plegia;

b. Hiporreflexia e arreflexia distal com graus
variaveis de hiporreflexia proximal.

3.3.2 Critérios sugestivos da SGB

Clinicos:
a. Progressao dos sintomas ao longo de 4 se-
manas;

b. demonstracdo de relativa simetria da pare-
sia de membros;

c. sinais sensitivos leves a moderados;

d. acometimento de nervos cranianos, espe-
cialmente expresso por fraqueza bilateral
dos musculos faciais;

e. dor;

disfun¢do autondmica;

g. auséncia de febre no inicio do quadro.

—h

Andlise do LCR:
a. Alta concentracdo de proteina;
b. Presenca de menos de 10 células/mm?3.

Estudo ENMG tipico?:

S3ao necessarios trés dos quatro critérios
abaixo (geralmente ausentes antes de 5-7
dias, podendo nao revelar anormalidades em
até 15%-20% dos casos, apos esse periodo):

a. Reducdo da velocidade de condug¢ao moto-

ra em dois ou mais nervos;

b. blogueio de conduc¢ao do potencial de agao
motor composto ou dispersao temporal
anormal em um ou mais nervos;

c. prolongamento da laténcia motora distal
em dois ou mais nervos;

d. prolongamento de laténcia da Onda-F ou
auséncia dessa onda.

3.3.3 Critérios que reduzem a possibilidade
da SGB

a. Fraqueza assimétrica;

b. disfuncdo intestinal e de bexiga no inicio do
guadro;

c. auséncia de resolucao de sintomas intesti-
nais ou urinarios;

d. presenca de mais de 50 células/mm? na
analise do LCR;

e. presenga de células polimorfonucleares no
LCR;

f. nivel sensitivo bem demarcado.

3.3.4 Critérios que excluem a possibilidade
da SGB

a. Histdria de exposicao a hexacarbono, pre-
sente em solventes, tintas, pesticidas ou
metais pesados;

b. achados sugestivos de metabolismo anor-
mal da porfirina;

c. histdria recente de difteria;

d. suspeita de intoxicacdo por chumbo (ou
outros metais pesados).




B

e. sindrome sensitiva pura (auséncia de sinais
motores).

f. diagndstico de botulismo, miastenia gravis,
poliomielite, neuropatia toxica, paralisia
periddica ou paralisia conversiva.

3.4 Diagnostico Diferencial

A SGB é uma das causas mais frequentes de
polineuropatia aguda vista nos hospitais gerais
(21). Entretanto, varias outras condi¢cdes neuro-
|6gicas devem ser distinguidas da SGB. O dile-
ma imediato é diferenciar SGB de uma doenca
medular aguda. Confusao pode ocorrer nas le-
sd0es medulares agudas em que os reflexos sao
inicialmente abolidos (choque espinhal). Nes-
sas situacdes, outros sinais devem ser busca-
dos. A auséncia de nivel sensitivo bem definido
ao exame fisico neuroldgico, o acometimento
da musculatura facial e respiratdria acessoria e
o padrdo parestésico em bota e luva relatado
espontaneamente pelo paciente, com relati-
va preservacao da sensibilidade distal, falam a
favor da SGB. Perda do controle esfincteriano,
disfungao autondémica e dor lombar podem
ocorrer em ambos os casos, embora predo-
minem nas mielopatias. Paralisia predominan-
temente motora é também caracteristica da
poliomielite ou de outras mielites infecciosas.
Febre, sinais meningeos, pleocitose liqudrica e
distribuicdo assimétrica da fraqueza costumam
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coexistir nesses casos (22).

Outras causas importantes de polineuropa-
tia aguda que devem sempre ser incluidas no
diagnostico diferencial da SGB sdo: infecciosas
(HIV, doenca de Lyme, difteria), paraneoplasi-
cas (principalmente carcinoma brénquico de
pulm3o), autoimunes (doencas do colageno,
vasculites primarias), toxicas (histéria exposi-
cional a amiodarona, cloroquina, organofosfo-
rados e metais pesados, entre outros agentes)
e metabdlicas (porfiria). A polineuropatia croni-
ca deve ser diferenciada da SGB pelo seu tempo
de progressao motora superior a 8 semanas.

Ptose e fraqueza motora ocular podem cau-
sar confusao com miastenia gravis. No entan-
to, nessa situacao, ndao ha padrao ascendente
de perda de forga e os reflexos miotaticos sao
usualmente preservados (23).

Por fim, nos pacientes criticamente enfer-
mos, uma variedade de disturbios neuromus-
culares (polineuromiopatia) podem existir e
devem ser distinguidos da SGB. Estes incluem
polineuropatia ou miopatia do paciente criti-
co, neuropatia rapidamente progressiva nos
pacientes com insuficiéncia renal em didlise
peritoneal, hipofosfatemia aguda induzida por
hiperalimenta¢ao, miopatia por corticoide e
efeitos prolongados de bloqueadores mus-
culares. Nesses casos, o estudo ENMG e do
liguor é de grande auxilio na definicao de do-
enca desmielinizante.

4 CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste Protocolo todos os pacientes que:

detalhado; e

evolugao.

preencherem os critérios diagndsticos do item 3, incluindo as formas variantes da SGB, aval-
iados por médico, preferencialmente especialista em neurologia, com expedi¢ao de laudo

apresentarem doeng¢a moderada-grave (Escala de Incapacidade) e menos de 8 semanas de
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5 CRITERIOS DE EXCLUSAO

Serao excluidos deste Protocolo os pacientes com mais de 8 semanas de evolucao da doencga,
com insuficiéncia renal ou que apresentarem contraindica¢des ou efeitos adversos nao toleraveis

3 1gIV.

o6 CASOS ESPECIAIS

SGB em criangas: os achados clinicos, labo-
ratoriais e eletrofisiolégicos em criangas com
SGB sao similares aos encontrados em adul-
tos. No entanto, na populagao pediatrica, a
prevaléncia de infeccao precedente é de 75%
e a queixa principal mais frequente é a dor. A
maioria das criangas com SGB tem recupera-
¢do satisfatoria, mesmo com redugao signifi-
cativa da amplitude do potencial de neurocon-
ducdo motora (24).

Neuropatia axonal sensitivo-motora aguda
(NASMA): primeiramente descrita como uma
variante axonal da SGB (11), do ponto de vis-
ta clinico e eletrofisioldgico inicial é indistin-
guivel da SGB. Da mesma forma que a SGB, a
doenga inicia com anormalidades sensitivas
subjetivas nas extremidades e evolu¢gdao mais
rapida (poucos dias) da fraqueza generalizada,
sendo necessaria a VM para a maioria dos pa-
cientes. O progndstico da NASMA é pior do que
o da SGB e a maioria dos casos exibe recupera-
cdo motora lenta e incompleta (25). Em adicao
ao padrdo liqudrico usual de hiperproteinor-
raquia sem pleocitose, também visto nos pa-
cientes com SGB, ha evidéncia de infeccdo re-
cente por Campylobacter jejuni e presenca de
anticorpos antigangliosideos, particularmente
anti- GM1. Embora nao existam ensaios clini-
cos randomizados e controlados especificos
para essa variante, e devido a impossibilidade
de diferenciacdo clinica (e eletrofisiolégica,
pelo menos na fase inicial) entre NASMA e

SGB, ambas as situacdes sdo tratadas de for-
ma semelhante (13)-

Neuropatia axonal motora aguda (NAMA):
outra variante axonal da SGB, caracterizada
por inicio abrupto de fraqueza generalizada,
com musculos distais mais gravemente afeta-
dos que os proximais. Deficit de nervos crania-
nos einsuficiénciarespiratdria exigindo VM es-
tao presentes em 33% dos casos. Ao contrario
da SGB e da NASMA, sintomas sensitivos estao
ausentes e os reflexos tendinosos podem ser
normais. Anticorpos anti-GM1 e anti-GD1 sao
comumente detectados, em geral associados
com infec¢ao recente por Campylobacter jeju-
ni (18,26). Os pacientes com NAMA costumam
apresentar boa recuperagao dentro do primei-
ro ano, mas fraqueza distal residual é comum.
Nao existem ensaios clinicos especificos ava-
liando a eficdcia da imunoglobulina ou da plas-
maférese para NAMA. No entanto, é provavel
que essa entidade esteja incluida em alguns
ensaios para SGB comparando essas duas
modalidades terapéuticas, como evidenciado
posteriormente na analise criteriosa dos pa-
cientes selecionados para o estudo do Dutch
GBS Trial (27). Nesse estudo, 18% dos pacien-
tesinicialmenteidentificados como portadores
de SGB, apresentavam na realidade NAMA, ha-
vendo recuperacdao mais rapida com a admi-
nistragdo de imunoglobulina isolada, sendo,
portanto, uma pratica justificada nesses casos.
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Sindrome de Miller-Fisher: é uma variante
de SGB, caracterizada pela triade ataxia, arre-
flexia a oftalmoplegia. Paresia de outros ner-
VoS cranianos, especialmente do sétimo, pode
ocorrer. Fraqueza apendicular proximal pode
ser demonstrada ao longo do curso da doenca
em aproximadamente 1/3 dos casos, podendo
haver progressdao para fraqueza generalizada
mais grave de forma semelhante a SGB (11).
Em termos de achados eletrofisiolégicos, dife-
rente das outras variantes da SGB, a anormali-
dade mais frequente é a reducgdo das amplitu-
des do potencial de neuroconducao sensitiva
fora de proporg¢ao ao prolongamento das la-
téncias distais ou lentificacdo das velocidades

7 TRATAMENTO

Existem dois tipos de tratamento na SGB: a)
a antecipacdo e o controle das comorbidades
associadas; b) tratamento modificador da do-
enca, visando a um menor tempo de recupe-
racdo e minimizacao de déficits motores. Nao
ha necessidade de tratamento de manuten-
cao, fora da fase aguda da doenca.

Assim, pacientes com SGB necessitam ser
inicialmente admitidos no hospital para ob-
servagao rigorosa. O cuidado para eles é mais
bem encontrado em centros tercidrios, com
facilidades de cuidados intensivos e uma equi-
pe de profissionais que esteja familiarizada
com as necessidades especiais dos pacientes
com SGB (14). Vigilancia estrita e antecipacao
das potenciais complicagdes sao necessarias
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de conducdo sensitiva (28). A recuperacdo, em
geral, se da apds 2 semanas do inicio dos sin-
tomas, com evolucao favoravel apds 3 a 5 me-
ses. Da mesma forma que nas outras variantes
da SGB, ha evidéncia sorolégica de infeccao
recente por Campylobacter jejuni, bem como
presenca de anticorpos antigangliosideo, par-
ticularmente antiGQ1b (29). Embora a sindro-
me de Miller-Fischer seja autolimitada (29),
alguns pacientes podem evoluir para insufici-
éncia respiratdria (30). Assim, parece pruden-
te tratar os pacientes com imunoglobulina ou
plasmaférese (11), desde que respeitadas as
condicdes do item critérios de inclusao.

para a otimizacdo das chances de um desfe-
cho favoravel. As areas de atencao incluem
prevencdo de fendmenos tromboembdlicos,
monitorizagao cardiaca, avaliagdes seriadas
de reserva ventilatdria e de fraqueza orofarin-
gea, protecao de vias aéreas, manutencao da
funcdo intestinal, controle apropriado da dor
e nutricao e suporte psicolégico adequados.
A fisioterapia motora deve ser iniciada nesta
fase com intuito de auxiliar na mobilizacao
precoce (31).

Para a correta indicagao do tratamento, fa-
z-se necessaria a determinacao da gravidade
clinica proposta por Hughes et al. (32), sendo
considerada doenca leve de 0 a 2 e moderada-
grave de 3 a 6 (Quadro 1).

Quadro 1 - Escala de gravidade clinica proposta por Hughes et al. (32)

Saudavel

Capaz de caminhar somente com bengala ou suporte
Confinado a cama ou cadeira de rodas

Necessita de ventilagdo assistida

a U A W N B O

Morte

Sinais e sintomas menores de neuropatia, mas capaz de realizar tarefas manuais

Apto a caminhar sem auxilio da bengala, mas incapaz de realizar tarefas manuais
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O Escore Progndstico para SGB de Erasmus (EGOS) (33) é um modelo progndstico que se baseia
em dados clinico- epidemioldgicos para prever a probabilidade de um paciente com SGB estar ca-

minhando sem auxilio em 6 meses (Quadro 2).

Pacientes com escore igual a 4 apds duas semanas

do inicio do quadro tem 7% de risco de ndo caminharem independentemente em 6 meses. Esse
risco aumenta para 27% com escore de 5 e para 52% com escore maior que 5. Esses dados devem
também ser considerados para decisao sobre instituicao de tratamentos modificadores de doenca.

Quadro 2 - Escore de Desfecho para Sindrome de Guillain-Barré de Erasmus (EGOS)

Idade no inicio

Diarreia (<4 semanas do inicio)

Escore de gravidade clinica (com 2 semanas)

Escore Progndstico (EGOS)

CATEGORIA ESCORE
>60 anos 1
41-60 anos 0,5

40 anos ou menos 0
Ausente 0
Presente 1

Ooul 1

2 2

3 3

4 4

5 5
1-7

Fonte: Autoria propria.

Os tratamentos modificadores de doencga
preconizados na SGB incluem um tratamen-
to ndo medicamentoso (plasmaférese) e um
medicamentoso (imunoglobulina humana en-
dovenosa). Ndo se observam diferencas sig-
nificativas na resposta a essas duas formas de
tratamento (34).

7.1 Tratamento nao medicamentoso
Plasmaférese

A plasmaférese consiste na separagao do
plasma e células sanguineas, sendo que essas
ultimas sao reinfundidas apds diluicao em al-
bumina diluida com gelatina ou plasma fresco.
Seu uso na SGB se baseia na remog¢ao de anti-
corpos, complemento e outros fatores respon-
saveis por lesao nervosa.

O efeito da plasmaférese foi avaliado em
uma revisao sistematica da Cochrane que con-
cluiu que a plasmaférese aumenta a probabili-
dade dos pacientes deambularem de forma in-
dependente em 4 semanas, diminuiu o tempo
de VM, risco de infec¢Oes graves, instabilidade
cardiovascular e arritmias cardiacas em rela-
¢do ao tratamento desuporte (35).

Cada sessdao de plasmaférese remove de
uma a uma e meia volemia de plasma, com in-
tervalo de 48 horas entre sessdes. Pacientes
incapazes de ficarem em pé sem auxilio (esca-
la de gravidade de Hughes >3) devem receber
quatro sessdes enquanto pacientes com aco-
metimento leve (escala de gravidade de Hu-
ghes menor ou igual a 3) podem se beneficiar
de duas sessdes (36).
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O papel da plasmaférese em criangcas meno-
res de 12 anos de idade e apds 30 dias do ini-
cio dos sintomas permanece incerto (9,37,38),
logo, a critério médico, pode ser indicada.

7.2 Tratamento medicamentoso

A Imunoglobulina humana (IglV), pela facili-
dade de uso, tornou-se o tratamento de esco-
Iha na maioria dos paises, apesar de seu meca-
nismo de acdo pouco compreendido (31). Sua
eficacia na recuperagdao motora, risco de mor-
te e efeitos adversos comparada a tratamento
com plasmaférese mostrou que os resultados
dentro de duas semanas saosemelhantes (34).

A dose preconizada de IglV na SGB é de 2g/
Kg dividida em 2 a 5 dias (39). A maior dose
diaria pode aumentar o risco de complicagdes
renais ou vasculares, especialmente em pa-
cientes idosos.

Glicocorticoides estao contraindicados no
tratamento da SGB. (32,40), assim como poligli-
cosideo (41), a filtragem do liquor (42) e outros
tratamentos adjuvantes a IglV, tais como fator
neurotréfico cerebral (43) ou betainterferona
(44). Nenhum desses estudos observou mini-
mos efeitos benéficos significativos com rela-
¢ao as praticas usuais e ndo sao preconizados.

3 MONITORAMENTO

7.2.1 Farmaco

Imunoglobulina humana: frascos-ampola
de 0,5;1,0; 2,5;3,0;5,0e 6,0 g.

7.2.2 Esquema de administracao

Imunoglobulina humana: 0,4g/kg/dia, por
via intravenosa.

7.2.3 Tempo de tratamento — Critérios de
Interrupgao

A imunoglobulina humana deve ser admi-
nistrada de 2 a 5 dias e interrompida caso haja
qualquer evidéncia de perda da funcao renal e
anafilaxia.

7.2.3.1 Beneficios esperados

* Diminuicdo do tempo de recuperagao
da capacidade de deambular com e sem
ajuda;

e diminuicdo do niumero de pacientes com
complicagdes associadas necessitando
de VM;

e diminuigdo do tempo de VM;

e aumento da porcentagem de pacientes
com recuperacao total da forca muscular
em um ano;

e diminuicdo da mortalidade em um ano.

Deve-se realizar avaliacdo prévia da funcao renal (especialmente em pacientes diabéticos), ni-
vel sérico de IgA, sorologia para HIV e hidratagao prévia. Durante a administragao, controlar sinais
clinicos para anafilaxia e efeitos adversos, tais como dor moderada no peito, no quadril ou nas
costas, nduseas e vomitos, calafrios, febre, mal-estar, fadiga, sensagdo de fraqueza ou leve tontu-
ra, cefaleia, urticaria, eritema, tensao do tdrax e dispneia.
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9 ACOMPANHAMENTO POS-

TRATAMENTO

O tratamento de pacientes que nao apresentam melhora, ou mesmo seguem piorando, apds o
tratamento, ndo estd claramente definido. As op¢des de repetir o tratamento inicial ou de usar imu-
noglobulina apds plasmaférese sdao preconizadas com base na opiniao de especialistas. Ja o uso de
plasmaférese apds imunoglobulina ndo é preconizado (45). Quando o pacientes apresentam piora
progressiva além de oito semanas apds o inicio do quadro, deve-se considerar o diagndstico de po-
lirradiculoneuropatia inflamatdéria desmielinizante crénica (PIDC), cujo tratamento é diferente (46).

Os pacientes devem ser reavaliados clinicamente apds a alta, periodicamente, a critério médico

até estabilizacdo de sua melhora.

10 REGULACAO/CONTROLE/AVALIACAO

PELO GESTOR

Devem ser observados os critérios de inclu-
sao e exclusao de pacientes neste Protocolo,
a duracao e a monitorizagao do tratamento,
bem como a verificacdo periddica da dose
prescrita e dispensada e a adequagdo de uso
do medicamento.

Alerta-se ao gestor para se organizar no sen-
tido de evitar o fornecimento concomitante
da imunoglobulina humana pela Autorizacao
de Internacdo Hospitalar (AIH/SIH) e Autoriza-
¢do de Procedimentos de Alta Complexidade
(APAC/SIA).

De acordo com a portaria vigente [PRC n° 4,
de 28 de setembro de 2017, Anexo 1 do Anexo
V (Origem: Portaria GM/MS 204/2016, Anexo
1)], a ocorréncia de suspeita ou confirmacao de
paralisia flacida aguda deve ser comunicada,
obrigatoriamente, pelos médicos, profissio-
nais da saude ou responsaveis pelos estabe-
lecimentos de saude, publicos ou privados,
a autoridade de saude - Ministério da Saude
(MS), Secretaria de Estado da Saude (SES) ou
Secretaria Municipal de Saude (SMS).
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1) Escopo e finalidade do Protocolo

A atualizacdo do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Sindrome de Guillian —
Barré iniciou-se com reunido presencial, realizada dia 23 de maio de 2019 em Brasilia/Distrito
Federal, para delimitacao do escopo. O objetivo desta reunido foi a discussdao da atualiza¢ao do
referido PCDT.

Essa reunido presencial contou com a presenca de sete membros do Grupo Elaborador, sendo
quatro dos quais especialistas e trés metodologistas, além de um representante de associacao de
pacientes e trés representantes do Comité Gestor.

A dindmica da reunido foi conduzida com base no PCDT vigente (Portaria n2 1.171/SAS/MS, de
19 de novembro de 2015) e na estrutura de PCDT definida pela Portaria n° 375, de 10 de novem-
bro de 2009. Cada se¢ao do PCDT foi discutida entre o Grupo Elaborador com o objetivo de revisar
as condutas diagnodsticas e terapéuticas e identificar as tecnologias que poderiam ser considera-
das nas recomendacdes.

Foi estabelecido que as recomendacgdes diagndsticas, de tratamento ou acompanhamento que
utilizassem tecnologias previamente disponibilizadas no SUS nao teriam questdes de pesquisa de-
finidas por se tratar de praticas clinicas estabelecidas, exceto em casos de incertezas atuais sobre
seu uso, casos de desuso ou oportunidades de desinvestimento. Como ndo foram elencadas novas
guestdes de pesquisa para a revisao do PCDT, a relatoria do texto foi distribuida entre os médicos
especialistas. Esses profissionais foram orientados a referenciar as recomenda¢des com base nos
estudos pivotais, meta-analises e diretrizes atuais que consolidam a pratica clinica e a atualizar os
dados epidemioldgicos descritos no PCDT vigente.

2) Equipe de elaboragdo e partes interessadas
2.1) Colaboragao externa

Além dos representantes do Departamento de Gestao e Incorporacao de Tecnologias em Saude
do Ministério da Saude (DGITIS/SCTIE/MS), os demais participantes na elaboragdo deste Protocolo
foram, no ambito do Programa para o Desenvolvimento Institucional do SUS (PROADI-SUS), meto-
dologistas do Hospital Alemdo Oswaldo Cruz (HAOC) e especialistas no tema.

Todos os participantes do Grupo Elaborador preencheram e assinaram o formulario de De-
claragao de Conflito de Interesses, que foram enviados ao Ministério da Saude, como parte dos
resultados do trabalho de elaboracao.

2.3) Avaliagao da Subcomissao Técnica de Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas

A primeira versao deste Protocolo foi apresentada a 752 reunido da Subcomissdo Técnica de
Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas, realizada dia 17 de dezembro de 2019, com a partici-
pacao de areas técnicas deste Ministério, e, apds a andlise e sugestdes de ajustes e correcdes, foi
por unanimidade decidido pautar o tema a reuniao da Conitec.
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3) Busca da evidéncia

Para auxiliar na atualizagao do PCDT, e com o intuito de o parear com as melhores e mais atuais
evidéncias disponiveis, em 20/09/2019 foram realizadas buscas no PubMed e Embase, limitando-
-se os resultados para ensaios clinicos, ensaios clinicos randomizados (ECR), revisdes sistematicas
e meta-analises publicados desde 27/11/2014, data da ultima atualizacdo do Protocolo vigente.
As estratégias de busca foram:

L. . . Selecionados
Estratégia de busca Localizados  Duplicata X
Base para leirtura

"Guillain-Barre Syndrome"[Mesh] AND

"Therapeutics"[Mesh] AND ((Clinical Trial[ptyp] OR Meta-

Analysis[ptyp] OR Randomized Controlled Trial[ptyp] OR

systematic[sb])  AND ("2014/11/27"[PDAT] 3

"3000/12/31"[PDAT]) AND 15

"humans"[MeSH Terms]) 7 133

PubMed

'guillain barre syndrome'/exp AND 'therapy' AND
([cochrane review]/lim OR [systematic review]/lim OR
[meta analysis]/lim OR [controlled clinical trial]/lim OR
[randomized controlled trial]/lim) AND [embase]/lim

Embase AND [2014-2019]/py

125

Outros estudos de conhecimento dos especialistas foram incluidos para a atualizagao da sec¢ao
de casos especiais do PCDT.
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IMUNOGLOBULINA HUMANA

Eu, (nome do(a) paciente), abaixo identificado(a) e

firmado(a), declaro ter sido informado(a) claramente sobre todas as indicagdes, contraindicagdes,

principais efeitos colaterais e riscos relacionados ao uso do medicamento imunoglobulina huma-

na, indicado para o tratamento da sindrome de Guillain-Barré.

Os termos médicos foram explicados e todas as minhas duvidas foram resol-

vidas pelo médico (nome do médico que prescreve).

Assim declaro que fui claramente informado(a) de que o medicamento que passo a receber pode

trazer as seguintes beneficios:

e diminuicdo do tempo de recuperacdo motora (maior rapidez do inicio da capacidade de cami-
nhar com ou semauxilio);

e diminuicdao de complicagdes associadas, incluindo necessidade de ventilagdo mecanica;

e diminuicdo do tempo de ventilagdo mecanica, caso esta seja necessaria;

e aumento da for¢a muscular em 1ano;

e diminuicdo da mortalidade em 1ano.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicacdes, potenciais efei-

tos colaterais e riscos:

e nadosesabe aocerto osriscos do uso deste medicamento na gravidez, portanto, caso engravide,
devo avisar imediatamente

e 30 meu médico;

e os efeitos colaterais ja relatados sdao: dor de cabeca, calafrios, febre, reacdes no local de aplica-
¢do dainjecdo, que incluem

e dor, coceira e vermelhiddo. Problemas nos rins também ja foram relatados.

¢ medicamento contraindicado em casos de hipersensibilidade (alergia) ao farmaco;

® orisco da ocorréncia de efeitos adversos aumenta com a superdosagem.

Estou ciente de que este medicamento somente pode ser utilizado por mim, comprometendo-me

a devolvé-lo caso ndo queira ou ndo possa utiliza-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei tam-

bém que continuarei a ser assistido, inclusive se desistir de usar o medicamento.

Autorizo o Ministério da Saude e as Secretarias de Saude a fazer uso de informacdes relativas ao

meu tratamento, desde que assegurado o anonimato. () Sim () Nao

Local: Data:

Nome do paciente:

Cartdo Nacional do SUS:

Nome do responsavel legal:

Documento de identificagao do responsavel legal:

Assinatura do paciente ou do responsavel legal

Médico responsavel: CRM: UF:

Assinatura e carimbo do médico
Data:

Nota: Verificar na Relagdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia Farmacéutica se encontram os medicamentos
preconizados neste Protocolo.



Conte-nos o que pensa sobre esta publicacao. Responda a
pesquisa disponivel por meio do link:
https://ncv.microsoft.com/BazolU6zAn
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