SECRETARIA DE ATENGCAO ESPECIALIZADA A SAUDE
SECRETARIA DE CIENCIA, TECNOLOGIA E INSUMOS ESTRATEGICOS EM SAUDE

PORTARIA CONJUNTA N° 15, DE 13 DE OUTUBRO DE 2020.

Aprova o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Sindrome de
Guillain-Barré.

O SECRETARIO DE ATENCAO ESPECIALIZADA A SAUDE eo SECRETARIO DE CIENCIA,
TECNOLOGIA, INOVAGCAO E INSUMOS ESTRATEGICOS EM SAUDE, no uso de suas atribuigdes,

Considerando a necessidade de se atualizarem parametros sobre a sindrome de Guillain-Barré no
Brasil e diretrizes nacionais para diagnostico, tratamento e acompanhamento dos individuos com esta
doenca;

Considerando que os protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas sdo resultado de consenso técnico-
cientifico e sdo formulados dentro de rigorosos parametros de qualidade e precisdo de indicago;

Considerando o Registro de Deliberacdo n° 547/2020 e o Relatdrio de Recomendagdo n® 553 —
Setembro de 2020 da Comissdo Nacional de Incorporagdo de Tecnologias no SUS (CONITEC), a
atualizacdo da busca e avaliacdo da literatura; e

Considerando a avaliacdo técnica do Departamento de Gestdo e Incorporagdo de Tecnologias e
Inovacdo em Saude (DGITIS/SCTIE/MS), do Departamento de Assisténcia Farmacéutica e Insumos
Estratégicos (DAF/SCTIE/MS) e do Departamento de Atengdo Especializada e Tematica
(DAET/SAES/MS), resolvem:

Art. 1° Fica aprovado o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas — da Sindrome de Guillain-
Barré.

Paragrafo Unico. O Protocolo objeto deste artigo, que contém o conceito geral da sindrome de
Guillain-Barré, critérios de diagnéstico, critérios de inclusdo e de exclusdo, tratamento e mecanismos de
regulacéo, controle e avaliacéo, disponivel no sitio http://portalms.saude.gov.br/protocolos-e-diretrizes, é
de caréater nacional e deve ser utilizado pelas Secretarias de Salde dos Estados, do Distrito Federal e dos
Municipios na regulagdo do acesso assistencial, autorizagdo, registro e ressarcimento dos procedimentos
correspondentes.

Art. 2° E obrigatoria a cientificacdo do paciente, ou de seu responsavel legal, dos potenciais riscos
e efeitos colaterais relacionados ao uso de procedimento ou medicamento preconizados para o tratamento
da sindrome de Guillain-Barré.

Art. 3° Os gestores estaduais, distrital e municipais do SUS, conforme a sua competéncia e
pactuacOes, deverdo estruturar a rede assistencial, definir os servicos referenciais e estabelecer os fluxos
para o atendimento dos individuos com essa doenca em todas as etapas descritas no anexo a esta Portaria,
disponivel no sitio citado no paragrafo Unico do art. 1°.

Art. 4° Esta Portaria entra em vigor na data de sua publicag&o.

Art. 5° Fica revogada a Portaria n°1.171/SAS/MS, de 19 de novembro de 2015, publicada no Diario
Oficial da Unido n° 222, 20 de novembro de 2015, sec¢do 1, pagina 83.
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ANEXO

PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS
SINDROME DE GUILLAIN-BARRE

1. INTRODUCAO

A Sindrome de Guillain-Barré (SGB), também conhecida como polirradiculoneurite aguda, é a maior causa de paralisia
flacida generalizada no mundo® 2 com incidéncia anual de 0,81 a 1,89 casos por 100.000 habitantes, acometendo principalmente a
populacéo entre 20 e 40 anos de idade, de ambos os sexos. Em situagdes normais, a maioria dos casos ocorre de maneira esporadica

e parece ndo apresentar sazonalidade® 2.

No Brasil ha escassez de dados sistematizados sobre a SGB. Durante a flavirose pelo virus Zika, em 2015, com aumento
de incidéncia de SGB, aventou-se a possibilidade de relacdo direta entre essas duas condicdese e estimulou-se melhor coleta de
informagdes epidemioldgicas®. Durante o periodo do surto epidémico, de margo a agosto de 2015, a incidéncia geral de SGB e outras
manifestagdes neurologicas 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 manifestagdes 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)*.

A SGB é uma doenca de carater autoimune que acomete primordialmente a mielina da porcéo proximal dos nervos
periféricos de forma aguda/subaguda. Aproximadamente 60% a 70% dos pacientes com SGB apresentam alguma doenca aguda
precedente (1 a 3 semanas antes)®> ¢, sendo a infecgdo por Campylobacter jejuni a mais frequente (32%), seguida por citomegalovirus
(13%), virus Epstein Barr (10%) e outras infecgBes virais, tais como hepatite por virus tipo A, B e C, influenza e virus da

imunodeficiéncia humana (HIV)™ 8. Outros fatores precipitantes de menor importancia sio cirurgia, imunizagdo e gravidez® 1°

A maioria dos pacientes percebe inicialmente a doenca pela sensacéo de parestesias nas extremidades distais dos membros
inferiores e, em seguida, superiores. Dor neuropética lombar ou nas pernas pode ser vista em pelo menos 50% dos casos''. Fraqueza
progressiva é o sinal mais perceptivel ao paciente, ocorrendo geralmente nesta ordem: membros inferiores, bragos, tronco, cabega e
pescogo. A intensidade pode variar desde fraqueza leve, que sequer motiva a busca por atendimento médico em nivel primario®?, até
ocorréncia de tetraplegia completa com necessidade de ventilagdo mecanica (VM) por paralisia de musculatura respiratéria acessoria.
Fraqueza facial ocorre na metade dos pacientes ao longo do curso da doenga. Entre 5%-15% dos pacientes desenvolvem
oftalmoparesia e ptose. A funcdo esfincteriana €, na maioria das vezes, preservada, enquanto a perda dos reflexos miotaticos pode
preceder os sintomas sensitivos até mesmo em musculos pouco afetados. Instabilidade autondmica é um achado comum, causando

eventualmente arritmias importantes 7, mas que raramente persistem apds duas semanas®'®

A sindrome usualmente progride por 2 a 4 semanas. Pelo menos 50% a 75% dos pacientes atingem seu nadir (pico de
piora) na segunda semana, 80% a 92% até a terceira semana e 90% a 94% até a quarta semana® 3. Insuficiéncia respiratoria com
necessidade de VM ocorre em até 30% dos pacientes nessa fase. Progressdo de sinais e sintomas por mais de 8 semanas exclui o
diagnéstico de SGB, sugerindo entdo uma polineuropatia inflamatéria desmielinizante cronica (PIDC). Passada a fase da progresséo,
a doenca entra em platd por varios dias ou semanas, com subsequente recuperacéo gradual da funcéo motora ao longo de varios meses.
Entretanto, apenas 15% dos pacientes ficardo sem nenhum déficit residual apds 2 anos do inicio da doenga e 5% a 10% permanecerdo
com sintomas motores ou sensitivos incapacitantes. A mortalidade nos pacientes com SGB é de aproximadamente 5% a 7%,

geralmente resultante de insuficiéncia respiratdria, pneumonia aspirativa, embolia pulmonar, arritmias cardiacas e sepse hospitalar®
14.

Os fatores de risco para um mau progndstico funcional sdo idade acima dos 50 anos, diarreia precedente, inicio abrupto de
fraqueza grave (menos de 7 dias), necessidade de VM e amplitude do potencial da neurocondugéo motora menor que 20% do limite
normal® ¥ 17- O prognostico motor é melhor nas criangas, pois necessitam menos de suporte ventilatdrio e recuperam-se com maior
rapidez®. Recorréncia do episédio pode ocorrer em até 3% dos casos, ndo havendo relagdo com a forma de tratamento utilizada na

fase aguda, conforme se acreditava’®.



O tratamento especifico da SGB visa primordialmente a acelerar o processo de recuperacéo, diminuindo as complicacdes
associadas a fase aguda e reduzindo dos déficits neuroldgicos residuais em longo prazo®, e inclui o uso de plasmaférese e

imunoglobulina humana intravenosa (IglV).

A identificacdo de fatores de risco e da doenga em seu estdgio inicial e 0 encaminhamento &gil e adequado para o

atendimento especializado déo a Atencédo Bésica um carater essencial para um melhor resultado terapéutico e prognéstico dos casos.

Este Protocolo visa a estabelecer os critérios diagndsticos e terapéuticos da Sindrome de Guillain-Barré. A metodologia de

busca e avaliagdo das evidéncias estdo detalhadas no Apéndice 1.

2. CLASSIFICAGAO ESTATISTICA INTERNACIONAL DE DOENGAS E PROBLEMAS RELACIONADOS A
SAUDE (CID-10)

- G61.0 Sindrome de Guillain-Barré

3. DIAGNOSTICO

O diagnostico da SGB é primariamente clinico. No entanto, exames complementares sdo necessarios para confirmar a

hipdtese diagnéstica e excluir outras causas de paresia flacida.

3.1 Diagnostico Clinico

Os pacientes com SGB geralmente apresentam fraqueza muscular em mais de um segmento apendicular de forma simétrica,
incluindo musculatura craniana. Os reflexos miotéaticos distais usualmente estdo reduzidos ou ausentes. A progresséo dos sinais e
sintomas € de suma importancia, ndo podendo ultrapassar 8 semanas e com recuperagéo iniciando 2-4 semanas apos fase de plat6®®.
Febre e disfuncdo sensitiva sdo achados pouco frequentes, devendo levantar suspeita de uma etiologia alternativa, de causa

provavelmente infecciosa.

3.2. Diagno6stico Laboratorial

Anélise do liquido cefalorraquiano (LCR): elevagao da proteina no liquor acompanhada por poucas células mononucleares
¢ 0 achado 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 ntimero de linfécitos no liquor exceda 10 células/mm?, deve-se

suspeitar de outras causas de polineuropatia, tais como sarcoidose, doenca de Lyme ou infecgdo pelo HIVY,

Diagnostico eletroneuromiografico (ENMG): a anlise das neuroconducdes nervosas e a eletromiografia por agulha séo as
ferramentas da ENMG utilizadas para confirmar o diagnéstico de SGB e fornecer algumas informagdes sobre o prognéstico. A ENMG
permite classificar as principais formas de apresentacdo da SGB diferenciando as formas de acometimento desmielinizante das formas

axonais do nervo periférico®,

As formas desmielinizantes da SGB sdo acompanhadas de achados pela ENMG comao: velocidades de condugédo motora
reduzidas, prolongamento das laténcias motoras distais das neurocondugdes, sinais de bloqueio da condugio nervosa motora com
disperséo temporal da onda em anélise e também laténcias de ondas F prolongadas. As formas de apresentacéo axonal, muitas vezes,

séo evidenciadas pela diminuicdo das amplitudes sensitivas e motoras.

Como a SGB é um processo dindmico com taxa de progresséo variavel'®, estudos seriados de ENMG s&o frequentemente
Gteis. E importante salientar que a presenca de achados na ENMG de normalidade no inicio do curso da doenga néo exclui a hipétese
de SGB, visto que as alteracdes na ENMG sdo tipicamente mais pronunciadas aproximadamente 2 semanas ap6s a instalagédo da
fragueza. No entanto, a exploracéo eletrofisioldgica faz-se necessaria para a excluséo de outras doengas neuromusculares causadoras

de paralisia flacida aguda.



abaixo?'°:

3.3. Critérios Diagnosticos

Existem varios critérios propostos para a definicédo clara do diagnéstico de SGB, sendo exigidos todos os especificados

a) Presenca de dois critérios essenciais (conforme a seguir);

b) Presenca de pelo menos trés critérios clinicos sugestivos (conforme a seguir);
¢) Auséncia de mais de uma situagéo que reduza a possibilidade de SGB;

d) Auséncia de situacdo que exclua o diagnéstico de SGB;

e) Anélise do LCR;

f) ENMG compativel com a doenga e investigacdo adicional criteriosa com intuito de afastar outras etiologias. Nessas

situacdes, deve ser avaliado por consultor médico especialista em doencas neuromusculares.

Cabe salientar que o diagnostico da SGB € essencialmente clinico e norteado pela presenga dos critérios essenciais e

sugestivos e que permitem o inicio do tratamento com as medidas de suporte e também as terapias modificadoras da doenga, acelerando

a recuperagdo do doentes®.

A seguir, relacionam-se os critérios essenciais, que sugerem, reduzem ou excluem o diagnéstico da SGB, bem como uma

escala de gravidade (Quadro 1) da SGB®.

3.3.1. Critérios essenciais para o diagnéstico da SGB
a) Fragueza progressiva de mais de um membro ou de misculos cranianos de graus variaveis, 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) Progressdo dos sintomas ao longo de 4 semanas;

b) demonstracao de relativa simetria da paresia de membros;

¢) sinais sensitivos leves a moderados;

d) acometimento de nervos cranianos, especialmente expresso por fraqueza bilateral dos musculos faciais;
e) dor;

f) disfungéo autondmica;

g) auséncia de febre no inicio do quadro.

Andlise do LCR:
a) Alta concentragéo de proteina;

b) Presenca de menos de 10 células/mm?,

Estudo ENMG tipico?:

S0 necessarios trés dos quatro critérios abaixo (geralmente ausentes antes de 5-7 dias, podendo néo revelar anormalidades

em até 15%-20% dos casos, ap6s esse periodo):

a) Reducdo da velocidade de conducdo motora em dois ou mais nervos;
b) bloqueio de condug&o do potencial de acdo motor composto ou dispersdo 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) disfuncéo intestinal e de bexiga no inicio do quadro;

c) auséncia de resolucéo de sintomas intestinais ou urindrios;



d) presenga de mais de 50 células/mm3 na anélise do LCR;
e) presenca de células polimorfonucleares no LCR;

f) nivel sensitivo bem demarcado.

3.3.4. Critérios que excluem a possibilidade da SGB

a) Histdria de exposigdo a hexacarbono, presente em solventes, tintas, pesticidas ou metais pesados;
b) achados sugestivos de metabolismo anormal da porfirina;

c) historia recente de difteria;

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

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

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

3.4. Diagno6stico Diferencial

A SGB ¢ uma das causas mais frequentes de polineuropatia aguda vista nos hospitais gerais®. Entretanto, vérias outras
condigdes neurolégicas devem ser distinguidas da SGB. O dilema imediato é diferenciar SGB de uma doenca medular aguda.
Confusdo pode ocorrer nas lesdes medulares agudas em que os reflexos séo inicialmente abolidos (choque espinhal). Nessas situagdes,
outros sinais devem ser buscados. A auséncia de nivel sensitivo bem definido ao exame fisico neurolégico, o acometimento da
musculatura facial e respiratoria acessoria e o padréo parestésico em bota e luva relatado espontaneamente pelo paciente, com relativa
preservacao da sensibilidade distal, falam a favor da SGB. Perda do controle esfincteriano, disfungdo autondmica e dor lombar podem
ocorrer em ambos os casos, embora predominem nas mielopatias. Paralisia predominantemente motora é também caracteristica da
poliomielite ou de outras mielites infecciosas. Febre, sinais meningeos, pleocitose liquérica e distribuicdo assimétrica da fraqueza

costumam coexistir nesses casos?.

Outras causas importantes de polineuropatia aguda que devem sempre ser incluidas no diagnoéstico diferencial da SGB s&o:
infecciosas (HIV, doenca de Lyme, difteria), paraneoplasicas (principalmente carcinoma brénquico de pulmdo), autoimunes (doengas
do colageno, vasculites primarias), toxicas (historia exposicional a amiodarona, cloroquina, organofosforados e metais pesados, entre
outros agentes) e metabdlicas (porfiria). A polineuropatia cronica deve ser diferenciada da SGB pelo seu tempo de progressédo motora

superior a 8 semanas.

Ptose e fraqueza motora ocular podem causar confusdo com miastenia gravis. No entanto, nessa situacéo, ndo ha padréo

ascendente de perda de forca e os reflexos miotaticos sdo usualmente preservados.

Por fim, nos pacientes criticamente enfermos, uma variedade de disturbios neuromusculares (polineuromiopatia) podem
existir e devem ser distinguidos da SGB. Estes incluem polineuropatia ou miopatia do paciente critico, neuropatia rapidamente
progressiva nos pacientes com insuficiéncia renal em didlise peritoneal, hipofosfatemia aguda induzida por hiperalimentacéo, miopatia
por corticoide e efeitos prolongados de bloqueadores musculares. Nesses casos, o0 estudo ENMG e do liquor é de grande auxilio na

defini¢do de doenca desmielinizante.

4. CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste Protocolo todos os pacientes que:
- preencherem os critérios diagnosticos do item 3, incluindo as formas variantes da SGB, avaliados por médico,
preferencialmente especialista em neurologia, com expedicéo de laudo detalhado; e

- apresentarem doenga moderada-grave (Escala de Incapacidade) e menos de 8 semanas de evolucéo.

5. CRITERIOS DE EXCLUSAO

Seréo excluidos deste Protocolo os pacientes com mais de 8 semanas de evolucéo da doenca, com insuficiéncia renal ou que

apresentarem contraindicagdes ou efeitos adversos ndo toleraveis a IglV.



6. CASOS ESPECIAIS

SGB em criangas: os achados clinicos, laboratoriais e eletrofisioldgicos em criangas com SGB séo similares aos encontrados
em adultos. No entanto, na populagéo pediétrica, a prevaléncia de infecgdo precedente é de 75% e a queixa principal mais frequente
€ a dor. A maioria das criancas com SGB tem recuperagéo satisfatoria, mesmo com reducéo significativa da amplitude do potencial

de neurocondugio motora®*.

Neuropatia axonal sensitivo-motora aguda (NASMA): primeiramente descrita como uma variante axonal da SGB, do
ponto de vista clinico e eletrofisioldgico inicial é indistinguivel da SGB. Da mesma forma que a SGB, a doenca inicia com
anormalidades sensitivas subjetivas nas extremidades e evolucéo mais rapida (poucos dias) da fraqueza generalizada, sendo necessaria
a VM para a maioria dos pacientes. O prognostico da NASMA é pior do que o da SGB e a maioria dos casos exibe recuperagdo motora
lenta e incompleta®. Em adicfo ao padréo liqudrico usual de hiperproteinorraquia sem pleocitose, também visto nos pacientes com
SGB, héa evidéncia de infeccéo recente por Campylobacter jejuni e presenca de anticorpos antigangliosideos, particularmente anti-
GML1. Embora nédo existam ensaios clinicos randomizados e controlados especificos para essa variante, e devido a impossibilidade de
diferenciacéo clinica (e eletrofisiol6gica, pelo menos na fase inicial) entre NASMA e SGB, ambas as situagdes séo tratadas de forma

semelhante

Neuropatia axonal motora aguda (NAMA): outra variante axonal da SGB, caracterizada por inicio abrupto de fraqueza
generalizada, com musculos distais mais gravemente afetados que os proximais. Deficit de nervos cranianos e insuficiéncia respiratoria
exigindo VM estéo presentes em 33% dos casos. Ao contrario da SGB e da NASMA, sintomas sensitivos estdo ausentes e os reflexos
tendinosos podem ser normais. Anticorpos anti-GM1 e anti-GD1 sdo comumente detectados, em geral associados com infecgéo
recente por Campylobacter jejuni® 2, Os pacientes com NAMA costumam apresentar boa recuperagao dentro do primeiro ano, mas
fraqueza distal residual € comum. N&o existem ensaios clinicos especificos avaliando a eficicia da imunoglobulina ou da plasmaférese
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 pacientes selecionados para o estudo do Dutch
GBS Trial?’. Nesse estudo, 18% dos pacientes inicialmente identificados como portadores de SGB, apresentavam na realidade NAMA,
havendo recuperagdo mais rapida com a administragdo de imunoglobulina isolada, sendo, portanto, uma pratica justificada nesses

Casos.

Sindrome de Miller-Fisher: é uma variante de SGB, caracterizada pela triade ataxia, arreflexia a oftalmoplegia. Paresia de
outros nervos cranianos, especialmente do sétimo, pode ocorrer. Fraqueza apendicular proximal pode ser demonstrada ao longo do
curso da doenga em aproximadamente 1/3 dos casos, podendo haver progressao para fraqueza generalizada mais grave de forma
semelhante & SGB*!. Em termos de achados eletrofisioldgicos, diferente das outras variantes da SGB, a anormalidade mais frequente
¢ a reducdo das amplitudes do potencial de neurocondugdo sensitiva fora de proporcdo ao prolongamento das laténcias distais ou
lentificacdo das velocidades de condugéo sensitiva®®. A recuperagdo, em geral, se da apds 2 semanas do inicio dos sintomas, com
evolugdo favoravel apds 3 a 5 meses. Da mesma forma que nas outras variantes da SGB, ha evidéncia soroldgica de infeccdo recente
por Campylobacter jejuni, bem como presenga de anticorpos antigangliosideo, particularmente antiGQ1b?. Embora a sindrome de
Miller-Fischer seja autolimitada?®, alguns pacientes podem evoluir para insuficiéncia respiratoria®®. Assim, parece prudente tratar os

pacientes com imunoglobulina ou plasmaférese'!, desde que respeitadas as condiges do item critérios de inclusdo.

7. TRATAMENTO

Existem dois tipos de tratamento na SGB: a) a antecipacdo e o controle das comorbidades associadas; b) tratamento
modificador da doenca, visando a um menor tempo de recuperacdo e minimizagdo de déficits motores. Ndo ha necessidade de

tratamento de manutencao, fora da fase aguda da doenca.

Assim, pacientes com SGB necessitam ser inicialmente admitidos no hospital para observacéo rigorosa. O cuidado para
eles é mais bem encontrado em centros terciarios, com facilidades de cuidados intensivos e uma equipe de profissionais que esteja
familiarizada com as necessidades especiais dos pacientes com SGB. Vigilancia estrita e antecipagdo das potenciais complicaces

s80 necessarias para a otimizacéo das chances de um desfecho favordvel. As areas de atencdo incluem prevencdo de fendmenos



tromboembdlicos, monitorizacéo cardiaca, avaliagbes seriadas de reserva ventilatoria e de fraqueza orofaringea, protecdo de vias
aéreas, manutengdo da fungdo intestinal, controle apropriado da dor e nutricéo e suporte psicolégico adequados. A fisioterapia motora

deve ser iniciada nesta fase com intuito de auxiliar na mobilizagao precoce®.

Para a correta indicagdo do tratamento, faz-se necessaria a determinagéo da gravidade clinica proposta por Hughes et al.®2,

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.*?

0 | Saudavel

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

2 | Apto a caminhar sem auxilio da bengala, mas incapaz de realizar tarefas manuais

3 | Capaz de caminhar somente com bengala ou suporte

4 | Confinado a cama ou cadeira de rodas

5 | Necessita de ventilacdo assistida

6 | Morte

O Escore Prognostico para SGB de Erasmus (EGOS)® é um modelo progndstico que se baseia em dados clinico-
epidemioldgicos para prever a probabilidade de um paciente com SGB estar caminhando sem auxilio em 6 meses (Quadro 2).
Pacientes com escore igual a 4 ap6s 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 decisdo sobre institui¢do de tratamentos modificadores de doenca.

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

CATEGORIA ESCORE
Idade no inicio >60 anos 1

41-60 anos 0,5

40 anos ou menos 0
Diarreia (<4 semanas do inicio) Ausente 0

Presente 1
Escore de gravidade clinica (com 2 semanas) Ooul 1

2 2

3 3

4 4

5 5
Escore Prognostico (EGOS) 1-7

Os tratamentos modificadores de doenga preconizados na SGB incluem um tratamento ndo medicamentoso (plasmaférese) e
um medicamentoso (imunoglobulina humana endovenosa). N&o se observam diferencas significativas na resposta a essas duas formas

de tratamento®,

7.1. Tratamento ndo medicamentoso

Plasmaférese



A plasmaférese consiste na separacéo do plasma e células sanguineas, sendo que essas Ultimas séo reinfundidas apds diluicéo
em albumina diluida com gelatina ou plasma fresco. Seu uso na SGB se baseia na remogéo de anticorpos, complemento e outros

fatores responsaveis por lesdo nervosa.

O efeito da plasmaférese foi avaliado em uma reviséo sistematica da Cochrane que concluiu que a plasmaférese aumenta a
probabilidade dos pacientes deambularem de forma independente em 4 semanas, diminuiu o tempo de VM, risco de infecgdes graves,

instabilidade cardiovascular e arritmias cardiacas em relagdo ao tratamento de suporte®,

Cada sessdo de plasmaférese remove de uma a uma e meia volemia de plasma, com intervalo de 48 horas entre sessdes.
Pacientes incapazes de ficarem em pé sem auxilio (escala de gravidade de Hughes >3) devem receber quatro sessdes enquanto

pacientes com acometimento leve (escala de gravidade de Hughes menor ou igual a 3) podem se beneficiar de duas sessfes®.

O papel da plasmaférese em criangas menores de 12 anos de idade e ap6s 30 dias do inicio dos sintomas permanece incerto®

3738 |ogo, a critério médico, pode ser indicada.

7.2. Tratamento medicamentoso

A Imunoglobulina humana (IglV), pela facilidade de uso, tornou-se o tratamento de escolha na maioria dos paises, apesar de
seu mecanismo de agdo pouco compreendido®. Sua eficicia na recuperagdo motora, risco de morte e efeitos adversos comparada a

tratamento com plasmaférese mostrou que os resultados dentro de duas semanas sdo semelhantes®.

A dose preconizada de IgIV na SGB ¢ de 2g/Kg dividida em 2 a 5 dias®. A maior dose diaria pode aumentar o risco de

complicagdes renais ou vasculares, especialmente em pacientes idosos.

Glicocorticoides estdo contraindicados no tratamento da SGB.*“°, assim como poliglicosideo*, a filtragem do liquor® e
outros tratamentos adjuvantes a IglV, tais como fator neurotréfico cerebral®® ou betainterferona*. Nenhum desses estudos observou

minimos efeitos benéficos significativos com relagdo as préaticas usuais e ndo sdo preconizados.

7.2.1. Farmaco

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

7.2.2. Esquema de administracéo

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

7.2.3.Tempo de tratamento — Critérios de Interrupgéo
A imunoglobulina humana deve ser administrada de 2 a 5 dias e interrompida caso haja qualquer evidéncia de perda da fungéo

renal e anafilaxia.

7.2.3.1.  Beneficios esperados
- Diminuigéo do tempo de recuperacéo da capacidade de deambular com e sem ajuda;
- diminuicdo do nimero de pacientes com complicacOes associadas necessitando de VM;
- diminuicédo do tempo de VM;
- aumento da porcentagem de pacientes com recuperagéo total da forca muscular em um ano;

- diminuicdo da mortalidade em um ano.

8.  MONITORAMENTO

Deve-se realizar avaliacéo prévia da fungéo renal (especialmente em pacientes diabéticos), nivel sérico de IgA, sorologia para

HIV e hidratagdo prévia. Durante a administracéo, 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, sensacéo de fraqueza ou leve tontura, cefaleia,

urticéria, eritema, tensédo do térax e dispneia.

9. ACOMPANHAMENTO POS-TRATAMENTO

O tratamento de pacientes que ndo apresentam melhora, ou mesmo seguem piorando, apés o tratamento, ndo esta claramente
definido. As opcdes de repetir o tratamento inicial ou de usar imunoglobulina apés plasmaférese séo preconizadas com base na opini&o
de especialistas. Ja 0 uso de plasmaférese ap6s imunoglobulina ndo é preconizado*. Quando o pacientes apresentam piora progressiva
além de oito semanas ap6s o inicio do quadro, deve-se considerar o diagndstico de polirradiculoneuropatia inflamatéria

desmielinizante crénica (PIDC), cujo tratamento ¢ diferente?,

Os pacientes devem ser reavaliados clinicamente ap6s a alta, periodicamente, a critério médico até estabilizacdo de sua melhora.

10. REGULAGAO/CONTROLE/AVALIAGAO PELO GESTOR

Devem ser observados os critérios de inclusdo e exclusdo de pacientes neste Protocolo, a duragdo e a monitorizagdo do

tratamento, bem como a verificacdo periodica da dose prescrita e dispensada e a adequagéo de uso do medicamento.

Alerta-se ao gestor para se organizar no sentido de evitar o fornecimento concomitante da imunoglobulina humana pela

Autorizagdo de Internagdo Hospitalar (AIH/SIH) e Autorizagdo 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 confirmacéo de paralisia flacida aguda deve ser comunicada, obrigatoriamente, pelos
médicos, profissionais da salde ou responsaveis pelos estabelecimentos de salde, pUblicos ou privados, a autoridade de sadde -
Ministério da Satde (MS), Secretaria de Estado da Satde (SES) ou Secretaria Municipal de Satde (SMS).
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TERMO DE ESCLARECIMENTO E RESPONSABILIDADE - TER
IMUNOGLOBULINA HUMANA

Eu, (nome do(a) paciente), abaixo identificado(a) e firmado(a),
declaro ter sido informado(a) claramente sobre todas as indica¢des, contraindicagdes, principais efeitos colaterais e riscos relacionados
ao uso do medicamento imunoglobulina humana, indicado para o tratamento da sindrome de Guillain-Barré.

Os termos médicos foram explicados e todas as minhas davidas foram resolvidas 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:

- diminuicéo do tempo de recuperagdo motora (maior rapidez do inicio da capacidade de caminhar com ou sem auxilio);

- diminuicdo de complicacdes associadas, incluindo necessidade de ventilacdo mecénica;

- diminuicédo do tempo de ventilagdo mecénica, caso esta seja necessaria;

- aumento da for¢a muscular em 1 ano;

- diminuicéo da mortalidade em 1 ano.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindicages, potenciais efeitos colaterais e riscos:

- ndo se sabe ao certo os riscos do uso deste medicamento na gravidez, portanto, caso engravide, devo avisar imediatamente
ao meu médico;

- os efeitos colaterais ja relatados sdo: dor de cabeca, calafrios, febre, reagdes no local de aplicagdo da injecéo, que incluem
dor, coceira e vermelhiddo. Problemas nos rins também ja foram relatados.

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

- o risco 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 néo
queira ou ndo possa utiliza-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei também que continuarei a ser assistido, inclusive se desistir de
usar o medicamento.

Autorizo o Ministério da Salde e as Secretarias de Salde a fazer uso de informacdes relativas ao meu tratamento, desde
que assegurado o anonimato. ( ) Sim ( ) Néo

Local:

Data:

Nome do paciente:

Cartao Nacional de Saude:

Nome do responséavel legal:

Documento de identificagdo do responsével 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.




APENDICE 1

METODOLOGIA DE BUSCA E AVALIAGAO DA LITERATURA

1. Escopo e finalidade do Protocolo

A atualizacéo 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 delimitagdo do escopo. O objetivo desta reunido

foi a discussdo da atualizagéo 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 associacdo de pacientes e trés representantes do Comité Gestor.

A dinamica da reunido foi conduzida com base no PCDT vigente (Portaria n® 1.171/SAS/MS, de 19 de novembro de
2015) e na estrutura de PCDT definida pela Portaria n® 375, de 10 de novembro de 2009. Cada se¢do do PCDT foi discutida entre o
Grupo Elaborador com o objetivo de revisar as condutas diagndsticas e terapéuticas e identificar as tecnologias que poderiam ser

consideradas nas recomendagdes.

Foi estabelecido que as recomendagdes diagnosticas, de tratamento ou acompanhamento que utilizassem tecnologias
previamente disponibilizadas no SUS nao teriam questdes de pesquisa definidas por se tratar de préticas clinicas estabelecidas, exceto
em casos de incertezas atuais sobre seu uso, casos de desuso ou oportunidades de desinvestimento. Como nao foram elencadas novas
questdes de pesquisa para a revisdo do PCDT, a relatoria do texto foi distribuida entre os médicos especialistas. Esses profissionais
foram orientados a referenciar as recomendagdes com base nos estudos pivotais, meta-analises e diretrizes atuais que consolidam a

préatica clinica e a atualizar os dados epidemioldgicos descritos no PCDT vigente.

2. Equipe de elaborag&o e partes interessadas

2.1 Colaboragéo externa

Além dos representantes do Departamento de Gestéo e Incorporagéo de Tecnologias em Satde do Ministério da Satde
(DGITIS/SCTIE/MS), os demais participantes na elaboracdo deste Protocolo foram, no &mbito do Programa para o Desenvolvimento
Institucional do SUS (PROADI-SUS), metodologistas do Hospital Alemao Oswaldo Cruz (HAOC) e especialistas no tema.

Todos os participantes do Grupo Elaborador preencheram e assinaram o formulario de Declaracdo de Conflito de

Interesses, que foram enviados ao Ministério da Sadde, como parte dos resultados do trabalho de elaboragéo.

2.3. Avaliacdo da Subcomisséo Técnica de Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas

A primeira versdo deste Protocolo foi apresentada a 75 reunido da Subcomissdo Técnica de Protocolos Clinicos e
Diretrizes Terapéuticas, realizada dia 17 de dezembro de 2019, com a participacao de areas técnicas deste Ministério, e, ap6s a analise

e sugestdes de ajustes e correcdes, foi por unanimidade decidido pautar o tema a reunido da Conitec.

3. Busca da evidéncia

Para auxiliar na atualizacdo 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 Gltima atualizagdo do Protocolo

vigente. As estratégias de busca foram:



Base

Estratégia de busca

Localizados

Duplicata

Selecionados

para leirtura

PubMed

"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] :
"3000/12/31"[PDAT]) AND
"humans"[MeSH Terms])

15

Embase

‘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 AND
[2014-2019]/py

125

133

PCDT.

Outros estudos de conhecimento dos especialistas foram incluidos para a atualizagéo da sec&o de casos especiais do




