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Resumo

O protocolo de actuagdo na Sindrome de Guillain-Barré em
idade pediétrica foi elaborado com o intuito de rever as mais
recentes recomendacdes internacionais e de tragar linhas
orientadoras de actuacdo. E constituido por duas partes: a
primeira € a introducdo tedrica, resultante da revisdo
bibliogrifica, e a segunda o Protocolo de actuagdo. Tra-
tando-se de uma patologia para a qual ainda ndo existe um
consenso, sobretudo no que respeita ao tratamento, optou-se
por incluir as vdrias op¢des de tratamento recomendadas,
permitindo a cada Unidade aplicar aquela com a qual possui
mais experiéncia.

Palavras-chave: Guillain-Barré, idade pedidtrica, imuno-
globulina, plasmaferese
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Guillain-Barré Syndrome in pediatric age- mana-
gement guidelines

Abstract

To review the most recent international recommendations and
establish management guidelines. It consists in a first part, a
bibliographic review, and a second part, the management
guidelines. Since there isn’t a full consensus about the best
treatment choice, all recommended treatment options were
included to allow each Unit to be able to choose the one they
are more experienced with.

Key-words: Guillain-Barré, pediatric age, immunoglobulin,
plasmapheresis
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ABREVIATURAS

APT - alimentacao parentérica

CMV - Citomegalovirus

CPK - Creatinafosfoquinase

CF - Classe funcional

EBYV - Virus Epstein Barr

EMG - Electromiografia

EUA - Estados Unidos da América

F - feminino

HIV - Virus Imunodeficiéncia Humana
LCR - Liquido cefalo-raquidiano

M - masculino

MS - membros superiores

MI - membros inferiores

PCR - Proteina C reactiva

PFR - Provas funcionais respiratorias
PO - per os

RMN - Ressonancia magnética nuclear
RN - Recém-nascido

SDRA - Sindrome de dificuldade respiratéria aguda
SNG - sonda nasogastrica

SOG - sonda orogastrica

SGB - Sindrome de Guillain-Barré

TA - tensao arterial

TVP - trombose venosa profunda

TPC - tempo de preenchimento capilar
UCI - Unidade de Cuidados Intensivos
VM - Ventilagdo mecanica

VS - Velocidade de sedimentagao
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Introducao tedrica

A Sindrome de Guillain-Barré (SGB) é a causa mais comum de
paralisia flacida aguda nas criancas, nos paises com programas
de vacinacdo implementados'?. Trata-se de uma polineuropatia
periférica de inicio agudo, caracterizada por disfun¢éio motora,
sensitiva e autonémica. Classicamente, é descrita como uma
triade composta por: fraqueza muscular progressiva, arreflexia
e aumento das proteinas no liquido cefalo-raquidiano (LCR),
sem pleocitose (dissociagdo albumino-citolégica).

Epidemiologia
A incidéncia varia conforme a localizagdo geografica e a idade:
* EUA e Europa: 1,1/100 000 a 1,8/100 000/ano’
e Mundial : 0,4-4/100 000/ano*
¢ Incidéncia Anual <16 anos: 0,4-1,4/100 000?

Predomina em individuos com mais de 50 anos de idade e é
raro em criangas abaixo dos 2 anos, havendo, no entanto,
casos descritos em recém nascidos (RN) e lactentes. H4 um
predominio no sexo masculino: M/F 1,5/1%.

Etiologia e fisiopatologia

Apesar de ainda ndo totalmente conhecida, pensa-se que a base
fisiopatolégica da doenga seja auto imune, dado que dois tercos
dos casos sdo precedidos de uma infecgdo nas seis semanas pré-
vias ao inicio dos sintomas, habitualmente respiratéria ou gas-
trointestinal*. O agente raramente é identificado, mas os mais
frequentemente descritos sdo: Campylobacter jejuni (o mais fre-
quente), virus Epstein-Barr (EBV), citomegalovirus (CMV),
Mycoplasma pneumoniae, Chlamydia pneumoniae, Haemophi-
lus influenzae, virus Varicela-Zoster, enterovirus, virus das
hepatites A e B, herpes simplex'¢*. Nao ha, actualmente, evidén-
cia cientifica que suporte a relacdo entre vacinagdo e SGB”.

O mecanismo fisiopatolégico ainda ndo é bem conhecido e
parece ser diferente para cada forma de apresentacdo. Ha uma
desregulag@o da resposta imune humoral e celular por um meca-
nismo de mimetismo molecular, em consequéncia da infec¢do
recente’. Na forma classica (polirradiculoneuropatia inflamaté-
ria desmielinizante aguda) hé activacdo macrofdgica com inva-
sdo e destrui¢do da bainha de mielina e células de Schwann,
com desmielinizagdo axonal dos nervos periféricos, raizes espi-
nhais e, por vezes, pares cranianos. Nas formas axonais e
Sindrome de Miller-Fisher tém sido identificados anticorpos
antigangliosideos, que provocam uma disfuncio dos canais de
Na* ao nivel do axénio, ndo havendo desmielinizaco.

Como consequéncia ocorre uma diminui¢do/aboli¢do da velo-
cidade de conducio nervosa, pelo que os estudos neurofisiol6-
gicos (electromiografia com estudo de condugdo nervosa) sdo
essenciais para confirmar o diagndstico e distinguir o subtipo.

O processo inflamatério altera a permeabilidade da barreira
hemato encefélica, ocorrendo exsudagdo proteica e, assim,
dissociagdo albumino citolégica.
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Formas de apresentaciao (Quadro I)

Quadro | - Formas de apresentagédo da Sindrome de Guillain-Barré

FORMAS DE APRESENTAGAO

POLIRRADICULONEUROPATIA INFLAMATORIA DESMIELINIZANTE AGUDA

FORMAS AXONAIS

Neuropatia axonal
motora aguda

Neuropatia axonal
sensitivo-motora aguda

SINDROME DE MILLER-FISHER

VARIANTES RARAS

Polinevrite craniana Pandisautonomia aguda | Cervicobraquial

1. Polirradiculoneuropatia inflamatéria desmielinizante
aguda

E a “forma cldssica”, correspondendo a cerca de 90% dos casos
na Europa e América do Norte’. Nao sdo conhecidos anticorpos
envolvidos na patogénese desta forma de apresentagdo.

Clinicamente caracteriza-se por:

— Fraqueza muscular progressiva, generalizada, ascendente
na maioria dos casos, geralmente simétrica, podendo surgir
simultaneamente nos membros superiores (MS) e mem-
bros inferiores (MI) ou mesmo iniciar pelos MS; pode
haver fraqueza dos musculos faciais, disartria, disfagia e
oftalmoplegia, fraqueza dos musculos respiratérios, even-
tualmente com necessidade de ventilagio mecénica (VM).

— Sintomas sensitivos: parestesias (comegam nas maos e
pés), dor (dorso, ombros, regido glitea, coxa), perda de
propriocepgao.

— Disautonomia em cerca 15% dos casos: taqui/bradicardia,
arritmias, flutuagdes da tensdo arterial (TA), hipotensdo
postural, fleus paralitico, retengdo urindria, hipersalivagao,
anidrose, flushing facial (alteragdo do tonus vasomotor).

2. Formas axonais

Predominam na Asia e América Central e do Sul, correspon-
dendo a cerca de 30 a 47% dos casos®; na Europa e América do
Norte correspondem apenas a cinco a 10% dos casos®. Mais fre-
quentemente do que na forma cléssica sdo precedidas por infec-
cdo por Campylobacter jejuni. Ocorre lesao axonal mediada por
anticorpos antigangliosideos, t&m um curso habitualmente mais
rdpido e grave do que a forma cldssica, com envolvimento res-
piratdrio e necessidade de VM e envolvimento dos musculos
faciais. O Sistema Nervoso Auténomo é pouco afectado.

a) Neuropatia axonal motora aguda: atingimento pura-
mente motor, fraqueza rapidamente progressiva, insufi-
ciéncia respiratéria, um terco podem ter hiperreflexia (me-
canismo desconhecido). Estdo associadas aos anticorpos
antigangliosideo anti-GM1, GM1b, GD1a, GalNac-GDla

b) Neuropatia axonal sensitivo-motora aguda: afecta ner-
vos motores e sensitivos, frequentemente acompanhada de
atrofia muscular; pior progndstico de recuperacao funcio-
nal. associada aos anticorpos anti-GM1, GM1b, GD]1a.
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3. Sindrome de Miller-Fisher

Caracterizada pela triade cléssica: oftalmoplegia, ataxia, arrefle-
xia, podendo, no entanto, haver sobreposicdo com outras formas
(fraqueza dos membros, paralisia facial, paralisia bulbar, etc). Fre-
quentemente associada a infec¢@o precedente por Campylobacter
Jjejuni. Descrita positividade para os anticorpos antiGQlb em
mais de 90% dos casos. Nalguns casos ha atingimento concomi-
tante do tronco cerebral. Habitualmente tem bom progndstico™®’.

4. Variantes raras

— Polinevrite craniana: parésia de varios nervos cranianos
(paralisia facial, disfonia, disfagia), proteinas LCR
aumentadas; bom prognéstico'”.

— Pandisautonomia aguda: variante mais rara, com atingi-
mento SN simpdtico e parassimpdtico, arritmias (princi-
pal causa de mortalidade), recuperacido gradual e fre-
quentemente incompleta

— Variante cervicobraquial (Quadro II).

Na crianga h4, com maior frequéncia do que no adulto, formas ati-
picas de apresentacdo’, com predominio de queixas sensitivas,
implicando diagnéstico diferencial com miosite virica ou quadros
conversivos. Estdo também descritas formas “pseudomeningoen-
cefaliticas”, que cursam com sonoléncia e prostra¢@o (diagndstico
diferencial com encefalite, meningite, encefalomielite aguda dis-
seminada), e formas ‘“pseudotumorais”, caracterizadas por ataxia,
cefaleias e vomitos (diagndstico diferencial com tumor cerebral).

Quadro lll — Critérios de diagnéstico da SGB

Sampaio MJ et al. — Sindrome de Guillain-Barré. Protocolo

Quadro Il — Critérios de diagnodstico da variante cervicobraquial da
Sindrome Guillain-Barré™

VARIANTE CERVICOBRAQUIAL- CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

Caracteristicas clinicas

» Diminui¢éo progressiva da forga muscular cervical, cintura
escapular, membros superiores proximalmente e orofaringe,
entre 1-3 semanas

« Arreflexia ou hiporreflexia, pelo menos nos membros superiores

» Membros inferiores com forga muscular grau 4 ou 5 da
Medical Research Council Scale

Dados que suportam o diagnéstico

* Histéria de sintomas infecciosos nas 4 semanas prévias ao
inicio dos sintomas neuroldgicos

» LCR: dissociagao albuminocitolégica

» Condugéo nervosa motora alterada ou lentificagdo das laténcias

Apéndice

*» Reflexo cutaneoplantar em extens&do néo exclui o diagndstico
se a restante clinica é tipica
* Doentes que apresentam simultaneamente ataxia e

oftalmoparésia: sobreposigdo de variante cervicobraquial e
Sindrome Miller-Fisher

Critérios de diagnostico

(Asbury and Cornblath, 1990”: Quadro III)

CRITERIOS DE DIAGNOSTICO CLINICOS

Necessarios

Apoiam o diagnéstico

* Diminuigao da forga muscular progressiva em mais
do que um membro
(grau de parésia muito variavel, desde ligeira diminuigao
da forga nos membros inferiores até paralisia total dos tronco
e membros, paralisia facial e bulbar, e oftalmoplegia externa)
¢ Arreflexia ou hiporreflexia
(aceitavel apenas diminuigédo dos reflexos rotuliano e bicipital
se as outras caracteristicas sdo consistentes com o diagnéstico)

Por ordem de importancia:

1. Progresséo: a diminuigdo da forga ndo progride além
das 4 semanas: 50% atingem o plateau em 2 semanas,
80% em 3 semanas, > 90% em 4 semanas

2. Simetria relativa

3. Sintomas/sinais sensitivos ligeiros

4. Envolvimento nervos cranianos: paralisia facial em 50%
dos casos, frequentemente bilateral; envolvimento de
outros nervos cranianos

5. Recuperagdo: sem terapéutica especifica, inicia-se
2-4 semanas apds a paragem da progressao; ocasionalmente
demora meses; recuperagao funcional na maioria dos casos

6. Disfungao autonémica

7. Auséncia de febre no inicio dos sintomas neuroldgicos

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

LCR

ELECTRO-FISIOLOGIA

1. Aumento das proteinas (>45mg/dl) nas primeiras 3 semanas
(mais provavel apds a 12 semana)
2. <10 células mononucleares/mm?®

1. Estudos de condugao nervosa: diminuigdo da velocidade
ou bloqueio da condugéo

2. Laténcias distais podem estar aumentadas (podem n&o estar
alteradas nas 1as semanas de doenga)

MENOS TiPICOS

Sem ordem de importancia

1. Febre no inicio dos sintomas

2. Diminuigdo muito significativa da sensibilidade, com dor

3. Progressao dos défices durante > 4 semanas

4. Auséncia de recuperagao ou défices major residuais permanentes
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Quadro Ill - Critérios de diagnéstico da SGB

MENOS TiPICOS

Sampaio MJ et al. — Sindrome de Guillain-Barré. Protocolo

Disfungao esfincteriana: os esfincteres habitualmente sao
poupados, apesar de poder ocorrer disfungao vesical transitéria
Envolvimento do SNC (descartar outro diagnostico)

7. LCR: 11 a 50 células/mm?®; sem aumento proteinas

1 a 10 semanas apos o inicio dos sintomas

CARACTERISTICAS QUE TORNAM O DIAGNOSTICO DUVIDOSO

Assimetria significativa persistente

Disfungao vesical ou intestinal persistentes

Disfungao vesical ou intestinal desde o inicio dos sintomas
Nivel sensitivo evidente

Pleocitose > 50 células mononucleares/mm?®

Presenca de polimorfonucleares no LCR

CARACTERISTICAS QUE EXCLUEM O DIAGNOSTICO

e o e~

o0k wN

Histéria de intoxicagdo por hexacarbonetos (inalagéo de
solventes volateis, cetonas, cola, verniz)

Porfiria aguda intermitente

Difteria recente

Neuropatia por chumbo

Sindrome puramente sensitivo

Diagnéstico definitivo de outra doenga como poliomielite,
botulismo, paralisia histérica ou neuropatia téxica

(ex: nitrofurantoina, dapsona, organosfosforados)

Diagnéstico diferencial

(Quadro IV)

Quadro IV - Diagnéstico diferencial da Sindrome de Guillain-Barré®

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Lesdes medulares

Mielite transversa, abcesso epidural, tumores, poliomielite,
malformacdes vasculares, enfarte medular, traumatismo
medular, embolismo fibrocartilagineo

Neuropatias periféricas

Toxicas: metais pesados, vincristina, organofosforados,
hexacarbonetos

Infecgdes: HIV, Difteria, Doenga de Lyme

Erros inatos do metabolismo: Doenga de Leigh, Doenga de
Tangier, Porfiria

Polineuropatia/miopatia do doente critico

Doencgas da jungao neuromuscular

Miastenia gravis, Botulismo

Doengas musculares

Dermatomiosite, Miosite viral, Miopatias da hipercalcemia,
Paralisias periddicas, Polineuropatia/miopatia do doente critico

Meios complementares de diagnéstico
Exames complementares de 1° linha
a) Para o estabelecimento do diagnéstico
- LCR:

e (Células: <10 células/mm?;

* Proteinas: aumento ap6s a 1* semana (> 45mg/dl);

¢ Glicose normal;
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¢ Pode ser normal durante a 1* semana; nesse caso,
deve-se repetir a PL posteriormente

— Estudos electrofisioldgicos: electromiografia com
estudo de conducao nervosa- Sempre que possivel,
deve ser efectuada. Permite avaliar as respostas
sensitivas e motoras (diminuicdo da amplitude,
aumento das laténcias distais, diminui¢do da veloci-
dade e bloqueios da condugdo, sinais de desnervagao,
ondas F ausentes ou prolongadas, auséncia do reflexo
H). Pode ndo haver alteracdo da velocidade de con-
dugdo sensitiva.

Muito importantes para a confirmacio do diagnés-
tico. Uteis se caracteristicas atipicas e na categoriza-
¢do do subtipo de SGB (embora nem sempre isto seja
possivel). Podem ser normais na primeira semana;
repetir uma ou duas semanas depois se os estudos
iniciais ndo permitiram fazer o diagnéstico ou classi-
ficar o subtipo

b) Investigacdo etiolégica: Serologias (Mycoplasma
pneumoniae, EBV, CMV, Herpes simplex, Coxsackiae,
Borrelia burgdoferi), Coprocultura (com pesquisa de
Campylobacter jejuni), Hemocultura, pesquisa de virus
no LCR (EBV, CMV, Herpes simplex, Coxsackiae)

Exames complementares de 2° linha, a ponderar caso a caso,
se persisténcia de dividas no diagndstico ou complicagdes

— RMN medular urgente se presenca de nivel sensitivo, alte-
ragdes esfincterianas muito significativas, inicio subito ou
doenca rapidamente progressiva

— RMN cerebral para exclusdo de doencas inflamatorias
do SNC (nos casos com manifestagdes “encefaliticas’)
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— Anticorpos antigangliosideo
— Rx tdrax- se dificuldade respiratéria, suspeita de aspiragdo

— Outros: Pesquisa de metais pesados (chumbo, merctrio,
arsénico, organofosforados), porfirinas urindrias, pesquisa
toxina botulinica (sangue, fezes), pesquisa de drogas

Avaliacao funcional

A escala de avalia¢do funcional” (Quadro V) permite, por um
lado, classificar o grau de debilidade e gravidade da situagdo,
e, por outro lado, tomar decisdes terapéuticas.

Quadro V - Escala funcional de gravidade clinica de Hughes™

ESCALA FUNCIONAL DE GRAVIDADE CLINICA

. Saudavel, sem sinais ou sintomas de SGB

. Sinais ou sintomas minor, capaz de correr
. Capaz de caminhar 5 metros sem ajuda

. Capaz de caminhar 5 metros sé com ajuda
. Confinado a cama; incapaz de caminhar

. Necessidade de VM

. Morte

o o W N =~ O

Evolucao
A doencga evolui, caracteristicamente, pelas seguintes fases’:

Fase 1: primeiras 24 horas apds a apresentacdo. Evolucao
gradual da fraqueza ao longo de vdrios dias, ou,
menos frequentemente, sibita, € com agravamento
progressivo em poucas horas, por vezes com necessi-
dade de VM

Fase 2: progressdo da doenca (até quatro semanas apds o ini-
cio dos sintomas)

Fase 3: Plateau
Fase 4: recuperacio inicial

Fase 5: reabilitacdo (semanas a meses)

Tratamento

a) Todos os doentes devem ser admitidos para vigilancia e
monitorizagdo continua num centro com UCI e apoio de
Neuropediatria

b) Tratamento especifico
— Imunoglobulina
— Plasmaferese

Nao hé estudos randomizados e bem desenhados realizados com
criangas. As indicagdes que existem baseiam-se em estudos de
adultos e em estudos com um pequeno nimero de criangas.

A imunoglobulina e a plasmaferese tém eficacia semelhante:
ambas aceleram a recuperagio, quando comparadas com o

Sampaio MJ et al. — Sindrome de Guillain-Barré. Protocolo

tratamento conservador, embora o seu uso nido diminua a
mortalidade. Muitos centros preferem a Imunoglobulina pela
maior facilidade na administragéo e ser relativamente segura.

O tratamento com imunoglobulina ou plasmaferese esta indi-
cado nos seguintes casos:

* doentes que, na avaliacdo inicial, apresentem uma pon-
tuagdo = 3 na escala funcional de gravidade de Hughes"

* naqueles em que, apesar de apresentarem uma pontua-
¢do <3 na avaliag@do inicial, se verificou agravamento
clinico, nomeadamente doenca rapidamente progres-
siva, deterioragd@o respiratéria ou necessidade de venti-
lacdo mecanica, paralisia bulbar significativa e/ou inca-
pacidade de caminhar sem ajuda'

Imunoglobulina

Pensa-se que os efeitos benéficos da imunoglobulina no trata-
mento da SGB tenham por base o bloqueio da cascata imuno-
l6gica que conduz a lesdo nervosa.

A dose total de tratamento preconizada é de 2g/kg. Ndo h4, no
entanto, consenso acerca de qual o melhor esquema terapéu-
tico (Quadro VI).

Quadro VI - Critérios de tratamento e esquemas terapéuticos de Imuno-
globulina praticados nos Estados Unidos da América (Uptodate™), Espa-
nha® (AEPED- Associagao Espanhola de Pediatria) e Reino Unido®

IMUNOGLOBULINA

Em que casos tratar

Esquema
terapéutico

0,4g/kg/dia 5 dias

Uptodate™
(Janeiro 2010)

- Incapacidade de caminhar
sem ajuda

- Doenga rapidamente
progressiva

- Agravamento da fungéo
respiratoria

- Necessidade de VM

- Paralisia bulbar significativa

Protocolo CF=3 0,4g/kg/dia 5 dias
AEPED"

(2008)

Arch Dis Child® - doenca grave 0,5g/kg/dia 4 dias
(Reino Unido (p.e. incapacidade de ou

2007) caminhar sem ajuda, 1g/kg/dia 2 dias

paralisia bulbar com disfagia
significativa/risco de aspiragéo)

Apesar de qualquer dos esquemas apresentados no Quadro
VI se ter mostrado eficaz, com o esquema de tratamento de
dois dias verificou-se recidivas precoces mais frequentes's,
embora o tempo médio até obter capacidade para caminhar
sem ajuda ndo tenha sido diferente. Por essa razdo alguns
autores preconizam o esquema de cinco dias em detrimento
do de dois dias™.

Reaccdes adversas das Imunoglobulinas:

» Ligeiras: cefaleias, nduseas, fadiga, febre, mialgias, pru-
rido, arrepios, flush
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¢ Moderadas: cefaleias intensas, tonturas, vomitos, dispneia,
dor lombar, urticaria, exantema

* Graves: perturbagdo da consciéncia, hipotensdo, bron-
cospasmo, anafilaxia (rara, mais frequente em doentes
com défice de IgA), insuficiéncia renal

Previamente a administracio da Imunoglobulina deve ser
efectuado um estudo analitico, incluindo a determinacdo das
Imunoglobulinas séricas.

Plasmaferese

O mecanismo de ac¢do € a reducdo dos anticorpos circulantes.
A sua utilizacdo no tratamento da SGB mostrou melhorar a
recuperacdo da forca muscular e diminuir a necessidade de
ventilagio mecinica. E tanto mais eficaz quanto mais preco-
cemente instituida, devendo, preferencialmente, ser efectuada
na 1* semana de doenga, mas pode ser util quando efectuada
durante o 1° més".

Tal como com a Imunoglobulina, ndo existe um unico
esquema terapéutico proposto pelos diferentes autores
(Quadro VII).

Quadro VII - Critérios de tratamento e esquemas terapéuticos de
Plasmaferese praticados nos Estados Unidos da América
(Uptodate™), Espanha®™ (AEPED- Associacdo Espanhola de
Pediatria) e Reino Unido®

PLASMAFERESE
Em que casos tratar

Esquema
terapéutico

Uptodate™ - Incapacidade de 4 sessobes de dois
(Janeiro 2010) caminhar volumes, em dias
sem ajuda alternados
- Doenga rapidamente 1 semana

progressiva

- Agravamento da fungéo
respiratéria

- Necessidade de VM
- Paralisia bulbar significativa

Protocolo CF=2 Casos ligeiros
AEPED"™ (CF 2 ou 3):
(2008) 2 sessdes

Casos moderados
a graves (CF 4
ou 5): 4 sessdes

40ml/kg em dias
alternados

250ml/kg (total)
ou trés volumes

Arch Dis Child® - criangas > 10kg

(Reino Unido - doenga grave

2007) (p.e. incapacidade de
caminhar sem ajuda,
paralisia bulbar com disfagia
significativa/risco de aspiragéo)

Nota: 1 volume = 2/3 volume corporal total

Desvantagens da Plasmaferese:

— exigéncia técnica (humana e material)
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— ha pouca experiéncia de uso de plasmaférese em crian-
cas com SGB; de uma forma geral ndo se efectua em
criancas com < 2 anos de idade

— efeitos laterais: hipotensdo, hipocalcemia, arritmias,
paragem cardiaca; a colocag@o obrigatéria de um CVC
pode originar trombose e infeccio

O tratamento com Imunoglobulina e plasmaferese associadas
ndo mostrou maior eficicia®.

Nos dois tipos de tratamento pode haver recaidas (até um
terco dos casos). Nesse caso, estd indicado repetir plasma-
ferese ou imunoglobulina.

Os corticdides estdo contra indicados, dado que podem atra-
sar a recuperagio’.

c¢) Tratamento da dor. A dor estd presente em 50-80% dos
doentes no inicio dos sintomas. Em 70-90% dos casos
apresentam dor persistente ou de novo mais de um més
apos o inicio dos sintomas’.

¢ Opiodides: na dor intensa; em UCI podem ser usados em
perfusdo continua. Efeitos adversos: tolerancia, depres-
sa0 respiratoria

¢ AINEs: na dor menos intensa

¢ Antiepilépticos: Carbamazepina (bem tolerada, eficaz
como adjuvante no tratamento da dor neuropdtica, reduz
necessidade de opidides), Gabapentina.

¢ Antidepressivos triciclicos:- Amitriptilina- eficaz na
dor neuropatica

Prevencao

— da dor e das tlceras de decubito- mobilizagdo fre-
quente, colchdes de ar, acolchoamento de cotovelos e
tornozelos

— identificar e prevenir a retencéo urindria
— proteccdo gastrica (ranitidina, omeprazol)

— Trombose venosa profunda (se factores de risco pro-
trombético conhecido, no doente com imobilizacdo pro-
longada): compressdo intermitente dos membros infe-
riores, Heparina de baixo peso molecular'.

Reabilitacao secundaria

Idealmente, deve haver envolvimento de uma equipa mul-
tidisciplinar.

A fisioterapia é fundamental na abordagem do doente
com SGB, devendo ser iniciada o mais precocemente pos-
sivel, com apoio de equipa de Medicina Fisica e
Reabilitacao.

Pode, ainda, ser necessdrio apoio psicolégico/pe-
dopsiquiatrico, articulagio com o meio escolar e Servigo
Social.
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Complicacoes

— Necessidade de ventilacdo mecéanica: cerca de 20% das
criancas com SGB apresentam insuficiéncia respiratéria
com necessidade de VM’. As criangas tém uma menor
reserva do que os adultos, pelo que se deterioram rapida-
mente. A necessidade de intubacdo deve ser antecipada, de
forma a ser um procedimento electivo.

— Disautonémicas: arritmia, instabilidade tensional, hipoten-
sdo postural, retencdo urindria, ileus paralitico. Nestes
doentes, o uso de fadrmacos inotrépicos pode desencadear
arritmias graves.

— Infecciosas: pneumonia, sépsis

— Tromboembdlicas

Prognéstico

— Cerca de 85%: recuperagdo funcional total em até 18
meses'®

— Até 15% podem ter sequelas neuroldgicas permanentes:
fraqueza, arreflexia, diminui¢do da sensibilidade/ diseste-
sias, ataxia sensitiva

— Mortalidade: <5% nas criangas, por pneumonia, SDRA,
sépsis, disautonomia'’

— Pode ser recorrente

— Factores de mau progndstico’: doenca grave na fase de
défice maximo (CF 4 ou 5), evolugdo rdapida da doenca,
infec¢do precedente por Campylobacter jejuni ou CMYV, evi-
déncia de perda axonal nos estudos electrofisioldgicos.

Protocolo de actuacio
1. ANAMNESE
e Caracterizagdo da sintomatologia e sua progressao
— Motora
— Sensitiva

— Nervos cranianos: diplopia, disfuncdo bulbar (disfo-
nia, disartria, disfagia)

— Disfungio esfincteriana
— Respiratéria
— Autondémica: palpitacdes, sudorese

— Antecedentes recentes: infecgdes, vacinas, viagens,
exposi¢do a farmacos ou toxicos

2. ABORDAGEM
ABORDAGEM PRIMARIA
A (airway): depressdo/ paragem respiratoria

B (breathing): Frequéncia respiratéria; eficicia da respi-
racdo; efeitos da respiracdo ineficaz (taqui ou bradicar-
dia, estado de consciéncia, exaustio, etc)

C (circulation): FC e arritmias, TA (labilidade tensional,
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HTA), TPC, temperatura e coloragio da pele
D (disability): estado de consciéncia

E (exposure): outras causas de apresentacdio aguda (trau-
ma, mordedura de carraga, lesdo ndo acidental, etc)

REANIMACAO, se constatada necessidade na abordagem
primdria

— Permeabilizar a via aérea

— Ventilagdo (O,, méscara e auto-insuflador, intubagdo)

— Circulagdo (acesso venoso, fluidos, tratamento das arrit-
mias, estudo analitico)

ABORDAGEM SECUNDARIA: exame fisico detalhado

Cabeca: Escala de Coma de Glasgow adaptada/AVPU
(escala de avaliagdo do estado de consciéncia: Alert, res-
ponse to Voice, response to Pain, Unresponsive)

Face: nervos cranianos (movimentos oculares, reflexos
pupilares, mimica facial), paralisia bulbar (articulacio ver-
bal, degluti¢do, reflexo faringeo)

Pescogo: rigidez da nuca, dor
Térax: respiratério e cardiaco

Abddémen: globo vesical, fezes palpaveis, nivel sensitivo,
reflexos abdominais

Avaliacdo dos esfincteres
Dorso: equimoses, deformidades, dor, etc

Membros: for¢ca muscular, reflexos osteotendinosos e cuta-
neoplantar, sensibilidades, marcha (com ou sem apoio, dis-
tancia percorrida, simetria), coordenacdo motora, outros
(equimoses, tumefac¢des, deformidades)

3. MEIOS COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO

¢ A solicitar em todos os casos

* LCR: estudo citoquimico, microbioldgico, pesquisa
de virus (Herpes simplex, Enterovirus, CMV, EBV),
tubo adicional para eventuais estudos posteriores
(armazenar a -70°C)

* Estudo analitico: hemograma, ionograma (Na, K,
Cl, Ca, P, Mg), PCR, VS, CPK

* Gasometria
* Estudo etiolégico:

— Serologias- Mycoplasma pneumoniae, EBV,
CMV, Herpes simplex, Coxsackiae, Borrelia burg-
doferi

— Coprocultura (pesquisa de Campylobacter jejuni)
e pesquisa de antigénios virais nas fezes

* EMG com estudo de velocidade de condugdo nervosa,
sempre que possivel

¢ Restantes estudos: avaliar necessidade caso a caso (ver
introdugdo tedrica):
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— RMN medular

— RMN cerebral

— Anticorpos antigangliosideo
— Rx tdérax

— Pesquisa de metais pesados (chumbo, merctirio, arsé-
nico, organofosforados)

— Porfirinas urindrias
— Pesquisa toxina botulinica (sangue, fezes)

— Pesquisa de drogas

4. TRATAMENTO

O tratamento a instituir depende da avaliacdo funcional
(ver introducdo tedrica e Quadro V).

O algoritmo de abordagem do doente com SGB deverd
decorrer conforme o esquema da Figura 1.

Pontuagado < 3 na Pontuagéo = 3 na
escala funcional e estavel escala funcional
Vigilancia Imunoglobulina ou
Terapéutica de suporte Plasmaferese

Agravamento funcional | ﬁ

Figura — Algoritmo de abordagem da crianga com Sindrome de
Guillain-Barré

INTERNAMENTO EM OBS/UICD
* Monitorizacao

— Cardio-respiratdria continua (Electrocardiograma
continuo se disfun¢@o autondmica)
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— Hematolégico: prevengdo da TVP se risco pro-
trombético conhecido, no doente com imobilizagido
prolongada

* Compressdo intermitente dos membros inferiores

* Heparina de Baixo Peso Molecular: dose ini-
cial: 0,5 U/kg bid SC; dose manutengdo: titular
antifactor Xa

— Tratamento da dor:

* Dor ligeira/moderada:
— AINE:s: Ibuprofeno 20mg/kg/dia tid
* Dor grave:
— Opidides: Morfina (0,1mg/kg/dose)
- vigiar depressdo respiratéria
— Antiepilépticos
- Carbamazepina: 15mg/kg/dia bid
- Gabapentina: dose inicial Smg/kg/dose
D2: Smg/kg/dose bid
D3: 5mg/kg/dia tid
Dose habitual: 8-35mg/kg/dia em 3 doses/dia
— Antidepressivos triciclicos

— Amitriptilina: dose inicial 0,1mg/kg a noite; em
2-3 semanas aumentar dose até 0,5-2mg/kg/dia

— Prevencdo das dlceras de dectbito

* Mobiliza¢do frequente, colchdes de ar, acol-
choamento dos cotovelos e tornozelos

— Cuidados especiais

* Uso regrado de sedativos e drogas vasoactivas: a
disautonomia pode agravar a resposta a este far-
macos

» Evitar o uso de bloqueadores neuromusculares

— Neurolégica: vigilancia estado de consciéncia,
défices motores e sinais de compromisso bulbar

¢ Terapéutica de suporte

— Digestivo
* SNG/SOG, se disfagia acentuada
* Proteccdo gastrica

— ranitidina: 2-4 mg/kg/dia bid PO/SNG (méx
150mg/dia)
2-4mg/kg/dia EV a cada 6 a 8 horas (max
200mg/dia)

— omeprazol: 1mg/kg/dia PO/SNG qd ou bid

* APT se incapacidade em se alimentar, ileus
paralitico

CRITERIOS DE TRANSFERENCIA PARA UNIDADE DE CUIDADOS
INTENSIVOS

Esté indicada a transferéncia para uma Unidade de Cuidados
Intensivos na presenca de qualquer um dos critérios referidos
no Quadro VIII*.

Quadro VIII - Critérios de transferéncia para UCI

CRITERIOS DE TRANSFERENCIA PARA UCI

Tetraparésia flacida

Doenca rapidamente progressiva
Capacidade vital < 20ml/kg (criangas com >6 anos de idade)
Deterioragao rapida da fungao respiratéria (necessidade VM)
Paralisia bulbar sintomatica

Instabilidade cardiovascular
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Necessidade de ventilacdo mecanica

A necessidade de intubag@o deve ser antecipada, de forma
a ser um procedimento electivo.

Dado que a espirometria permite quantificar a fungao res-
piratdria, se houver disponibilidade no Hospital e na crian-
¢ca com mais de 6 anos de idade, devem ser efectuadas
Provas de fung¢@o respiratoria.

Indicagdes para intubagdo (critérios de PFR)™:
e CV <20ml/Kg
* Pressdo inspiratéria méxima < 30cm H20
* Pressdo expiratéria midxima < 40cm H20
¢ Volume corrente < Sml/kg
Quando ndo ¢é possivel realizar PFR (sobretudo menor de seis
anos de idade)':

* Sinais clinicos de fadiga respiratéria, com aumento pro-
gressivo da Frequéncia Respiratéria, aumento do uso
dos musculos respiratérios acessorios

* Sudorese, pressio pulso aumentada, aumento das neces-
sidades de Oxigénio

e Critérios gasométricos: PaCO2 = 50mmHg, diferenca
alveolo-arterial de O2 (N: 5-10mmHg)
TRATAMENTO ESPECIFICO
a) Imunoglobulina (5 ou 10%):

— Esquema terapéutico: Quadros VI e IX

Quadro IX — Esquemas de administragao de Imunoglobulina

ESQUEMAS DE ADMINISTRAGAO DE IMUNOGLOBULINA

Imunoglobulina a 5% Imunoglobulina a 10%

- Monitorizagdo CR / TA durante a perfusao
- Pré-medicacgdo (se reacgao adversa prévia)
* Clemastina 0,025mg/kg/dose EV
» Paracetamol 15mg/kg PO/EV

- Se reacgao urticariforme ou anafilatica prévia: associar
Prednisolona 1mg/kg EV/PO 30 minutos antes da perfusao;
iniciar perfusdo em ritmo lento

Administragédo da Imunoglobulina | Administragéo da Imunoglobulina:
- ritmo inicial: 0,5 a 1ml/kg/hora | - 10s 30 minutos: 0,5ml/kg/hora

- duplicar o ritmo a cada 30 - duplicar o ritmo a cada 30
minutos, maximo 5ml/kg/hora minutos, maximo 5ml/kg/hora

Se efeitos laterais:
- diminuir ritmo de perfusao ou suspender;
- Paracetamol e/ou Clemastina

- reacgao anafilatica: adrenalina (1:1000) 0,01ml/kg/dose SC,
maximo 0,3ml, repetir se necessario

- retomar perfusdo a um ritmo inferior ao inicial; se possivel
mudar de marca

- reforgo hidrico oral ou EV: se doses elevadas de Ig ou
reacgdes adversas (ex: cefaleias)

Nota: se reacgéo adversa a Imunoglobulina a 10%, tentar Imunoglobulina a 5%
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— Antes da administracio da Imunoglobulina
colher sangue para:

- IgA, IgG e IgM

— Marcadores viricos: AgHbs; PCR VIHI e 2,
VHC, VHA e Parvovirus

— congelar soro previamente a administracdo de
Imunoglobulina (1,5 a 2,0ml)

— Precaucoes:

— Défice Selectivo de IgA: manter perfusdo em
ritmo lento (max 1ml/kg/h)

b) Plasmaferese: Quadro VII

5. REABILITACAO

A reabilitacdo deve ser iniciada o mais precocemente possi-
vel, com envolvimento de equipa multidisciplinar (apoio
fisidtrico, apoio psicoldgico/pedopsiquidtrico, articulagdo
com 0 meio escolar e Servigco Social).
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