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A categoria de “doeng¢a neuromuscular” (DNM) engloba um grande nimero de patologias em
que se observam diferentes graus de incapacidade, mesmo considerando pessoas com o
mesmo diagnéstico. E, portanto, dificil fazer recomendagdes especificas que se apliquem a
todas as doencas neuromusculares. As seguintes recomendagdes, no entanto, aplicam-se a
varias DNM. Estas recomendacdes foram desenvolvidas principalmente para doentes,
cuidadores, neurologistas gerais e médicos ndo especialistas. Elas também se destinam a
informar os especialistas neuromusculares, em particular sobre perguntas frequentes e
requisitos basicos de servico. Links detalhados de referéncia foram incluidos.

Nota: Covid-19 ¢ uma area em rapida evolucao. As recomendagdes deste documento estao
sujeitas a revisdo a cada 3 dias. Por favor certifique-se que esta a utilizar a versdo mais
atualizada do documento.

1. As pessoas com doencas neuromusculares (DNM) tém um risco acrescido?

As associagdes neuroldgicas nacionais e diferentes redes de doencas neuromusculares
(Associacao de Neurologistas Britanicos, Rede Europeia de Referéncia EURO-NMD, outras)
produziram orientacdes sobre o impacto do Covid-19 nas doengas neurologicas e em como
lidar com elas. Esses documentos definem o risco de sofrer de uma forma severa de Covid-19
como elevado ou moderadamente elevado em todas as formas de DNM salvo nas menos
graves. Os critérios que conferem um risco elevado ou muito elevado de doenca grave
incluem, por exemplo:

e Fraqueza muscular dos musculos do térax ou do diafragma, resultando em
volumes respiratorios inferiores a 60% do previsto (FVC <60%), em particular em
doentes com cifoscoliose

Uso de ventilagdo por mascara ou traqueostomia

Tosse fraca e dificuldade na limpeza das vias aéreas devido a fraqueza dos
musculos orofaringeos

Presenca de traqueostomia

Envolvimento cardiaco (e / ou medicacao para doenca cardiaca)

Doentes com risco de deterioragao associado a febre, jejum ou infecdo
Doentes com risco de rabdomidlise associado com febre, jejum ou infegao
Doentes com diabetes e/ou obesidade

Doentes tratados com corticoides e / ou imunossupressores

2. Cuidados que os doentes com DNM devem ter para evitar a infecao?

O Covid-19 difunde-se através de particulas de aerossol emitidas quando uma pessoa infetada
tosse, espirra ou fala, ou ao tocar numa superficie infectada com essas mesmas particulas.
Pessoas com DNM e um risco elevado de desenvolver uma forma severa de infegao por
Covid-19, conforme definido acima, devem tomar as seguintes precaucdes:

* Distanciamento social de pelo menos 2 metros, requisito minimo. Para individuos com um
risco elevado (conforme definido em 1.), recomenda-se o autoisolamento. As recomendagdes
oficiais sobre o autoisolamento devem ser seguidas.



* As pessoas sdo incentivadas a trabalhar a partir de casa ou flexibilizar os seus horarios de
trabalho, se possivel.

* Evite reunides e o uso de transportes publicos. As pessoas em geral sdo instadas a limitar as
visitas a pessoas vulneraveis.

» Lavagem frequente das maos (20 segundos com sabao e 4gua morna), uso de desinfetantes
para as maos a base de alcool a 60% e desinfecao de superficies sdo cruciais.

* Os cuidadores devem estar na mesma casa, se possivel. Para evitar a transmissao do virus os
prestadores de cuidados de satide essenciais (por exemplo, prestadores de apoio a assisténcia
ventilatoria) devem usar mascara e EPI (equipamento de protecao individual) adequados e de
acordo com as orientacgdes oficiais atualizadas.

* Tratamentos de fisioterapia no domicilio ou em centros especializados ¢ desencorajada. No
entanto, os fisioterapeutas devem oferecer orientagao, via telefone ou teleconsulta, sobre
como manter a atividade fisica.

« E importante estar preparado para todas as eventualidades, inclusive o caso de os cuidadores
principais estarem ausentes por doenga ou quarentena. A pessoa responsavel pela organizagdo
dos cuidados domiciliarios deve ter uma visao geral e continua do estado de saude dos
diferentes cuidadores. Devem ser feitos planos para provir as necessidades da pessoa com
DNM sem recorrer a hospitalizagao.

* A recomendacdo do governo sobre protecdo ¢ atualizada regularmente. Os autores
aconselham doentes, cuidadores e profissionais da drea médica a seguir as recomendagdes
atualizadas publicadas nos sites oficiais do pais.

3. Quais sao as consequéncias que o risco de infecdo pelo Covid-19 tem nos tratamentos

usados em pessoas com DNM?

* Os doentes devem garantir que t€m um stock adequado de medicamentos e equipamentos de
suporte ventilatorio para um periodo de isolamento prolongado (pelo menos para 1
mes).

* Doentes e cuidadores devem utilizar os servigos postos a disposicao pelas farmacias para
encomenda pelo telefone ou online e entrega ao domicilio.

* Doentes e cuidadores precisam se sentir confortaveis com os procedimentos de emergéncia
especificos para a sua condi¢do e equipamento.

* Doentes com Duchenne (DMD) sob corticoides devem continuar a medicacgao. Os
corticoides nunca devem ser interrompidos subitamente, € pode mesmo ser necessario
aumentar a dose de corticoides quando ndo estiver bem.

* A imunossupressao nas miopatias inflamatdrias, na miastenia gravis € nas neuropatias
inflamatorias ndo deve ser descontinuada, exceto em circunstancias especificas e apos
consultar o especialista em doencas neuromusculares.

* Os requisitos do isolamento podem afetar os regimes de tratamento que requerem
procedimentos hospitalares (por ex.: nursinersen (Spinraza), alglucosidase alfa
(Myozyme), imunoglobulinas intravenosas (IVIg), infusdes de rituximab ou
tratamentos associados com ensaios clinicos). Estes tratamentos normalmente nao
devem ser interrompidos, mas, sempre que possivel, devem ser transferidos para um
ambiente ndo hospitalar (enfermeiros ao domicilio), para os quais a cooperagdo com
farmacéuticas pode ser negociada. As IVIg devem ser substituidas por
imunoglobulinas subcutineas sempre que possivel. As unidades de ensaios clinicos
devem ser consultadas em caso de davidas sobre a atitude a ter em relagdo a um ensaio
clinico.



O que precisa ser feito para garantir servicos de ventilacao durante o isolamento (LVR
bags ((lung volume recruitement bags), ventiladores etc.)

* Os centros de doengas neuromusculares devem oferecer linhas diretas de
apoio/aconselhamento aos seus doentes

* Os doentes devem ter um cartdo de alerta / pulseira médica com o contacto do respetivo
centro de doengas neuromusculares.

* Os centros de doengas neuromusculares devem ser proactivos e entrar em contato com 0s
doentes em suporte ventilatorio no domicilio de forma a garantir que eles

ter informacdes toda a informagdo necessaria e o equipamento adequado.

5. Quando é que as pessoas com DNM que desenvolverem sintomas de infe¢ao pelo
Covid-19 devem recorrer ao hospital?

O recurso aos servigos hospitalares deve ser evitado sempre que possivel, mas ndo deve ser
adiado quando necessario apesar desta poder ser uma decisao dificil. Os doentes com NMD
precisam de ter consciéncia que:

* Os servigos de urgéncia podem estar sob forte pressao.

* Diferentes paises podem ter procedimentos de triagem para admissao aos cuidados
intensivos. Devido a isso os doentes com DNM podem ver a sua elegibilidade para ser
admitido nos cuidados intensivos para ventilacdo afetada. Especificamente, os termos
"incuravel" e "intratdvel" podem ser confundidos pelas equipas médicas. As doencas
neuromusculares podem ser incurdveis, mas nao intrataveis, e as implicagdes para as
decisdes de tratamento sdo muito diferentes.

* O uso do equipamento de suporte ventilatorio que os doentes t€ém habitualmente no
domicilio (p.ex. ventiladores) pode ser proibido por algumas politicas de controle de
infecdo hospitalar ou exigir modificagdes. Idealmente, deve haver um plano de
backup.

6. Os tratamentos para o Covid-19 podem ter efeitos na doen¢a neuromuscular?

* Inimeros tratamentos, especificos para o Covid-19, estdo sob investigacao. Alguns podem
afetar significativamente a fun¢ao neuromuscular: por exemplo, a cloroquina e a
azitromicina ndo sdo seguras na miastenia gravis, exceto se houver suporte ventilatério
disponivel.

* Outros tratamentos podem ter efeitos deletérios em doengas neuromusculares especificas
(em particular nos distarbios metabolicos, mitocondriais, miotonias e defeitos da
jungdo neuromuscular). Da mesma forma algumas peculiaridades anatémicas podem
influenciar as op¢des de tratamento (por exemplo: ventilagdo prolongada em decubito
ventral)

* Os tratamentos experimentais para o Covid-19 podem ser oferecidos "como uso
compassivo", isto €, fora do contexto de um ensaio clinico. Eles s6 devem ser tomados
apos ser consultado o especialista em doengas neuromusculares do paciente.

7. O que é que os especialistas em doencas neuromusculares devem fazer para auxiliar
com as tomadas de decisao das equipas de Emergéncia Médica e Cuidados Intensivos em
relacdo a admissao em unidades de cuidados intensivos, escalada de tratamento e
paliacio em doentes neuromusculares?



As decisdes sobre a admissao de doentes em unidades de cuidados intensivos podem ser
afetadas por problemas previsiveis ou existentes de capacidade. Pode ter sido instituido um
sistema de triagem e isso pode ter consequéncias praticas e €ticas.

* Deve haver estreita colaboragdo entre médicos especialistas em doengas neuromusculares e
os pneumologistas e intensivistas.

* O especialista em doengas neuromusculares deve estar disponivel para desempenhar um
papel de garantia de provisao justa de cuidados intensivos aos doentes com DNM.

* Idealmente, os especialistas em doengas neuromusculares devem ter sido envolvidos na
elaboracdo das politicas hospitalares, dos algoritmos de tomada de decisdo e dos
formularios de documentacao.

* Os especialistas em doencas neuromusculares devem desenvolver diretrizes de tratamento
que assegurem que 0s pacientes permanegam em casa 0 maior tempo possivel.

8. Que apoio é que os centros de doencas neuromusculares devem fornecer aos doentes?

Os centros de doencas neuromusculares e servigos especializados devem ter como objetivo

fornecer o seguinte:

* Linhas telefonicas diretas para os pacientes com apoio de enfermeiros, fisioterapeutas e
outro pessoal especializado, com pessoal médico especializado (pediatrico e adulto)
em backup.

* A possibilidade de continuar a ter consultas estruturadas de rotina pelo telefone ou por
teleconsulta (para isso, os regulamentos nacionais e institucionais de seguranga de
dados, como a aprovacao do HIPPA, podem precisar de modificagao).

» Devem ser fornecidas estratégias de suporte ventilatorio a distancia.

* Estratégias para manter tratamentos hospitalares com interrupgdo minima.

* Os especialistas em doengas neuromusculares devem estar em contacto com os
departamentos de emergéncia médica, medicina e cuidados intensivos dos seus
hospitais sobre restrigdes ao uso de equipamentos domésticos de ventilagao nao
invasiva (VNI).

* Os especialistas em doengas neuromusculares devem apoiar os seus hospitais na defini¢do
dos dispositivos aprovados e garantir sua disponibilidade (ou seja, sistemas de
mascara com filtros de particulas virais para permitir o uso dos aparelhos de VNI dos
pacientes em meio hospitalar).

 Atendimento compartilhado e coordenag@o com os servigos de medicina intensiva.

Outras informacoes:
Os documentos estao disponiveis em

https://www.theabn.org/page/COVID-19

https://www.youtube.com/watch?v=3DKEeR V8alA &feature=youtu.be

http://www.eamda.eu/2020/03/19/coronavirus-covid-19-information-for-people-with-nmd/



https://www.theabn.org/page/COVID-19
https://www.youtube.com/watch?v=3DKEeRV8alA&feature=youtu.be
http://www.eamda.eu/2020/03/19/coronavirus-covid-19-information-for-people-with-nmd/

https://ern-euro-nmd.eu/
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