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ORIENTAGOES COVID-19 E DOENGAS NEUROMUSCULARES

Isabel Conceicao e Mamede de Carvalho

A Doenca do Coronavirus 2019 (COVID-19), atualmente classificada como pandemia pela
Organizagdo Mundial da Saude (OMS), é uma doenga sem terapéutica ou vacinacgdo eficaz, de
momento.

Com um quadro clinico caracterizado por sindrome respiratdria aguda com graus de gravidade
variaveis, a sua manifestacdo mais grave é a sindrome respiratoria aguda grave (SARS), com
uma mortalidade associada de aproximadamente 3-7% *

Sdo atualmente reconhecidos os individuos com maior risco de desenvolver quadros clinicos
mais graves associados a maior mortalidade, em particular as faixas etdrias acima dos 70 anos,
doentes com comorbilidades (diabetes, DPOC, doenga cardiaca) entre os quais os doentes
imunossuprimidos (https://doi.org/10.1016/50140-6736(20)30628-0)

A data de hoje, ndo existem dados sobre risco acrescido de doentes com patologia
neuromuscular em pessoas com Doengas Neuromusculares, com ou sem terapéuticas
imunossupressoras.

Doentes com patologia neuromuscular podem estar significativamente em maior risco de
desenvolver formas graves de COVID-19, independentemente do diagndstico subjacente, em
particular em doentes com uma ou mais das seguintes caracteristicas:

1. Relevante fraqueza muscular respiratdria (inspiratéria ou expiratéria), em particular
em doentes com capacidade vital inferior a 60% do predito (CV <60%);

2. Doentes sobre ventilagdo ndo-invasiva (NIV), ventilagdo invasiva, ou com

equipamentos auxiliares da tosse

Fraqueza muscular bulbar

Imunossupressao

Atingimento cardiaco

Presenca de cifoscoliose marcada condicionando alteracdo da mecanica ventilatoria

Presenca de outras comorbidades, como doenca pulmonar crénica, hipertensao

pulmonar, patologia cardiaca, diabetes, neutropenia, linfopenia, doenca hepatica

cronica, gravidez, e idade avancada.

No vk w

Dentro das doengas neuromusculares, os doentes sob terapéutica imunossupressora tém um
risco adicional de apresentar manifestacdes mais graves de COVID-19.

Este documento, baseado em opinides de peritos na area pretende fornecer orienta¢do para
os profissionais de saude.
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. Imunossupressao e doengas neuromusculares em individuos sem sintomas de
CoviD-19

Nao se recomenda que nos doentes com doenca ativa sob tratamento, este seja interrompido
ou modificado, pois o risco de agravamento/descompensacdo da sua doenca excede o
eventual risco acrescido resultante da toma do medicamento. A decisdo de alterar ou
interromper uma terapéutica imunossupressora deve ser da responsabilidade do médico
assistente.

Recomenda-se o distanciamento social com auto-isolamento, assim como o uso de mascara e
medidas estritras de higienizacdo (em particular nas saidas obrigatdrias do domicilio), para os
individuos com risco mais elevado decorrente da medicagdo

i.  Imunoglobulinas e Plasmaferese

Atualmente, ndo ha evidéncia que indique risco acrescido para os doentes sob tratamento
com imunoglobulina intravenosa ou subcutanea (1VIG, SCIG), assim como plasmaferese.

Relativamente aos doentes sob tratamento crénico com IVIG, a necessidade da sua
admnistragdo regular, sem interrupgao transitdria, deve ser considerada pelo médico
assistente, tendo em conta a incidéncia regional de COVID-19 e no risco / beneficio da
terapéutica para o doente (caso a caso). A eventual conveniéncia da modificacdo para
tratamento com SCIG devera ser escrutinada. Nos casos de exacerbacdo aguda, o
julgamento clinico julgara da oportunidade do tratamento tendo em conta os elementos
acima.

iii. Corticosterdides

Admite-se que doses de prednisolona superior a 20 mg diarios (ou equivalente) possa
constituir um adicional fator de risco para gravidade no caso de COVID-19, em particular
quando em associagdo com outros imunossupressores.

No entanto, reitera-se que nos doentes sob terapéutica com corticosterdides, esta ndo
deve ser suspensa ou modificada, em particular de forma subita, a menos que
especificamente discutido e aprovado pelo médico assistente.

iii. Azatioprina, Micofenelato de Mofetil e Metotrexato

Doentes medicados com qualquer um destes farmacos (associados ou ndo aos
corticosterdides) devem manter a sua terapéutica habitual, a menos que indicado de outro
modo pelo médico assistente.

Admite-se que estes medicamentos possam constituir um adicional fator de risco para
gravidade no caso de COVID-19. No entanto, em geral, esse risco é superado pelos
beneficios da medicacdo para a doenca para o qual estd medicado.
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iv.

Rituximab

E reconhecido que farmacos depletores celulares, como o Rituximab, aumentam
moderadamente o risco de infecg¢des virais, estando assim os doentes mais propensos a
COVID-19 e suas complicagdes.

Em muitos doentes, esse risco é superado pelos beneficios do farmaco no tratamento da
sua doenca, pelo qual deve manter a medicacdao. No entanto, se considerado seguro para
o doente, os tratamentos agendados devem ser julgados quando a oportunidade do
adiamento ou da modificacdo do esquema terapéutico.

Recomenda-se o distanciamento social com auto-isolamento, assim como o uso de
mascara e medidas estritas de higienizacdo (em particular nas saidas obrigatérias do
domicilio), para os individuos com risco mais elevado decorrente da medicacgdo

O que considerar ao iniciar uma terapéutica imunolégica em doentes com NM ativa
no momento atual?

As recomendac0es internacionais para o tratamento de uma doenc¢a neuromuscular
imunomediada devem manter-se de acordo com as melhores praticas clinicas.

Pode ser aconselhavel adiar o inicio das terapéuticas que depletoras celulares (Rituximab),
até que o pico do surto termine, em cada regido. No entanto, o risco de ndo iniciar a
terapéutica de deplecdo celular em doentes com situacdes clinicas mais graves pode
superar o risco de infe¢do grave por COVID-19.

Imunossupressao e doengas neuromusculares em individuos com o diagnéstico de
CoviID-19

A maioria dos doentes que desenvolvem COVID-19 tém doenca leve e devem continuar
com o tratamento indicado para a sua doenca.

Em caso de sintomas acentuados, as eventuais altera¢des terapéuticas resultardo do
melhor julgamento clinico no momento.
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RECOMENDAGOES EM DOENGAS NEUROMUSCULARES ESPECIFICAS
MIASTENIA GRAVIS (MG)

A maioria dos doentes com MG esta sob terapéutica imunossupressora e/ou
imunomoduladora, podendo coexistir fraqueza muscular respiratdria, fatores que
potenciam o risco de manifestagcdes mais graves de COVID-19. Doses reduzidas de
corticdides (equivalente a < 20 mg/prednisolon/dia) ndo estdo associadas a risco
acrescido de complicacdes em caso de COVID-19. Nao ha evidéncia cientifica que sugira
gue terapéuticas sintomaticas, como a piridostigmina, aumentem o risco de infecdo ou
suas complicacBes. Relativamente a toma de medicamentos imunossupressores, ver L.iii
acima.

Sugerimos que as decisGes terapéuticas devam ser individualizadas e tomadas de acordo
com o médico assistente. Os doentes com MG devem seguir as diretrizes nacionais
emanadas pelas autoridades de saude.

Doentes de MG sob tratamento médico sdo aconselhados a ndo interromper nenhum
medicamento, a menos que especificamente discutido e aprovado pelo seu médico.

Nos casos de miastenia generalizada sintomatica, recomenda-se o distanciamento social
com auto-isolamento, assim como o uso de mascara e medidas estritas de higieniza¢do
(em particular nas saidas obrigatérias do domicilio).

GLICOGENOSES

Doentes com Doenca de Pompe apresentam risco elevado de infecdo grave COVID-19 se
associado a Insuficiéncia respiratéria (VC<60%); VNI; tosse fraca e cardiomiopatia. Nestes
casos, recomenda-se o distanciamento social com auto-isolamento, assim como o uso de
mascara e medidas estritas de higieniza¢do (em particular nas saidas obrigatdrias do
domicilio).

A terapéutica de manutenc¢do com alglucosidade, realizada em meio hospitalar implica
deslocacdo a estas unidades, tornando-se incompativel com o distanciamento social
requerido, devendo a decisdo de adiar o tratamento ser baseada na incidéncia regional de
COVID-19 e no risco / beneficio da terapéutica para o doente (caso a caso).

AMILOIDOSE HEREDITARIA

Doentes com neuropatia ou cardiomiopatia hereditaria associada amiloidose TTR
(Paramiloidose) apresentam um risco elevado para infe¢do grave relacionada com COVID-
19, nas seguintes condicdes:

Estadios mais avancados de doenca (estadio )

Sob terapéutica imunossupressora (doentes transplantados)
Coexisténcia de cardiomiopatia com insuficiéncia cardiaca associada
Mau estado nutricional

Envolvimento renal com necessidade de hemodialise

vk wpnRE
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Aos doentes transplantados/imunossuprimidos aplica-se o descrito acima em L.iii

Os doentes com envolvimento cardiaco ndo devem suspender qualquer medicagdo
cronica utilizada para o controle do envolvimento cardiaco.

Doentes sob terapéuticas modificadoras de doenca, nomeadamente estabilizadores da
TTR (Tafamidis) devem manter a sua terapéutica habitual, ndo sendo reconhecido
qualqguer risco adicional associado a toma do medicamento.

Doentes sob terapéutica com Inotersen (subcutdneo) devem manter a terapéutica,
salientando-se a necessidade de manter o controlo analitico quinzenal (hemograma).
Sendo este um requisito de seguranca requerido para a manutencdo da terapéutica, este
procedimento deve ser mantido em laboratdrios perto da area de residéncia do doente,
ou preferencialmente através de colheitas domicilidrias, e enviado ao médico assistente
pelo meio mais conveniente.

Doentes sob terapéutica com Patisiran (ev cada 3 semanas), realizada em meio hospitalar
implica deslocacdo a estas unidades, tornando-se incompativel com o distanciamento
social requerido, devendo a decisdo de adiar o tratamento ser baseada na incidéncia
regional de COVID-19 e no risco / beneficio da terapéutica para o doente (caso a caso).

ATROFIA MUSCULAR ESPINHAL

Doentes com SMA TIPO Ill apresentam um risco elevado de infe¢do grave COVID-19 se
associado se associado a Insuficiéncia respiratdria (VC<60%); VNI; ou tosse fraca.

A terapéutica de manutenc¢do com Nusinersen, realizada em meio hospitalar implica
deslocacdo a estas unidades, tornando-se incompativel com o distanciamento social
requerido, devendo a decisdo de adiar o tratamento ser baseada na incidéncia regional de
COVID-19 e no risco / beneficio da terapéutica para o doente (caso a caso), ndo sendo
reconhecido qualquer risco adicional associado a toma do medicamento.

NEUROPATIAS IMUNOMEDIADAS

Ndo se recomenda que nos doentes com doenca ativa sob tratamento, a terapéutica seja
interrompida ou modificada, pois o risco de agravamento/descompensac¢do da sua
doenca excede o risco da manutencdo do tratamento.

Ao alterar ou interromper uma terapéutica imunossupressora existente que possua um
potencial risco para o aumento da atividade e / ou exacerbacdo da doencga de base,
devem ser considerados pelo médico assistente os riscos especificos (por exemplo, idade,
comorbilidades, localizacdo geografica (incidéncia COVI-19) e beneficios.
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ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)

Nos doentes com ELA e compromisso respiratoério (fraqueza dos musculos inspiratdrios
e/ou expiratoérios), em particular naqueles que necessitam de VNI e de equipamentos de
suporte da tosse, qualquer infecgdo respiratdria tem maior risco de complicacdes
médicas, como no caso do COVID-19. Nesta fase deve ser favorecido as consultas por
telefone com o médico assistente.

Recomenda-se o distanciamento social com auto-isolamento, assim como o uso de
mascara cirurgica e medidas estritas de higienizacdo (em particular nas saidas obrigatdrias
do domicilio).

E aconselhado a reducdo ao minimo do nimero de cuidadores e evitar visitas. O uso de
NIV ou de equipamentos de tosse assistida favorece a aerosolizacao, pelo que
recomenda-se o uso de mascara pelo cuidador para a sua prépria proteccdo. O apoio
destes equipamentos é efectuado por técnicos credenciados que conhecem as medidas
adequadas.

Em caso de sintomas de infeccdo devem ser cumpridas as normas emandas pela
autoridade de Saude. Deve ser ponderada o uso de filtro nas mascaras do equipamento
de NIV em caso de o doente ter sinais de infec¢do respiratoria.

Todos os doentes com doengas neuromusculares considerados com risco elevado de
infe¢do grave no contexto de COVID-19 devem praticar distanciamento social estrito,
preferencialmente confinamento ao domicilio e apenas quando estritamente necessario
deslocag6es a locais publicos (farmacia, supermercado, hospital) devendo manter a
distancia de outras pessoas de pelo menos 1 metro, utilizar mascara cirurgica e
higienizar frequentemente as maos (lavagem ou solugdo alcodlica). Os cuidados
médicos devem ser sempre que possivel, através de contacto telefonico com o seu
médico assistente, se clinicamente apropriado.
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