
DIRETRIZES BASEADAS EM EVIDÊNCIAS 

Diagnóstico e manejo da síndrome de Guillain–Barré em dez etapas 

Resumo 

A síndrome de Guillain–Barré (SGB) é uma doença imunomediada rara, mas potencialmente fatal, dos 

nervos periféricos e das raízes nervosas, que é geralmente desencadeada por infecções. A incidência da 

SGB pode, portanto, aumentar durante surtos de doenças infecciosas, como foi observado durante a 

epidemia do vírus Zika em 2013 na Polinésia Francesa e em 2015 na América Latina. O diagnóstico e 

manejo da SGB podem ser complicados visto que sua apresentação clínica e o curso da doença são 

heterogêneos e não existem atualmente diretrizes clínicas internacionais disponíveis. Para auxiliar os 

médicos, especialmente em um cenário de surto, desenvolvemos uma diretriz globalmente aplicável para o 

diagnóstico e manejo da SGB.  

A diretriz se baseia no consenso de especialistas e na literatura atual e tem uma estrutura de dez etapas 

para facilitar seu uso na prática clínica. Primeiro fornecemos uma introdução aos critérios diagnósticos, às 

variantes clínicas e aos diagnósticos diferenciais da SGB. A seguir, as dez etapas abrangem o 

reconhecimento e o diagnóstico precoces da SGB, a internação na unidade de terapia intensiva, a 

indicação e seleção do tratamento, o monitoramento e tratamento da progressão da doença, o prognóstico 

do curso e resultado clínico e o manejo das complicações e sequelas.  

Introdução 

A	síndrome de Guillain–Barré (SGB) é uma doença inflamatória do sistema nervoso periférico e é a causa 

mais comum de paralisia flácida aguda, com uma incidência global anual de aproximadamente 1 a 2 por 

100.000 pessoas–ano1. A SGB ocorre com maior frequência em homens do que em mulheres e a 

incidência aumenta com a idade, embora todas as faixas etárias possam ser acometidas1. Os pacientes com 

SGB normalmente apresentam fraqueza e sinais sensitivos nas pernas que progridem para os braços e 

músculos cranianos, embora a apresentação clínica da doença seja heterogênea e existam diversas 

variantes clínicas diferentes. O diagnóstico da SGB se baseia no histórico do paciente e em exames 

neurológicos, eletrofisiológicos e do líquido cefalorraquidiano (LCR)2-4. Outras doenças que resultam em 
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um quadro clínico semelhante ao da SGB devem ser descartadas4. Os estudos eletrofisiológicos fornecem 

evidências da disfunção do sistema nervoso periférico e podem diferenciar entre os subtipos da SGB: 

polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatória aguda (PDIA), neuropatia axonal motora aguda 

(NAMA) e neuropatia axonal motora e sensorial aguda (NAMSA)5. A progressão da doença pode ser 

rápida e a maioria dos pacientes atinge a incapacidade máxima dentro de 2 semanas. Cerca de 20% dos 

pacientes desenvolvem insuficiência respiratória e precisam de ventilação mecânica. É possível que 

ocorram arritmias cardíacas e instabilidade na pressão arterial devido ao comprometimento do sistema 

nervoso autônomo6. Este comprometimento do sistema nervoso autônomo contribui para a mortalidade, 

que é estimada em 3% a 10% dos pacientes, mesmo recebendo a melhor assistência médica disponível7-9. 

Após a fase inicial progressiva, os pacientes atingem uma fase de platô que pode durar de dias a semanas 

ou meses, após a qual eles começam a se recuperar, e 60% a 80% dos pacientes são capazes de caminhar 

sem auxílio seis meses após o surgimento da doença, com ou sem tratamento10,11. A SGB é uma doença 

monofásica, embora alguns pacientes possam apresentar deterioração após a estabilização ou melhora 

inicial mediante terapia, um fenômeno chamado flutuação relacionada ao tratamento (FRT). Podem 

ocorrer recidivas da SGB em 2% a 5% dos pacientes10,12-15. 

Acredita-se que a SGB seja causada por uma resposta imunológica anormal às infecções, que 

resulta em dano aos nervos periféricos, apesar de a patogênese não ser totalmente compreendida. Em um 

subgrupo de pacientes com SGB, são encontrados anticorpos séricos anti-gangliosídeos, que existem em 

altas densidades no axolema e em outros componentes dos nervos periféricos16,17. A ativação do 

complemento, a infiltração de macrófagos e o edema são características típicas encontradas em nervos 

periféricos e raízes nervosas afetados de pacientes com SGB16. 

A incidência da SGB pode aumentar durante surtos de doenças infecciosas que desencadeiam a 

doença18. Recentemente, as epidemias do vírus Zika na Polinésia Francesa em 2013 e na América Latina e 

Caribe em 2015–2016 foram vinculadas a um aumento no número de indivíduos diagnosticados com 

SGB19-21.  

O surto do vírus Zika evidenciou a falta de diretrizes globalmente aplicáveis para o diagnóstico e 

manejo da SGB. Tais diretrizes são necessárias porque o diagnóstico da SGB pode ser desafiador devido à 

heterogeneidade da sua apresentação clínica, a um diagnóstico diferencial extenso e à falta de 
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biomarcadores ou ferramentas diagnósticas de alta sensibilidade e especificidade. A diretriz para o 

tratamento e o cuidado de pacientes com SGB também é necessária porque a progressão da doença pode 

variar muito entre pacientes, o que dificulta uma abordagem totalmente prescritiva para o seu manejo. 

Além disso, as opções de tratamento são limitadas e caras, e muitos pacientes apresentam queixas e 

incapacidade residual, que podem ser difíceis de manejar.  

A disponibilidade de diretrizes clínicas globalmente aplicáveis para a SGB é especialmente 

importante devido à probabilidade de novos surtos no futuro capazes de desencadear a SGB. Para criar 

esta diretriz clínica globalmente aplicável para a SGB, um grupo internacional de especialistas em SGB 

identificou as dez principais etapas no manejo da SGB, abrangendo diagnóstico, tratamento, 

monitoramento, prognóstico e manejo de longo prazo (Fig. 1). Para cada etapa, as recomendações foram 

fornecidas com base nas evidências encontradas na literatura e/ou na opinião de especialistas e se buscou 

obter consenso para cada recomendação de modo a concluir a diretriz. Estas recomendações têm o 

objetivo de auxiliar os profissionais de saúde na tomada de decisões clínicas. No entanto, o uso das 

informações contidas neste artigo é voluntário. Os autores não assumem a responsabilidade por qualquer 

lesão ou dano a pessoas ou propriedade que advenham ou estejam relacionados ao uso destas informações, 

ou por quaisquer erros ou omissões. 

Métodos 

Após o surto do vírus Zika e da sua associação a um aumento na incidência da SGB, foi lançada a Zika 

Preparedness Latin American Network (Rede de Enfrentamento ao Zika da América Latina) (ZikaPLAN) 

fundada pela União Europeia22. A nossa nova diretriz foi inicialmente preparada por participantes da rede 

ZikaPLAN, incluindo especialistas na SGB dos Países Baixos (S.E.L., M.R.M. e B.C.J.), do Brasil (F.G. e 

M.E.D.) e do Reino Unido (H.J.W.). Esses integrantes trouxeram para a diretriz a experiência clínica e de 

pesquisa específicas de suas funções de liderança em grandes projetos internacionais sobre a SGB (como o 

International GBS Outcome Study [Estudo Internacional do Prognóstico da SGB], IGOS), em conjunto 

com a experiência direta no manejo de grandes aumentos nos casos de SGB em regiões da América Latina 

afetadas pelo vírus Zika23. Para desenvolver as diretrizes preliminares, realizou-se uma série de reuniões 

presenciais entre os autores principais da comissão de redação (S.E.L., M.R.M., B.C.J. e H.J.W.), 
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juntamente com reuniões individuais menores com colegas da América Latina (S.E.L., F.G. e M.E.D.) e 

correspondência contínua por e-mail para analisar os esboços e receber sugestões. Com base na opinião 

dos especialistas e por meio do consenso, este grupo identificou dez das etapas mais importantes no 

diagnóstico e manejo da SGB.  

Em outubro de 2018, usando o PubMed e o Embase, integrantes da comissão de redação (S.E.L e 

M.R.M) realizaram pesquisas estruturadas na literatura para cada etapa, e os resultados dessas pesquisas 

forneceram a base para o primeiro esboço da diretriz. O principal critério de inclusão para as pesquisas na 

literatura foi: qualquer relato de caso, revisão, ensaio ou estudo publicado a partir de 2015 que tenha 

fornecido detalhes sobre o diagnóstico, tratamento, manejo ou prognóstico de pacientes com SGB. As 

publicações sobre a patogênese da SGB ou aquelas com foco em doenças não relacionadas à SGB, bem 

como publicações em idiomas que não o inglês ou o holandês, foram excluídas da revisão. As palavras-

chave utilizadas na estratégia de pesquisa incluíram os seguintes termos do Cabeçalhos de Assuntos 

Médicos (MeSH): “Guillain–Barré syndrome” (síndrome de Guillain–Barré) E [“diagnosis” (diagnóstico) 

OU “therapeutics” (terapêutica) OU “treatment outcome” (resultado do tratamento) OU “prognosis” 

(prognóstico)]. Para obter literatura para tópicos mais específicos, termos adicionais do MeSH foram 

combinados com as palavras-chave da pesquisa inicial, incluindo “intravenous immunoglobulins” 

(imunoglobulinas intravenosas), “plasma exchange” (plasmaférese), “intensive care units” (unidades de 

terapia intensiva), “pregnancy” (gravidez), “Miller Fisher syndrome” (síndrome de Miller Fisher) e “HIV” 

(HIV). Após essa revisão da literatura mais recente, estudos de referência publicados antes de 2015 foram 

identificados pela comissão de redação (S.E.L., M.R.M., B.C.J. e H.J.W.) para inclusão, juntamente com 

outros artigos adicionais selecionados por meio da triagem das listas de referências das redações já 

incluídas e da consulta aos autores. Sempre que possível, as nossas recomendações com relação ao 

tratamento se basearam em revisões sistemáticas. Os autores buscaram a opinião de especialista para obter 

recomendações quando diante de uma maior limitação na disponibilidade de evidências (como no caso de 

estudos de coorte ou de caso-controle), por exemplo sobre tópicos relativos ao diagnóstico diferencial ou à 

reabilitação na SGB. 

Em consideração à variação global no âmbito da assistência à saúde e às variantes clínicas da 

SGB, esse esboço inicial foi posteriormente revisado por um grupo internacional de especialistas em SGB 
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da Argentina (R.R.), Austrália (E.M.Y.), Bangladesh (B.I.), Brasil (M.L.B.F. e C.S.), China (Y.W.), 

Colômbia (C.A.P.), Japão (S.K.), Malásia (N.S.), Países Baixos (P.A.D.), Singapura (T.U.), África do Sul 

(K.B.), EUA (D.R.C. e J.J.S.) e Reino Unido (R.A.C.H). No total, foram realizados sete ciclos de revisão 

para atingir um consenso. Para considerar a perspectiva de pacientes com SGB sobre o manejo da doença, 

a GBS/CIDP Foundation International (Fundação Internacional de SGB/PDIC), uma organização sem fins 

lucrativos que oferece suporte, educação, financiamento para pesquisas e defesa para pacientes com SGB 

ou polineuropatia desmielinizante inflamatória crônica (PDIC) e suas famílias, revisou o manuscrito e 

apresentou comentários durante o desenvolvimento da diretriz.  

Etapa 1: quando suspeitar de SGB 
Características clínicas típicas 

A SGB deve ser considerada como um diagnóstico em pacientes apresentando fraqueza bilateral 

rapidamente progressiva das pernas e/ou braços, na ausência de comprometimento do sistema nervoso 

central ou de outras causas óbvias. Os pacientes com a forma sensitivo-motora clássica da SGB 

apresentam parestesia ou perda sensitiva distal, acompanhada ou seguida por fraqueza que começa nas 

pernas e progride para os braços e músculos cranianos. Os reflexos estão reduzidos ou ausentes na maioria 

dos pacientes na apresentação e em quase todos os pacientes no nadir10,24. A disautonomia é comum e 

pode incluir a instabilidade da pressão arterial ou frequência cardíaca, disfunção pupilar e disfunção 

vesical ou intestinal25. Ocorre o relato frequente de dor que pode ser muscular, radicular ou neuropática26. 

O surgimento da doença é agudo ou subagudo e os pacientes geralmente atingem a incapacidade máxima 

dentro de 2 semanas11. Diagnósticos alternativos devem ser considerados em pacientes que atingem a 

incapacidade máxima dentro de 24 horas ou após 4 semanas do surgimento da doença2,3. A SGB tem um 

curso clínico monofásico, embora FRTs e recidivas ocorram em uma minoria dos pacientes12,13. 	

Apresentação clínica atípica 

A SGB pode também se apresentar de uma forma atípica. A fraqueza e os sinais sensitivos, apesar de 

serem sempre bilaterais, podem ser assimétricos ou predominantemente proximais ou distais, e podem 

começar nas pernas, nos braços ou simultaneamente em todos os membros6,26. Além disso, a dor intensa e 

difusa ou a disfunção isolada do nervo craniano podem preceder o surgimento da fraqueza26. Em 
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particular, crianças mais novas (<6 anos) podem apresentar características clínicas inespecíficas ou 

atípicas, como dor mal localizada, recusa em carregar peso, irritabilidade, meningismo ou marcha 

instável27,28. O não reconhecimento desses sinais como uma apresentação inicial da SGB pode levar ao 

atraso no diagnóstico28. Em uma minoria de pacientes com SGB atípica, particularmente naqueles 

apresentando apenas sinais motores (variante motora pura) e um subtipo de NAMA no exame 

eletrofisiológico, podem ser observados reflexos normais ou mesmo exagerados durante o curso da 

doença29.  

Variantes 

Alguns pacientes apresentam uma variante clínica persistente e distinta da SGB que não progride para o 

padrão clássico de perda sensitiva e fraqueza. Estas variantes incluem fraqueza sem sinais sensitivos 

(variante motora pura); fraqueza limitada aos nervos cranianos (paralisia facial bilateral com parestesia), 

aos membros superiores (fraqueza faringo-cérvico-braquial) ou aos membros inferiores (variante 

paraparética); e a síndrome de Miller Fisher (SMF), que em sua manifestação plena inclui oftalmoplegia, 

arreflexia e ataxia (Fig. 2 e Tabela 1)6,30,31. Em geral, as variantes da SGB raramente são “puras” e 

frequentemente coincidem em parte com a síndrome clássica ou apresentam características que são típicas 

de outras formas variantes32.  

Além das variantes listadas acima, a ataxia sensitiva pura, a encefalite do tronco encefálico de 

Bickerstaff (BBE) e uma variante sensitiva pura também costumam ser incluídas no espectro da SGB, pois 

elas compartilham características clínicas ou fisiopatológicas com a SGB. No entanto, a inclusão dessas 

variantes clínicas está sujeita a discussões, pois não atendem os critérios diagnósticos da SGB (Quadro 

1)2,3,31. A variante sensitiva pura compartilha características clínicas com a forma sensitivo-motora clássica 

da SGB, exceto pela presença de sintomas e sinais motores31,33; a ataxia sensitiva pura e a SMF 

apresentam perfis clínicos que se sobrepõem; e pacientes com a BBE geralmente apresentam sintomas 

parecidos com os da SMF e, posteriormente, desenvolvem sinais de disfunção do tronco encefálico, 

incluindo comprometimento da consciência e sinais no trato piramidal30-32,34-36. Semelhante aos pacientes 

com a SMF, indivíduos com ataxia sensitiva ou BBE podem ter anticorpos IgG anti-GQ1b ou contra 

outros gangliosídeos no soro30,34. No entanto, se a SGB sensitiva pura, a ataxia sensitiva pura e a BBE são 
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variantes da SGB e/ou uma forma incompleta da SMF está sujeito a discussões; e é necessário um trabalho 

diagnóstico cuidadoso quando se suspeita dessas variantes (Quadros 1 e 2)31,33,35. 

Eventos anteriores 

Cerca de dois terços dos pacientes que desenvolvem a SGB relatam sintomas de uma infecção nas seis 

semanas anteriores ao surgimento da doença11. Acredita-se que essas infecções desencadeiam a resposta 

imunológica que causa a SGB6. Em estudos de caso-controle, seis patógenos foram temporalmente 

associados à SGB: Campylobacter jejuni, citomegalovírus, vírus da hepatite E, Mycoplasma pneumoniae, 

vírus Epstein–Barr e vírus Zika18,20,37. Foi sugerida uma ligação entre outros patógenos e a SGB com base 

nas evidências de séries de casos ou de estudos epidemiológicos, mas seu papel na patogênese da SGB é 

incerto38-43. Em geral, a ausência de uma enfermidade anterior não exclui um diagnóstico de SGB, já que 

as infecções putativas ou outros estímulos imunológicos podem ser subclínicos.  

Vacinas foram vinculadas à SGB pela primeira vez em 1976, quando se observou um aumento de 

7,3 vezes no risco de SGB em indivíduos não militares nos EUA, que haviam recebido a vacina contra a 

gripe “suína”44. A relação epidemiológica entre outras vacinas e a SGB foi examinada muitas vezes desde 

então, mas somente dois estudos posteriores mostraram uma relação entre a SGB e vacinas contra a 

gripe45,46. Esses estudos sugeriram um aumento de aproximadamente um caso adicional de SGB por um 

milhão de vacinações, o que é muitas ordens de grandeza inferior ao observado para a vacina contra a 

gripe de 197647,48. Nenhuma outra vacina foi vinculada de maneira convincente à SGB15. 

Com base nas informações da série de casos e na plausibilidade biológica, foi relatada uma 

relação entre a administração de imunobiológicos (por exemplo, antagonistas do fator de necrose tumoral, 

inibidores de checkpoint imunológico ou interferons tipo I) e a SGB49. Outros eventos, incluindo, dentre 

outros, cirurgia e doenças malignas, foram temporalmente relacionados à SGB, mas essas relações não 

possuem uma justificativa biológica clara e as evidências epidemiológicas são limitadas.50,51  

Etapa 2: como diagnosticar a SGB  

	7



Na ausência de biomarcadores suficientemente sensíveis e específicos para a doença, o diagnóstico da 

SGB se baseia no histórico e exame físico, e é corroborado pelas investigações complementares, como o 

exame do LCR e os estudos eletrodiagnósticos. Os dois conjuntos de critérios diagnósticos mais 

comumente usados da SGB foram criados pelo National Institute of Neurological Disorders and Stroke 

(Instituto Nacional de Transtornos Neurológicos e Acidente Vascular Cerebral) (NINDS) em 1978 

(revisado em 1990) (Quadro 1)2,3 e pela Brighton Collaboration (Colaboração Brighton) em 2011 (Tabela 

suplementar 1)2-4. Ambos os conjuntos de critérios foram projetados para investigar a associação 

epidemiológica entre a SGB e as vacinações, mas têm sido usados desde então em outros ensaios e 

estudos clínicos. Consideramos os critérios do NINDS mais adequados para o médico, pois apresentam as 

características clínicas das formas típicas e atípicas da SGB, embora os critérios da Brighton Collaboration 

também sejam importantes, amplamente utilizados e possam auxiliar o médico a classificar casos da SGB 

típica ou SMF  de acordo com a certeza diagnóstica. Diversos diagnósticos diferenciais também devem ser 

considerados diante da suspeita de SGB e alguns sintomas devem levantar a suspeita de diagnósticos 

alternativos (Quadros 1 e 2). O papel das investigações complementares na confirmação de um 

diagnóstico de SGB é descrita com mais detalhes na próxima seção. 

Investigações laboratoriais 

Os exames laboratoriais são orientados pelo diagnóstico diferencial em pacientes individuais; mas, em 

geral, todos os pacientes com suspeita de SGB farão hemogramas completos e exames de sangue para 

glicose, eletrólitos, função renal e enzimas hepáticas. Os resultados desses exames podem ser usados para 

excluir outras causas de paralisia flácida aguda, como infecções ou disfunções metabólicas ou eletrolíticas 

(Quadro 2). É possível realizar outros exames específicos com o objetivo de excluir outras doenças 

capazes de imitar a SGB (Quadro 2). Exames realizados para infecções anteriores geralmente não 

contribuem para o diagnóstico da SGB, mas podem fornecer informações epidemiológicas importantes 

durante surtos de doenças infecciosas, como observado em surtos passados de infecção pelo vírus Zika e 

pelo C. jejuni19,52. O valor diagnóstico de medir os níveis séricos de anticorpos anti-gangliosídeos é 

limitado e depende do ensaio. Um resultado de teste positivo pode ser útil, especialmente quando existe 
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dúvida no diagnóstico, mas um resultado de teste negativo não exclui SGB53. Os anticorpos anti-GQ1b são 

encontrados em até 90% dos pacientes com SMF17,54 e, portanto, possuem maior valor diagnóstico em 

pacientes com suspeita de SMF do que em pacientes com SGB clássica ou outras variantes. Em caso de 

suspeita da SGB, recomendamos que não se espere pelo resultado do exame de anticorpos antes de iniciar 

o tratamento.  

Exame do líquido cefalorraquidiano  

O exame do LCR é usado principalmente para excluir outras causas de fraqueza que não a SGB e deve ser 

realizado durante a avaliação inicial do paciente. O achado clássico na SGB é a combinação de um nível 

proteico elevado no LCR e uma contagem celular normal no LCR (conhecida como dissociação albumino-

citológica)55. No entanto, os níveis proteicos são normais em 30% a 50% dos pacientes na primeira 

semana após o surgimento da doença e em 10% a 30% dos pacientes na segunda semana10,11,24,56. Sendo 

assim, os níveis proteicos normais no LCR não excluem um diagnóstico de SGB. Uma pleocitose 

acentuada (>50 células µl–1) sugere outras patologias, como uma doença maligna leptomeníngea ou 

doenças infecciosas ou inflamatórias da medula espinhal ou raízes nervosas. Uma pleocitose leve (10 a 50 

células µl–1), embora compatível com SGB, deve ainda assim incitar os médicos a considerar diagnósticos 

alternativos, como as causas infecciosas de polirradiculite (Quadro 2)10,11.  

Estudos eletrodiagnósticos 

Os estudos eletrodiagnósticos não são obrigatórios no diagnóstico da SGB. No entanto, recomendamos a 

realização desses estudos sempre que possível, pois eles são úteis para auxiliar o diagnóstico, 

particularmente em pacientes com um quadro atípico. Em geral, os exames eletrofisiológicos em pacientes 

com SGB revelarão uma polineuropatia ou polirradiculoneuropatia sensitivo-motora, sinalizada por 

velocidades de condução reduzidas, amplitudes reduzidas do potencial evocado somatossensitivo e motor, 

dispersão temporal anormal e/ou bloqueios parciais da condução motora6,57. O típico para a SGB é um 

“padrão de preservação sural”, no qual o potencial de ação do nervo sural sensitivo está normal enquanto 

os potencias de ação dos nervos ulnar e mediano sensitivos estão anormais ou até ausentes6,57. No entanto, 
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as medidas eletrofisiológicas podem estar normais quando realizadas no início do curso da doença (até 

uma semana após o surgimento dos sintomas) ou em pacientes com fraqueza inicial proximal, doença 

leve, progressão lenta ou em variantes clínicas58,5,59. Nesses pacientes, pode ser útil repetir o estudo 

eletrodiagnóstico depois de 2 a 3 semanas. Em pacientes com SMF, os resultados dos estudos 

eletrodiagnósticos são geralmente normais ou evidenciam apenas uma redução na amplitude dos 

potenciais de ação dos nervos sensitivos4,60.  

Os estudos eletrodiagnósticos também podem diferenciar os três subtipos eletrofisiológicos da 

SGB clássica: PDIA, NAMA e NAMSA. Existem vários conjuntos de critérios eletrodiagnósticos que 

visam classificar os pacientes nesses diferentes subtipos eletrofisiológicos com base na presença de 

características eletrodiagnósticas específicas em pelo menos dois nervos motores. Ainda não se chegou a 

um consenso internacional sobre qual conjunto de critérios define melhor os subtipos 

eletrofisiológicos5,52,61. Contudo, cerca de um terço dos pacientes com SGB não atendem a nenhum desses 

critérios e são classificados como “duvidosos” ou “inexcitáveis”. Estudos têm demonstrado que a 

repetição dos estudos eletrodiagnósticos 3 a 8 semanas após o surgimento da doença pode auxiliar na 

classificação eletrodiagnóstica, permitindo a classificação de casos que inicialmente eram não 

classificáveis ou a reclassificação de casos que inicialmente foram classificados como PDIA, NAMA ou 

NAMSA, embora essa prática seja controversa62-64.  

Imaginologia 

A RM não faz parte da avaliação diagnóstica de rotina da SGB, mas pode ser útil, particularmente para 

excluir diagnósticos diferenciais, como infecção no tronco encefálico, acidente vascular cerebral, 

inflamação da medula espinhal ou das células do corno anterior, compressão de raiz nervosa ou doença 

maligna leptomeníngea (Quadro 2). A presença de realce de raiz nervosa na RM com gadolínio é uma 

característica inespecífica, mas sensível, da SGB65 e pode corroborar um diagnóstico de SGB, 

especialmente em crianças pequenas, nas quais a avaliação clínica e eletrofisiológica pode ser 

desafiadora66. Tendo em vista os surtos recentes de mielite flácida aguda em crianças pequenas, cuja 

apresentação clínica pode imitar a SGB, o potencial uso da RM para diferenciar entre esses dois 
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diagnósticos deve receber atenção especial67,68. No entanto, os médicos devem estar cientes de que o 

realce de raiz nervosa pode ser encontrado em uma minoria dos sujeitos com mielite flácida aguda69. 

Uma possível nova ferramenta diagnóstica para a SGB é o exame de imagem dos nervos 

periféricos por ultrassom, que revelou raízes nervosas cervicais aumentadas no início do curso da doença, 

indicando a importância da inflamação da raiz espinhal como um mecanismo patológico precoce70,71. Essa 

técnica pode, portanto, ajudar a estabelecer o diagnóstico de SGB no início do curso da doença, embora 

sejam necessárias validações adicionais. 

Etapa 3: quando internar na UTI 

Os motivos para internar os pacientes na unidade de terapia intensiva (UTI) incluem os seguintes: 

evolução da angústia respiratória com insuficiência respiratória iminente, disfunção autonômica 

cardiovascular grave (por exemplo, arritmias ou variação acentuada da pressão arterial), disfunção grave 

da deglutição ou diminuição do reflexo da tosse e rápida progressão da fraqueza72,73. Um estado de 

insuficiência respiratória iminente é definido como sinais clínicos de angústia respiratória, incluindo falta 

de ar em repouso ou enquanto fala, a incapacidade de contar até 15 em uma única respiração, o uso dos 

músculos acessórios da respiração, frequência cardíaca ou respiratória aumentada, capacidade vital <15 a 

20 ml/kg ou <1 l, ou medições anormais de gasometria arterial ou oximetria de pulso.  

Como até 22% dos pacientes com SGB precisam de ventilação mecânica na primeira semana da 

internação, os pacientes com risco de insuficiência respiratória devem ser identificados o mais cedo 

possível74. A ferramenta prognóstica Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score (Escore de 

Insuficiência Respiratória para SGB de Erasmus) (EGRIS) foi desenvolvida para essa finalidade e calcula 

a probabilidade (1% a 90%) de um paciente precisar de ventilação dentro de uma semana após a avaliação 

(Quadro 3)74.  

Os fatores de risco para ventilação mecânica prolongada incluem a incapacidade de erguer os 

braços do leito uma semana após a intubação e um subtipo axonal ou nervos não excitáveis nos estudos 

eletrofisiológicos75. Deve-se considerar a traqueostomia precoce em pacientes que apresentarem esses 

fatores de risco.  
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Etapa 4: quando iniciar o tratamento  

A terapia imunomoduladora deve ser iniciada se os pacientes forem incapazes de caminhar 10 m sem 

auxílio76,77. As evidências da eficácia do tratamento em pacientes que ainda conseguem andar sem auxílio 

são limitadas, mas o tratamento deve ser considerado principalmente se esses pacientes exibirem fraqueza 

rapidamente progressiva ou outros sintomas graves, como disfunção autonômica, insuficiência bulbar ou 

insuficiência respiratória78-80. Ensaios clínicos já demonstraram um efeito terapêutico para a 

imunoglobulina intravenosa (IVIg) quando iniciada dentro de duas semanas do início da fraqueza e para a 

plasmaférese quando iniciada dentro de quatro semanas76,77. Além desses períodos de tempo, faltam 

evidências sobre a eficácia.  

Etapa 5: opções de tratamento  

Estratégias de tratamento: IVIg (0,4 g por kg de peso corporal, diariamente, por 5 dias) e plasmaférese 

(200 a 250 ml de plasma por kg de peso corporal em cinco sessões) são tratamentos igualmente eficazes 

para a SGB76,80. A IVIg e a plasmaférese possuem riscos comparáveis de eventos adversos, embora 

estudos iniciais tenham demonstrado ser mais provável que a plasmaférese seja descontinuada em 

comparação à IVIg76,81. Como a IVIg também é mais fácil de administrar e, geralmente, mais amplamente 

disponível do que a plasmaférese, normalmente ela é o tratamento de escolha. Além da IVIg e da 

plasmaférese, não se comprovou a eficácia de nenhum outro procedimento ou medicamento no tratamento 

da SGB. Apesar de se esperar que os corticosteroides fossem benéficos na redução da inflamação e, 

portanto, da progressão da doença na SGB, oito ensaios clínicos controlados e randomizados sobre a 

eficácia dos corticosteroides na SGB mostraram não haver benefícios significativos, e o tratamento com 

corticosteroides orais demonstrou inclusive possuir um efeito negativo no resultado82. Além disso, a 

plasmaférese seguida pela IVIg não é mais eficaz do que qualquer um dos tratamentos isolados e não há 

evidências suficientes disponíveis sobre a eficácia de um tratamento adjuvante com metilprednisolona 

intravenosa em pacientes tratados com IVIg82,83. Em unidades clínicas com recursos limitados, a 

plasmaférese de pequeno volume pode ser uma alternativa econômica e relativamente segura à 

plasmaférese convencional, mas essa abordagem não pode ser recomendada para uso geral até que sua 

eficácia tenha sido comprovada em ensaios adicionais84. 
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O tratamento antimicrobiano ou antiviral pode ser considerado em pacientes com SGB 

apresentando uma infecção em andamento. No entanto, as infecções anteriores geralmente já se 

resolveram antes do surgimento da fraqueza.  

Grupos específicos de pacientes 

Variantes da SGB 

Pacientes com a SMF pura tendem a ter um curso relativamente leve da doença e a maioria se recupera 

completamente, sem tratamento, em até seis meses85. Sendo assim, normalmente não se recomenda o 

tratamento nesse grupo de pacientes, mas eles devem ser monitorados com atenção, pois um subgrupo 

pode desenvolver fraqueza nos membros, paralisia facial ou bulbar ou insuficiência respiratória32,80. A 

gravidade do curso da doença da BBE justifica o tratamento com IVIg ou plasmaférese, embora as 

evidências para a eficácia do tratamento neste contexto sejam limitadas34,85. Não há atualmente evidências 

disponíveis com relação ao tratamento de outras variantes clínicas, apesar de muitos especialistas 

administrarem IVIg ou plasmaférese86. 

Gestantes 

Não há contraindicações para a IVIg ou para a plasmaférese durante a gravidez. Contudo, é possível que a 

IVIg seja preferida, já que a plasmaférese requer considerações e monitoramentos adicionais87-89.  

Crianças 

Não há indícios de que seja necessário desviar-se da prática padrão para adultos ao tratar crianças com 

SGB76,78,90.	As evidências sobre as eficácias relativas da plasmaférese e da IVIg em crianças são 

limitadas90. No entanto, como a plasmaférese só está disponível em centros com experiência no seu uso e 

parece produzir mais desconforto e maiores taxas de complicações em crianças do que a IVIg, a IVIg 

geralmente é a terapia de primeira linha para crianças com SGB91. Embora alguns centros pediátricos 

administrem a IVIg a 2 g por kg (peso corporal) por 2 dias, ao invés do regime de adulto padrão de 2 g por 
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kg (peso corporal) por 5 dias, um estudo indicou que as FRTs foram mais frequentes no regime de 2 dias 

(5 de 23 crianças) do que no regime de 5 dias (0 de 23 crianças)78. 

Etapa 6: monitoramento da progressão da doença 

É necessária uma avaliação periódica para monitorar a progressão da doença e a ocorrência de 

complicações. Em primeiro lugar, recomenda-se a medição rotineira da função respiratória, já que nem 

todos os pacientes com insuficiência respiratória apresentarão sinais clínicos de dispneia. Essas medições 

respiratórias podem incluir o uso dos músculos acessórios da respiração, contar durante a expiração de 

uma respiração após inspiração para a capacidade total (uma única contagem respiratória ≤19 é preditora 

da necessidade de ventilação mecânica), capacidade vital e pressão inspiratória e expiratória máxima73,92. 

Os médicos devem considerar a “regra 20/30/40”, pela qual o paciente é considerado em risco de 

insuficiência respiratória se a capacidade vital for <20 ml/kg, a pressão inspiratória máxima for <30 cm 

H2O ou a pressão expiratória máxima for <40 cm H2O93. Em segundo lugar, a força muscular no pescoço, 

braços e pernas deve ser avaliada usando a escala de classificação do Medical Research Council 

(Conselho de Pesquisa Médica) ou uma escala semelhante, e a incapacidade funcional deve ser avaliada 

na escala de incapacidade da SGB (Tabela suplementar 2), uma ferramenta amplamente utilizada para 

documentar o curso da doença da SGB94. Em terceiro lugar, os pacientes devem ser monitorados quanto a 

dificuldades para deglutir e tossir. Por último, deve-se avaliar a disfunção autonômica usando um 

eletrocardiograma e o monitoramento da frequência cardíaca, pressão arterial e função vesical e intestinal. 

A natureza e a frequência do monitoramento dependem da taxa de deterioração, da presença ou 

ausência de disfunção autonômica, da fase da doença e das condições da unidade de assistência à saúde, e 

devem ser cuidadosamente avaliadas em cada paciente individual. Até dois terços das mortes de pacientes 

com SGB ocorrem durante a fase de recuperação e são, na maioria, causadas por disfunção cardiovascular 

e respiratória6,7,11. Portanto, recomendamos que os médicos permaneçam alertas durante essa fase e 

monitorem o paciente para detectar possíveis arritmias, mudanças na pressão arterial ou angústia 

respiratória causada por tampões de muco. Esse monitoramento é especialmente importante em pacientes 

que tiveram alta da UTI recentemente e naqueles com fatores de risco cardiovascular. 
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[H1] Etapa 7: manejo de complicações precoces  

As complicações da SGB podem causar morbidade grave e morte95. Algumas destas complicações, 

incluindo úlceras de pressão, infecções nosocomiais (por exemplo, pneumonia ou infecções do trato 

urinário) e trombose venosa profunda, podem ocorrer em qualquer paciente hospitalizado e acamado, e 

recomendam-se as medidas preventivas e o tratamento padrão. Outras complicações são mais específicas 

para a SGB, tais como: a incapacidade de deglutir com segurança em pacientes com paralisia bulbar; a 

ulceração da córnea em pacientes com paralisia facial; e as contraturas, ossificação e paralisias por pressão 

em membros de pacientes com fraqueza nos membros (Tabela 2). A dor, as alucinações, a ansiedade e a 

depressão também são frequentes na SGB e os cuidadores devem perguntar especificamente aos pacientes 

se eles estão tendo esses sintomas, principalmente se os pacientes tiverem capacidade limitada de 

comunicação e/ou estiverem na UTI. A identificação e o tratamento adequado dos sintomas psicológicos e 

da dor em um estágio inicial são importantes porque esses sintomas podem ter um grande impacto no 

bem-estar dos pacientes. Os cuidadores devem também estar cientes de que pacientes com SGB, mesmo 

aqueles com paralisia total, normalmente têm a consciência, a visão e a audição intactas. É importante, 

portanto, estar atento ao que é dito na beira do leito e explicar a natureza dos procedimentos aos pacientes 

para reduzir a ansiedade. O manejo adequado das complicações é melhor realizado por uma equipe 

multidisciplinar, o que pode incluir enfermeiros, fisioterapeutas, especialistas em reabilitação, terapeutas 

ocupacionais, fonoaudiólogos e nutricionistas.  

Etapa 8: manejo da progressão clínica  

Resposta insuficiente ao tratamento 

Cerca de 40% dos pacientes tratados com doses padrão de plasmaférese ou IVIg não melhoram nas 

primeiras 4 semanas seguintes ao tratamento80,82. Tal progressão da doença não implica que o tratamento 

seja ineficaz, já que a progressão poderia ter sido pior sem a terapia6. Os médicos podem considerar 

repetir o tratamento ou mudar para um tratamento alternativo, mas no momento não existem evidências de 

que essa abordagem melhorará o resultado96,97. Há um ensaio clínico em andamento investigando o efeito 

da administração de uma segunda dose de IVIg98. 
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Flutuações relacionadas ao tratamento  

As FRTs são observadas em 6% a 10% dos pacientes com SGB e são definidas como a progressão da 

doença que ocorre dentro de dois meses após a estabilização ou melhora clínica induzida pelo tratamento 

inicial12,13. As FRTs devem ser diferenciadas da progressão clínica sem qualquer resposta inicial ao 

tratamento. A visão geral é que uma FRT sinaliza que o efeito terapêutico passou enquanto a fase 

inflamatória da doença ainda está em andamento. Portanto, pacientes com SGB que apresentam FRTs 

podem se beneficiar de tratamento adicional, e repetir o curso total de IVIg ou plasmaférese nesses 

pacientes é uma prática comum, embora não haja evidências para embasar essa abordagem80.  

PDIC 

Em ~5% dos pacientes com SGB, as recidivas clínicas repetidas sugerem um processo mais crônico da 

doença e o diagnóstico é alterado para polineuropatia desmielinizante inflamatória crônica (PDIC) de 

surgimento agudo12. A PDIC de surgimento agudo se apresenta tipicamente com três ou mais FRTs e/ou 

deterioração clínica após oito ou mais semanas do surgimento da doença12. 

Etapa 9: previsão do resultado  

A maioria dos pacientes com SGB, mesmo aqueles que estavam tetraplégicos no nadir ou precisaram de 

ventilação mecânica por um longo período de tempo, apresenta ampla recuperação, principalmente no 

primeiro ano após o surgimento da doença11,99. Cerca de 80% dos pacientes com SGB recuperam a 

capacidade de caminhar sem auxílio após seis meses do surgimento da doença.11 A probabilidade de 

recuperar a capacidade de andar pode ser calculada em pacientes individuais usando a ferramenta 

prognóstica modified Erasmus GBS outcome score (Escala Erasmus de Prognóstico da SGB modificada) 

(mEGOS) (Tabela suplementar 3)100.  

Apesar das perspectivas geralmente positivas para pacientes com SGB, a morte ocorre em 3% a 

10% dos casos, mais comumente devido às complicações respiratórias e cardiovasculares que podem 

ocorrer tanto na fase aguda como na fase de recuperação7-9. Os fatores de risco para mortalidade incluem 

idade avançada e doença grave no surgimento7. Queixas residuais de longo prazo também são comuns e 
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podem incluir dor neuropática, fraqueza e fadiga101-103. No entanto, a recuperação dessas queixas ainda 

pode ocorrer mais de cinco anos após o surgimento da doença103. 

Episódios recorrentes de SGB são raros, afetando de 2% a 5% dos pacientes, mas essa 

porcentagem ainda é maior do que o risco de SGB ao longo da vida na população geral (0,1%)14,15. Muitas 

vacinas possuem um aviso sobre a SGB, embora o histórico de SGB não seja uma contraindicação estrita 

à vacinação. Pode ser útil consultar um especialista no caso de pacientes que foram diagnosticados com 

SGB menos de um ano antes de uma vacinação planejada ou que tenham desenvolvido SGB pouco depois 

de receber a mesma vacina no passado. Nesses pacientes, os benefícios da vacinação para doenças 

específicas (por exemplo, gripe em idosos) devem ser ponderados contra o risco pequeno e possivelmente 

apenas teórico de um episódio recorrente da SGB14. 

Etapa 10: planejamento da reabilitação 

Pacientes com SGB podem apresentar uma série de problemas residuais de longo prazo, incluindo a 

recuperação incompleta da função motora e sensorial, bem como fadiga, dor e sofrimento psicológico103. 

Antes de o paciente receber alta, esses possíveis efeitos de longo prazo da SGB devem ser considerados e 

manejados104,105. 

Função física 

Providenciar um programa de reabilitação com um especialista em reabilitação, fisioterapeuta e terapeuta 

ocupacional é um passo fundamental para a recuperação. Os programas devem ter como objetivo a 

redução da incapacidade nos estágios iniciais da recuperação e, posteriormente, o restabelecimento da 

função motora e sensorial e da condição física aos níveis anteriores à doença106. Foi demonstrado que 

programas de exercícios para pacientes com SGB, que incluem exercícios de amplitude de movimento, 

bicicleta ergométrica e treinos de caminhadas e de fortalecimento, melhoram a condição física, a 

capacidade de caminhar e a independência nas atividades da vida diária106. No entanto, a intensidade do 

exercício deve ser atentamente monitorada, pois esforço excessivo pode causar fadiga106.  

Fadiga  
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A fadiga, não relacionada às deficiências motoras residuais, é observada em 60% a 80% dos pacientes 

com SGB e é, frequentemente, uma das queixas mais incapacitantes107,108. Outras causas devem ser 

consideradas antes de concluir que a fadiga de um paciente é uma queixa residual da SGB. Assim como na 

recuperação da função física, demonstrou-se que um programa de exercícios gradativo e supervisionado é 

eficaz na redução na fadiga109.  

Dor 

É relatada dor intensa em pelo menos um terço dos pacientes com SGB um ano após o surgimento da 

doença e pode persistir por mais de dez anos14,26. A dor crônica na SGB é caracterizada por dor muscular 

na região lombar e nos membros, parestesia dolorosa, artralgia e dor radicular. Embora a patogênese dessa 

dor não seja totalmente compreendida, a dor muscular e a artralgia podem ser atribuíveis à imobilidade e a 

dor neuropática pode ser causada pela regeneração ou dano persistente de fibras nervosas pequenas26. As 

estratégias de manejo incluem encorajar a mobilização e a administração de medicamentos para dor 

neuropática ou nociceptiva104.  

Sofrimento psicológico  

A perda rápida da função física, muitas vezes em sujeitos anteriormente saudáveis, pode ser muito 

traumática e causar ansiedade e/ou depressão. O reconhecimento e manejo precoces do sofrimento 

psicológico são importantes em pacientes com SGB, principalmente porque o status mental pode 

influenciar a recuperação física e vice-versa; o encaminhamento para um psicólogo ou psiquiatra pode ser 

benéfico para alguns pacientes110. O fornecimento de informações exatas sobre a chance relativamente boa 

de recuperação e o baixo risco de recorrência (2% a 5%) pode ajudar a diminuir o medo dos pacientes11,14. 

Conectar os pacientes com outros que tiveram SGB também pode ajudar a orientá-los através do processo 

de reabilitação. A GBS/CIDP Foundation International, a associação internacional para pacientes com 

SGB, e outras organizações nacionais podem auxiliar no estabelecimento de tais redes. 

Conclusões 
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A SGB pode ser uma doença difícil de diagnosticar e manejar, pois a apresentação clínica é heterogênea e 

o prognóstico varia bastante entre pacientes. O manejo da SGB pode ser especialmente desafiador durante 

os surtos desencadeados por doenças infecciosas, como visto mais recentemente durante a epidemia do 

vírus Zika. Na ausência de uma diretriz clínica internacional para a SGB, nós elaboramos esta diretriz 

consensual para o diagnóstico e manejo da SGB. Esta diretriz foi elaborada por uma equipe de 

neurologistas clínicos de todo o mundo e foi concebida para aplicação geral em todos as unidades clínicas, 

independentemente das competências especializadas ou da disponibilidade de recursos. O formato passo a 

passo foi usado para focar a atenção nos principais problemas da SGB e para tornar a diretriz fácil de usar 

na prática clínica.  

Esta diretriz precisará ser atualizada com regularidade, pois o campo da pesquisa sobre a SGB 

evolui e os estudos em andamento têm como finalidade aprimorar o diagnóstico, o tratamento e a 

modelagem prognóstica. Por exemplo, o ultrassom dos nervos periféricos está surgindo com uma possível 

ferramenta diagnóstica e pode necessitar de comentários adicionais nas futuras versões desta diretriz. Em 

relação ao tratamento, a eficácia dos inibidores de complemento, das enzimas de clivagem de IgG e de um 

segundo tratamento com IVIg estão em investigação78,111,112. Sabe-se pouco sobre como medir e prever o 

resultado de longo prazo de pacientes com SGB, e são necessários estudos de validação de modelos 

prognósticos conhecidos (por exemplo, mEGOS e EGRIS) e pesquisa sobre novas medidas de resultados. 

Pretendemos buscar feedback sobre esta diretriz e fornecer atualizações com base nos resultados dos 

estudos em andamento e nas pesquisas futuras.  

Para melhorar ainda mais o manejo global da SGB, visamos usar este relatório consensual como 

base para o desenvolvimento de recursos de informações, material de treinamento e cursos de ensino on-

line. Esses recursos serão destinados a profissionais da saúde, incluindo neurologistas clínicos, assim 

como a pacientes com SGB e seus parentes.  

Pontos principais 

• A síndrome de Guillain–Barré (SGB) clássica é uma neuropatia sensitivo-motora ascendente de 

surgimento agudo, mas a doença pode se apresentar de maneira atípica ou como uma variante clínica. 
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• Os resultados anormais nos estudos eletrofisiológicos e uma combinação de nível proteico elevado e 

contagem celular normal no líquido cefalorraquidiano (LCR) são características clássicas da SGB, 

mas os pacientes com SGB podem apresentar resultados normais em ambos os testes, principalmente 

no início do curso da doença. 

• A função respiratória deve ser monitorada em todos os pacientes, pois a insuficiência respiratória pode 

ocorrer sem sintomas de dispneia. 

• A imunoglobulina intravenosa e a plasmaférese são igualmente eficazes no tratamento da SGB; não se 

comprovou a eficácia de nenhum outro tratamento.  

• A eficácia de repetir o tratamento em pacientes com resposta clínica insuficiente é incerta. No entanto, 

esta prática é comum em pacientes que apresentam deterioração após uma resposta inicial ao 

tratamento.  

• A melhora clínica é geralmente maior no primeiro ano após o surgimento da doença e pode continuar 

por mais de 5 anos.  

Links relacionados 

GBS/CIDP Foundation International: https://www.gbs-cidp.org/ 

Ferramenta	de	prognóstico	do	International	GBS	outcome	study	(IGOS):	https://

gbstools.erasmusmc.nl/prognosis-tool 

Quadro 1: Critérios diagnósticos para a	síndrome de Guillain–Barré 

Este quadro lista os critérios diagnósticos para a síndrome de Guillain–Barré (SGB) desenvolvidos pelo 

National Institute of Neurological Disorders and Stroke (NINDS)3 e posteriormente modificados em um 

artigo de revisão.6 Adicionamos algumas características que lançam dúvidas sobre o diagnóstico que não 

foram mencionadas nos critérios originais2,3,6 e fizemos algumas adaptações para melhorar a 

inteligibilidade. Estes critérios não são aplicáveis a algumas das variantes específicas da SGB, conforme 

descrito na Tabela 1.  

Características necessárias para o diagnóstico 
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• Fraqueza bilateral progressiva dos braços e pernas (inicialmente, pode haver o envolvimento 

somente das pernas)a 

• Reflexos tendinosos ausentes ou reduzidos nos membros afetados (em algum momento no curso 

clínico)a 

Características que embasam fortemente o diagnóstico 

• A fase progressiva dura de dias a quatro semanas (geralmente <2 semanas) 

• Simetria relativa de sintomas e sinais 

• Sintomas e sinais sensitivas relativamente leves (ausentes na variante motora pura)a 

• Comprometimento do nervo craniano, principalmente paralisia facial bilaterala 

• Disfunção autonômica 

• Dor muscular ou radicular nas costas ou nos membrosb  

• Nível proteico elevado no líquido cefalorraquidiano (LCR); níveis proteicos normais não excluem 

o diagnósticob 

• Características eletrodiagnósticas da neuropatia sensitivo-motora ou motora (eletrofisiologia 

normal nos estágios iniciais não excluem o diagnóstico)b 

Características que lançam dúvidas sobre o diagnóstico 

• Números elevados de células mononucleares ou polimorfonucleares no LCR (>50×106 /l)  

• Assimetria acentuada e persistente da fraqueza 

• Disfunção vesical ou intestinal no surgimento ou persistente durante o curso da doençab 

• Disfunção respiratória grave com fraqueza limitada nos membros no surgimentob 

• Sinais sensitivos com fraqueza limitada no surgimentoa 

• Febre no surgimento 

• Nadir <24 hb 

• Nível sensitivo bem demarcado, indicando lesão na medula espinhala  

• Hiperreflexia ou clônusb 

• Resposta extensora do reflexo cutâneo plantarb 

• Dor abdominalb 
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• Progressão lenta com fraqueza limitada e sem comprometimento respiratório  

• Progressão continuada por >4 semanas após começarem os sintomasb 

• Alteração de consciência (exceto na encefalite do tronco encefálico de Bickerstaff)b 

Para melhorar a clareza e a completude, os autores realizaram pequenas adaptações de modo a obter uma versão 

simplificada dos critérios originais do NINDS, apresentados por Willison et al.6, incluindo: aAfirmativas dos critérios 

do NINDS que os autores adaptaram para melhorar a inteligibilidade. bCaracterísticas adicionais, que não estavam 

incluídas no NINDS, para fornecer uma lista mais abrangente. Nota: Para obter uma maior clareza, omitimos as 

“Características que excluem o diagnóstico” dos critérios originais do NINDS nesta versão adaptada. 
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Quadro 2. Diagnóstico diferencial da síndrome de Guillain–Barré 

O diagnóstico diferencial da síndrome de Guillain–Barré é abrangente e altamente dependente das 

características clínicas do paciente individual. Aqui, apresentamos uma visão geral dos principais 

diagnósticos diferenciais, categorizados de acordo com sua localização no sistema nervoso. 

Sistema nervoso central 

• Inflamação ou infecção no tronco encefálico (por exemplo, sarcoidose, síndrome de Sjögren, 

neuromielite óptica ou distúrbio associado aos anticorpos anti-glicoproteína da mielina do 

oligodendrócito)a 

• Inflamação ou infecção da medula espinhal (por exemplo, sarcoidose, síndrome de Sjögren ou 

mielite transversa aguda) 

• Doenças malignas (por exemplo, metástases leptomeníngeas ou neurolinfomatose) 

• Compressão do tronco encefálico ou da medula espinhal  

• AVC do tronco encefálico 

• Deficiência de vitaminas (por exemplo, encefalopatia de Wernickea, causada pela deficiência de 

vitamina B1, ou degeneração combinada subaguda da medula espinhal, causada pela deficiência 

de vitamina B12) 

Células do corno anterior 

• Mielite flácida aguda (por exemplo, como resultado de pólio, enterovírus D68 ou A71, vírus do 

Nilo ocidental, vírus da encefalite japonesa ou vírus da raiva) 

Raízes nervosas 

• Infecção (por exemplo, doença de Lyme, citomegalovírus, HIV, vírus Epstein–Barr ou vírus 

varicela zoster) 

• Compressão 

• Doença maligna leptomeníngea 

Nervos periféricos  

• Polirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatória crônica (PDIC)  
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• Distúrbios metabólicos ou eletrolíticos (por exemplo, hipoglicemia, hipotireoidismo, porfiria ou 

deficiência de cobre) 

• Deficiência de vitaminas (por exemplo, deficiência de vitamina B1 [também conhecida como 

beribéri], B12 ou E)  

• Toxinas (por exemplo, drogas, álcool, vitamina B6, chumbo, tálio, arsênio, organofosfato, 

etilenoglicol, dietilenoglicol, metanol ou n-hexano)  

• Polineuropatia de doença grave 

• Amiotrofia nevrálgica 

• Vasculite 

• Infecção (por exemplo, difteria ou HIV) 

Junção neuromuscular 

• Miastenia gravis 

• Síndrome miastênica de Lambert-Eaton 

• Neurotoxinas (por exemplo, botulismo, tétano, paralisia por carrapato ou envenenamento por 

picada de cobra) 

• Intoxicação por organofosfato  

Músculos 

• Distúrbios metabólicos ou eletrolíticos (por exemplo, hipocalemia, paralisia periódica 

hipocalêmica tireotóxica, hipomagnesemia ou hipofosfatemia)  

• Miosite inflamatória 

• Rabdomiólise aguda 

• Miopatia tóxica induzida por drogas (por exemplo, induzida por colchicina, cloroquina, emetina 

ou estatinas)  

• Doença mitocondrial 
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Outros  

• Transtorno conversivo ou funcional 

aDiagnóstico diferencial para encefalite do tronco encefálico de Bickerstaff.  
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Quadro 3: Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score  

O escore de insuficiência respiratória para a síndrome de Guillain–Barré (SGB) de Erasmus (EGRIS) calcula a 

probabilidade de um paciente com SGB precisar de ventilação mecânica dentro de uma semana após a avaliação e 

se baseia em três medidas principais. Cada medida é categorizada e recebe uma pontuação específica; a soma 

dessas pontuações resulta em um EGRIS geral para o paciente (entre 0 e 7). Um EGRIS de 0 a 2 indica um risco 

baixo de intervenção mecânica (4%), de 3 a 4 indica um risco intermediário (24%) e ≥5 indica um risco alto (65%). 

Esse modelo se baseia em uma população de pacientes holandeses com SGB (idade >6 anos) e ainda não foi 

internacionalmente validado. Portanto, pode não ser válido em outras faixas etárias ou populações. O consórcio 

International GBS Outcome Study (IGOS) disponibilizou um recurso on-line que calcula automaticamente o 

EGRIS para um paciente com base nas respostas a uma série de perguntas (consulte “Links relacionados”). A soma 

de escores do Medical Research Council (MRC) é a soma dos escores na escala do MRC para: fraqueza muscular 

na abdução bilateral dos ombros, flexão do cotovelo, extensão do punho, flexão do quadril, extensão do joelho e 

dorsiflexão do tornozelo. O escore do MRC varia entre 0 e 60, com 60 indicando a ausência de fraqueza e 0 a 

paralisia completa. 

NA, não aplicável. Adaptado da TABELA 2 na REF.61.  

Medida Categorias Escore

Dias entre o surgimento da fraqueza e a 
internação hospitalar

>7 dias 0

4 a 7 dias 1

≤3 dias 2

Fraqueza bulbar e/ou facial na internação 
hospitalar

Ausente 0

Presente 1

Soma de escores do MRC na internação 
hospitalar

60 a 51 0

50 a 41 1

40 a 31 2

30 a 21 3

≤20 4

EGRIS NA 0 a 7
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Figura 1. Abordagem de dez etapas para o diagnóstico e manejo da síndrome de Guillain–Barré. 

Esse resumo em itens fornece uma visão geral de cada uma das dez etapas descritas na diretriz. A 

frequência do monitoramento depende do quadro clínico e deve ser avaliada em pacientes individuais. 

LCR, líquido cefalorraquidiano; EGRIS, Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score (Escore de 

Insuficiência Respiratória para SGB de Erasmus) (Quadro 3); SGB, síndrome de Guillain-Barré; UTI, 

unidade de terapia intensiva; UCI, unidade de cuidados intermediários; mEGOS, modified Erasmus GBS 

outcome score (Escala Erasmus de Prognóstico da SGB modificada) (Tabela suplementar 3); SMF, 

síndrome de Miller Fisher.  

Figura 2. Padrão de sintomas nas variantes da síndrome de Guillain–Barré. Representação gráfica do 

padrão de sintomas tipicamente observado nas diferentes variantes clínicas da síndrome de Guillain–Barré 

(SGB). Os sintomas podem ser puramente motores, puramente sensitivos (raro) ou uma combinação de 

sintomas motores e sensitivos. Ataxia pode estar presente em pacientes com a síndrome de Miller Fisher, e 

tanto a consciência reduzida quanto a ataxia podem estar presentes em pacientes com encefalite do tronco 

encefálico de Bickerstaff. Os sintomas podem estar localizados em regiões específicas do corpo e o padrão 

de sintomas difere entre as variantes da SGB. Embora a paralisia facial bilateral com parestesias, a 

variante sensitiva pura e a encefalite do tronco encefálico de Bickerstaff estejam incluídas no espectro da 

SGB, elas não atendem aos critérios diagnósticos da SGB. Adaptado mediante permissão da REF.113, BMJ 

Publishing Group Limited.  
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Tabela 1. Variantes da síndrome de Guillain–Barré 

aFrequências estimadas (porcentagens exibidas arredondadas para o valor mais próximo em intervalos de 5%) com 

base em dez estudos de coorte (principalmente em adultos) em várias regiões geográficas10,11,24,114-119. As frequências 

mudam por região e estudo, contribuindo para a variabilidade. A maioria dos estudos apresenta viés devido à 

exclusão de algumas das variantes. bEstima-se que a forma sensitivo-motora seja observada em 70% dos pacientes 

com SGB na Europa e nas Américas e em 30% a 40% dos casos na Ásia11. cA variante motora pura é relatada em 5% 

a 15% dos pacientes com SGB na maioria dos estudos, mas é relatada em 70% dos casos em Bangladesh11,120. dNão 

atende aos critérios diagnósticos normalmente usados da SGB, que exigem a presença de fraqueza bilateral nos 

membros ou o preenchimento dos critérios para a síndrome de Miller Fisher3,4. SGB, síndrome de Guillain–Barré. 

Variante Frequência (% 
de casos da 
SGB)a 

Características clínicas Referências 

SGB sensitivo-
motora clássicab 30 a 85

Sinais sensitivos e fraqueza simétricos e 
rapidamente progressivos, com ausência ou 
diminuição dos reflexos tendinosos, 
normalmente atingindo o nadir dentro de 2 
semanas

11,24,114,115

Motora purac 5 a 70 Fraqueza motora sem sinais sensitivos 5,11,24

Paraparética 5 a 10 Paresia restrita às pernas 10,24,115

Faringo-cérvico-
braquial <5

Fraqueza nos músculos faríngeos, cervicais e 
braquiais, sem fraqueza nos membros 
inferiores

10,114,115

Paralisia facial 
bilateral com 
parestesiasd

<5 Fraqueza facial bilateral, parestesia e reflexos 
reduzidos

114-116

Sensorial purad <1 Neuropatia sensitiva aguda ou subaguda, sem 
outras deficiências

117,118

Síndrome de Miller 
Fisher 5 a 25

Oftalmoplegia, ataxia e arreflexia. Podem 
ocorrer formas incompletas com ataxia 
(neuropatia atáxica aguda) ou oftalmoplegia 
(oftalmoplegia aguda) isoladas.31 Estima-se 
que apresente sobreposição SGB sensitivo-
motora clássica em 15% dos pacientes 

11,24,114,116-119

Encefalite do tronco 
encefálico de 
Bickerstaffd

<5

Oftalmoplegia, ataxia, arreflexia, sinais no 
trato piramidal e comprometimento da 
consciência, frequentemente se sobrepondo à 
SGB sensitivo-motora

114,115
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Complicações importantes da síndrome de Guillain–Barré (SGB)72. A maioria dessas complicações pode ocorrer em 

qualquer paciente com SGB, a qualquer momento, mas a segunda coluna mostra quando é mais provável que 

ocorram e/ou quando se deve ficar especialmente alerta.  

Tabela 2. Complicações importantes da síndrome de Guillain–Barré 

Complicação Quando ficar alerta 

Engasgo Paralisia bulbar

Arritmias cardíacas Todos os pacientes

Infecções nosocomiais (por exemplo, 
pneumonia, sepse ou infecção do trato 

urinário) 

Paralisia facial e bulbar, imobilidade, disfunção 
vesical, ventilação mecânica 

Dor e alodinia tátil Comunicação limitada

Delírios Comunicação limitada

Depressão Comunicação limitada

Retenção urinária Todos os pacientes

Constipação Imobilidade

Ulceração da córnea Paralisia facial

Deficiência nutricional Paralisia facial e bulbar 

Hiponatremia Todos os pacientes

Úlceras de pressão Imobilidade

Neuropatia compressiva Imobilidade

Ossificações e contraturas dos membros Fraqueza intensa por um período de tempo 
prolongado
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Barré	syndrome.	Ann	Neurol	27	Suppl,	S21-24	(1990).	
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clinical	associations	and	outcome.	Ann	Neurol	44,	780-788,	doi:10.1002/
ana.410440512	(1998).	

6	 Willison,	H.	J.,	Jacobs,	B.	C.	&	van	Doorn,	P.	A.	Guillain-Barré	syndrome.	Lancet	388,	
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Mexican	health	institutions]	Rev	Neurol	58,	4-10	(2014).	

9	 Dourado,	M.	E.,	Felix,	R.	H.,	da	Silva,	W.	K.,	Queiroz,	J.	W.	&	Jeronimo,	S.	M.	Clinical	
characteristics	of	Guillain-Barre	syndrome	in	a	tropical	country:	a	Brazilian	
experience.	Acta	Neurol	Scand	125,	47-53	(2012).	

10	 Fokke,	C.	et	al.	Diagnosis	of	Guillain-Barré	syndrome	and	validation	of	Brighton	
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syndrome:	a	prospective	study.	Neurology	74,	1680-1686,	
doi:WNL.0b013e3181e07d14	[pii]	

10.1212/WNL.0b013e3181e07d14	(2010).	
13	 Kleyweg,	R.	P.	&	van	der	Meche,	F.	G.	Treatment	related	_luctuations	in	Guillain-Barré	
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Barré	syndrome	complicating	a	Chikungunya	virus	infection.	Neurology	69,	
2105-2107,	doi:69/22/2105	[pii]	

10.1212/01.wnl.0000277267.07220.88	(2007).	
43	 Cornblath,	D.	R.,	McArthur,	J.	C.,	Kennedy,	P.	G.,	Witte,	A.	S.	&	Grif_in,	J.	W.	

In_lammatory	demyelinating	peripheral	neuropathies	associated	with	human	T-cell	
lymphotropic	virus	type	III	infection.	Ann	Neurol	21,	32-40,	doi:10.1002/
ana.410210107	(1987).	

44	 Schonberger,	L.	B.	et	al.	Guillain-Barré	syndrome	following	vaccination	in	the	
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epidemiologic	study	91,	e1220-e1227,	doi:10.1212/wnl.0000000000006246	(2018).	
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Clinical	outcome	of	Guillain-Barré	syndrome	after	prolonged	mechanical	ventilation.	
J	Neurol	Neurosurg	Psychiatry,	doi:jnnp-2018-317968	[pii]	

10.1136/jnnp-2018-317968	(2018).	
100	 Walgaard,	C.	et	al.	Early	recognition	of	poor	prognosis	in	Guillain-Barré	syndrome.	
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