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AS MIOPATIAS AUTOIMUNES SISTEMICAS (MAS) SAO CONDICOES RELATIVAMENTE RARAS E HETEROGENEAS
DE CAUSA DESCONHECIDA CARACTERIZADAS PELA PRESENGCA DE INFILTRADO INFLAMATORIO NO TECIDO
MUSCULAR ESQUELETICO. O OBJETIVO DESTA DIRETRIZ E APRESENTAR AOS MEDICOS, ESPECIALISTAS E
ESTABELECIMENTOS DE SAUDE AS PRINCIPAIS EVIDENCIAS DISPONIVEIS SOBRE AS RECOMENDAGCOES GERAIS
E DE EDUCACAO AOS PACIENTES COM MAS. PARA ISSO FOI REALIZADA UMA REVISAO SISTEMATICA DA
LITERATURA, FEITA SEM RESTRICAO DE PERIiODO, NA BASE DE DADOS MEDLINE, RECUPERANDO 36442
TRABALHOS, SENDO QUE DESTES 06 FORAM SELECIONADOS PARA RESPONDER A DUVIDA CLiNICA. Os

DETALHES DA METODOLOGIA E DOS RESULTADOS DESSA DIRETRIZ ESTAO EXPOSTOS NO ANEXO |I.
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INTRODUCAO

As miopatias autoimunes sistémicas (MAS) sdo grupo de condicdes raras e heterogéneas de etiologia desconhecida e
comprometimento multissistémico, especialmente cuténeo e muscular, caracterizadas pela presenca de infiltrado inflamatério
no tecido muscular esquelético. Manifestam-se de forma insidiosa, sendo a fraqueza muscular proximal e simétrica presente
na maioria dos casos. MUsculos distais também podem ser comprometidos, embora em menor grau ! (B). Além da fraqueza
muscular, pode ocorrer dor e atrofia. Assim, individuos com MAS frequentemente apresentam histéria de quedas bem como
dificuldade na execuc¢do de tarefas do cotidiano que necessitem uso dos muUsculos distais. Desta maneira, a implantagdo de
programa de exercicios fisicos, tanto de treino aerdbio quanto de fortalecimento muscular, torna-se ponto relevante nas
recomendagdes gerais aos individuos portadores das MAS, contribuindo para a melhora da capacidade funcional e por
conseguinte influenciando positivamente na qualidade de vida. No entanto, de acordo com o grau de comprometimento, estes
individuos podem necessitar de interven¢des que auxiliem o apoio na realiza¢do de atividades tais como cuidados de higiene

pessoal e mobilidade. Na vigéncia de dificuldades com a marcha, podem ser necessdrios, por exemplo, o emprego de orteses.
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RESULTADOS

Nos casos onde ocorra comprometimento da fungdo pulmonar, resultado de fraqueza da musculatura diafragmdtica e parede
muscular tordcica ou mesmo do advento da doenca pulmonar intersticial, processo de reabilitacdo respiratéria como a
cinesioterapia pode ser indicado, reduzindo a dispneia e aumentando, por conseguinte a capacidade da prdtica de exercicios,
impactando assim em melhora na qualidade de vida. Casos nos quais a fraqueza muscular no nivel do tergo superior do
esdfago leve a disfagia, regurgitagdo ou a aspiragdo, o que pode aumentar a incidéncia de pneumonia bacterianag,
intervencdes terapéuticas como alteracdes na dieta e treino de degluticdo podem ser empregados. Procedimentos como a
miotomia do cricofaringeo e aplicacdo da toxina botulinica podem ser necessdrios ?(B) 34(C). Nos casos mais graves, nos
individuos que apresentam disfagia severa, a alimentacdo por sonda nasogdstrica pode ser indicada, assim como a

alimentagdio por gastrostomia objetivando a redugéo do risco de aspiragéo e pneumonia 3(C) ¢(D).

Aos pacientes que apresentam deficiéncia da imunidade devido ao uso de medicamentos imunossupressores como os
corticosteroides, por exemplo, alguns cuidados devem ser orientados como higiene, manutengdo de bom estado nutricional,

evitar vacinas de agentes infecciosos vivos e contato com portadores de doengas infecto-contagiosas.
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RECOMENDACAO

A educagdo dos individuos com MAS e dos seus familiares ou cuidadores é aspecto de grande importéancia
uma vez que procurando por adaptagoes ambientais e implementagdo de programas de reabilitagdo
objetiva a manuteng¢do/melhora da qualidade de vida. A fisioterapia e a terapia ocupacional apresentam

papel de destaque no processo de reabilitagdo e terapéutica dos pacientes com MAS.
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ANEXO |

1. Dovida Clinica

Quais as recomendacdes gerais e de educagdo aos pacientes com MAS?

2. Critérios de elegibilidade
Os principais motivos de exclusdo foram: néo respondiam ao PICO e desenho de estudo.

Revisdes narrativas, relatos de casos, séries de casos, trabalhos com apresentacéo de resultados preliminares foram, a principio, excluidos.

3. Busca de Artigos

3.1. Bases de Dados

A base de informacéo cientifica consultada foi Medline (via PubMed) e em referéncias dos estudos selecionados.

3.2. Identificagdo de descritores

P Paciente com miopatia autoimune sistémica

O | Educagdo, recomendagdo
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3.3. Estratégia de Pesquisa

e Medline - (Muscular Disease OR Myopathies OR Myopathy OR Muscle Disorders OR Muscle Disorder OR Myopathic Conditions OR
Myopathic Condition) AND (Autoimmune OR Autoimmune Disease OR Autoimmune Diseases OR Systemic OR Polymyositides OR
Idiopathic Polymyositides OR Idiopathic Polymyositis OR Dermatomyositides OR Dermatopolymyositis OR Dermatopolymyositides OR
Myositides OR Inflammatory Muscle Diseases OR Inflammatory Muscle Disease OR Inflammatory Myopathy OR Inflammatory
Myopathies OR Inclusion Body Myositides OR Inclusion Body Myopathy, Sporadic)

4. Avaliagdo Critica

4.1. Relevéncia — importéncia clinica

Essa diretriz foi preparada por meio de uma pergunta clinicamente relevante a fim de reunir informag¢ées em medicina para padronizar a conduta
e ajudar na tomada de decisdes.

4.2. Confiabilidade — Validade interna

A sele¢@o dos estudos, a avaliag@o dos titulos e resumos obtidos com a estratégia de busca nas bases de informagdo consultadas foi conduzida de
forma independente e cegada, obedecendo aos critérios de incluséio e excluséo, separando-se por fim os trabalhos com potencial relevéncia.

Quando o titulo e o resumo n&o fossem esclarecedores, buscou-se o artigo na integra.
Somente os trabalhos cujos textos completos encontravam-se disponiveis foram considerados para avalia¢do critica.
Ndo foi feita restricdio quanto ao ano de publicagéio.

Idiomas: portugués, inglés, espanhol.
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4.3. Aplicagdo dos resultados — Validade externa

O nivel de Evidéncia Cientifica foi classificado por tipo de estudo segundo Oxford” (tabela 01).

A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.

B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.

C: Relatos de casos / estudos ndo controlados.

D: Opinido desprovida de avaliagdo critica, baseada em consensos, estudos fisiolégicos
ou modelos animais.

Tabela 01: Grau de recomendagédo e for¢a de evidéncia

A evidéncia selecionada foi definida como ensaio clinico controlado randomizado (ECR), era submetida a um Check-list apropriado de avaliagdo
critica (Tabela 2). A avaliagdo critica do ECR permite classificd-lo segundo o escore JADADS, considerando os ensaios JADAD < trés (3) como

inconsistentes (grau B), e aqueles com escore > trés (3), consistentes (grau A).

Quando a evidéncia selecionada foi definida como estudo comparativo (coortes observacionais ou ensaio clinico ndo randdmico), esta era submetida
a um Check-list apropriado de avaliagdo critica (Tabela 3), permitindo a classificagéio do estudo, segundo o escore NEW CASTLE OTAWA SCALE?,

considerando os estudos coortes consistentes com escore = 6 e inconsistentes < 6.
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Dados do estudo
Referéncia, Desenho de estudo, JADAD, for¢ca da evidéncia

Célculo da amostra

Diferencas estimadas, poder, nivel de significancia, total de pacientes

Selegéio dos pacientes
Critérios de inclus@o e exclusdo

Pacientes

Recrutados, randomizados, diferencas prognésticas

Randomizagéio
Descricdo e alocagdo vendada

Seguimento dos pacientes
Tempo, perdas, migragdo

Protocolo de tratamento
Intervengdo, controle e cegamento

Andlise

Intengdo de tratamento, analisados intervengdo e controle

Desfechos considerados
Principal, secunddrio, instrumento de medida do desfecho de
interesse

Resultado

Beneficio ou dano em dados absolutos, beneficio ou dano em média

Tabela 2 - Roteiro de avaliagdo critica de ensaios clinicos controlados randomizados

Representatividad da
e dos expostos e
sele¢tio dos ndo
expostos

(max. 2 pontos)

Definigéio
exposigdo
(max. 1 ponto)

Demonstragdo  de
que o desfecho de
interesse ndo estava
presente no inicio do
estudo

(max. 1 ponto)

Comparabilidade
do
desenho ou da

na base

analise
(max. 2 pontos)

Avaliagdo
do desfecho
(max. 1
ponto)

Tempo
apropriado
de
seguimento
(max.
pontos)

2

Escore
nivel
evidéncia

e
da

Tabela 3 - Roteiro de avaliag¢do critica de estudos coortes
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5. Método de Extragéio e Analise dos resultados
Para resultados com evidéncia disponivel serdo definidos de maneira especifica, sempre que possivel, a populacdo, a intervengéio, os desfechos, a

presenga ou auséncia de beneficio e/ou dano e as controvérsias.

Os resultados ser&io expostos preferencialmente em dados absolutos, risco absoluto, nimero necessdrio para tratar (NNT), ou nimero para produzir

dano (NNH), e eventualmente em média e desvio padrdo (tabela 4).

Evidéncia incluida

Desenho do estudo

Populagdo selecionada

Tempo de seguimento

Desfechos considerados

Expressdo dos resultados: porcentagem, risco, odds, hazard ratio, média

Tabela 4 - Planilha utilizada para descricéio e exposicdo dos resultados de cada estudo

6. Resultados

Trabalhos recuperados (05/2018)

BASE DE INFORMAQAO NUMERO DE TRABALHOS
Primaéria
PubMed-Medline 36442

Tabela 5 — Numero de trabalhos recuperados com as estratégias de busca utilizadas para cada base de informacgéo cientifica
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7. Aplicagdo da evidencia — Recomendagdo
As recomendagdes serdo elaboradas pelos autores da revisdo, com a caracteristica inicial de sintese da evidéncia, sendo submetida a validagdo

por todos os autores participantes da elaborac¢do da Diretriz.

A evidéncia disponivel seguird alguns principios de exposi¢do: serd pelo desfecho e terd como componentes: o nimero de pacientes, o tipo de

comparagdo, a magnitude e a precisdo (desvio padrdo e IC95%).

Terd a sua for¢a estimada (Oxford”/GRADE?) em 1b e 1c (graus A) ou forte e em 2q, 2b e 2c (graus B) ou moderada ou fraca ou muito fraca.

8. Conflito de interesse

Ndo hd nenhum conflito de interesse relacionado a esta reviséo a ser declarado por nenhum dos autores.

9. Declaragdo final

O Projeto Diretrizes, iniciativa da Associag@io Médica Brasileira em conjunto com as Sociedades de Especialidades, tem por objetivo conciliar
informa¢des da drea médica a fim de padronizar condutas que auxiliem o raciocinio e a tomada de deciséo do médico. As informagdes contidas
neste projeto devem ser submetidas & avaliagdo e a critica do médico, responsével pela conduta a ser seguida, frente & realidade e ao estado

clinico de cada paciente.
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