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1) Contexto 

O termo paraparesia espástica hereditária (“Doença de Strumpell-Lorrain”) refere-se a um 

conjunto de doenças genéticas hereditárias que se caracterizam principalmente pela 

degeneração progressiva das vias corticoespinhais. As principais manifestações clínicas são a 

espasticidade e a fraqueza muscular dos membros inferiores.1  

A natureza genética da condição é complexa, com diversos loci genéticos associados à sua 

ocorrência.1 De modo geral, a investigação pode ser realizada pela investigação de um painel 

genético investigando os loci genéticos denominados SPG (SPastic parapleGia). Ressalta-se 

que dezenas de formas genéticas foram documentadas e a correlação entre a apresentação 

genética e clínica é inconsistente na literatura.1 

A apresentação clínica da paraparesia espástica hereditária é diversa de acordo com o 

paciente. Usualmente, pacientes com paraparesia espástica hereditária apresentam distúrbio 

de marcha causada pela fraqueza das pernas e espasticidade juntamente com outros sinais 

corticospinais. Dependendo da gravidade e momento da evolução da doença, o distúrbio de 

marcha pode ser de leve a grave. Outra disfunção comum associada à condição é o 

envolvimento da bexiga urinária (disfunção vesical).1 

 

2) Posicionamento da CONITEC 

A Comissão Nacional de Incorporação de Tecnologias no SUS (CONITEC) publicou um 

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas (PCDT) para manejo da ESPASTICIDADE no 

Sistema Único de Saúde (SUS). O PCDT foi desenvolvido para orientar o manejo de 

espasticidade com qualquer origem etiológica, e contextualiza o atendimento de pacientes com 

paraparesia espástica hereditária. 2  

O PCDT foi publicado em 22 de março de 2022, e pode ser encontrado no seguinte endereço 

eletrônico: https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-

conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf  

De modo geral, é preconizado o acompanhamento contínuo e multidisciplinar dos pacientes, 

conforme ilustrado na passagem:  

https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf


 

 
 

“O cuidado ao paciente deve ser considerado gradualmente, envolvendo o uso progressivo de modalidades de 

tratamento, iniciando com aquelas mais conservadoras e evoluindo para as mais invasivas. Uma das etapas 

iniciais do tratamento da espasticidade envolve identificar, evitar e tratar condições que possam estar associadas, 

incluindo infecção, dor, trombose venosa profunda e úlceras de pressão. 

O tratamento específico deve ser iniciado quando a espasticidade estiver causando sintomas, prejuízos na função 

ou na prestação de cuidados e quando o benefício para o paciente for significativo. A equipe multiprofissional 

deve considerar uma visão geral do quadro do paciente na elaboração do plano terapêutico, uma vez que a 

espasticidade pode contribuir para algumas funções, como a manutenção da postura. Os objetivos do tratamento 

devem visar ao alívio dos sintomas (dor e espasmos), melhora da função e postura e diminuição da carga de 

cuidado. Benefícios mais expressivos podem ser vistos nas metas de função passiva em comparação com as metas 

de função ativa. 

Uma série de intervenções podem ser aplicadas no controle da espasticidade, frequentemente oferecidas em 

conjunto - como o uso de TBA (toxina botulínica) associado ao gesso seriado ou órteses. 

Independentemente da conduta adotada para o cuidado, é fundamental que ele envolva a discussão do plano 

terapêutico e, sobretudo, do alinhamento de expectativas com o paciente, família ou cuidador.” 

Trecho retirado do Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas – Espasticidade (Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS nº 5 - 22/03/2022). 

Página 5. disponível em: https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-

pcdt_espasticidade.pdf. Referências foram retiradas para continuidade da Nota Técnica e estão disponíveis no documento na íntegra. 

O acompanhamento multidisciplinar irá depender do tipo de acometimento e do momento da 

progressão da doença do paciente. No entanto, é de se esperar que em algum momento da vida 

o paciente irá precisar de acompanhamento com fisioterapeuta, educador físico, enfermeiro, 

psicólogo e fisiatra. É possível que os pacientes também necessitem tratamento cirúrgico para 

alívio sintomático ou tratamento de alguma complicação da espasticidade.  

O tratamento medicamentoso é utilizado para controle de sintomas. O PCDT diz:  

 “A literatura científica e as diretrizes clínicas internacionais descrevem o uso de alguns medicamentos como 

parte do tratamento reabilitador e controle da espasticidade, uma vez que o tratamento físico isolado pode ser 

insuficiente. 

Entre os medicamentos considerados para tratamento e controle da espasticidade estão: toxina botulínica, 

baclofeno, tizanidina, triexifenidil e fenol. 

Outros medicamentos são citados quando discutido o tratamento medicamentoso da espasticidade, mas sem que 

apresentem indicação específica para essa condição, como: canabidiol, diazepam, gabapentina, pregabalina, 

levetiracetam e clonidina. 

https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf


 

 
 

Diretrizes clínicas de outros países recomendam o uso de baclofeno intratecal. No entanto, uma vez que não há 

registro válido junto à Agência Nacional de Vigilância Sanitária (Anvisa) para esta apresentação, não é possível 

recomendar seu uso no Brasil. Já o uso de baclofeno oral pode ser considerado para espasticidade generalizada 

ou segmentar. Seu uso em adultos foi avaliado pela Conitec para o tratamento da espasticidade, conforme o 

Relatório de Recomendação nº 715/2022. Ressalta-se que não há indicação aprovada em bula para uso em 

crianças, motivo pelo qual essa população não foi contemplada na avaliação. As evidências são escassas para 

adultos e crianças, com resultados pouco expressivos para a eficácia e segurança, provenientes de estudos 

clínicos com limitações metodológicas importantes, além do tamanho amostral reduzido, o que impede qualquer 

conclusão. É importante ressaltar que o mesmo cenário já havia sido relatado em diretrizes clínicas 

internacionais, incluindo aquelas que citam o baclofeno como uma das opções terapêuticas para tratamento da 

espasticidade, uma vez que é comum seu emprego na prática clínica e diante da falta de outras opções mais 

eficazes. Na análise sobre eficácia e segurança do baclofeno oral foram incluídos 14 Ensaios Clínicos 

Randomizados (ECR).  

Estudos envolvendo a população adulta incluíram, na maioria, participantes com esclerose múltipla, enquanto 

os relacionados às crianças envolveram pacientes com paralisia cerebral. Em relação à eficácia do baclofeno, 

os estudos que avaliaram a melhora clínica da espasticidade por meio da escala de Ashworth (em crianças e 

adultos) indicaram que a intervenção não apresentou diferença entre os efeitos dos comparadores (placebo e 

diazepam) significativa. Sobre segurança, todos os ECR (independentemente da população ou comparador) 

trouxeram apenas o número dos eventos adversos ocorridos. Foi possível constatar mais casos no grupo 

baclofeno em relação ao placebo, mas, quando comparado ao diazepam, essa diferença quase não existiu. Por 

outro lado, qualidade de vida não foi avaliada em nenhum dos ECR incluídos.  

Os demais desfechos (dor associada à espasticidade e capacidade funcional durante as atividades de vida diária) 

não foram relatados nos estudos comparando baclofeno com diazepam (para adultos e crianças). Quando 

comparado ao placebo, os ECR indicaram que o baclofeno foi eficaz para a população adulta na redução da dor 

associada à espasticidade, apesar das análises terem sido subjetivas e heterogêneas, não houve diferença 

significativa sobre a capacidade funcional durante as atividades de vida diária. Para as crianças, por outro lado, 

foi inconclusiva a eficácia do baclofeno para a capacidade funcional no cotidiano, porque algumas análises 

indicaram benefício e outras não - nos mesmos estudos, inclusive -, a dor associada à espasticidade não foi 

avaliada nesses pacientes.  

Não é possível fonercer um resultado conclusivo sobre a eficácia e a segurança do baclofeno para a população 

adulta e pediátrica com espasticidade, por conta da baixa qualidade metodológica das evidências e da 

heterogeneidade das avaliações (diferentes escalas clínicas, análises subjetivas, exames clínicos) e dos dados 

para os desfechos analisados para pergunta de pesquisa englobada por este documento. Para todos os desfechos, 

a certeza do conjunto de evidências foi classificada como “muito baixa”, exceto para a avaliação da 

espasticidade pela escala de Ashworth na população pediátrica comparando baclofeno a diazepam, cuja certeza 

foi considerada “baixa”. Em uma análise complementar, não foram identificados estudos observacionais que 

comparem o baclofeno a placebo ou diazepam e justificassem a inclusão desse tipo de estudo na revisão 

sistemática conduzida nesta síntese. Portanto, há necessidade de estudos primários mais robustos e mais bem 



 

 
 

conduzidos para ambas as populações incluídas nesta síntese. Em outras revisões sistemáticas avaliando a 

eficácia de agentes antiespasmódicos orais, de forma geral a conclusão gira em torno da limitação das evidências 

científicas disponíveis, tanto em relação à quantidade quanto à qualidade, para que possam ser formuladas 

recomendações a respeito de seu uso. 

Há estudos cujos resultados sugerem que o diazepam pode reduzir o tônus muscular, porém não apresentando 

diferenças significativas de eficácia quando comparado à tizanidina e baclofeno oral. Deste modo, há 

recomendação fraca para uso de diazepam visando à redução da espasticidade em pacientes com esclerose 

múltipla na diretriz clínica do NICE.  

O diazepam não deve ser administrado para tratamento de espasticidade em pacientes com paralisia cerebral, 

exceto em casos agudos de dor grave ou ansiedade associadas à espasticidade. 

O fenol é um composto químico formado por ácido carbólico, ácido fênico, ácido fenílico, hidroxibenzeno e 

oxibenzona tendo sido muito utilizado para realização de neurólise neural em alguns casos de espasticidade 

sobretudo antes da disponibilidade de TBA, porém as evidências sobre seu uso são muito limitadas. 

O uso de fenol combinado à TBA pode ser útil para o tratamento de espasticidade que cause problemas 

multifocais, como meio para aumentar a eficácia da TBA a longo prazo, mas sua administração também requer 

profissionais capacitados, tal qual ocorre com a TBA - sua aplicação em nervos mistos (motores + sensoriais) 

pode causar dor neurogênica sendo mais seguro o uso em nervos motores puros.” 

Trecho retirado do Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas – Espasticidade (Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS nº 5 - 22/03/2022). 

Páginas 8 a 10. disponível em: https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-

pcdt_espasticidade.pdf. Referências foram retiradas para continuidade da Nota Técnica e estão disponíveis no documento na íntegra. 

Conforme trecho acima, o PCDT preconizou o uso da toxina botulínica (TBA) como opção 

disponível para tratamento da espasticidade, sendo que: 

 “Para o uso de TBA como modalidade terapêutica, o paciente deve estar inserido em um programa de 

reabilitação ou, no mínimo, sob atendimento de fisioterapia ou terapia ocupacional que vise a manobras de 

manutenção da amplitude do movimento articular, treino funcional e órteses de posicionamento. Fatores que 

podem causar exacerbação do tônus muscular, como infecções, úlceras de pressão, órteses mal adaptadas ou 

complicações clínicas, devem ser afastados ou tratados concomitantemente. 

A TBA é recomendada nas diretrizes clínicas internacionais, principalmente para o tratamento de espasticidade 

focal ou segmentar. 

Além disso, a TBA deve ser considerada após lesão cerebral não progressiva adquirida, caso a espasticidade 

cause dificuldades posturais ou funcioniais, e é uma das intervenções combinadas necessárias nos casos de 

espasticidade de padrão misto, que combina elementos focais e generalizados. 

https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf


 

 
 

Contudo, o uso da TBA não tem indicação para recuperação de funções perdidas, exceto se esta perda tiver 

relação com a hiperatividade do músculo antagonista. 

Para crianças e adolescentes com espasticidade focal ou segmentar, o uso de TBA deve ser considerado quando 

há impedimento da função motora fina, comprometimento da possibilidade de autocuidado, presença de dor, 

impedimento de outros tratamentos, preocupações estéticas ou distúrbios do sono. Entretanto, o medicamento 

não deve ser administrado em crianças e adolescentes com presença de fraqueza muscular grave, histórico de 

reação adversa a TBA ou durante tratamento com aminoglicosídeos. Ainda, seu uso deve ser cauteloso neste 

subgrupo quando houver presença de distúrbios do sangue e coagulação, espasticidade generalizada, contraturas 

musculares fixas ou forem identificados problemas para adesão ao programa de fisioterapia pós tratamento. 

Os eventos adversos mais frequentes são locais, como dor, hematoma, infecção, atrofia e fraqueza muscular e 

alterações da sudorese. Os eventos adversos sistêmicos mais comuns são cansaço, fraqueza generalizada, prurido 

e reações alérgicas.  

Geralmente, esses efeitos são de leve a moderada intensidade e, na maioria dos casos, autolimitados. Há, 

entretanto, relatos de efeitos sistêmicos graves, como disfagia e dificuldade respiratória, principalmente em 

crianças com paralisia cerebral que receberam TBA para o tratamento de espasticidade em membros. Algumas 

dessas complicações foram atribuídas à superdose, o que reforça a importância do pleno domínio por parte do 

médico assistente dos aspectos posológicos e da técnica de administração referentes a cada produto. É importante 

ressaltar que, da mesma forma que a dose, também os eventos adversos das diferentes formulações de TBA podem 

variar em frequência e gravidade.” 

Trecho retirado do Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas – Espasticidade (Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS nº 5 - 22/03/2022). 

Páginas 10 a 11. disponível em: https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-

pcdt_espasticidade.pdf. Referências foram retiradas para continuidade da Nota Técnica e estão disponíveis no documento na íntegra. 

 

3) Toxina botulínica 

Quanto ao uso da toxina botulínica, o PCDT afirma: 

“A toxina botulínica é um produto biológico, cujas apresentações disponíveis no mercado são sintetizadas como 

complexos proteicos macromoleculares distintos, o que pode afetar sua farmacocinética. Consequentemente, os 

produtos mostram diferenças em seus perfis in vivo, incluindo curvas de resposta à dose pré-clínica e dosagem 

clínica, eficácia, duração e segurança/eventos adversos. Dessa forma, recomenda-se que eles devam ser usados 

de acordo com as orientações do fabricante. 

A TBA é injetada pela via intramuscular, conforme o plano terapêutico. A aplicação deve ser realizada por 

médico devidamente capacitado, especialista em medicina física e reabilitação (fisiatria), neurologia, 

neuropediatria, neurocirurgia ou ortopedia. A dose total por sessão de tratamento deve seguir as recomendações 

das bulas de cada fabricante, dividida entre os músculos selecionados. A determinação das doses baseia-se na 

https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf


 

 
 

intensidade da espasticidade, comprometimento funcional, peso corporal e tamanho e número de músculos a 

serem tratados, devendo ser também consideradas as orientações do fabricante de cada produto. Cada aplicação 

deve sempre utilizar a menor dose eficaz estimada. Nos casos que os objetivos não forem alcançados, novas 

aplicações podem ser consideradas, respeitando o intervalo mínimo de 3 a 4 meses entre cada dose. Tais medidas 

são indispensáveis para minimizar o risco de falha terapêutica em decorrência da formação de anticorpos. 

A duração do efeito é variável. Recomenda-se a reavaliação em 4 a 6 semanas após cada aplicação, sendo as 

demais reavaliações realizadas a critério médico. Após a aplicação local, a TBA difunde-se pelo tecido muscular 

e por outros tecidos. Seu efeito concentra-se próximo ao ponto de aplicação e diminui ao se afastar dele. Pode 

ocorrer difusão para músculos vizinhos, especialmente quando são utilizadas doses ou volumes elevados. O efeito 

distante da TBA é preocupante, pois pode resultar em efeitos adversos sistêmicos. Os efeitos adversos sistêmicos 

são devidos ao efeito da TBA nos tecidos distantes da administração local.” 

Trecho retirado do Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas – Espasticidade (Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS nº 5 - 22/03/2022). 

Páginas 11 a 12. disponível em: https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-

pcdt_espasticidade.pdf. Referências foram retiradas para continuidade da Nota Técnica e estão disponíveis no documento na íntegra. 

A figura 1 apresenta o custo de tabela da Câmara de Regulação do Mercado de Medicamentos 

(CMED) de novembro de 2022 (https://www.gov.br/anvisa/pt-

br/assuntos/medicamentos/cmed/precos) para diversas apresentações da toxina botulínica. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/20220323_portal-portaria-conjunta-no-5-pcdt_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/cmed/precos
https://www.gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/cmed/precos


 

 
 

Figura 1. Tabela CMED (Novembro/22) para toxina botulínica 

 



 

 
 

 



 

 
 

4) Baclofeno 

O baclofeno para o tratamento de espasticidade foi outro medicamento avaliado pela 

CONITEC em 2022.3 A CONITEC avaliou o baclofeno considerando como principal 

comparador à toxina botulínica.3 

Após finalização do processo de avaliação, a recomendação final foi: 

“Recomendação final da Conitec: Pelo exposto, o Plenário da Conitec, em sua 105ª Reunião Ordinária, no dia 

10 de fevereiro de 2022, deliberou por unanimidade recomendar a não incorporação de baclofeno para o 

tratamento de pacientes adultos com espasticidade no SUS. Os membros da Conitec consideraram escassas as 

evidências científicas disponíveis, além de antigas e de não mostrar efeito benéfico muito superior ao comparador 

analisado. Lembraram dos valores pouco expressivos das análises de custo-efetividade e de impacto-

orçamentário, mas isso não mudou a posição sobre a não incorporação. Por fim, foi assinado o Registro de 

Deliberação nº 711/2022” 

O relatório de recomendação completo pode ser acessado em : https://www.gov.br/conitec/pt-

br/midias/relatorios/2022/20220317_relatorio_715_baclofenooral_espasticidade.pdf . 

A figura 2 apresenta o custo de tabela da Câmara de Regulação do Mercado de Medicamentos 

(CMED) de novembro de 2022 (https://www.gov.br/anvisa/pt-

br/assuntos/medicamentos/cmed/precos) para o baclofeno. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/relatorios/2022/20220317_relatorio_715_baclofenooral_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/relatorios/2022/20220317_relatorio_715_baclofenooral_espasticidade.pdf
https://www.gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/cmed/precos
https://www.gov.br/anvisa/pt-br/assuntos/medicamentos/cmed/precos


 

 
 

Figura 2. Tabela CMED (Novembro/22) para o baclofeno 

 

 



 

 

5) Considerações sobre o consumo de recursos e custo monetário de 

acompanhamento 

Conforme mencionado acima, o tratamento e acompanhamento clínico de pacientes com 

paraparesia espástica hereditária é crônico, complexo e multidisciplinar.  

Para estimativa de custos de acompanhamento, é necessário avaliar diversos aspectos, 

incluindo: 

• Idade do paciente 

• Peso do paciente 

• Gravidade da doença e sintomas 

• Presença de comorbidades 

• Histórico clínico e de procedimentos médicos 

Por exemplo, o custo médio mensal de acompanhamento de um paciente adulto com disfunção 

vesical será substancialmente maior do que uma criança com sintomas leves em membros 

inferiores.  

Também são necessárias informações sobre a disponibilidade do paciente de acesso ao sistema 

de saúde suplementar, uma vez que parte dos procedimentos e acompanhamentos necessários 

para o acompanhamento destes pacientes estão cobertos pelo SUS e pela saúde suplementar. 

Como não temos acesso ao prontuário e a história clínica do caso concreto, não é possível 

estimar o consumo de recursos e o custo mensal de acompanhamento. 

6) Conclusão 

Pacientes com paraparesia espástica hereditária possuem evolução heterogênea, com 

diversidade clínica importante. Os sintomas comuns a todos os pacientes são relacionados a 

espasticidade e fraqueza de membros inferiores, mas complicações como disfunção vesical são 

comuns. 

A CONITEC possui documentos atualizados e recentes de manejo de pacientes com 

espasticidade, sendo que a principal terapia medicamentosa sintomática é a toxina botulínica. 

Quanto ao custo médio mensal de tratamento, pode-se esperar que um paciente com 

paraparesia espástica hereditária possua alto custo de acompanhamento devido a cronicidade 

da doença e a expectativa de vida dos pacientes, além da necessidade de acompanhamento 



 

 

multidisciplinar. No entanto, são necessárias informações clínicas sobre o paciente e seu estado 

de progressão de doença para se estimar o seu custo de acompanhamento. 
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