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RESUMO

A miastenia gravis € uma doenca autoimune da placa motora, caracterizada por fraqueza
e fatigabilidade muscular. E mais comum em mulheres e apresenta uma distribuicdo bimodal:
10-30 anos e 50-70 anos. Pode se apresentar de duas formas: acometimento apenas ocular ou
generalizado. O quadro clinico € marcado por comprometimento preferencialmente de musculatura
ocular extrinseca, levando a ptose, diploplia e oftalmoparesia associado a fraqueza muscular apos
estimulacao repetitiva. Em 75% dos pacientes, o timo encontra-se anormal. Este trabalho descreve
uma adolescente que evoluiu com o quadro de crise miasténica, que colocou em risco sua vida, pois
desconhecia o diagnodstico até entao. Procedente do municipio de Tabatinga-AM, foi transferida
ao Pronto Socorro Zona Sul em Manaus-AM com quadro de insuficiéncia respiratoria, fraqueza
do diafragma e musculatura intercostais. Durante internacao e apods elucidacao diagnostica,
apresentou melhora satisfatoria ao uso de plasmaférese, um dos tratamentos de escolha para este
quadro. Este relato de caso tem como objetivo alertar a populacao médica quanto ao diagnostico
nos adolescentes, ressaltando a importancia de apresentacoes clinicas que simulam o desconforto
respiratorio com etiologia nao pulmonar.

Palavras-chave: Miastenia gravis. Insuficiéncia respiratoria. Crise miasténica. Adolescentes.
Tratamento.

ABSTRACT

Myasthenia gravis is an autoimmune disease of the motor plate, characterized by weakness
and fatigue of the muscle. It is more common in women and has a bimodal distribution: 10-30
years and 50-70 years. Can be presented in two ways: just ocular or generalized involvement. The
clinical picture is marked by preferably commitment of extraocular muscles, leading to ptosis,
diploplia and ophthalmoparesis associated with muscle weakness after repetitive stimulation.
In 75% of patients, the thymus is abnormal. This paper describes an adolescent who developed
myasthenic crisis which endangered her life because she was unaware of the diagnosis until
then. The patient came from the city of Tabatinga-AM and she was transferred to the Emergency
Room South Zone in Manaus-AM with respiratory failure, and weakness of the diaphragmatic and
intercostal musculature. During hospitalization and after diagnostic clarification, she showed
satisfactory improvement with the use of plasmapheresis, one of the treatments of choice for this
situation. This case report aims to alert the population about the medical diagnosis in adolescents,
emphasizing the importance of clinical manifestations that simulate respiratory distress with non-
pulmonary etiology.
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INTRODUCAO

A miastenia gravis € uma doenca autoimune que compromete a transmissao neuromuscular
devido a um bloqueio parcial dos receptores de acetilcolina nas membranas pos-sinapticas dos
anticorpos circulantes.” Os auto-anticorpos contra o receptor de acetilcolina (AChR), musculo-
especifica quinase (MUSK), e lipoproteinas relacionadas a proteina 4 (LRP4) estao bem estabelecidos
como marcadores diagnosticos sensiveis e especificos e sao fundamentais para classificacao
dos pacientes com miastenia gravis. Nenhuma relacao foi encontrada entre a concentracao do
anticorpo AChR e a severidade da doenca.??

E mais prevalente em mulheres jovens quando comparadas aos homens, com uma razio
de 2:1. Por muitas décadas, varios tratamentos mudaram o prognostico da miastenia gravis, mas
a remissao espontanea € infrequente, e o impacto na qualidade de vida dos pacientes ainda &
significativo.*

Pode ser classificada quanto a etiologia em trés categorias: Miastenia Gravis Juvenil (JMG),
Sindrome Miasténica (CMS) e Miastenia Transitoria Neonatal, ou de acordo com o Ossermam-
Gerkins segundo a gravidade clinica: 1) Miastenia ocular; 2) Miastenia Gravis generalizada de
intensidade ligeira ou moderada; 3) Miastenia Gravis generalizada grave; 4) Crise miasténica com
insuficiéncia respiratoria.®

Atualmente, o tratamento inclui inibidores da acetilcolinesterase, imunoterapias de curto
prazo como plasmaférese ou imunoglobulina e imunoterapias de longo prazo com corticoides,
azatioprina e ciclosporina. A timectomia também é considerada uma opc¢ao terapéutica.®

O objetivo desde trabalho € despertar a populacao médica sobre casos em que o paciente
ndo responde a primeira proposta terapéutica para doenca pulmonar e incluir a miastenia gravis
nos diagndsticos diferenciais de insuficiéncia respiratéria, pois pode se tratar de uma crise
miasténica.

RELATO DE CASO

Paciente S.D.S., sexo feminino, 14 anos, procedente de Tabatinga - AM, apresentou quadro de
pneumonia que levou a dispneia progressiva com evolucao em duas semanas, levando a intubacao
orotraqueal, permanecendo por 3 dias em tratamento para pneumonia. Apos extubacao, manteve
desconforto respiratorio, por isso transferida para o Pronto Socorro Zona Sul em Manaus-AM, para
investigacao do quadro clinico.

Adolescente refere que iniciou quadro de disfonia e voz anasalada ha aproximadamente 6
meses, quando algumas vezes procurou facultativo e tratado como amigdalite e sinusite. O quadro
clinico foi agudizado com disfagia com propria saliva ha 2 meses quando apresentou engasgo
ao ingerir cachorro quente e procurou novamente pronto atendimento. Relata ainda episodios
esporadicos de fraqueza de membros inferiores e quedas associadas.

Nascida de parto normal sem intercorréncias. Vacinacao atualizada. Desenvolvimento
neuropsicomotor nos primeiros anos de vida dentro da normalidade. Contato com tia com
tuberculose durante infancia. Reside em casa de alvenaria com 4 comodos e 5 pessoas, gato,
cachorro e papagaio. Bairro urbano com agua encanada e rede de esgoto.

Ao exame de entrada apresentava-se em REG, dispneica, hidratada, emagrecida,
hipocorada+, afebril. Glasgow 15. Bem perfundida. Cabeca e pescoco: ptose palpebral bilateral.
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Pele: presencas de manchas café com leite pelo corpo. AR: MV rude com creptos mais evidentes
em base D e E. ACV: RCR 2T, BNF com sopro +1/6+. Abdome: Plano, flacido, normotenso, figado
3,5cm do RCD e bago nao palpavel.

Desta forma, foi admitida em UTI e solicitados exames FAN, anti-DNA, C3, C4, T3, T4 e THS,
ecoddopler, PPD, Pesquisa de BAAR, sorologia HIV, USG abdominal e Broncoscopia.

A partir da histéria clinica, suspeitou-se de Sindrome Miasténica e solicitada dosagem de
anticorpo anti-acetilcolina e TC de térax. Optou-se por manter a paciente em ventilacao nao
invasiva (VNI) até introducao de medicacao. Foi realizado teste terapéutico com piridostigmina e
protocolo de aférese com 5 sessoes. Paciente obteve 6tima resposta ao Mestinon (piridostigmina),
recuperando a capacidade de degluticao e melhora de fala, saindo de VNI em 48h. Apresentou
apenas um episodio convulsivo durante plasmaférese e foi controlado com uso de fenobarbital,
que foi retirado progressivamente em 1 semana.

Adolescente evoluiu estavel durante internacao, realizou TC de térax antes de alta hospitalar
(sem evidéncias de timoma) e foi encaminhada para neurologia clinica para acompanhamento.

EXAMES:

- Ecocardiograma: sem alteracoes

- Baciloscospia: duas negativas

- USG abdominal: sem alteracoes

- Broncoscopia: sem alteracoes

- Sorologias HIV 1e 2 negativo, anti-DNA nao reagent

- Hormonios tireoidianos normais

- Anticorpo anti-acetilcolina positive

- Laboratoriais da admissao: Hemacias 4170, Hematocrito 34%, Hemoglobina 12,2,
Leucocito17.300, Eosinodfilos 2%, Segmentados 83% Linfécitos 10% Mondcitos 5%, Plaquetas
391000, Sodio 136, Potassio 3,7 Calcio 1,26 Magnésio 2,2 Uréia 36, Creatina 0,4, DHL 205,
Albumina 3,9 e PCR 35.

- Laboratoriais da saida: Hemacias 2750, Hematocrito 24,5%, Hemoglobina 8,4 Leucodcito
6800, Eosinofilos 1%, Segmentados 58% Linfocitos 10% Mondcitos 5%, Plaquetas 404000,
Sodio 138, Potassio 4,4, Calcio 1,3, Magnésio 2,3 e PCR 6.

DISCUSSAO

No Brasil, ndo existem estudos com objetivo de determinar a prevaléncia de miastenia
gravis na populacdo, pois poucos casos clinicos sao descritos na literatura, descrevendo as
caracteristicas sociodemograficas destes pacientes.” Por isso, registramos este caso em que a
adolescente desconhecia o diagnostico e foi tratada inicialmente como doenca pulmonar, sem
resposta ao tratamento submetido em sua cidade.

Geralmente, a crise miasténica se desenvolve 2 a 3 anos apds o diagndstico e é induzida
por algum estimulo, por exemplo drogas antiepilépticas ou quadro infeccioso." Neste caso, a
adolescente descobriu a doenca em crise miasténica, da qual s6 houve suspeita apo6s manter
desconforto respiratorio importante, mesmo apds tratamento para pneumonia, inclusive com
cobertura para germes atipicos com Claritromicina e uso de ventilacdo mecanica. A adolescente
vinha apresentando sinais ha 6 meses, como disfagia, disfonia e quedas sem causa definidas.

A Aincidéncia em adultos jovens é alta em mulheres por causa da associacao com doencas
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autoimunes, e a com inicio tardio, &€ levemente mais comum em homens. Nao ha evidéncias
sugerindo aumento da incidéncia ocorrendo por fatores externos como infeccao ou dieta.? Portanto,
excluiu-se associacao neste caso, com Lupus Eritematoso, Artrite Reumatoide, polineuropatias,
tireoideopatias, bastante comuns na populacao feminina.®® 1

O timoma esta fortemente associado a miastenia gravis, principalmente no inicio da
doenca, sendo recomendada a timectomia para pacientes com evolucao clinica desfavoravel ou
aumento dos anticorpos de acetilcolina.” Por se tratar de adolescente, nao foram encontrados
muitos trabalhos que descrevem essa associacdo e optou-se por realizar a tomografia de torax
para excluir a presenca do tumor.

Entre as drogas que aumentam a acetilcolina na fenda neuromuscular para melhorar a
fraqueza em todos os subgrupos de miastenia gravis, a de escolha para tratamento de casos
sintomaticos € a piridostigmina. Outras medicacdes como a neostigmina tem diferente duracao
e pode ter muitos efeitos colaterais.”? O tratamento inclui cuidados com suporte respiratorio,
tratamento de infeccoes e monitorizacao das funcoes vitais. A imunoglobulina intravenosa e
plasmaférese sao tratamentos e imunossupressores com resposta rapida em 2-5 dias, e sempre
uma boa alternativa para pacientes em crises e exacerbacao. Portanto, escolheu-se para paciente
o uso de piridostigmina associado a plasmaférese, obtendo 6tima resposta terapéutica.

Desta forma, conclui-se que a anamnese € fundamental para qualquer suspeita diagnostica,
somente uma histéria clinica bem coletada levaria a equipe a fazer diagnosticos diferenciais
com doencas de etiologia nao pulmonar, ainda que a paciente tenha necessitado de suporte
ventilatorio invasivo. Vale ainda ressaltar, que € comum associacao de miastenia gravis com quadros
psiquiatricos, como ansiedade e depressao em adolescentes, podendo influenciar na qualidade
de vida desses pacientes.'* A adolescente do caso clinico tinha o diagnéstico de depressao,
identificado e acompanhado pela psicologia do servico, recebendo alta hospitalar com fluoxetina.
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