A PROPOSITO DE UM CASO DE MIASTENIA GRAVE

JARBAS PERNAMBUCANO*

Apesar de ser uma enfermiddde hi muitos anos conhecida, pois
Wilks referiu a histéria de um caso em 1877, Erb isolou-a e Goldflam
descreveu-a longamente, continua a ser ainda hoje, a miastenia grave, ou
enfermidade de Erb-Goldflam, assunto de pesquisas e conjecturas por
parte de intimeros autores.

Trata-se de uma enfermidade que geralmente se inicia em adultos
e cujo principal sintoma é a paralisia por fadiga, que ataca diferentes
distritos do corpo. Esse femdmeno consiste em que os movimentos vo-
luntarios, quando repetidamente executados, caem em esgotamento apds
poucos minutos de exercicio. Isso se verifica fregiientemente com os
movimentos de degluticdo, de mastigagio, da marcha que, sendo repe-
tidos, tornam-se impraticaveis, de tal forma que o paciente amanhece
bem, piorando as tardes. Os sintomas mais comuns sio ptose palpe-
bral acompanhada de lagoftalmo, disfagia, disforia, incapacidade de
manter erecta a cabega, fadiga facil dos musculos do tronco ou dos mem-
bros, incluindo ai os movimentos para a marcha. A doenga evolui ge-
ralmente para a morte em periodos variados. Estd sujeita a remissdes
espontineas, as vezes demoradas, ou a subitas agravagbes. As compli-
cagbes mais comuns que levam a morte correm por conta do ataque aos
nervos bulbares. O diagndstico é feito em vista désses transtornos mo-
tores, pelo exame elétrico e pela prova da prostigmira. O exame elé-
trico mostra, quase sempre, uma alteragio qualitativa da resposta, reagao
miasténica de Jolly. Esta consiste no pronto esgotamento da capacidade
reativa do musculo quando é excitado por corrente farddica de grande
intensidade. Bsse tipo de rea¢io, embora nio carateristico da miastenia,
pois tem sido encontrado em outras condigbes modrbidas, € mais ou me-
nos comstante na enfermidade de Erb-Goldflam. No caso que apresen-
tamos, o diagnéstico foi confirmado pela prova da prostigmina, pois a
excitagdo faradica dos musculos mais atingidos pela astenia nio demons-
trou a reagio tipica de Jolly. Esse é um dos pontos de interésse desta
comunicagao.

* Docente de Clinica Neuroldgica da Fac. de Medicina do Recife.
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A etiologia da doenga é praticamente desconhecida. Tém sido vis-
tos alguns casos pos-infecciosos — infecgdes gerais ou encefilicas —
pos-traumaticos, por fadiga, etc. O mecanismo patogénico, suposto ver-
dadeiro até hoje, é bem interessante. Acredita-se haver, na miastenia,
um defeito de transmissio na jungio mioneural, defeito que incapacita
a transmissio do impulso do nervo ao musculo. Sabe-se que, normal-
mente, a ésse nivel, o nervo secreta uma substancia, a acetilcolina, gra-
cas a qual é excitado o musculo. Isso se verifica no momento preciso
em que se d4 a passagem do impulso nervoso. Uma substancia quimica,
destrutiva, a colinesterase, controla o tempo de acgio da acetilcolina, de
tal forma que é preciso haver um equilibrio entre as duas substincias
para que se realize perfeita a fungio muscular. E justo nesse ponto
que se verifica o descontrole na miastenia, doenga em que o equilibrio
acetilcolima—olinesterdse estd roto no sentido de uma predominincia
desta dltima, de tal f6rma que se interrompe o movimento, apenas seja
repetido. Teodrica e praticamente, na miastenia da-se o contrario do que
se passa na miotonia congénita ou doenga de Thomsen cujo carateristico
clinico principal é a persisténcia tomica da contragio muscular, consis-
tindo o mecanismo intimo dessa perturbagio numa predomindncia da
acetilcolina sobre a colinesterase.

Quanto a participagdo de certas glandulas no mecanismo patolégico
da miastenia, muito se tem escrito. Uma das mais freqlientemente ci-
tadas é o timo, desde que, ha 42 anos, Weigert descreveu um caso de
tumor dessa glandula em paciente morto de miastenia. Norris, em mais
de 50% dos casos de miastenia coligidos na literatura, notou compro-
metimento do timo sob a foérma de tumor ou simplesmente de hiperpla-
sia. Acreditam alguns que o timo seja capaz, em determinadas con-
diges patoldgicas, de secretar um hormonio que inibe a agfio da acetil-
colina. Resta saber, como diz Campbell?, e é o que importa — se a
relagido entre timo e miastenia é semelhante a da tiredide e bécio exof-
tilmico ou se € somente uma relagio secundaria, como se verifica em
certos casos de bocio em que coexiste acromegalia. Henry Viets2 é
contra a opinido de haver relages éntre o timo e miastenia, baseando
sua idéia em dados clinicos. Assim é que, em 84 casos de miastenia,
examinados radiologicamente, ndo emcontrou hipertrofia dessa glindula.
O fato é que, em bem poucos casos de miastenia com participagio do
timo, deu resultado a timectomia.

A terapéutica da enfermidade de Erb-Goldflam péde ser resumida
ao emprégo de trés substincias: a prostigmina, a efedrina e a guani-

1. Campbell, E. Fradkin, N. F. e Lipetz, B. — Myasthenia gravis
treated by excision of thymic tumor. Arch. Neurol. a. Psychiat. 47:465, 1942,
2. Viets, H. R. — Present status of myasthenia gravis, Arch. Neurol.

a. Psychiat. 47:859, 1942.
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dina. A prostigmina (metilsulfato), que veio substituir o uso da fisos-
tigmina de que é derivada, parece agir como inibidora da colinesterase.
Os miasténicos suportam-na muito bem em doses mesmo elevadas. Pou-
cas vezes motam-se sinais de intolerdncia para o lado do aparélho diges-
tivo. Isso pudemos comprovar no caso observado. A efedrina (sulfato)
age também como inibidora da colinesterase, da mesma férma que a
guanidina (cloridrato). Com a primeira obtivemos bons resultados no
caso que ora vamos tratar. A guamiding age menos que a prostigmina,
segundo a opinido de Milhorat. N&o chega a diminuir, em tio alto grau,
como a prostigmina, o teor sanguineo de colinesterase.

O caso que apresentamos, pertencente & clinica privada do Prof.
Ulysses Pernambucano e que foi por noés observado no Sanatério Re-
cife, em janeiro de 1942, ilustrara mais objetivamente o que foi dito
acima.

Trata-se de um rapaz (J. F. P.) de 27 anos, branco, ex-soldado, que se
apresentou a consulta dizendo-se doente hid 2 anos desde quando vem sen-
tindo dificuldade em falar e deglutir os alimentos, dificuldade que se apre-
sentava invaridvelmente a tarde, demorando pouco. Passado o episddio vol-
tava 4 normalidade. Essas crises, intervaladas e esporadicas a principio, tor-
naram-se quase constantes, remitindo, apenas parcialmente, nas horas que
seguiam o despertar do paciente, pela manhi,

Aos sintomas iniciais acrescentaram-se, ultimamente, ptose palpebral (fi-
gura 1), fatigabilidade rapida para qualquer movimento, principalmente para
os de caminhar, elevar os bragos, cruzar as pernas, andar, sustentar a ca-
bega. O principal, entretanto, era o emagrecimento, que se acentuava de-

Fic. 1 — Fotografia de J. F. P.
mostrando a ptose palpebral.

vido a grave irregularidade de degluti¢io, irregularidade que o impossibili-
tava de ingerir alimentos s6lidos ou liquidos, permitindo apenas a degluti¢io
dos pastosos. Por isso, em casa, sua refei¢io obrigatoria era pirio de gi-
rimit com mel de abelhas. Todas essas manifestagdes guardavam entre si
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um trago comum: o de diminuirem muito ou quase desaparecerem ao des-
pertar.

O estudo dos antecedentes familiares e pessoais do paciente nada de-
monstrou digno de nota. O enférmo é nascido a térmo de parto normal,
tendo passado por todas as etapas evolutivas da infincia sem incidentes. So-
maticamente trata-se de um longilineo, com 1,m72 de altura e de 52 quilos:
de péso, cujos aparelhos respiratério, circulatério e genito-urinirio nada de-
monstravam de anormal. Pressio arterial: 11 e 6.

Neurologicamente, chama a ateng¢io a perturbacio de deglutigio e que
consiste em nio conseguir o paciente propulsionar o bélo alimentar da bdca
para as vias digestivas inferiores, a ndo ser estendendo exageradamente a
cabeca sobre o tronco (como o fazem as galinhas ao beberem agua) para
permitir o deslisamento dos alimentos pelo seu proprio péso. Com a obser-
vagio mais cuidadosa dos motivos dessa disfagia, evidencia-se que nio s6 a
lingua, como também aos elevadores do faringe falta fér¢a muscular para
o desempenho de suas func¢des. A lingua falta a elevagio da ponta neces—
saria 4 queda do bblo alimentar no retrofaringe e, aos elevadores do faringe,
o movimento executado pelas fibras constrictoras médias e inferiores, gragas
as quais al¢a-se todo o Orgdo para a recepgio do alimento. O esforgo de
degluti¢io do bario, visto radioscOpicamente, demonstra nitidamente o afir-
mado. Transposta a chamada fase voluntiria da degluti¢io, ou melhor, che-
gado o bdlo A parte superior do faringe, tudo se continua bem.

Além do ja descrito, apresenta ainda o paciente ptose palpebral e la-
goftalmo bilaterais, voz nasalada, sem modulagdo, impossibilidade de flexio
da cabeg¢a quando se acha em dectibito dorsal, impossibilidade de estender a
lingua além da arcada dentiria inferior, incapacidade de cruzar as pernas
quando sentado, de elevar os bragos estendidos. Todos ésses sinais de in-
capacidade motora sio devidos & diminuigio da resisténcia muscular a fa-
diga. Por exemplo, se se ordena ao enférmo sentar-se e levantar-se varias
vezes de uma cadeira (movimento que executa com relativo desembarago)
consegue-o com agilidade nas primeiras duas ou trés vezes, fracassando pro-
gressivamente até i incapacidade nas seguintes. E a paralisia por fadiga.
Dai amanhecer melhor o doente, piorando i tarde. Nio é demais insistir-se
nio haver no paciente paralisias verdadeiras mas uma pseudoparalisia, conse-
qiiente A astenia muscular que impossibilita a repetigio de movimentos. O
restante do exame neurolégico nada apresenta de importdncia, a nio ser di-
minui¢io do reflexo nauseoso ou faringeo, sem disestesia da regiio. Esta-
tica, marcha, téno e coordenacio musculares, reflexos, sensibilidades, trofi-
cidade etc., nada apresentam que merega registro. Um dos exames comple-
mentares realizados, foi o eletrodiagndstico, que nada revelou de anormal.
A reagdo miasténica de Jolly ndo foi encontrada.

Clinicamente, portanto, nio havia davidas: tratava-se de um caso de
miastenia. O eletrodiagndstico, todavia, ndo demonstrou a reagio peculiar
a enfermidade. A confirmagio do diagndstico deu-a o teste da prostigmina,
que foi realizado com meia empdla da substancia, dose correspondente a
0,00025. A prova foi realizada sem que o paciente soubesse ao que estava
sendo submetido. Passados 20 minutos da injegdo, feita as 11 horas, quan-
do ja passava mal, alguns movimentos, como os de deglutir, cruzar as pernas,
elevar a cabega acima do travesseiro, que nio eram realizados, restabelece-
ram-se.

Posto assim o diagnodstico, foi instituida a terapéutica, que consistia no
uso diario de duas empodlas de prostigmina (metilsulfato), tomadas as 11 e
as 17 horas. Isso livrava o paciente da sondagem esofagiana que realizava-
mos para a introdu¢do de alimentos, duas vezes por dia. Diga-se de passa-
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gem que, gracas a diminui¢io do reflexo nauseoso, essa operagio era rea-
lizada com extrema facilidade, portando-se o enférmo como se féra um ma-
nequim. Com o regime das duas empdlas didrias, foi permitido ao paciente
voltar a seu domicilio no interior.

No dia 2 de fevereiro de 1943 voltou o paciente ao Sanatério, para re-
visio. Aumentara 10 quilos de péso, tornara-se mais regular a pressio ar-
terial, que era no momento de 13 e 7. Durante as 48 horas em que esteve
hospitalizado, dessa vez, foi suspenso o uso da prostigmina, o que trouxe,
como resultado, voltar toda a antiga sintomatologia. Novo exame elétrico
por meio da corrente farddica demonstrou, mais uma ve:, a inexisténcia da
reagio miasténica.

No dia 15 de maio de 1943 resolvemos modificar a medicagioc do pa-
ciente. Queixava-se éle nio sé do custo do medicamento, como do inconve-
niente de tomar obrigatOriamente dnas injegdes por dia. Foi empregado en-
tio o sulfato de efedrina na dose didmMa de 0,05; para isso empregamos o pro-
duto em capsulas gelatinosas. Os resultados até hoje tém sido muito satis-
fatérios, embora conhegamos ser sujeita a doenga a remissdes espontaneas.
Ha quatro meses que vem gozando o eaférmo de relativo bem-estar, supe-
rior aquele trazido pela prostigmina, fato que atestamos pessoalmente e atra-
vés de cartas a nés enviadas. Em 25 de julho nos escrevia, por exemplo,
-dizendo: “a melhora é consideravel, estando eu como era antes de adoecer”.

SUMARIO

E relatada a observagio de um caso de miastenia em adulto de 27
anos de idade, em cuja sintomatologia predominavam as perturbagbes
da deglutigio. Ndo foi possivel demonstrar a etiologia. O exame
neuroldgico resultou negativo, exceto para a astenia muscular. O exa-
me clinico nada revelou de anormal. Nio foram encontrados indicios
de lesio do timo. O exame elétrico ndio demonstrou a reagio de Jolly.
A astenia diminuiu com a prostigmina e, também, com o emprégo do
sulfato de efedrina, em capsulas gelatinosas, na dose diaria de 0,05
<centgrs.

SUMMARY

Case report of a 27 years old male with myasthenia in which there
‘was a marked disturbance of swollowing. Etiology was not discovered.
Neurological examination was negative, excepting the muscular asthe-
nia. General clinical examination was negative. There were no signs
of thymus pathology. Electric examination revealed a negative Jolly
reaction. Improvement followed treatment with prostigmine combined
with ephedrine sulfate in daily dosages of .05 centigrams.
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