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RESUMO

A miastenia gravis é uma doenca autoimune da juncao neuromuscular que se caracteriza por fraqueza muscular e
fadiga. A sindrome de dropped head ¢ uma complicacdo rara da miastenia gravis e manifesta-se pela queda cefélica de-
corrente da fraqueza progressiva dos musculos flexores e extensores do pescoco. O tratamento dirigido da miastenia
gravis estd associado a uma recuperacao daforca cervical, reduzindo assim o impacto negativo na vida diaria provoca-
do por esta entidade. Revela-se fulcral que todos os profissionais de salide reconhecam a associacdo existente entre
estas duas entidades. Apresenta-se o caso clinico de uma doente de 68 anos avaliada inicialmente nos cuidados de
salide primérios por queda cefélica. O diagndstico de miastenia gravis so foi realizado um més apds a consulta inicial
quando ja se acompanhava de outros sintomas como hipofonia e disfagia. O tratamento com imunoglobulina intrave-
nosa permitiu a recuperacéo da forca dos musculos extensores do pescoco.
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ABSTRACT

Myasthenia gravis is an autoimmune disease of the neuromuscular junction that is characterized by muscle weakness
and fatigue. Dropped head syndrome is a rare complication of myasthenia gravis and is manifested by a head drop re-
sulting from progressive weakness of the flexor and extensor muscles of the neck. Targeted treatment of myasthenia
gravis is associated with a recovery of neck strength, thus reducing the negative impact on daily life caused by this
disease. It is essential that all healthcare professionals recognize the association between these two entities. We pre-
sent the clinical case of a 68-year-old female initially evaluated in primary health care for head drop. The diagnosis of
myasthenia gravis was only made one month after the initial appointment when other symptoms such as hypophonia
and dysphagia were already present. Treatment with intravenous immunoglobulin allowed the recovery of strength
in the extensor muscles of the neck.
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INTRODUCAO

A sindrome de dropped head, ou queda cefélica, surge
por fraqueza dos musculos extensores do pescoco ou
por aumento do tonus dos musculos flexores. Existe
uma vasta panoplia de etiologias associadas a esta sin-
drome, nomeadamente neuroldgicas, tais como doencas
do neurdnio motor, miopatias, neuropatias e miastenia
de Lambert-Eaton.?

A dificuldade na extensao cefélica pode ser um dos sin-
tomas de miastenia gravis, contudo, a sua apresentacao
enquanto primeiro sintoma é rara. Atendendo ao impac-
to namarcha, na execucao das tarefas da vida diaria e na
interacdo com os outros, esta manifestacdo clinica afeta
significativamente a qualidade de vida dos doentes.

O presente trabalho relata um caso clinico em que a ma-
nifestacdo inicial de miastenia gravis foi a queda cefélica,
recordando e reforcando assim a associacao entre estas
duas entidades.

CASO CLINICO

Utente do género feminino, 68 anos, com antecedentes
pessoais de obesidade e sindrome depressivo. Medicada
habitualmente com venlafaxina 75 mg e mirtazapina 30
mg. Em setembro de 2022, a utente recorre a consulta
programada com o médico de familia por apresentar ca-
beca caida em flexdo cervical e dificuldade na extensao
do pescoco e rotacdo para a direita, com 2 semanas de
evolucdo. Nega traumatismo, episddios prévios e ou-
tros sintomas acompanhantes. Numa avaliacao inicial
e apos realizacdo de exame neurolégico sumario, nao
foram detetadas outras alteracdes associadas. Assim,
e perante a suspeita de patologia do foro ortopédico,
foi encaminhada ao servico de urgéncia de Ortopedia.

Apods avaliacdo pela especialidade e dado ndo apresen-
tar alteracdes nos exames imagioldgicos solicitados teve
alta encaminhada para o médico de familia com indica-
cao para utilizacao de colar cervical para conforto.

Por manutencdo do quadro clinico, a doente foi avalia-
da novamente cerca de 1 més depois nos cuidados de
saude primarios, apresentando sintomatologia de novo.
Referia hipofonia e disfagia com sinais de fatigabilidade,
agravadas ao final do dia e, concomitantemente, com ne-
cessidade de movimentos oculares extremos de forma
a observar o meio envolvente. Perante a sintomatologia
de novo e a manutencao das queixas iniciais, procedeu-
-se ao encaminhamento da utente para consulta aberta
de neurologia a nivel hospitalar.

A observacio pela especialidade foi objetivada disar-
tria, hipofonia, disfagia, fraqueza dos movimentos cer-
vicais, especialmente extensao, tetraparésia grau 4/5
e marcha de curtos passos e base alargada, com ligeiro
desequilibrio associado a dropped head. Realizada EMG
que demonstrou sinais de disfuncdo da transmissibili-
dade neuromuscular do tipo pés-sinaptico, envolvendo
face, extensores cervicais e membro superior esquerdo
distalmente. Colocada a hipodtese de provavel sindrome
miasténico com atingimento bulbar, procedeu-se ao in-
ternamento da utente para estudo.

Durante o internamento hospitalar realizou-se estudo
etioldgico, sendo de salientar a tomografia computo-
rizada (TC) toracica que nao revelou alteracdes e o re-
sultado do anticorpo anti-recetor ACh que foi positivo,
confirmando assim o diagndstico de miastenia gravis.
As serologias para VIH, hepatite C e B e sifilis foram
negativas. O painel imunolégico com anticorpos anti-
nucleares, cardiolipina (IgM e IgG), glicoproteina (IgM e
lgG), mieloperoxidase (MPQ), proteinase 3 foi negativo.



Contudo, verificou-se positividade para o anticorpo ti-
roperoxidase e anticorpos para antigénios nucleares ex-
traiveis (ENA) com anti-SS-A positivo.

Realizou ciclo de imunoglobulina intravenosa durante 5
dias e corticoterapia com prednisolona com baixa dose e
subida progressiva. A data da alta, e apds 17 dias de in-
ternamento, a utente apresentava uma melhoria clinica
evidente. Ao exame neuroldgico destacava-se défice de
grau 3 na flexdo cervical e grau 3+ na extensao cervical
e défice grau 4+ global, sem outras alteracdes de relevo.
Para ambulatério foi medicada com piridostigmina 60
mg 4 id e prednisolona 15 mg 1 id.

Em consulta de reavaliacdo a utente apresentava uma
melhoria evidente do seu estado geral, referindo ja ser
capaz de executar a maioria das suas atividades da vida
didria sem grande limitacao.

DISCUSSAO/CONCLUSAO

As alteracoes da forca muscular, e em particular o défice
de extensdo e/ou flexdo cervicais, sdo achados comuns
numa grande pluralidade de doencas neuromusculares.
Como resultado, a generalidade dos doentes apresenta
queda cefélica, também conhecida como sindrome de
dropped head.! Existe um impacto notavel na qualidade
de vida dos doentes na medida em que a alteracdo da
forca muscular cervical afeta de forma incontestavel
as tarefas bésicas da vida didria, a propria marcha e até
mesmo a interacao com os outros.

A sindrome de dropped head pode ser uma manifesta-
cdo de diversas patologias, nomeadamente doencas do
neurénio motor, miopatias, neuropatias, miastenia de
Lambert-Eaton, entre outras.? A associacdo entre a sin-
drome de dropped head e a mistenia gravis esta ja des-
crita na literatura, no entanto, apenas excecionalmente
se apresenta como manifestacao inicial desta patologia
da juncdo neuromuscular, tal como verificado no caso
clinico relatado.®* Habitualmente, na miastenia gravis
existe uma afecdo preferencial dos musculos flexores do
pescoco ao invés dos musculos extensores.* E de crucial
importancia que a associacdo entre estas entidades seja
reconhecida, atendendo a que, com o tratamento ade-
quado da miastenia é expectdvel que haja recuperacéo
da forca muscular.® O tratamento com colar cervical tem
efeito benéfico limitado.*

Perante todos os doentes que se apresentam com sin-
drome de dropped head deve realizar-se uma anamnese
cuidada e um exame objetivo minucioso, procurando
sempre pistas diagnodsticas sugestivas de patologia neu-
rolégica, nomeadamente miopética, neurogénica e per-

turbacdes da neurotransmissao. A semiologia clinica é
extremamente importante na avaliacao de doentes com
suspeita de patologia neurolégica, motora e sensitiva,
na medida em que permite ndo sé orientar para a rea-
lizacdo de exames complementares de diagndstico ade-
quados, mas possibilita também uma célere abordagem
terapéutica com impacto prognéstico. Perante a pratica
crescente de uma medicina defensiva, importa ressalvar
que o excesso de exames complementares de diagndsti-
co nao se traduz apenas em maiores gastos econdmicos,
como também num atraso diagndéstico e terapéutico, no-
meadamente nas doencas neuroldgicas. Assim, importa
relembrar, a sindrome dropped head enquanto manifes-
tacao inicial de doencas neurolégicas e, no caso clinico
relatado, especificamente de miastenia gravis.
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