LNIVERSIDADE TECHICA DE L5804
FACULDADE DE MOTRICIDADE HUMANA

Qualidade de vida da pessoa com
Miastenia Gravis

Dissertacéo elaborada com vista a obten¢do do Grau de Mestre
na Especialidade de Ciéncias da Fisioterapia

Orientador:
Professor Doutor Jan Maria Hendrick Cabri

Co-orientador:
Professor Doutor Paulo César de Almeida

Jari:
Presidente: Professor Doutor Jan Maria Hendrick Cabri

Vogais:
Professor Doutor Luis Manuel Neves da Silva Cavalheiro
Professora Doutora Maria Helena Santa Clara Pombo Rodrigues

Mércia Caminhade Lima
2009






"U"-‘,
:";" Vo "L":-
[“ H UNIVERSIDADE TECHICA DE LISB0A T NN 3
f FACULDADE DE MOTRICIDADE HUMANA " ;
el FiT]

Qualidade de vida da pessoa com
Miastenia Gravis

Mércia Caminhade Lima
2009



Dedicatéria

Dedico este trabalho a Jodo Pinto Damasceno
gue me educou, sempre acreditou em mim e me
apoiou em todos os momentos da minha vida.



AGRADECIMENTOS

Agradeco primeiramente a Deus, por ter me concedido o dom e também o
milagre davida.

A minha familia que me deu a educag&o necessaria para seguir o caminho
do bem. A Luis Manuel Capela Alves de Jesus, pelo incentivo desta vitoria. Sem
ele nada disso teria sido possivel.

Ao0s meus amigos pelo apoio e incentivo para tornar possivel a realizacéo
deste trabal ho.

Aos professores Jan Maria Hendrick Cabri e Paulo César de Almeida,
pelo apoio e orientacdo dada na execugdo deste trabal ho.

A Associacdo Cearense de Miastenia Gravis, especidmente a Sra
Erisdalba Gadelha Gondim e aos que participaram deste trabal ho.

Aos Drs. José Artur Costa D’ Almeida e Francisco Marcos B. da Cunha
pelo suporte prético realizado nos ambulatérios de Neurologia do Hospital Geral
de Fortaleza e Hospital Universitario Walter Cantideo.

As Sras. Michelle Rabelo e Adriana Ponte C. de Matos, coordenadoras do
Curso de Fisioterapia da Faculdade Integrada do Ceara pelo apoio recebido.

A Sra. Esmeralda Geromel Bezerra de Menezes, gerente do Servigo de
Fisioterapia e Terapia Ocupacional do Hospital Geral de Fortaleza, por todo o
apoio dispensado paratornar possivel arealizac8o deste curso.

A Sra. Denise Maria Sa Machado Diniz pela guda e apoio recebido na
finalizacdo do trabalho.



vi

Lima, M. C de. Avdiacdo da Qualidade de vida da pessoa com Miastenia Grave.
2008. 50p. Dissertacdo do Mestrado em Ciéncias da Fisioterapia. Universidade
Técnica de Lishoa Faculdade de Motricidade Humana apresentada como pré-
requisito para a obtencdo do titulo de Mestre em Ciéncias da Fisioterapia.
Orientador: Jean Maria Hendrick Cabri e Co-orientador: Paulo César de Almeida.

RESUMO

Trata-se de um estudo exploratério, descritivo, transversal com andlise quantitativa
e qualitativa, com o objetivo de avaliar a qualidade de vida da pessoa com
Miastenia Gravis, que recebem atendimento clinico em Fortaleza-Ceard, Brasil. A
amostra foi composta de 31 pessoas, a coleta redlizada de agosto a dezembro de
2007, sendo utilizado o questionario SF 36 e uma ficha de identificacdo. Os
resultados demonstraram que 67,7% das pessoas eram mulheres; com media de
idade de 45 anos; média de duracdo da doenca de 9,10 meses; 48,4% eram casados,
28,8% trabalhavam em atividade comercial; 51,6% concluiram o ensino médio;
774% eram aendidos em ingtituicbes publicas; 58,1% haviam recebido
atendimento fisioterapico e 46,7% referiram melhora ap0s a fisioterapia. 35,5%
responderam que sua QV era boa; para a salide em geral comparada a 1 ano atras,
42% responderam que estavam melhor e 51,6% ndo necessitaram de gjuda para
responder ao questionario. A Salde Fisica obteve media e desvio padrdo de 45,4 e
25,9; amédia e desvio padrdo para limitacdo fisicafoi de 42,7 e 41,4 e parador foi
26,3 e 13,5. A Salde Mental obteve media e desvio padrao de 59,17 e 31,95; a
limitacBo emociona teve media de 49,4 e desvio padréo de 45,4.Houve diferenca
estatisticamente significante em relagdo aos componentes do questionério SF-36 de
QV entre os sexos nos dominios Capacidade Funcional, Estado Geral e Limitacéo
Emocional. A Capacidade Funcional, obteve p = 0, 003, o Estado Geral p= 0,001 e
a Limitacdo Emocional obteve p = 0,041. O calculo do coeficiente de correlacéo de
Pearson ndo apresentou correlagdo entre os dominios do SF-36 e a idade dos
pacientes. Concluiu-se que poucos trabalhos existem sobre os efeitos da
fisioterapia no tratamento da MG, que houve prejuizo na QVRS das pessoas com
MG, nos dominios: limitacéo fisica, dor e limitacdo emocional e que na percepcéo
da pessoa com Miastenia sua salide néo é grave e sua QV € boa.

Descritores: Miastenia Gravis, Tratamento; Qualidade de Vida, Fisioterapia;
Questionério MOS SF-36
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ABSTRACT

It's a exploratory study, descriptive, transverse with quantitive and qualitive
analyse, that objective to evalute the quality of life of people with Myasthenia
Gravis, who get clinical attendement in Fortaleza-Cear&Brazil. The sample was
composed by 31 people, the collect was realized in August to December of 2007,
being used the questionnarie SF 36 and a identification form. The results showed
that 67,7% of people were women; with average age of 45 years, average duration
of disease was 9,10 months; 48,4% were married; 28,8% work in commercial
activity; 51,6% concluded the secundary school; 77,4% were attended in public
institutions; 58,1% had physioltherapeutic attendiment and 46,7% refered get
better after the physicaltherapy, 35,5% answered that their QL were good; about
heath in general compared a last year, 42% answered that were better and 51,6%
don't require help to asnwer the questionnaire. The Physical Heath obtained
average and standart deviation of 45,4 and 25,9; the average and standart deviation
to physical limitation was 42,7 and 41,4 and to pain was 26,3 and 13,5. The Mental
heath obtained average and standart deviation of 59,17 and 31,95; the emotion
limitation had average of 49,4 and standart deviation of 45,4%. There was
statistical significal differencein relation the components of questionnarie SF-36 of
QL between the sex in aspects of Functional Capacity, General Condition and
Emotion Limitation. The Functional Capacity obtained p=0,003, the Gera
Condition p= 0,001 and Emotional Limitation obtained p=0,041. The calculation of
coeficient the Pearson correlation doesn’'t present correlation between the control
of SF-36 and age of patients. Conclude that exist few works about the effects of
physicaltherapy in treatment of MG and there was loss in HRQL of people with
MG, in this aspects. physical limitation, pain and emotion limitation. In perception
of myasthenic your heath is not serious and QL is good.

Descriptors: Myasthenia gravis; Treatment; Quality of life; Physicaltherapy; MOS
SF-36 Questionnarie
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1 INTRODUCAO

A Miastenia Gravis (MG) € uma doenca da juncdo neuromuscular,
consiste em um defeito na transmissdo dos impulsos nervosos para as células
musculares e é causada pela formagdo de anticorpos contra o receptor de
acetilcolina na membrana pds-sinaptica da juncdo neuromuscular. Trata-se de uma
doenca de cardter auto-imune adquirida, ocorre em qualquer idade, sendo mais
comum em mulheres que em homens, podendo estar associada com timoma, artrite
reumatdide, tireotoxicose ou lupus eritrematoso sistémico >

A Miastenia Gravis € caracterizada por fraqueza muscular flutuante e
facilidade de fadiga dos musculos voluntérios; a debilidade muscular e a
fadigabilidade pioram aos esforcos e melhoram com o repouso. A atividade
muscular inicialmente vigorosa ndo consegue ser mantida ocorrendo
enfraquecimento dos movimentos. A Miastenia segue um curso lentamente
progressivo e tem como maior complicacéo a Insuficiéncia Respiratria Aguda’.

No comego da doenca algumas pessoas tendem a se isolar, devido a
mudanga do ritmo de vida que levavam antes ou pela dificuldade de manter as
atividades sociais que realizavam. Quando os sintomas desaparecem ha uma
melhora do aspecto psicoldgico, com uma maior autonomia e autoconfianca. Os
problemas retornam como surgimento dos sintomas e da perda da independéncia, o
gue pode afetar as relagdes com a familia e amigos, levando a apatia a isolamento
familiar e social®.

Com o tratamento, a maioria dos pacientes tem uma qualidade de vida
quase normal, podendo haver periodos de remissdo temporaria ou desaparecimento
total dos sintomas. A fisioterapia na reabilitacdo de pacientes com MG tem por
objetivo reduzir incapacidades, prevenir complicages musculoesgqueléticas e
respiratérias, melhorando a qualidade de vida dos mesmos®®.

Para a Organizacdo Mundia de Salde (OMS), qualidade de vida consiste
na percepc¢do do individuo de sua posi¢ao na vida no contexto da cultura e sistemas
de valores nos quais vive e em relacdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e
preocupacdes, estando incluidos os seus principais dominios. fisico, estado
psicologico, nivels de independéncia, relacfes sociais, meio ambiente e
espiritualidade/religido/crencas pessoais’. Qualidade de vida envolve para alguns
autores aspectos relacionados com o diagnéstico e tratamento de uma doenca,
estendendo-se além da questdo médica, incluindo assim estilo de vida, comunidade
evidafamiliar®.

Os questionarios de qualidade de vida sdo utilizados para avaiar a
limitag&o social, detectando assim mudangas no estilo de vida. O Medical Outcome
Study MOS Short-Form Health Survey (SF-36) € um questionario que contém 36
questbes: dez sobre aspectos fisicos, dois sobre aspectos sociais, quatro sobre
limitagdes devidas a problemas na salde fisica, trés sobre limitagdes devidas a
problemas emocionais, cinco sobre salide mental, quatro sobre vitalidade, dois
relacionadas a dor, cinco sobre percepcdo sobre a salide em geral e uma sobre
mudanca no estado de salde. O questionario dara oito notas de 0 a 100, uma para
cada item avaliado: capacidade funcional, aspectos fisicos, dor, estado geral de



salide, vitalidade, aspectos sociais, aspectos emocionais e salide mental. O
questiondrio jafoi traduzido para o portugués e validado no Brasil®.

A relevancia deste estudo esté na busca em avaliar a qualidade de vida de
pessoas com Miastenia Gravis, através do questionario SF 36, identificando as
atividades cotidianas comprometidas apds o diagndstico da doenca, visando
proporcionar aos profissionais de salde, pacientes e familiares um maior
conhecimento sobre a qualidade de vida deles e assm a melhoria das suas
condicdes de vida.

1.1 Revisdo de Literatura

Serdo apresentados a seguir aspectos conceituais basicos que envolvem a
temaética do trabalho.

1.1.1 Principios Béasicos da Juncdo Neuromuscular

A contragdo normal das fibras musculares esquel éticas € comandada por
nervos motores. Cada fibra nervosa motora que tem sua origem nos neurénios
motores medulares ou nos nucleos dos nervos cranianos no tronco cerebral se
dirige a uma fibra muscular. A fibra nervosa quando chega préxima ao ponto de
contato com a fibra muscular torna-se amielinica, espalhando-se sobre a fibra
muscular e originando a placa motora ou juncdo neuromuscular. Neste local, 0
axonio € recoberto por uma ou mais células de Schwann, que o isolam dos liquidos
circundantes. O espaco entre 0 axénio e a membrana da fibra muscular é chamado
de fenda sindptica, que contém material amorfo e que forma uma lamina basal. O
terminal axénico € formado por numerosas mitocdndrias e vesiculas sinapticas, que
possuem o neurotransmissor chamado Acetilcolina 6%,

Quando o estimulo nervoso chega a placa motora, o terminal axénico
libera a Acetilcoling, que se difunde através da fenda singptica e da placa motora e
se combina a uma substancia receptora para formar um composto que despolariza a
membrana da fibra muscular. Quando a despolarizag&o atinge um certo limite, um
potencial de acdo muscular é iniciado, provocando a contracdo muscular®?.

A Acetilcolina, uma vez liberada no espaco sinaptico, continua a ativar os
receptores para a Acetilcolina, enquanto permanecer no espago sinaptico. Contudo,
existe uma enzima a nivel de placa motora, a Acetilcolinesterase, que esta
localizada em grande parte na 1&mina basal, que se combina com a Acetilcolina
desativando-a. A agd@o da Acetilcolinesterase pode ser inibida ou blogueada pela
Eserina ou substancias similares, que por sua vez, indiretamente reforcam a acéo
da Acetilcolina®121344,

A maioria dos casos de MG é decorrente da producgéo de anticorpos contra
0 receptor de Acetilcolina (ACh-R ), os quais o inativam, blogueando a
transmissdo de impulsos elétricos do nervo para o mascul ™.



1.1.2 Miastenia Gravis

Thomas Willis, um clinico inglés de Oxford, foi o primeiro a descrever a
doenca em 1672 e as publicou no ano de 1684, em seu livro “A Prética da
Medicina’ °°.

ApOs os estudos de Erb, professor de neurologia na “Friedreich” Clinic
em Heidelberg, no ano de 1879 e de Goldflam, neurologista de Varsovia, no ano de
1893, a doenca passou a ser denominada de Sindrome de Erb-Goldflam™®.

Jolly, em 1895, denominou a doenca de Myastenia Gravis Pseudo-
parditica. Vindo mais tarde Campell e Bromwell, em 1900, modificarem
definitivamente o nome da doenca para “ Miastenia Grave” °.

Em 1911, Leopold Laquer e Carl Weigert levantaram a hip6tese de que a
Miastenia Grave, poderia estar relacionada com o Timoma. Em 1911, Ferdinand
Sauerbruch fez a primeira Timectomia em Zurich®™.

Lindsley e Brazier, no periodo de 1935 a 1944, introduziram o estudo
neurofisiologico da MG e demonstraram que a doenca era consequiéncia de um
blogueio ou anormalidade da transmiss@o neuromuscular na placa motora. A idéia
da MG como doenca auto-imune e com comprometimento na placa motora
terminal surgiu no inicio dos anos 60, com um trabalho de Simpson. Desde 1954, a
cada cinco anos, acontece um simpésio internacional sobre MG*.

O termo tem origem nas palavras gregas e latinas, “mys‘ = musculos,
“astenid’ = fraqueza e “gravis’ = pesado, severo, que significa debilidade muscular
grave.

A MG é uma doenca neuromuscular crénica auto-imune, que afeta os
musculos voluntarios, caracterizada por fragueza muscular progressiva e fadiga
muscular, que aparece apo6s atividade fisica e se recupera com 0 repouso. A
fragueza é provocada por um blogueio na transmissdo neuromuscular, podendo
estar associada com Tumor Timico, Artrite Reumatéide ou LUpus Eritrematoso
Sistémico>"’.

A Crise Miasténica é uma emergéncia neuroldgica que ocorre na MG,
caracterizada por insuficiéncia respiratéria, causada por debilidade dos misculos
diafragméticos e intercostais, e a necessidade de internacdo em uma Unidade de
Terapia Intensiva (UTI) e/ou suporte ventilatério mecanico®19%,

A MG é a mais estudada dentre as doencas da jungdo neuromuscular. A
anormalidade bésica da doenca é um defeito na transmissao dos impul sos nervosos
para as células musculares devido a perda dos receptores normais disponiveis na
membrana pds-sinaptica da juncdo neuromuscular’#2%,

Antigamente, ap6s a identificacdo da sindrome clinica observou-se a
presenca de um tumor benigno no Timo (Timoma) em cerca de 15% dos pacientes
adultos. O timo € uma glandula localizada no torax, posterior ao esterno e na frente
do pediculo vascular do coragdo, sendo um importante érgéo do sistema imune,
fabricando células T, que destroem células estranhas e bactérias. Apds alguns
estudos ficou comprovado que a remog¢do completa do Timo (Timectomia)
resultava na diminuicdo dos sintomas da MG,



Suspeitava-se que a MG era um distdrbio imunol égico pela sua associagdo
com pacientes que apresentavam Artrite Reumat6ide, Hipo ou Hipertireoidismo,
Piom‘iegssite e gue estas associacfes poderiam ser explicadas por um processo auto-
imune™.

A MG é considerada atualmente uma doenga de etiologia auto-imune, na
qual os pacientes desenvolvem anticorpos contra os receptores da acetilcolina,
comprometendo a transmissao neuromuscular. Normalmente um potencia de acéo
libera uma quantidade de acetilcoling, suficiente para induzir um potencial
excitatério na placa motora. A maior parte da acetilcolina liberada dentro da fenda
sinéptica por um potencial de aco é hidrolisada pela acetil colinesterase®?°.

NaMG, o nimero de receptores de acetilcolina é reduzido e amolécula de
acetilcolina serd provavelmente hidrolisada antes de encontrar um receptor. Por
conseguinte a geometria da placa motora também é modificada na MG, ocorrendo
uma reducdo no pregueamento normal e alargamento da fenda sinptica. Estas
alteracbes morfoldgicas aumentam a difusdo de acetilcolina para longe da fenda
sindptica, e consequentemente a reducdo da amplitude do potencia de acdo da
placa motora. Estes potenciais séo enfraguecidos a tal ponto, que ndo conseguem
estimular as fibras musculares com intensidade adeguada. Caso a doenca sgja
muito grave, o paciente morre de paralisia, principamente dos musculos
respiratorios”’.

As drogas que inibem a acetil colinesterase revertem parcia mente tanto os
sintomas clinicos quanto a anormalidade fisiol 6gica, porque quanto mais tempo as
moléculas de acetilcolina liberadas ficarem na fenda singptica sem serem
hidrolisadas, maior é a probabilidade de interagirem com os receptores e aumentar
o potencial de agdo™.

Quanto a epidemiologia os estudos revelam que:

e A prevalénciavariade 0,5 a 14,2:100.000 habitantes'>*>2%,
e A incidéncia varia de 2,0 a 10,3:1.000.000 habitantes'.
¢ A doenca pode ocorrer em qualquer faixa etaria, do nascimento até os 80
anos, sendo que nas mulheres ocorre entre a segunda e terceira década e
nos homens apos a terceira década®**2°%,
e Em vérios estudos, as mulheres sdo mais acometidas do que os homens até a
quarta década, variando de 2 a 4:1>%.
« N&o ha predominio racial .
O diagndstico da MG é feito através da histéria clinica do paciente e do
exame fisico. Exames complementares sdo utilizados para confirmar o
diagndstico™*®. Os exames complementares utilizados s&o:

e Laboratorial

O exame de sangue ira verificar os niveis de anticorpos séricos para 0s
receptores da acetilcolina (AchR). Os anticorpos para a AchR sdo marcados com a-
bulgarotoxina, o qual ataca irreversivelmente os sitios dos receptores de AchR.
Aproximadamente em todos os pacientes com MG aguda, severa ou moderada este
teste é positivo, estando 0s niveis séricos de anticorpos anormal mente elevados, em
80% na MG generalizada e 50% na MG ocular. A chance de receber um teste falso
positivo é pequena, podendo ocorrer em pacientes com |Upus eritrematoso



sistémico e com enfermidades hepéticas auto-imunes, devendo os testes serem
repetidos'>#,

o Eletroneuromiografia

A estimulagdo repetitiva de nervos distintos € o método eletrofisioldgico
mais freqlentemente utilizado para detectar uma alteracdo na transmisséo
neuromuscular. O paciente ndo deve tomar inibidores de colinesterase 12 horas
antes do exame. O teste consiste de aplicacdo de quatro a seis estimulos a uma
freqiéncia de 2 Hz, antes e depois de 30 segundos de exercicios. Os estimulos séo
repetidos em intervalos de 1 minuto até 5 minutos, depois de finalizado o
exercicio. O teste é positivo quando a diferenca de amplitude € maior que 10%
entre o primeiro e quinto potencial evocado. Este teste ndo é especifico paraa MG
ja que pode ser positivo em outras enfermidades neuromusculares, possuindo uma
sensibilidade de 77 %™,

A eetroneuromiografia de fibras isoladas é o teste mais sensivel para
estudar a transmissdo neuromuscular, sendo anormal em 90% dos pacientes com
MG |E\/615'19’20.

» Teste Farmacol 6gico

E também chamado de Teste Anticolinesterdsico e consiste no uso de
drogas que podem melhorar ou piorar a fraqueza muscular. Existem dois tipos de
teste farmacol 6gico:

Teste do Edrofénio: consiste na injecdo intravenosa de uma droga
chamada Tensilon, que tem por objetivo reverter alguns sintomas 6bvios da MG.A
dose inicial é de 1 mg, seguido de 2,3 e 5 mg, em intervalos de 3 a 5 minutos.
Deve-se ter em maos uma seringa com atropina para controlar os sintomas
gastrointestinais ou bradicardia. E raro ocorrer hipotensdo durante o teste. Este
teste deve ser redizado com cautela em pacientes com asma ou arritmias
cardiacas™?!. Este teste é muito (til nos pacientes com ptose ou debilidade dos
musculos extra-oculares, com uma sensibilidade de 80 a 95% nos pacientes com
MG ocular®.

Teste de Neostigmina: € realizado quando os sintomas afetam os membros
inferiores e o quando o teste de edrofénio é negativo. A resposta aparece em 10 a
15 minutos e no maximo em 30 minutos. Este teste € uma boa alternativa para

pacientes com insuficiéncia respiratoria®?.

¢ Imagenologia

Exames de radiografias laterais e antero-posterior do térax, tomografias
computadorizadas e ressonancia magnética devem ser realizados para descartar a
presenca de um timoma coexistente'’.

Anormalidades timicas estdo associadas com a MG, mas o grau de relacdo
éincerto. O Timo é um 6rgédo central de autotoleranciaimunolégica, por esta razéo
suspeita-se que anormalidades do Timo possam causar distarbios na tolerancia,
responsaveis pelo ataque imunoldgico nos receptores de AchR na MG. A maioria
dos tumores timicos nos pacientes com MG sdo benignos, bem diferenciados e
encapsulados, podendo ser removidos completamente em cirurgias™.



O diagnostico diferencial da MG inclui todas as doengas, que apresentam
paralisia da musculatura bulbar ou fragueza dos musculos, tais como paralisia
bulbar progressiva, oftalmoplegias, distrofias musculares, esclerose lateral
amiotrofica. Deve-se estudar a funcdo da tiredide e descartar a presenca de outras
doencas auto-imunes mediante a determinagdo de auto-anticorpos como ANA
(Anticorpos anti-nucleares), ATA (Anticorpos anti-tiredide) e Teste de L atex”.

A evolugdo da MG é irregular e imprevisivel, sendo caracterizada por
remissdes e exacerbagBes. Entretanto com os tratamentos atuais, habitualmente os
pacientes tém uma expectativa de vida normal ou préxima do normal .

A doenga segue um curso lentamente progressivo, estabilizando-se ao
longo dos anos quando tratada. Na maioria das vezes, o agravamento da doenca
parece ser espontaneo, mas podem ser desencadeados por infecgdes, traumatismo,
cirurgia, gravidez, grande esforco fisico, bem como pela acentuacdo do bloqueio de
transmissdo neuromuscular por medicamentos — quinina, diazepan, fenotiazina,
devendo-se portanto evitar os agentes curarizantes durante as anestesias'™ >,

Na gravidez, 30% das gestantes com MG podem ter uma piora da doenca,
30% podem melhorar e 30% néo apresentam alteracOes, devendo a gestacdo ser
acompanhada rigorosamente até o parto™.

A MG pode ser fatal se ocorrerem complicagdes respiratérias, como
pneumonia, broncoaspiracdo e insuficiéncia respiratoria®’.

O prognostico da MG teve uma melhora significativa nos Gltimos anos,
principalmente a0 que se refere aos pacientes que necessitavam de suporte
ventilatério mecénico. Com os modernos métodos de suporte ventilatério,
medicamentos e cuidados intensivos a sobrevida destes pacientes melhorou
satisfatoriamente®.

As complicagbes segundo os seguintes autores Cambier; Masson e
Dehen,?; Slutzky®; Mayer'®; Lima™ e Barbosa® s3o:

e Pardlisia hilateral das cordas vocais. tem como caracteristica o estridor,
que pode aparecer apds uma fonagdo prolongada e levar a uma crise de
tosse prolongada e obstrucéo respiratéria.

e Fibrose pulmonar intersticial, IUpus eritrematoso sistémico (LES),
esclerodermia e poliomiosite, podem vir associada com a miastenia.

e A miocardite pode estd presente na MG, o que leva a uma fungdo
ventricular esquerda anormal, ocorrendo um defeito na condugdo —
disritmias, como, por exemplo, bradicardia sinusal e fibrilagdo atrial.

e A crise miasténica é a complicacdo mais grave na MG e pode ser definida
como uma exacerbacdo da MG, acompanhada de insuficiéncia
respiratoria, intubacdo e uso de suporte ventilatorio.

e A piora da fungdo respiratoria € decorrente da obstrugdo traquea -
causada por alteracfes da degluticdo, hipersecrecdo e tosse ineficaz — e da
hipoventilac&o — por paralisia dos misculos intercostais e do diafragma.

e Ela pode ser decorrente de dosagem insuficiente de medicacdo
anticolinesterasica. Quando o paciente esta na crise miasténica, encontra



se ansioso, agitado e nesta condicdo deve ser internado em uma Unidade
de Terapialntensiva (UTI), onde recebera atendimento especializado.

e Cercade 15 a 20% dos pacientes com MG desenvolverd um episdio de
crise miasténica durante a vida e um terco destes, tera um segundo
episodio. A maioria das crises aparece nos dois primeiros anos da doenca,
com média de oito meses apds iniciados 0s sintomas.

Quando a MG é diagnosticada e o tratamento tragcado, algumas condutas
devem ser seguidas para prevenir recidivas ou pioras do quadro, visto que ainda
n&o ha cura para a doenca®*:

Evitar atividades exaustivas e extenuantes

Evitar calor efrio excessivos

Evitar stress emocional

Evitar contato com infeccao, resfriados e gripe

E recomendével avacinagéo parainfecgdes comuns e evitaveis

Alguns medicamentos podem piorar a MG, devendo ser evitados.

No caso da necessidade de serem administrados, sd o devem com

acompanhamento médico especializado, para monitorizar as suas

reacdes.

e Asdrogas que devem ser evitadas s3o:

- Antibiéticos Aminoglicoides: Neomicina, Gentamicina, Colistin,
Amicacina, Tobramicina, Polimixina, Estreptomicina e
Kanamicing;

- Outros antibidticos: Bacitracina, Tetraciclina, Lincomicina e
Clindamicing;

- Antidepressivos  Triciclicos:  Imipramina,  Desidramina,
Trimipramina, Clomipramina, Opripamol, Doxepina,
Protriptilina, Nortriptilina, Amitriptilina e Dibenzepina;

- Depressivos Centrais. Clorpromazina, Litio, Morfina e
Hipndticos Barbituricos;

- Anticonvulsivanmtes: Fenitoina, Trimetadiona e Mefenitoing;

- Outros. Penicilamina, Agua ToOnica (Quinina), Laxantes e
Diuréticos.

Segundo Montone, (2002) é importante que a pessoa que recebe 0
diagnostico de MG possa expor verbalmente o que ela sente, para que isto haja
como estabilizadora de emocdes.

No comego da doenca algumas pessoas tendem a se isolar, devido a
mudanca do ritmo de vida que levavam antes ou pela dificuldade de manter as
atividades sociais que realizavam.

Quando os sintomas desaparecem, 0 paciente apresenta uma melhora
psiquica, com uma maior autonomia e autoconfianga. Os problemas retornam com
0 surgimento dos sintomas e da perda da independéncia, o que pode afetar as
relacBes com a familia e amigos, levando a apatia e ao isolamento familiar e social.

Na MG o paciente freglentemente apresenta ateracdes da imagem
corporal, que sdo decorrentes da doenca, como a ptose palpebra e a perda da



expressdo facial. A comunicacdo verbal, as vezes, encontra-se comprometida, o
gue o levaaprocurar novas formas de comunicacao.

A dificuldade para respirar, pode incrementar a dependéncia e o
sentimento de impoténcia, contribuindo para que o paciente dependa mais ainda
dos familiares. O papel dafamilia sera de grande ajuda para que o paciente aprenda
aviver com a sua enfermidade.

Como em toda enfermidade cronica, na MG 0s pacientes experimentam
reacbes emocionais a sua enfermidade. Desta forma, as emocles tém um
significado especia quanto ao aumento da debilidade muscular. O stress emocional
pode agravar ou exacerbar 0s sintomas.

Os pacientes tendem a suprimir seus sentimentos, podendo em aguns
desenvolver depressdo. As depressdes na MG aparecem como uma reagdo natural,
sendo intensas quando n&o ocorre a melhora da enfermidade ou quando ha piora do
quadro.

As reacdes emocionais variam de pessoa a pessoa depois do diagndstico e
se manifestam de diferentes maneiras. As mais comuns sdo: sentimentos de
frustracdo, ansiedade, depressdo, ira e apatia.

A pessoa com o diagnéstico de MG deve entender as suas préprias
emogdes, para aprender a lidar com elas e também agjudar as outras pessoas a
compreender 0 que se passacom ela. O suporte nutricional na MG tem como
objetivos™:

e Aumentar a possibilidade de uma alimentacéo eficaz, alterando a
consisténcia dos alimentos;

e Evitar a fadiga, pela administracdo de aimentos em pequenas
quantidades, pequenos intervalos de tempo e com texturas macias
e nutricionalmente densa;

¢ Adequar o tempo de refei¢les as necessidades do paciente;

e Prevenir lesdo estrutural permanente do sistema neuromuscular.

Como na MG ha o comprometimento da musculatura bulbar, o que leva
a0 déficit na mastigacdo e da degluticdo, a primeira parte da refeicdo € feito sem
dificuldades, mas a cada porcéo de alimento, a mastigacdo torna-se mais dificil, até
ocorrer a impossibilidade do paciente em deglutir o alimento. Portanto, o café da
manha deve ser a refeicdo mais nutricionalmente densa. Deve-se ter um cuidado
todo especia na alimentacdo do paciente para evitar refluxo nasal de alimentos e
assim a broncoaspiracao.

Quando o paciente encontra-se impossibilitado de mastigar, é indicado o
uso de uma sonda para a alimentac&o, que pode ser nasogastrica ou nasoenteral.

A dieta deve ser rica em proteinas e carboidratos. O uso de lecitina e de
colina foi bem sucedido em aguns pacientes, mas nao ha provas que déem
consisténcia ao estudo. A dieta deve ser pobre em sodio, se 0 paciente estiver
fazendo uso de corticdides no tratamento.

As medicacdes devem ser tomadas com leite, bolachas de &gua e sal ou
péo. Evitar tomar as medicacdes com café ou suco de frutas.

As drogas anticolinesterasicas de acdo curta requerem dieta hiposadica e
tem como efeitos colaterais: anorexia, colicas abdominais, diarréa e fraqueza.



O uso prolongado de antiacidos prejudica o metabolismo de calcio e de
magnésio. A ciclosporina e azathioprine (Imuran) podem ser usados na MG e seus
efeitos sd0 nauseas, vomitos e anorexia. A educacdo aimentar no paciente
miasténico consiste em:

e Orientar 0 paciente para tomar todos os medicamentos com
alimentos ou leite, discutindo os possiveis efeitos colaterais;

e Orientar 0 paciente e/ou familiar como se deve preparar 0s
alimentos com o liquidificador;

¢ Providenciar utensilios parafacilitar a alimentacdo do paciente;

¢ Orientar quanto a evitar bebidas alcodlicas.

1.1.3 Classificacdo da Miastenia Gravis

Quanto as formas clinicas a MG pode ser dividida em:
* Miastenia Neonatal:

- Sindrome Miasténica Transitoria do Recém-Nascido: nesta sindrome o
recém-nascido é filho de mae miasténica. A crise miasténica aparece ap0s 48 horas
do nascimento com regressdo do quadro em algumas semanas. A crise decorre da
passagem transplacentaria do fator miasténico-materno, ndo ocorrendo nas
primeiras horas de vida, porque as drogas anticolinesterasicas cruzam a placenta,
através da circulagdo materna, protegendo o recém-nascido. O sintoma mais
comum € a dificuldade na alimentacéo, podendo ocorrer problemas respiratorios
devido a hipotonia do pescoco e por broncoaspirag@o. A incidéncia é de 12% dos

recém-nascidos de mées miasténicas> 4%,

- Doenca Miasténica do Recém-Nascido ou Miastenia Gravis do Lactente:
€ congeénita e rara, ocorrendo em recém-nascido de mées ndo miasténicas, se
desenvolve nos dois primeiros anos de vida. Sua evolugdo é benigna podendo,
porém evoluir para uma gravidade, com um quadro de cianose, apnéia, disfagia e
broncopneumonia aspirativa. A crianca apresenta hipotonia generalizada, tendo a
doenga uma predilecdo pelos nucleos bulbares comprometendo a face, labios,
olhos, lingua, garganta e pescogo. As vezes, a doenca pode ser confundida com a
de Werdning-Hohhmann, entre outras, e tem como diagndstico diferencia a
acentuada hipotonia no pescoco e o comprometimento facial, com ptose palpebral,
que s30 sinai's sugestivos de Miastenia®.

* Miastenia Grave Juvenil:

Esta doenca se manifesta antes da segunda década de vida e é semelhante
a Miastenia Grave do Adulto. Na Miastenia Juvenil, as complicacdes respiratérias
ocorrem em 40% dos pacientes, como manifestacdo repentina’.
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*  Miastenia Grave do Adulto

Nafaseinicia da doenca ocorre a fraqueza dos muscul os inervados pelos
nervos cranianos e sendo os musculos inervados pelos ndcleos bulbares os
especialmente mais suscetiveis. A fragueza generalizada esta presente quando os
musculos sométicos sdo afetados”. A fraqueza dos musculos extra-oculares
desenvolve ptose, dipoplia e estrabismo. Ha comprometimento na degluticdo e na
fala, ocorrendo dificuldade no uso da lingua e voz anasalada ata. O sorriso
miasténico é evidente com a emissio de sonoridade anasal ada e rosnadel.

Os muscul os respiratérios também sdo afetados com fregiiéncia, mas em
razéo da fadigabilidade muscular, esta fraqueza é episddica, podendo ocorrer por
exercicios excessivos, processos de infeccdes de repeti¢ao e nos pds-operatdrios de
cesérea’.

De acordo com a classificagdo de Osserman a MG no adulto pode ser
classificada em cinco classes®®®%:

Classe | — Miastenia Ocular: é uma forma localizada da doenga, afetando os
musculos extra-oculares uni ou bilateralmente. O progndstico € excelente, se a
debilidade muscular ndo se difundir a outros grupos musculares nos dois primeiros
anos.

Classe |l — Miastenia Generalizada:

a) Miastenia Generalizada Leve: tem inicio gradual, com sintomas oculares e
comprometimento progressivo dos misculos esquel éticos e bulbares, com excegao
dos musculos respiratorios. O progndstico é bom, sendo também boa a resposta
terapéutica as drogas. Neste grupo a mortalidade é muito baixa;

b) Miastenia Generalizada moderada: neste grupo todos os muscul os esquel éticos
e bulbares, com excegdo dos respiratérios sdo afetados de forma moderadamente
severa e progressiva. Os musculos oculares também estédo comprometidos. O
prognastico é relativamente bom, com a resposta terapéutica menos satisfatoria do
gue no Grupo |l a O indice de mortalidade é baixo.

Classe |1l — Miastenia Aguda Fulminante: neste grupo a evolucdo da doenca é
rapida e progressiva, menos de trés meses, levando a atrofia rapida e precoce de
todos os musculos oculares, esqueléticos e bulbares, incluindo os respiratérios. E
neste grupo gue ocorre a maior percentagem de timomas. O progndstico é ruim e a
resposta terapéutica € pobre. A incidéncia de crises miasténicas e colinérgicas é
acentuada. O indice de mortalidade € moderado.

Classe IV — Miastenia Generalizada Severa Tardia: neste grupo a evolucdo da
doenca é semelhante a do Grupo Ill. Pode ser descrita como a conseqiiéncia da
progressdo gradual ou severa dos Grupos | e |l ap6s dois anos do inicio dos
sintomas. Neste grupo, como no Grupo Il, pode haver atrofias musculares
localizadas, com padro eletromiografico do tipo miogénico, que ndo estdo
relacionados com o desuso e lesdo do Sistema Nervoso Central. E o segundo grupo
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com maior percentual de timoma. O progndstico € ruim e a resposta terapéutica é
pobre. A incidéncia de Crises Miasténicas e Colinérgicas é acentuada. O indice de
mortalidade é ato.

" Tomando como base a etiopatogénia, a MG pode ser classificada em dois
grupos .

GRUPO | — Miastenia Grave Nao Timomatosa: pode ser neonatal, congénita e
auto-imune adquirida. Sendo mais freqiiente no sexo feminino e naterceira década
—20a30anos.

GRUPO Il - Miastenia Grave Timomatosa: € mais fregliente no sexo masculino e
na sexta década— 50 a 60 anos.

Em relacdo ao quadro clinico, o comegco da doenca € inicialmente
insidioso sem causa Gbvia, com periodos de exacerbacéo e remissdo, o que torna o
diagndstico precoce dificil. O distrbio pode ser desencadeado por infecgao
respiratOria, intoxicagdo, traumatismo, stress emociona e fatores hormonais tais
como: gravidez, puberdade, menstruacdo e menopausa. Pode também esta
relacionado com a administracdo de anestésicos, antibiéticos e no pos-operatério
de timectomia. Todos estes fatores podem levar a uma exacerbacdo dos sintomas,
mas as vezes 0 aparecimento da doenca é stbito, com uma extensa paralisia dos
muscul os bulbares e espinhais®*",

A MG pode se manifestar de maneira diferente em cada paciente, mas o
gue caracteriza a doenca é a fadiga (diminui¢do progressiva da resposta motora a
estimulacdo neural) e a fragueza flutuante (que melhora apds a injecdo do agente
inibidor da enzima acetilcolinesterase) relacionada com a atividade fisica. A
atividade prolongada dos misculos afetados leva a um aumento temporario da
fraqueza muscular e o0 repouso leva a reversdo total ou parcia da fraqueza
muscul ar14,17,20,24,36_

A doenga afeta por ordem de freqiiéncia os muscul os oculares, e em cerca
de 90% dos casos 0os musculos extra-oculares estéo envolvidos. Habitualmente
ocorre ptose palpebral uni ou bilateral, geralmente assimétrica e variavel. Ao
acordar, o paciente normalmente ndo apresenta ptose, mas no decorrer do dia a
ptose se inicia podendo a palpebra fechar-se completamente. Os misculos que
movem os olhos também estdo envolvidos gerando neste caso a diplopia (visdo
dupla). A diplopia pode ser horizontal ou vertical e os movimentos oculares em
diferentes direcBes. Os musculos intra-oculares em poucos casos estéo
comprometidos, estando a visdo norma sem comprometimento das
pupi | agl7-25:19.2037

O comprometimento da musculatura facial € um dos sinais mais
freglientes na MG e tem como caracteristica principal a perda da expressdo facial,
ficando a boca entreaberta e em alguns casos podendo ocorrer a queda da
mandibula'®#24%,

Nas ateragdes bulbares, os sinais estdo caracterizados pelo déficit na
fonagdo, mastigagdo e degluticdo, pelo comprometimento dos musculos faringo-
laringeos. A fala torna-se disfénica (nasadlada) e a prondncia inarticulada. A
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ingestdo dos alimentos torna-se dificil, godendo produzir refluxo nasal de fluidos e
consegiientemente broncoaspiracao 244?39,

Alteracdes nos membros sdo encontradas na MG. Quando os musculos da
nuca e cintura escapular estdo comprometidos ocorre a queda da cabeca para frente
e aparece debilidade proxima de membros superiores. A fraqueza de flexores de
quadril revela uma marcha pseudomiopdtica (a cambalear). Alteracoes
esfincterianas podem ocorrer, estando comprometidos os esfincteres externos
vesical e retais. Diferente de outras enfermidades neuromusculares na MG, a
debilidade dos misculos ndo € simétrica, um lado do corpo estando sempre mais
debilitado que o outro®.

A nivel de tronco ocorrem alteracBes diafragmaticas. Os musculos
respiratorios sdo afetados, sendo a fragueza muscular episodica e desencadeada por
exercicios excessivos, infecgdes de repeticdo e pds-operatério de parto. Os
muscul os inspiratorios e expiratérios estdo comprometidos, sendo que os masculos
expiratorios sdo afetados desproporcionamente, podendo surgir um defeito
restritivo, embora as ateracbes da mecénica pulmonar - complacéncia e
resisténcia, possam ser normais ou anormais’.

Deve-se ter um cuidado especial quando os musculos respiratorios estéo
comprometidos. Com a gravidade do quadro, o paciente apresenta dispnéia intensa
e insuficiéncia respiratéria, sendo necessdria a internacdo hospitalar em uma
Unidade de Terapia Intensiva (UTI) e dependendo da severidade, a necessidade de
intubagfo orotraqueal e utilizagdo de suporte ventilatério. Esta situagéo é chamada
de Crise Miasténica, ocorrendo em 15 a 20% dos pacientes com MG®182-4041,

Nos casos avancados, os pacientes podem apresentar atrofia leve dos
muscul os, mas os reflexos e a sensibilidade estdo normais®’.

Se 0 paciente apresenta sintomas apenas relacionados com os olhos pode-
se classificar como Miastenia Ocular, caso contrario, classifica-se como Miastenia
Generalizada®.

1.1.4 Tratamento da Miastenia Gravis

Ainda ndo existe cura definitiva para a MG, mas ha tratamentos efetivos
que permitem a muitas pessoas, hdo todas, a conviverem bem com a doenca. O
tratamento da MG tem avancado muito nos Ultimos anos, especialmente devido a
novos medicamentos, no entanto tem-se discutido qual o tratamento mais eficaz
para esta enfermidade. Tém-se observado alguns casos de melhoras esponténeas e
remissdes definitivas dos sintomas sem que houvesse sido estabelecido um
tratamento especifico. N&o existe um plano de tratamento Unico para todos os
pacientes, devendo, portanto, ser individualizado, levando-se em consideracéo o
grau de severidade da doencae o prejuizo funcional do paciente*"?.

As formas oculares sdo tratadas com Piridostigmina e Azitioprina e as
formas generalizadas podem ser tratadas como a ocular, sendo, porém, indicado a
realizagdo da timectomia em alguns pacientes'*'. Os tratamentos incluem:

e Farmacos anticolinesterasicos
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Estas substancias prolongam a acdo da acetilcolina na jungdo
neuromuscular e causam considerdvel aumento de forgca muscular em alguns
pacientes. A forca muscular raramente volta ao normal, ocorrendo somente um
alivio sintomético®.

As medicacfes em uso atualmente sdo a piridostigmina (mestinon),
neostigmina (prostigmin) e o ambendmio (mystelase). Muito pacientes tem
predilecdo pela piridostigmina, porque ela produz poucos efeitos colaterais. Entre
os efeitos colaterais podemos citar colicas abdominais, nduseas, vomitos, diarréia,
espasmo, fragueza, insdnia, e cefaléias'.

O tratamento com estas substancias deve ser continuo e ininterrupto. Com
a remissdo espontdnea dos sintomas, pode-se reduzir a dose do medicamento ou
até suspendé-lo, porem com a recidiva dos sintomas, o tratamento deve ser
reiniciado. A supermedicacdo pode temporariamente aumentar a debilidade, que
n&o melhora com a administracéo do edrofénio intravenoso™®.

Quando o paciente estiver na crise miasténica, intubado e sob ventilacdo
mecanica (VM), as drogas anticolinesterasicas devem ser suspensas, devido ao
risco de crise colinérgica e so reiniciadas quando o paciente apresenta melhora do
quadro e estiver em fase de desmame da VM. A dose reiniciada deve ser a metade
da dose utilizada antes da crise miasténica e administrada através de sondas
enterais™.

o Corticosteroides (Prednisona)

Estdo indicados quando ndo h& uma resposta adequada aos
anticolinesterasicos e ja houve a timectomia. O paciente deve estar hospitalizado
para iniciar o tratamento, porque pode haver piora temporaria do quadro clinico.
ApOds mais ou menos 2 a 3 semanas ja se tem estabilizado o quadro, podendo o
paciente ser acompanhado a nivel ambulatorial. O tratamento em dias alternados é
bem tolerado, porém quando a debilidade se estabelece no dia em que ndo ha
tratamento, o tratamento poderd ser diario. Iniciamente é usada uma dose alta,
com diminuicdo gradual até se atingir uma dosagem baixa. A retirada total da
medicacgo é dificil de ser conseguida'.

Na crise miasténica o uso de corticdides durante a crise s € indicado
guando os tratamentos com anticolinesterésicos e a Plasmaférese (PF) nao
obtiveram sucesso. Muitos pacientes melhoram com a administragdo dos
corticosterdides, tendo como efeitos colaterais 0 aumento de peso, caimbras nos
pés, catarata, Ulceras gastricas, infecdes, osteoporose com necrose vascular em
certas articulagies™®.

o Plasmaférese (PF)

E um processo em que se extrai 5% do plasma corporal, de 10 em 10 dias,
retirando-se de 20 a 30 ml de plasma por minuto. O plasma retirado é substituido
por plasma fresco congelado, albumina e/ou outro substituto do plasma. Este
procedimento € fregiientemente chamado de troca de plasma. E importante dizer
gque a PF ndo cura a MG, ela reduz temporariamente o nivel de anticorpos
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circulantes que atacam a jungdo neuromuscular, mas ndo impede a produgdo de
novos anticorpos. Desta forma, ap6s o tratamento com a PF, é possivel se usar
drogas imunosupressoras, para ajudar areduzir a producgo de anticorpos®*,

Como a MG é uma doenga auto-imune, os anticorpos que circulam pelo
sangue atacam as juncOes neuromusculares, e tem como resultado a debilidade
muscular. Na PF, o nimero de anticorpos localizados no sangue sfo reduzidos®.

A PF é usada principalmente em emergéncias ou na crise miasténica,
sendo a terapia de escolha, ja que ocorre reducdo de anticorpos contra a placa
motora. Apos quatro dias de iniciado o tratamento, ja ocorre a melhora do quadro
clinico e a crise termina em torno do décimo dia. Ela é eficaz em pacientes com
comprometimento bulbar e respiratério, que apresentam risco de vida. Também é
indicada no pré-operatdrio da timectomia, para reduzir a debilidade muscular. A
melhora é transitdria e geralmente bem tolerada™.

Os efeitos colaterais da PF sdo: hipotensdo transitéria e arritmias. Deve-se
ter cuidado quanto aos niveis baixos de célcio e potéssio no sangue, que podem ter
como sinais o intumescimento da boca, olhos, dedos das méos e pés, caimbras nas
pernas e confusdo mental®.

e Imunoglobulina (1gG)

Quando h& comprometimento cardiovascular associado a MG e a PF
apresenta maior risco, a terapia com imunoglobulina humana pode ser usada com
bons resultados. Na crise miasténica a infusdo de imunoglobulina humana
intravenosa é realizada numa dose (0,4 g/kg/peso) em dias consecutivos™.

Atualmente o uso da imunoglobulina endovenosa esta sendo utilizada em
grandes doses, com bons resultados nos pacientes com MG. A administracdo de
1gG tem como abjetivo corrigir o transtorno auto-imune ou controlar a produgéo de
anticorpos anormais. Sua agdo manifesta-se pela diminuigdo da sintese de 1gG e
IgE afim de estabilizar a sintomatologia. As doses administradas sdo de 0,4
g/kg/dia durante 5 dias consecutivos e os beneficios sdo transitérios. A melhora
clinicafoi observada em 70% dos pacientes ap0s 12 dias de iniciado o tratamento,
com duragdo dos efeitos entre duas a nove semanas. Os efeitos colaterais sdo:
cefaléia, mialgias, febre, anemia hemolitica, insuficiéncia renal aguda, hipotensao,
entre outras'*2°%,

e |munosupressores (Azatioprina)

O uso de drogas imunosupressoras, como a azatioprina, reverte os
sintomas na maioria dos pacientes com MG, mas a melhora clinica demora de trés
aseis meses. A azatioprina é eficaz em doses de 2-3 mg/kg/dia. Pode ser utilizada
juntamente com os corticosteréides. O uso de corticoides tem sido proposto para
aqueles em Crise Miasténica que ndo tenham respondido bem a PF. A dose
recomendada é de 1mg/kg/dia durante um més, sendo observada uma melhora
clinicaem 70% dos pacientes a partir do 10° dia®“.

e Timectomia
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Na MG, o Timo parece estar envolvido no processo de producdo de
anticorpos AchR, sendo a timectomia (remogéo cirdrgica do Timo) recomendada a
maioria dos pacientes com MG, para a remissdo ou melhora da doenca. Os
melhores resultados ocorrem em adultos jovens (< 40 anos) na forma generalizada
ou no inicio da doenca. Pacientes com idade acima de sessenta anos raramente
apresentam resultados satisfatorios, sendo essencial um programa de tratamento,
que utilize uma terapia antibidtica eficaz, um suporte ventilatério e uma
fisioterapia respiratoria®>*,

Os pacientes sem timoma respondem melhor a cirurgia do que os com
timoma. Em geral, 85% dos pacientes melhoram com a cirurgia, 35% entram em
remissdo, sem necessidade de tratamento farmacolégico e 50% reduzem a
necessidade de medicagdo. O resultado da cirurgia € imprevisivel, podendo a
fraqueza continuar por meses ou anos apds a cirurgia® ™.

A necessidade de suporte ventilatério na MG é decorrente da crise
miasténica, que se manifesta pelo inicio stbito de insuficiéncia respiratéria aguda e
incapacidade para deglutir ou falar. A fragqueza da musculatura respiratéria,
laringea e bulbar pode levar a depressdo respiratdria, com a necessidade de
intubacdo e de VM. A crise miasténica pode ser desencadeada por infecgBes,
principalmente as respiratorias. Acredita-se que a piora sgja decorrente do aumento
geral na producdo de anticorpos, incluindo os anticorpos contra 0 receptor de
acetilcolina: pela progressdo natural da doenca, pos-timectomia, inabilidade na
administracdo dos medicamentos — vOmitos, coma, cirurgia, stress fisico e
emacional, inicio ou suspensdo de terapia corticdide e uso de medicamentos que
alterem a transmissdo neuromuscular. As complicagbes mais freqiientes séo a
pneumonia (50% dos casos) e atelectasias (40%), podendo também ocorrer
infecBes urinarias. A mortalidade relacionada a crise miasténicacaiu de 30% para
10% nos Ultimos anos, em decorréncia de um melhor conhecimento da
fisiopatol ogia da doenca e de novas terapias em uso atual mente'>*,

Na maioria dos casos, 0 paciente procura uma assisténcia médica pela
piora do estado geral. No exame fisico, o paciente encontra-se com diplopia,
disfagia, dispnéia, taquipnéia, uso de musculatura acessoria e respiragdo paradoxal.
Estes pacientes devem ser encaminhados para uma UTI, a fim de ser monitorizado
e receber assisténcia ventilatoria™.

Na avaliagdo inicial, a gasometria arterial mostra hipoxemia e numa fase
avancgada, acidose respiratoria. A espirometria ird avaliar a funcdo ventilatéria e
determinar a necessidade de intubac&o orotraqueal precoce. Uma capacidade vital
menor que 15 ml/kg evidencia um risco maior de insuficiéncia respiratoria, com
necessidade de VM. A primeira medida do tratamento € a protecdo das vias aéreas
e a ventilagdo do paciente em crise. Quando o suporte ventilatorio € necessario,
deve-se redlizar aintubagso orotraqueal®.

E importante que se faca o diagnostico diferencial entre a Crise
Miasténica e Crise Colinérgica. A Crise Colinérgica é causada pelo excesso de uso
dos anticolinesterasicos. A prova terapéutica com edrofénio gjuda a diferenciar
uma crise da outra. O edrofénio € um anticolinesterasico de curta agdo e de uso
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parenteral. O teste consiste na administragdo de 2 miligramas do medicamento por
via endovenosa. Caso 0 paciente tolere esta dose e ndo haja melhora dos sintomas,
mais oito miligramas podem ser administrados e a resposta observada nos
préximos trés a cinco minutos. Se houver melhora dos sintomas com o teste, trata-
se de Crise Miasténica™.

O objetivo principa da V.M. é garantir a ventilagdo alveolar e a troca
gasosa, revertendo a hipoxemia, fadiga muscular respiratéria e a acidose
respiratoria; com consegiiente reducdo do consumo de oxigénio e do desconforto
respiratorio e uso de terapias especificas como a hiperventilagdo.

A assisténcia ventilatéria consiste entdo na manutencdo da oxigenacgdo
e/ou ventilacdo dos pacientes, de maneira artificial até que eles possam respirar
espontaneamente. O ventilador mecanico é um dispositivo automatico conectado as
vias aéreas, com o objetivo de aumentar ou manter a ventilagdo do paciente.

A VM é uma terapia de suporte, e ndo de cura, ja que a sua indicacdo
provém de uma doenca de base, que deve ser tratada. O uso da VM apresenta
elevada morbidade e mortalidade, com riscos de iatrogenias e complicagoes,
devendo ser tomadas medidas preventivas das complicagbes conjuntamente ao
tratamento da doenca de base™.

A IRespA na MG se caracteriza por dispnéia intensa, acompanhada por
hipoxemia e/ou hipercapnia e é dividida em dois tipos™.

A IRA nas doencas musculares, categoria em que a Miastenia Grave esta
incluida, € decorrente de uma seqiiéncia de fatos, que se iniciam com fraqueza dos
muscul os respiratérios, perda da expansao pulmonar normal e diminuicdo da forga
para tossir e expectorar. No inicio da doenca, os pacientes geralmente sdo
assintomaticos, mas a propor¢éo que a doenca evolui a capacidade vita e
complacéncia diminuem, ocorrendo distlrbios na ventilagdo-perfusdo, hipoxia e
atelectasias. O aumento do trabalho respiratério e a capacidade vital abaixo de 15
mi/kg levam a fadiga muscular, sendo necessério um suporte ventilatorio™,

A faléncia respiratoria na MG caracteriza-se entéo pela incapacidade da
musculatura respiratoria em atender prontamente aos estimulos do centro
respiratorio, o que leva a redugdo na expansdo pulmonar e a alteragdes nas trocas
gasosas. A debilidade muscular € o fator primordial do comprometimento
respiratorio, estando acometidos os musculos diafragma, intercostais e misculos
expiratérios da parede abdominal .

Como conseqliéncia da diminuicdo da forca contratil dos musculos
inspiratorios, os pacientes apresentam um VE insatisfatorio e um déficit na
eiminacdo adequada de CO.. O padrao respiratorio € rapido e superficial, de baixa
eficécia, ja que o VC acangado tem que vencer 0 espago morto anatdmico. Ainda
gue o VE estgja proximo do normal, a ventilagdo alveolar e a eliminagéo de CO:
estdo comprometidas pelo padrdo ventilatério anormal. O déficit também €
acentuado pela debilidade dos musculos expiratérios e pela diminuicdo do reflexo
da tosse, 0 que leva a0 acimulo de secrecdes, dificuldade de elimin&las,
propiciando infecges broncopulmonares de repeticio. Areas de atelectasias
decorrem da incapacidade do paciente em efetuar suspiros periodicos, o que
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contribui para a disfuncéo da mecénica pulmonar e o comprometimento das trocas
gasosas™®.

Quando a enfermidade neuromuscular atinge um estagio avancado, as
provas de fungéo respiratéria tendem a mostrar um padrdo respiratério restritivo,
com diminuicdo da capacidade pulmonar total e como consequéncia direta do
comprometimento dos muscul os inspiratdrios “.

As caracteristicas funcionais respiratérias sao:

1) Padrdo ventilatério aterado — aumento da Frequéncia respiratéria (Fr)
e diminuic&o do volume corrente (VC)

1) Tosseimprodutiva

I11) Padréo restritivo nas provas funcionais

IV) Diminuicdo da Pressdo Inspiratdria Maxima (Pi max) e da Pressdo
Expiratéria Méxima (Pe max)

V) Aumento da PaCO: e Diminui¢do daPa Q.

A gasometria arterial mostra um quadro de hipoventilagdo alveolar com
retencdo de CO:. pela debilidade muscular inspiratéria e aumento do espaco morto;
bem como hipoxemia pela hipoventilacdo alveolar e diminuicdo da PaO.. Quando a
hipoventilacgo alveolar é a causa Unica da hipoxemia, o gradiente alvéolo-arteria
de oxigénio—D (A - @) O: é normal. Asinfecgdes pulmonares de repeticdo, atosse
e a eiminacdo ineficaz de secregBes, bem como as atelectasias podem gerar
distarbios na V/Q, comprometendo o transporte e entrega de oxigénio aos tecidos
organicos, o que é indicacdo de via aérea artificial e a utilizacdo do suporte
ventilatério invasivo®.

A utilizagdo de ventilacdo artificial nem sempre € uma urgéncia na MG.
Os pacientes com MG que apresentam dispnéa ou reducdo do volume corrente
nem sempre requerem uma intubacdo imediata, mas precisam ser admitidos em
uma UTI, para monitorizar a funcdo respiratéria. A Pi max igual ou maior que
70cm H.O, mede a forca do diafragma e dos muisculos inspiratérios, refletindo a
capacidade de manter a expansdo pulmonar. A Pe méx igual ou maior que 100cm
H.O mede a forca dos misculos expiratdrios, relacionada com a tosse e a
capacidade de eliminar as secrecdes das vias aéreas”’.

O uso da Ventilagdo ndo invasina (VNI) est4 indicada quando o paciente
apresenta dispnéia e diminuicdo do VC, mas encontra-se consciente, orientado,
cooperativo, normotenso, com hipoxemia e hipercapnia leve a moderada, tosse e
expectoragéo eficaz, funcdo cardiaca normal, e que aceite 0 uso de méascara nasal
ou facial, tanto na fase inicial da insuficiéncia respiratéria como no periodo pos-
extubagio®®.

A principal indicacdo da VM invasivana MG é ainsuficiéncia ventilatoria
aguda com retencdo de CO., causada pela fraqueza progressiva dos muisculos
respiratorios, o que leva ao comprometimento das trocas gasosas com hipoxemia e
diminuicdo dos reflexos protetores das vias aéreas superiores — tosse, engasgo e
expectoragdo, o que favorece a broncoaspiracdo dos contelidos gastricos e
orofaringeos. Uma reducdo na capacidade vital abaixo de 25 mi/kg é indicativo de

uma via aérea artificial de ventilagio mecanicaimediata’™*’.
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As complicacbes da V.M podem ser divididas em infecciosas e néo-
infecciosas®*®. As complicacBes infecciosas mais fregiientes sio: sinusite,
paranasal, traqueobronquite e pneumonia. As complicacBes ndo-infecciosas sdo:
polineuropatia, volutrauma, barotrauma, toxicidade pelo oxigénio, diminuicdo da
forca de contragdo do diafragma, aumento da presséo intracraniana, diminui¢do do
fluxo sangiiineo, alteragdes metabdlicas, digestivas e cardiovasculares, entre
outras.

Segundo Mayer™ o uso prolongado da VM na MG se deve as
complicagdes clinicas, sendo mais comuns a febre (70% dos pacientes), pneumonia
(50%) e atelectasias (40%).

1.1.5 Qualidade de Vida na Miastenia Gravis

Qualidade de vida (QV) é um conceito subjetivo, cujo significado vai
alem do aspecto de salide fisica e mental abrangendo também o bem estar pessoal,
com a vida, com as pessoas queridas, enfim o estar em equilibrio. E portanto, um
termo amplo que concentra as condi¢cBes que sdo fornecidas ao individuo para
viver como ele pretende.

QV envolve factores relacionados com a salde, tais como, o bem-estar
fisico, psicolégico, emocional e mental, mas também elementos néo relacionados,
como afamilia, amigos, emprego ou outras circunstancias da vida.

QV é uma nocdo humana que abrange significados que refletem
conhecimentos, valores individuais e coletivos bem como experiéncias cotidianas.
Estes fatores estéo relacionados com o aspecto cultural e historico, bem como pela
classe social a que pertence o individuo®.

Atualmente o tema Qualidade de vida esta em moda, devido ao estilo de
vida moderno e pelo avango da medicina, estando quase sempre associado a salde,
habitos, comportamentos, atividade fisica e também pela diminuic¢do da morbidade
e mortalidade dos individuos. Quanto ao aspecto salide e doenca o impacto da
doenca tem uma relagdo com os fatores relacionados a doenga e a influéncia na
qualidade de vida desta pessoa. *** Os conceitos e modelos de QV mudam de pais
para pais e até de regido aregido®°->.

Existem duas vertentes que podem denominar QV: A linguagem
cotidiana, utilizada pela populacdo em geral, politicos jornalistas e profissionais de
aeas diversas e a linguagem cientifica, em diferentes &eas como
Medi é:sl na,Psicologia, Economia, Educacdo, Enfermagem, Fisioterapia e demais
areas™.

Entende-se por QV, a percep¢do do individuo da sua posi¢éo na vida, no
contexto cultural e sistemas de valores nos quais se insere e em relagdo com 0s
seus objectivos, expectativas, padrbes e preocupacdes. E um amplo conceito de
classificagdo, afectado de modo complexo pela salde fisica do individuo, estado
psicoldgico, relactes sociais, nivel de independéncia e pelas suas relages com as
caracteristicas mais relevantes do seu meio ambiente™.

QV implica em duas questdes relevantes: salide e bem estar e realizag&o.
Ambas representam as duas faces da moeda da vida, ou sgja, uma ndo existe sem a
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outra. A maioria de nds conhece o significado do termo realizacdo. Ja o termo
sallde e bem estar, apesar de também conhecido, é interpretado de modo limitado,
pois normalmente contempla apenas, trabalho, familia e salde fisica, deixando de
lado as saldes: emocional, espiritual e intelectual. Trazendo em seu contelido
apenas orgulho, satisfacdo, amor, etc.

Alguns autores ditam que a QV esta envolvida por aspectos que cercam o
diagnostico e tratamentos de uma doenca e se estendem além da questdo medica,
incluindo assim estilo de vida, comunidade e vida familiar®,

QV também foi relatada como as possibilidades e limitagBes individuais e
coletivas de ser humano, representando o0 processo de satisfacdo de suas
necessidades primitivas, culturais e de sobrevivéncia.

Segundo Fleck’, a expressio qualidade de vida foi utilizada pela primeira
vez pelo presidente dos Estados Unidos, Lyndon Johnson em 1964 ao declarar que
0s objetivos ndo podem ser medidos através do balanco dos bancos. Eles sé podem
ser medidos através da qualidade de vida que proporcionam as pessoas.

Para a Fleck’, qualidade de vida é a percepcdo do individuo de sua
posi¢do na vida no contexto da cultura e sistemas de valores nos quais vive e em
relagdo aos seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupactes, estando incluidos
0s seus principais dominios; fisico, estado psicolégico, niveis de independéncia,
relacBes sociais, meio ambiente e espiritualidade/religido/crencas pessoais.

Neste sentido, a QV reflete a percepcdo que tem o individuo de que suas
necessidades estdo sendo satisfeitas ou que estdo sendo negadas a ele
oportunidades de alcancar a felicidade e a auto-realizagc&o, com independéncia de
seu estado de salide fisico ou condigdes sicio e econdmicas™.

Segundo Kluber at a®, QV é um conceito multidimensional que abrange
aspectos sociais, fisicos e mentais do individuo.

Para Fitzpatrick et a°’, QV esté relacionada com a percepcdo do individuo
sobre seu estado de salide em grandes dominios ou dimensdes de sua vida.

Segundo Rivera a a®®, QV é a sensacdo de bem; estar fisico e de
satisfagdo emocional, psiquica e socia do individuo.

Minayo™ identifica a expressdo QV como polissémica, isto &, quando uma
Unica palavra ou conjunto de vocabulos implica em muitos sentidos.

Na &rea de salde existem duas tendéncias quanto a conceituagcdo do
termo: qualidade de vida como um conceito mais genérico e qualidade de vida
relacionada a satide.

Na QV no conceito genérico ocorre a tendéncia para estudos sociol 6gicos,
sem levar em considerag@o disfuncdes e agravos. JA o termo qualidade de vida
relacionada a salide € muito freqliente na literatura, tendo uma tendéncia a estudos
relacionados a enfermidades ou aintervences em saiide™.

A qualidade de vida pode ser avaliada pelas seguintes determinantes®.

a) organicos (biolégicos): estado funcional, doenga,agravo e incapacidade;

b) psicoldgico: bem-estar, auto-estima, estado emocional e afetivo;

¢) social: vidafamiliar e sexual e circulo de amigos;

d) comportamental: atividade geral, profissional, lazer, bens, rendimentos, vicios;
) estruturais; significado da prépria vida, posi¢do social e visdo politica.

O instrumento mais utilizado para avaliar qualidade de vida é da OMS
(WHOQOL), que foi criado em 1991, tem sido testado desde 1994 e ja foi
validado nos 15 paises envolvidos na projeto. O projeto envolveu 15 paises e teve
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como objetivo desenvolver um método que fosse capaz de captar aspectos da
qualidade de vida, sendo mais especifico e abrangente do que os instrumentos
tradicionais utilizados em relatdrios médicos, podendo ser aplicado cruzando-se
dados da doenca e cultural, utilizando um conceito padréo de necessidades
fundamentais para a vida do individuo®.

A exPresséo Qualidade de vida relacionada a satde (QVRS) foi definida
por Anquier® como o valor atribuido & vida, ponderado pelas deterioracdes
funcionais, as percepcbes e condicdes sociais que sdo induzidas pela doenca,
agravos, tratamentos e a  organizagdo politica e econdmica do sistema
assistencial.

O termo QVRS foi usado para avaiar os efeitos da terapéutica,
constituindo-se em um dos mais importantes indicadores de satide™

O instrumento mais aceito no mundo para avaliar a QVRS desde 1990 é
0 questiond&rio SF-36 que tem como finalidade avaiar aptiddo relacionada a
salide e a qualidade de vida. Ele é o instrumento de resultado de salide mais
utilizado nos Estados Unidos da América. A tradu%éo para 0 portugués e
validacdo no Brasil foi realizado por Ciconelli, em 1997%.

A versdo inglesa do conceito de Health related quality of life (HRLF) diz
gue € o vaor atribuido a duracdo da vida quando modificada pela percepcdo de
limitacBes fisicas, psicolégicas, funcBes sociais e oportunidades influenciadas
pela doenca, tratamento e outros agravos, o que torna o principa indicador para a
pesquisa avaliativa sobre o resultado de intervengdes™.

O estudo cientifico da QV tem um aspecto complicado pelas diversas
formas como o termo € utilizado diariamente. Para muitas pessoas, QV significa
felicidade, para outras uma condicdo financeira boa e para outras um bom
relacionamento familiar e um grande circulo de amigos™.

A avdiagdo da qualidade de vida, independente de qualquer discussdo
relacionada aos mecanismos utilizados torna-se importante para avaliar o sucesso
de toda terapia®.

Para a OMS, qualidade de vida é a “a percepgdo do individuo de sua
posi¢do na vida no contexto da cultura e sistemas de valores nos quais vive e em
relacdo aps seus objetivos, expectativas, padrdes e preocupacdes’, estando
incluidos os seus principais dominios. fisico, estado psicolégico, niveis de
independéncia, relagbes sociais, meio ambiente e espiritualidade/religido/crencas
pessoais™,

Qualidade de vida envolve para alguns autores aspectos relacionados
com o diagndstico e tratamento de uma doencga, estendendo-se além da questdo
médica, incluindo assim estilo de vida, comunidade e vida familiar®.

O termo estado de salde reflete muitas vezes as medidas de
funcionalidade, funcéo fisica, funcdo social, fungdo emaocional, auto-percepcao de
salide e bem-estar®.

Avaliacdo do estado de salde esta diretamente relacionada a qualidade
de vida, que tem relacdo com o0 sexo, idade, nivel escolar, condi¢do econbémica e
presenca de incapacidades. A qualidade de vida reflete a percepcdo do individuo
sobre a realizac8o das suas necessidades. A expressdo “qualidade de vida’ pode
entdo ser interpretada como um conceito relacionado a sentimentos e emogdes
como também a condi¢des de salde e funcionamento social. Qualidade de vida
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relacionada & salide é um conceito relacionado a avaliacéo sugetiva do paciente e
a0 impacto do estado de salide na capacidade de se viver bem®*®.

Com o avango terapéutico e tecnoldgico a sobrevida de pacientes
crénicos aumentou consideravelmente, permanecendo assim complicaces,
seqiielas e limitaghes fisicas proprias das doengas. Esta sobrevida ndo significa
entdo viver melhor, estando a qualidade de vida destes pacientes algumas vezes
prejudi cadas pelas complicagdes proprias da doenca®.

O doente crénico sofre alteracBes da vida di&ria necessitando realizar
tratamento médico e fisioterapico, dependendo, portanto, da equipe de salde para
obter uma melhor qualidade vida. A busca por tratamentos que visam a qualidade
de vida dos pacientes é importante porque leva a um melhor estado de bem-estar
fisico e mental, com a melhora da autonomia, lazer, sentimento de esperanca e
senso de utilidade™.

Uma piora na QV destes doentes traz, a cada dia, conseqiéncias
psicolégicas, fisicas, sociais, isolamento, baixo auto-estima, depressdo e
proporcionar uma melhora na QV destes doentes significa alcangar um estado de
bem-estar fisico e mental, restabelecendo a autonomia nas atividades de trabalho
e lazer, trazendo assim uma esperanca no futuro®™.

A descoberta de uma doenga cronica provoca muitas vezes estresse que
pode agravar a evolucdo da doenca. A QV sofre, portanto, influéncia pela
severidade, a duragcdo da doenca, a resposta a terapéutica e a percepgcdo do seu
estado de salde. A percepcdo individual que a pessoa tem da sua doenca
repercute na maneira como elaira aceitar a doenca, aderir ao tratamento e manter
uma vida melhor dentro das limitagdes impostas pela doenca®™.

Como em toda enfermidade crénica, na MG os pacientes experimentam
reacbes emocionais a sua enfermidade. Desta forma, as emocles tém um
significado especial quanto a0 aumento da debilidade muscular. O stress
emociona pode agravar ou exacerbar os sintomas.

A Fundagdo Americana de Miastenia Gravis (FAMG) em maio de 1997,
através do Medical Scientific Advisory Board (MSAB), formou uma equipe para
padronizar a pesquisa sobre MG, verificando assim a necessidade da utilizac8o de
instrumentos de qualidade de vida na complementagéo da pesquisa clinica. Como
ndo existia um instrumento especifico para avaliar QV na MG, eles
recomendaram que se utilizassem instrumentos que complementassem a
avaliacdo do impacto dos niveis de evolugdo clinica e remissao dos pacientes™.

O que se tem documentado sobre a QVRS de pessoas com MG ainda €
muito restrito na literatura, embora seja um tema muito utilizado e pesquisado no
momento.

Carvalho®, com o trabalho “Influencia da terapéutica sobre a qualidade
de vida do paciente com miastenia gravis’ chegou a conclusdo de que os
pacientes submetidos ao tratamento conservador apresentaram diferencas
significativas com melhora clinica acentuada de QV, de QVRS e depressio; que
0s timectomizados apresentaram melhora clinica da QV e QVRS em seus
aspectos fisicos e psicolégicos e afetiva e significante melhora dos indices de
depressdo e a anadlise multivariada revelou que a timectomia produziu efeito
benéfico e significativo na recuperacéo da salide e bem estar nos pacientes.

Nalissi®, utilizou o SF-36, em pacientes timectomizados e n&o
timectomizados e concluiu que timectomia ndo apresentou diferenca significativa
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na QV entre os pacientes dos dois grupos, embora a literatura relate que a
timectomia melhora em alguns casos o curso da doenca.

Rostedt, Padua e Stalberg® no trabalho “Correlation between a patient-
derived functional questionnaire and abnormal neuromuscular transmission in
myasthenia gravis’, utilizaram O SF-36 para estudar os aspectos clinicos, através
da atividade fisica e utilizaram a estimulagéo repetida do nervo para estudar a
medidas eletrofisioldgicas da fibra Unica e observaram correlagdo entre QV e os
dados eletrofisiolégicos nas formas generalizadas da doenca exceto nas formas
oculares e bulbares.

Roth et a®, no trabalho “Thirtten years follow-up after radical
transternal thymectomy for myasthenia gravis’ também avaliou a QV dos
individuos com MG. O trabalho foi redizado por 13 anos em pacientes
timectomizados e teve como resultado que a QV de 26 pacientes foi considerada
muito boa.

Padua, Evoli, Caiandro, Mazza, Padua, Tonali” no trabalho “Health-
reclated quality of life in patients withy myasthenia gravis and the relationship
between patient-oriented assessment and conventional measurements’, utilizaram
0s questionarios QVRS, SF-36 e o DASH, auto-administrados e teve com
resultado um pregjuizo na QV dos pacientes com MG, principalmente quanto ao
aspecto fisico. Outro resultado foi que a avaliacdo cinica da MG é Util para
avaliar agravidade da doenca, tanto no aspecto fisico quanto a QV dos pacientes.

Quanto a avaliagdo do efeito da Fisioterapia na QV dos pacientes com
MG, numa revisdo sobre este tema através das bases de dados Bireme, Sciello e
Medline, ndo encontrei nenhuma pesquisa neste sentido. O que ressalto a
importancia deste estudo para que se conhega melhor a influencia da Fisioterapia
namelhoriada QV da pessoa com Miastenia.

1.1.6. Fisioterapia na melhoria da qualidade de vida nos pacientes com
Miastenia Gravis

A fisioterapia tem conquistado cada vez mais 0 seu espaco com trabalho
e competéncia. A presenca do fisioterapeuta atuando junto ao paciente crénico é
hoje uma realidade, demonstrando ser um fator determinante na qualidade da
assisténcia daquele doente™ ™,

A atuacdo do fisioterapeuta tem a funcdo de glerenciar afungdo musculo-
esquelética e respiratéria, tendo como objetivos’’3 4"
e Impedir o desuso da musculatura respiratoria
Diminuir o trabalho respiratorio
Facilitar a eliminag&o das secrectes
Prevencéo de complicagdes respiratorias
Alivio dos pontos de pressdo e mudanca de dectbito para prevencéo de
escaras
Posicionamento no leito
¢ Prevencdo de deformidades articulares e encurtamentos musculares
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¢ |nibic&o de reflexos patol 6gicos

e Movimentacdo global (passiva, ativa-assistida €/ ou ativa)

A avaliacdo do paciente é de extrema importancia antes da aplicacdo de
qualquer procedimento, devendo ser realizada ao primeiro contato na clinica,
domicilio ou hospital ™.

- Segundo alguns autores a avaliagdo fisioterapéutica pode ser dividida em

e Avaliacdo Motora:

Tem por objetivo identificar alteragdes dsteo-musculares e posturais, que
podem restringir a conduta do tratamento ou que devem ser tratadas pelo
fisioterapeuta.

Os tdpicos a serem avaliados sdo:

- Sistema Tegumentar — coloracdo, temperatura e aparecimento de
lesbes

- Sistema muscul o-esquel ético — observar a presenca de contraturas
ou retragbes musculares, mobilidade articular, atrofia ou fraqueza
muscular e alteragdes de tdnus muscular.

o Avaliacdo Respiratéria:

Tem por objetivo principal identificar os fatores de risco para a
insuficiéncia respiratoria, sgja por distirbios da ventilagdo €/ou oxigenagdo. A
agilidade na avaliag&o pode evitar a utilizacdo de procedimentos invasivos.

E possivel detectar ateracBes pulmonares como ritmo respiratorio
irregular, dispnéia, uso de musculatura acessoria e cianose. Também devem ser
avaliados sinais de febre, sudorese, hipoxemia, hipocapnia e acidose respiratoria.

Na avaliagdo respiratoria dos pacientes sob prétese respiratdria deve- se
levar em consideragdo os parametros ventilatérios— VC, Fr, relagéo | E, etc., eas
pressdes torécicas — pressao de pico, PEEP, pressdo de platd, etc. Outro aspecto a
ser avaliado € o posicionamento da canula endotraqueal ou da traqueostomia, com
0 objetivo de prevenir complicacBes respiratorias.

A Gasometria arteria indica se a hematose esta sendo efetiva ou néo,
identificando a existéncia de hipoxemia, hipo ou hipercapnia, acidose ou alcalose
respiratoria ou metabdlica. Antes de qualquer mudanga nos par@metros iniciais do
ventilador deve-se redlizar uma gasometria arterial.

A radiografia de térax — identifica alteracdes pulmonares visiveis no
raio-X, tais como o lobo pulmonar comprometido, pneumotdrax, enfisema
pulmonar, derrame pleural, tumores, entre outras alteragoes.

¢ Avaliagao Neuroldgica

E importante na avaliagio neuroldgica verificar o nivel de sedacdo do
paciente, jaque a sedacdo interfere naavaliacdo. As  técnicas que  podem
utilizadas no tratamento fisioterapeutico sdo: manobras de desobstrucdo
bronquica objetivam a higiene bronquica, facilitando a mobilizagdo e eliminacdo
de secregfes e a manutencdo da expansio do parenquima pulmonar ™. Existem
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vérias técnicas e a sua aplicagdo depende das condi¢des clinicas de cada paciente.
Estas técnicas sdo capazes de reverter rapidamente a hipoxemia causada pela
obstrucéo das vias aéreas e pel 0 aumento de secrecdo traqueobrénquica.

Nas doencas neuromusculares, o aumento das secregdes bronquicas, sua
retencdo, a inalacdo de material da faringe, processos broncoaspirativos, tosse e
degluticdo ineficaz sdo caracteristicas comuns. A broncoaspiaragdo € a causa
mai s importante das infecgdes respiratdrias bem como a paralisia dos movimentos
ciliares pulmonares, que elevam o risco destas infecgBes. Quando o paciente
apresenta um quadro de infeccdo pulmonar, ocorre 0 aumento das secregdes, 0
gue pode acarretar risco de vida a estes enfermos. A fisioterapia € essencia na
eliminagdo destas secrecBes, impedindo o0s processos bronco-obstrutivos e
infecciosos, objetivando uma via aérea pérvia ®.

Segundo encontrado na literatura *™">7
fisioterpicas que serdo citadas a seguir:

- Drenagem Postural

- Tosse

- Vibracéo

- Percusséo

- Técnicas de Expiragéo Forcada (TEF)

- Huffing

Manobras de Expansdo e Reexpansdo Pulmonar também sdo técnicas
utilizadas no tratamento fisioterapéutico da MG. A expansdo pulmonar consiste
na dilatagdo volumétrica dos pulmdes, que ocorre suavemente a cada inspiracao,
amedida que o fluxo aéreo penetra nas vias aéreas e o insufla fisiologicamente®

As manobras de reexpansdo pulmonar consistem em utilizar técnicas
manuais & ou mecanicas, em areas pulmonares que ndo estejam ventilando bem.
Qualquer mudanca no padrdo ventilatério, que impeca ou restrinja a expansao
pulmonar normal € indicativo de uma abordagem fisioterdpica respiratéria. Nas
enfermidades neuromusculares, devido a fragueza dos musculos abdominais e
intercostais, muitas vezes a tosse estd severamente comprometida. Associado a
este fato, muitos pacientes sdo acometidos de quadros agudos ou crénicos de
atelectasias e infecBes pulmonares quando estas complicacdes estéo estabelecidas
é fundamental a atuac&o da fisioterapiarespiratéria na expansdo e reexpansdo das
atelectasias e nas prevencgo das infegdes °.

Manobras de desinsuflagio pulmonar tem como objetivos’”:

a) Diminuir o trabaho respiratério

b) Aliviar asensacdo de dispnéia

¢) Mehorar afuncdo ventilatéria

d) Reduzir ahiperinsuflacdo dindmica ou Auto-PEEP

Nos pacientes com enfermidades neuromusculares, as técnicas
fisioterapicas devem ser adaptadas a cada paciente e ao seu distirbio ventilatorio
especifico. Na sua grande maioria ndo apresentam hiperinsuflagdo como
caracteristica de sua doenca de base, mas sim um componente restritivo. Doengas
restritivas sdo aquelas em que a expansdo pulmonar € diminuida por alteragdo do
parénquima pulmonar €/ ou doencas da pleura, da parede torécica ou do sistema
neuromuscular .

Os exercicios respiratorios tém como objetivos melhorar a utilizagdo da
musculatura diafragmatica e dos musculos inspiratérios acessorios, tendo como

existem diversas manobras
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consequiéncia a diminui¢do da freqliéncia respiratéria, manutencdo ou melhora da
ventilacdo aveolar, com uma conscientizacdo da funcdo ventilatéria e uma
melhor sincronia dos movimentos toraco-abdominais ™.

Os exercicios devem ser realizados ativamente pelo paciente, sendo
orientados e auxiliados na sua execucdo pelo fisioterapeuta. A indicacdo dos
exercicios tem relagéo direta com a condigdo muscular e colaboracdo do paciente,
devendo ser realizados em conjunto com o CPAP, EPAP e o controle postural
seletivo™.

Nos pacientes com enfermidades neuromusculares, com fragueza
muscular intensa, exercicios para melhorar a forca dos musculos podem ser Gteis
e o treinamento dos muscul os abdominais pode melhorar a capacidade datosse. O
treinamento € mais dirigido ao diafragma, podendo ser redlizado através da
respiragdo diafragmética e/ ou treinamento muscular por acréscimo de
resisténcias respiratorias™ .

O treino da musculatura respiratéria com carga linear € iniciada com
40% da pressao inspiratéria maxima (Pimax) e com freguiéncia de trés vezes ao
dia. O treino inicial deve durar cinco minutos, progredindo até atingir 20 minutos
por sessfo’.

A Facilitagdo Neuromuscular Proprioceptiva consistem de exercicios
que impede o desuso da musculatura respiratOria, podendo ser realizada em
pacientes | (icidos, comatosos, em VM ou espontanea’™.

A inatividade prolongada no leito causa efeitos deletérios sobre varios
0Orgaos e suas funcdes. Ela causa a redugéo da capacidade funcional de 6rgaos e
tecidos, levando ao descondicionamento global do corpo e a uma incapacidade
temporaria ou permanente.

O sistema musculo-esquelético € 0 que mais rapido é afetado pela
inatividade, o que se reflete no ortostatismo e na deambulagdo. A forca muscular
diminui de 10 a 15% por semana, podendo atingir até 50% em 3 a 5 semanas.
Com 6 semanas de imobilizagdo, o muisculo apresenta degeneracdo das fibras, a
atividade enzimética oxidativa é afetada, 0 que leva a uma baixatolerancia afata
de ar e ap acimulo precoce e prolongado de &cido lactico. As contraturas também
s80 comuns em pacientes restritos ao leito por muito tempo, onde a amplitude
articular de movimento passivo esta incompleta, devido a limitacdo articular,
muscular ou de partes moles ™.

As repercussdes no sistema cardiovascular se manifestam a nivel da
hipotensdo postural devido as alteracbes dos mecanismos reflexos do Sistema
Nervoso Simpatico.Com a inatividade prolongada, os musculos arteriolares
também perdem o seu trofismo tendo como conseqiiéncia ateracfes desses
reflexos. A éxtase venosa nos membros inferiores esté relacionada a diminuicdo
do bombeamento muscular e a0 aumento da viscosidade do sangue, por
diminuicdo do volume do plasma, sendo um fator de risco para
tromboembolismo, como a trombose venosa profunda e a embolia pulmonar. Os
tromboembolismos também podem ser decorrentes do aumento da coagulacéo e
dos traumas na rede vascular .

No sistema pulmonar, a imobilizacdo prolongada promove a diminuicdo
do tamanho do térax, porque o diafragma é empurrado para cima. No decubito
lateral 0 movimento das costelas contribui para a preservag@o do volume corrente
mas na posi¢ao supina, este movimento € diminuido, o que leva a reducdo do
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volume corrente. A fraqueza muscular diminui a capacidade vital e a capacidade
inspiratdria maxima. Na posicdo supina, as secrecfes se acumulam na porgao
inferior dos bronquiolos e a parede superior perde a camada protetora do muco.
Estas alteragcdes interferem na agdo dos cilios, tornando os bronquiolos mais
suscetiveis asinfecdes’.

O exercicio fisico aumenta a capacidade funcional dos musculos através
do aumento da densidade capilar e do fluxo sangiiineo muscular, facilitando a
absorcdo de O:. e nutrientes e de um maior aproveitamento dos acidos graxos
livres, diminuindo a absorcdo da glicose e do glicogénio. As técnicas de
cinesioterapia motora sdo .

- Mobilizag8o Passiva, Ativa—assistida, Ativae Resistida

- Mudanca de Decubito

- Posicionamento do paciente no leito

1.2 Objetivos

Geral:
Avdiar a quaidade de vida relacionada a salde de pessoas com
diagnostico de Miastenia Gravis.

Especificos:

- ldentificar as atividades cotidianas comprometidas apds o inicio da
doenca.

- Estudar a relagdo das varidveis de qualidade de vida relacionada a
sallde e das atividades cotidianas quanto ao sexo e aidade.

- Estabelecer arelagéo entre qualidade de vida relacionada a salide das
pessoas com Miastenia Gravis que recebem ou ndo atendimento
fisioterapico.
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2 METODOSE MATERIAIS

Estudo de natureza exploratério, descritivo, transversal com estratégia de
andlise quantitativa e dos resultados apresentados e redlizado na cidade de
Fortaleza, no Estado do Cearé-Brasil.

O periodo do estudo foi de dezembro de 2006 a dezembro de 2007, sendo
a coleta de dados realizada no periodo de agosto a dezembro de 2007. Foram
incluidos no estudo portadores de Miastenia Gravis, que realizavam tratamento
clinico e/ou fisioterapico em Fortaleza, com idade acima de 18 anos, que tivessem
o diagnostico confirmado a mais de 6 meses e que concordaram em participar da
pesquisa assinando o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo 1).

A amostra do estudo foi composta de 31 pessoas, sendo 21 mulheres e 10
homens.

O instrumento de coleta de dados foi 0 question&rio SF 36 (Anexo 3)
traduzido e validado no Brasil (Ciconelli, R. M., Ferraz, M. B., Santo, W., Meir&o.
[., Quaresma, M. R..,1999) e utilizado mundialmente , composto de 36 questdes.
O SF 36 contempla escalas de itens multiplos para medir oito dimensdes de salde:
Capacidade funcional (avalia a extensdo em que a saide interfere com as
atividades diérias como o trabalho), Limitac8o por aspectos fisicos (capacidade de
realizar tarefas mais ou menos basicas, como o vestir-se), Dor (existéncias nas
quatro Ultimas semanas), Estado geral de salde (como classifica a salde),
Vitalidade (energia geral nas quatro Ultimas semanas), Aspectos sociais (extensdo
em que a saude interfere com atividades sociais), Limitacdo por aspectos
emocionais (extensdo na quais os problemas emocionais interferem com a vida
diaria) e salide mental (nas 4 semanas prévias). O SF 36 contempla ainda a escala
de transicdo em salide que pretende mostrar a quantidade de mudanca em geral na
salide de quem responde. Também foi utilizada uma ficha de identificac8o social,
onde se obteve dados sobre sexo, idade, tempo de duracéo da doenca, escolaridade,
atividade profissional, estado civil, se ja havia realizado fisioterapia e se havia
melhorado ap6s o atendimento fisioterapico (Anexo 4).

A coleta de dados foi realizada pela pesquisadora, que entrou em contato
com as pessoas que tinham o diagndstico de Miastenia Gravis, através da
Associacdo Cearense de Miastenia Gravis (ACEMI), do ambulatério de neurologia
do Hospital Universitario Walter Cantidio e do Hospital Geral de Fortaleza, sendo
entdo agendado uma data para a aplicagdo do questionario. Na entrega do
questionério foi explicado qual era a finalidade do estudo e informado que a
confidenciaidade dos entrevistados ia ser mantida. O questionario foi respondido
pela prépria pessoa, savo quando ela estava impossibilitada fisicamente, sendo
entdo respondido com a ajuda de um parente ou acompanhante.

Aos participantes do estudo foi garantido o sigilo e confidencialidade
guanto as informagdes levantadas, bem como a obediéncia aos principios bioéticos
da autonomia, riscos e beneficios e protecdo ao sujeito da pesquisa. A pesquisa
apresentou condi¢des de ser executada junto as pessoas, considerando sua condi¢ao
fisica

O projeto foi submetido e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do
Hospital Geral de Fortaleza (Anexo 2), seguindo as normas da resolugdo 196/96 do
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Conselho Nacional de Salde — pesquisa envolvendo seres humanos. A Resolugdo
196/96 trata sobre as pesquisas com seres humanos, considerando 0s pressupostos
béasicos da Bioética: autonomia, ndo maleficéncia, beneficéncia e justica e visa
assegurar os direitos e deveres que dizem respeito a comunidade cientifica, aos
sujeitos da pesquisa e ao Estado.

A direc8o do Hospital assinou a folha de rosto do projeto da pesquisa para
0 comité de ética, autorizando a execucdo da mesma.

N&o houve custos para os entrevistados e estes foram esclarecidos sobre
0s objetivos e importancia do estudo.

Inicialmente os dados foram apresentados em tabelas. Calcularam-se as
medidas estatisticas descritivas. minimo e maximo, média e desvio padréo para as
varidveis sexo, faixa etéria, estado civil, nivel de instrugdo, categoria ocupacional,
durac&o da doenga, acompanhamento clinico, atendimento de fisioterapia e para os
dominios do SF-36 (capacidade funcional, limitacdo fisica, dor, estado geral,
vitalidade, aspectos sociais, limitacdo emocional e salide mental).

Antes de se comparar as médias do tempo da doenga, aplicou-se o teste de
Levene, afim de se verificar a igualdade das variéncias. Também, verificou-se se
as variaveis seguiam uma distribuicdo normal. Como essas duas suposi¢ies ndo
foram satisfeitas para todas as varidveis, a comparagdo dos pares de médias foi
feita pelo teste de Mann-Whitney. A fim de se verificar a existéncia de associacéo
entre os dominios e outras variaveis, empregou-se o0s testes de Qui-Quadrado e de
Maximoverossimilhanga. Para todas as andlises estatisticas fixou-se o nivel de
significancia de 5%. Os dados foram processados no software estatistico SPSS
versao 15.0
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3 ANALISE E DISCUSSAO DOSRESULTADOS

A amostra, conforme Tabela 1 abaixo tem as seguintes caracteristicas:

Tabela 1 — Distribuicio do numero de pacientes com MG segundo as
caracteristicas socio-demograficas

Caracteristicas n %
1. Sexo
Masculino 10 32,3
Feminino 21 67,7
2. Estado Civil
Casado (a) 15 48,4
Viavo (a) 01 3.2
Solteiro(a 10 32,3
Desquitado(a) divorciado(a) 05 16,1
3. Nivel de Instrugao
Ensino Bésico 04 129
Ensino Médio 16 51,6
Ensino Superior 08 25,8
Pés-graduacéo 03 9,7
4. Categorias ocupacionais
Aposentados pensionistas 08 25,6
Ocupacdes do comercio 09 28,8
Profissionais e técnicos 08 25,6
Outros 06 19,2
5. Acompanhamento clinico
Instituicdo Publica 24 774
Instituico Particular 07 22,6
6. Realizaram Fisioterapia
Sim 18 58,1
N&o 13 41,9
7. Os que melhoraram com afisioterapia
Sim 14 46,7
Nao - -
N&o melhorou nem piorou 03 10,0

Total de participantes n= 31

O total de pacientes com MG que participaram da pesquisa foi de 31
pacientes. O numero da amostra foi pequeno porque a MG é uma doenca
neuromuscular, pouco comum, com uma incidéncia anua de 2-4 por milhges, o
que justifica este resultado segundo Camargo, Queiroz e Lamari’®.

Os resultados demonstraram que 67,7% (21) das pessoas que responderam
a0 questionario eram do sexo feminino e 32,3 (10) do sexo masculino. Este
resultado vai de encontro com a literatura onde trabalhos mostram que a MG é
mais comum no sexo feminino™.
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O estado civil de quase a metade dos pesquisados 48,14% (15) foi de
individuos casados seguido de 32,3% (10) pelos solteiros.

Quanto ao nivel de instrucdo, a maioria 51,6% (16) tinha concluido o
ensino médio e 25,8 (8), o ensino superior. Estes indices podem ser considerados
bons, j& que a maioria pode apesar da doenga conseguiu atingir um nivel cultura
satisfatorio, o que favorece inclusive na compreensdo e no tratamento da sua
doenca.

Com relacdo a categoria profissional, as profissdes foram agrupadas por
caracteristicas comuns para facilitar a analise dos dados. O maior numero de
pessoas ficaram na categoria ocupacdo do comercio com 28,8%(9), nesta categoria
ficam os autbnomos, comerciantes, costureiras, representantes comerciais, mestre
de obra e vendedores. As categorias dos aposentados,pensionistas beneficiarios e
dos profissionais, técnicos ficaram em segundo lugar com 25,6% (8) cada grupo e
por ultimo, 19,2%(6 ) exerciam atividades diversas ou estavam desempregados. Na
categoria profissionais técnicos foram incluidos os professores, psicélogo,
fisioterapeuta, entre outros. Segundo Bussolotti, Boscariol, Giroud” a MG se
caracteriza por fadiga e a fraqueza muscular flutuante rel acionada a atividade fisica
€ 0 que as pessoas pesquisadas relataram durante a pesquisa foi que em alguns
periodos da sua vida suas atividades profissionais tiveram que ser suspensas
temporariamente pela exacerbacdo dos sintomas da doenca, que limitava suas
atividades profissionais.

Quanto ao local onde as pessoas recebiam acompanhamento meédico,
77,4% (24) eram atendidos em institui¢des publicas e 22,6% em particulares. Isto
se deve a0 fato que no Brasil o Sistema Unico de Salide (SUS) e acessivel para
toda a populacdo, pela existéncia de ambulatérios especificos para doencas
neuromusculares e também porque através do SUS e possivel receber
gratuitamente medicacdo para o tratamento da doenca.

Dos pesguisados, a maioria 58,1% (18) ja haviam recebido atendimento
fisioterapico e destes 46,7% (14) relataram que referiram melhora apos a realizacao
da fisioterapia. Todos estes atendimentos foram realizados durante periodos de
internacdo hospitalar, causados por exacerbacdo da doencga e no pés operatério de
timectomia

Tabela 2 - Distribuicdo da amostra em relacéo a idade e o tempo da doenca

n Minimo Maximo Média Desvio
Padréo
Idade 31 19,00 72,00 45,00 14,686
Tempo de
duracdo da 31 0,50 40,00 9,10 9,557
doenca

A idade variou de 19 a 72 anos, com uma media de 45 anos e o desvio
padréo de 14,686. Embora hgja variagdo nas idades, estudiosos da MG (Cunha,
Scola, Werneck,1999) dizem que a doenca pode ocorrer em qualquer faixa etéria,
sendo que nas mulheres ocorre na 2 décadas e nos homens ap6s a 3 e 4 décadas.
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A média de duragdo da doenca foi de 9,10 anos. Segundo Slutzky (1977),
com os modernos métodos de suporte ventilatério, medicamentos, tratamentos
complementares e cuidados intensivos a sobrevida dos pacientes com MG
aumentou e melhorou satisfatoriamente, o que confere com o resultado da

pesquisa.

Tabela 3 - Comparagdo das médias de homens e mulheres para o tempo da doenca

n Média Desvio Teste p
Padréo
Tempo da
doencga Feminino 21 10,81 55 76,50 0,233
Masculino 10 10,601 5,783
Mann-Whitney Test

Na comparacdo das médias de homens e mulheres para o tempo da doenca
obteve-se p= 0,233, com este valor as medias para homens e mulheres foram
iguais.

Tabela 4 - Distribuicdo da amostra quanto a percepcéo da qualidade de vida e da
salide em geral

n %
1.Qualidade de vida
Muito boa 07 22,6
Boa 11 355
Nem boa nem ruim 05 16,1
Ruim 05 16,1
Muito ruim 03 9,7
2. Salde em geral comparada a 1 ano atras
Melhor 13 42,0
Quase a mesma coisa 10 32,3
Pior 08 25,8
3. Limitagdo fisica para preencher o question&rio
Sim 15 484
N&o 16 51,6

Total de participantes n= 31

Na percepcdo individua da QVRS de cada pesquisado, 35,5% (11)
responderam que sua QVRS é boa e 22,5 ( 07) , que € muito boa e somente 9,7%
(3) , que é muito ruim. Roth et a®, também obteve como resultado em seu estudo
que a QV em pacientescom MG foi considerada muito boa.

Na percepcdo da salde geral em comparagdo a 1 ano atrés, 42% ( 13)
responderam que estavam melhor, 32,3%(10) disseram que estava quase a mesma
coisa e 25,8% que havia piorado. Este resultado reflete a percepcéo do individuo
com relacdo a sua funcionalidade, bem-estar, funcéo fisica e emocional, auséncia
de remissdes, entre outros fatores’.
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Para responder ao questionario, um pouco mais que a metade da amostra
51,6% (16) ndo necessitaram de gjuda e 48,4% (15) necessitaram de ajuda. Este
fato demonstra que a MG conforme esta descrito na literatura tem manifestacéo
especifica para cada paciente, podendo atingir a musculatura ocular e esquelética,
dificultando a leitura e a escrita®®.

Na Tabela 5, abaixo veremos os resultados para 0 o componente salide fisica e
salide mental.

Componentes
do SF-36 Dominios Valid n % media DP
Salde Fisica Capacidade
Funcional
0-20 04 12,9 61,7 29,3
21-40 05 16,1
41-75 11 35,5
76-100 11 35,5
Limitacdo
Fisica
0-19 12 38,7 42,7 41,4
20-50 o7 22,6
75-100 12 38,7
Dor
0-10 o7 23,3 26,3 13,5
20-30 11 36,7
40 12 40,0
Estado
Gerd
20-25 04 12,9 51,2 19,6
30-40 o7 22,6
41-60 10 32,3
61-95 10 32,3
Salde
Mental Vitalidade
0-30 05 16,1 60,0 25,9
35-45 o7 22,6
50-70 08 25,8
75-100 11 35,5
Aspectos
sociais
0-20 05 16,7 60,0 31,2
0-50 09 30,0
60-100 16 53,3
Limitacdo
emociona
0 12 38,7
30-70 07 22,6 49,4 454

100 12 38,7
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Salde
Mental
0-40 05 16,7 67,3 25,3
41-60 06 20,0
61-80 08 26,7
81-100 11 36,7

Sf-36: Medical Outcome Study MOS Short-Form Health Survey

Para o componente Salde Fisica, que engloba capacidade funcional,
limitagdo fisica,dor e estado geral, os valores de média e desvio padrdo foram 45,4
e 25,9 respectivamente mostrando vaores abaixo de 50 para o dominio de
limitagdo fisica e dor. A media para limitagdo fisicafoi de 42 7 e o desvio padrao
41,4. Este resultado é concordante com o estudo de Padua™ e Carvalho™ , onde
mostra que os pacientes mesmo recebendo atendimento medico ainda apr@entam
dificuldades e limitacdes na realizacéo de atividades didrias e no trabalho, estando
as vezes ate impossibilitados de redlizar algumas tarefas especificas, o que indica
prejuizo na QVRS destas pessoas.Os valores de media e desvio padrdo para a dor
foram 26,3 e 13,5 respectivamente. Este resultado € controverso e interessante
porque discorda com a literatura, onde relata que na MG ndo h& presencga de dor
muscular em grande extensdo, sendo mais significante nos primeiros anos de
doenca®’.

No componente Salde Mental, que engloba a vitalidade, aspectos sociais,
aspectos emocionais e salde mental, os valores de media e desvio padréo foram
59,17 e 31,95 respectivamente, mostrando valores abaixo de 50 para o dominio de
limitagdo emocional com media de 49,4 e desvio padrdo de 45,4. A limitacdo
emocional esta associada a problemas com o trabalho e atividades diarias como
conse%uenma de Probl emas emocionais, tais como depressdo e ansiedade. Magniet

Paradis® e Carvalho® ao estudarem a limitacdo emocional nos pacientes
com MG também verificaram baixos resultados no dominio limitagdo emocional.
Este fato deve-se ao fato de que a MG e uma doenca cronica e que doengas
crénicas podem levar o paciente a desenvolver um nivel de stress emocional, o que
leva a piora do quadro clinico, interferindo no seu bem-estar e na qualidade de vida
do miastenico.

Os dados obtidos para as variaveis relacionadas ao questionario SF-36 de
QV em relacdo ao sexo estdo na Tabela 6, abaixo:

Tabela 6 - Comparacdo das medias dos dominios relacionados ao sexo e valores de
p et associados ao test t de Student (p <0,05)

n média Desvio t p
padrédo
Capacidade Feminino 21 51,4 28,0 -3,27 0,003
Funcional Masculino 10 83,5 18,5
Limitagdo  Feminino 21 36,9 9,2 -1,14 0,263

Fisica Masculino 10 55,0 45,3
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Dor Feminino 21 25,7 13,9 -0,37 0,709
Masculino 09 27,7 13,0

Estado Feminino 21 43,8 16,7 -3,61 0,001

Gerd Masculino 10 66,9 16,3

Vitalidade  Feminino 21 55,9 26,6 -1,27 0,214
Masculino 10 68,5 23,5

Aspectos Feminino 21 56,2 29,1 -0,92 0,361

Sociais Masculino 10 67,5 35,4

Limitacgo ~ Feminino 21 38,1 425 -2,13 0,041

Emocional  Masculino 10 73,3 43,8

Salde Feminino 21 63,6 26,6 -1,14 0,260

Mental Masculino 10 74,8 21,6

Os resultados mostram que houve diferenca estatisticamente significante
em relacdo aos componentes do questionario SF-36 de QV entre 0s sexos nos
dominios Capacidade Funcional, Estado Gera e Limitacdo Emocional.

No dominio Capacidade Funcional, o resultado mostra p = 0,003, tendo as
mulheres a media de 51,4 e os homens, 83,5. Nas mulheres, o inicio da doenca
acontece entre os 20-40 anos, podendo ocorrer surtos periédicos com
comprometimento da musculatura esquelética, levando a fragueza e fadiga
muscular, afetando a capacidade funcional. Como nos homens, o inicio da doenca
ocorre geralmente apds os 50 anos, a piora da Capacidade Funcional e menos
visivel do que nas mulheres ®.

Para o Dominio Estado Geral , p = 0,001, com media de 43,8 para as
mulheres e 66,9 para os homens. J4 0 dominio Limitacdo Emocional obteve p =
0,041, com media de 38,1 para as mulheres e 73,3 para 0s homens. Este resultado
pode estar associado ao tipo de Miastenia que o paciente apresenta, as
intercorréncias existentes, a presenca de infecgdes, e ao tipo de intervencdo medica
recebida.

Um dado interessante encontrado e que em todos os dominios do SF-36, a
media obtida pelas mulheres foi sempre menor do que as medias dos homens.

Os resultados mostram que houve diferenca estatisticamente significante
em relacdo aos componentes do questionario SF-36 de QV entre 0s sexos nos
dominios Capacidade Funcional, Estado Gerd e Limitacdo Emocional .

No dominio Capacidade Funcional, o resultado mostra p = 0,003, tendo as
mulheres a media de 51,4 e os homens, 83,5. Nas mulheres, o inicio da doenca
acontece entre os 20-40 anos, podendo ocorrer surtos periédicos com
comprometimento da musculatura esquelética, levando a fragueza e fadiga
muscular, afetando a capacidade funcional. Como nos homens, o inicio da doenca
ocorre geralmente apds os 50 anos, a piora da Capacidade Funcional e menos
visivel do que nas mulheres (Camargo, 2006).

Para o Dominio Estado Geral , p = 0,001, com media de 43,8 para as
mulheres e 66,9 para os homens. JA 0 dominio Limitagdo Emociona obteve p =
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0,041, com media de 38,1 para as mulheres e 73,3 para 0s homens. Este resultado
pode estar associado ao tipo de Miastenia que O paciente apresenta as
intercorréncias existentes, a presenca de infecgdes, e ao tipo de intervencdo medica
recebida.

Um dado interessante encontrado e que em todos os dominios do SF-36, a
meédia obtida pelas mulheres foi sempre menor do que as medias dos homens.

Tabela7 - Correlago linear de Spearman entre os dominios e aidade

Idade
R de Spearman  Capacidade Funcional r 0,09

P 0,607

Limitacdo Fisica r 0,041
P 0,825

Dor r 0,177
P 0,350

Estado Geral r -0,022
P 0,905

Vitalidade r 0,116
P 0,535

Aspectos Sociais r 0,296
P 0,113

Limitacdo Emocional r 0,020
P 0,913

Saide Mental r 0,054
P 0,776

O cdculo do coeficiente de correlagdo de Pearson ndo apresentou
correlacdo entre os dominios do SF-36 e a idade dos pacientes. Isto deve-se pelos
baixos valores der e principa mente pelos altos valores de p.

Tabela 8 - Cruzamento entre os dominios e afisioterapia

Fisioterapia
Sim N&o ¥ p

N%% N%%

Capacidade Funcional 0-20 111 154 1,049 0,789
21-40 111 231
41-75 38,8 30,8
76-100 38,9 30,8

Limitacdo Fisica 0 27,8 53,8 2,203 0,332
20-50 27,8 154
75-100 444 30,8

Dor 0-10 235 231 1,052 0,591
20-30 294 46,2
40 47,1 30,8

Estado Geral 20-25 16,7 7,7 3,613 0,306



30-40
41-60
61-95
Vitalidade 0-30
35-45
50-70
75-100
Aspectos Sociais 0-25
30-50
60-100
Limitagdo Emocional 0
30-70
100
Salde Mental 0-40
42-60
61-80
81-100

11,1
33,3
38,9
11,1
11,1
27,8
50,0
11,8
23,5
64,7
33,3
22,2
44,4
17,6
11,8
23,5
47,1

38,5
30,8
231
231
38,5
231
154
231
38,5
38,5
46,2
231
30,8
154
30,8
30,8
231

6,043

2,084

0,693

2,704

36

0,110

0,353

0,707

0,439

Ao se andisar os valores de p, ndo se encontrou associagdo entre 0s
valores das escalas dos dominios e a pratica da fisioterapia. Na literatura ha poucos
trabalhos sobre a eficacia da fisioterapia no tratamento da MG, entretanto
Camargo, Queiroz, Lamari” em seu estudo relatam que os exercicios respiratorios
proporcionam beneficios intra e pés-hospitalar, que pode levar a uma melhor

qualidade de vida
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4 CONCLUSAO

Esta pesquisa teve sua importancia porque possibilitou umainvestigacéo e
analise dos aspectos clinicos e emocionais dos pacientes portadores de Miastenia
Gravis, relatando a fisiopatologia da doenca, tratamento, complicacbes e os
aspectos emocionais, que podem limitar ou impossibilitar uma vida normal e com
qualidade de vida.

Os resultados desta pesguisa permitiram concluir que:

A maioria dos pacientes que participaram da pesquisa eram do sexo
feminino, o que concorda com a literatura.

De acordo com a maioria dos autores, a doenca pode ter inicio em
qualquer idade, mas com predominio paraa forma juvenil-adulto.

A media de durag@o da doenca foi de 9,10 anos, tendo a mesma
duracdo tanto para os homens como para as mulheres.

A maioria dos pacientes recebia atendimento médico em
institui ¢des publicas.

A maor parte dos pacientes com MG ja havia recebido
atendimento fisioterapico e se sentiram melhor depois do
atendimento. Todos os atendimentos foram realizados a nivel
hospitalar, por exarcebacdo da doenca ou no pés-operatorio de
timectomia. Nenhum paciente havia recebido atendimento
fisioterapico anivel ambulatorial.

Neste estudo observou-se prejuizo na QVRS das pessoas com MG,
com menores valores nos dominios: limitagdo fisica, dor e
limitagdo emocional .

Na comparacéo das medias dos dominios do SF-36 relacionados ao
sexo, houve prejuizo nos dominios capacidade funcional, estado
gera e limitagdo emociona para as mulheres em relagdo aos
homens. Um dado interessante encontrado € que em todos os
dominios do SF-36 as mulheres apresentavam maior
comprometimento do que os homens.

N&o houve correlacdo entre os dominios do SF 36 e a idade dos
pacientes.

- No cruzamento entre os dominios do SF-36 e a prética de fisioterapia

N3o se encontrou associacao entre os valores das escalas e a pratica
da fisioterapia. Numa revisdo da literatura poucos trabahos
existem sobre os efeitos da fisioterapia no tratamento da MG sendo
importante que segjam incentivados e realizados para comprovar
cientificamente sua eficacia

- Os resultados encontrados permitiram verificar que embora a MG

sgja uma doenca crénica, que pode evoluir com complicagoes,
seqiidlas e limitagdes fisicas, na percepcdo da pessoa com
Miastenia, a sua salide ndo é grave e sua qualidade de vida é boa.

- Consideracles:

Durante a realizacdo da pesquisa houve a dificuldade de captar
pessoas para responder 0 questionario por se tratar de uma doenca
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de pequenaincidéncia, o que justifica o numero da amostra ter sido
pequeno.

Observou-se que as pessoas que estavam participando do trabalho
apresentavam diferentes manifestagbes clinicas da Miastenia
Gravis, algumas somente com ptosepalpebral , outras com
algumas limitagbes fisicas e um pequeno ndmero com
comprometimento  motor generalizado, o0 que pode ter
comprometido os resultados do trabalho, no que diz respeito aos
resultados dos dominios do SF-36 em relacdo ao sexo e a idade e
também da propria concepcdo sua qualidade de vida, ja que no
ambito da salde, QVRS pode estar associada com a auséncia dos
sintomas da doenca, da capacidade de realizar as necessidades
fiscas fundamentais e na superagdo das condicBes adversas
relacionadas a doenca, como dor, depressdo, stress, entre outros.

No que se refere a atuacdo da fisioterapia no tratamento das
pessoas com Miastenia, sugiro estudos futuros centrados na
andlise da eficacia e qualidade do atendimento fisioterapico das
pessoas com Miastenia, objectivando verificar a repercusséo da
Fisioterapia na melhoria da QVRS destas pessoas, levando em
consideracdo o tipo de manifestacdo clinica da doenca, a idade,
sexo e o tempo de duracéo da doenca.
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ANEXO 1
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Eu, , declaro, por meio deste

termo, que concordei em ser entrevistado(a) na pesquisa de campo intitulada:
Qualidade de Vida da pessoa com Miastenia Gravis, desenvolvida pela Faculdade
de Motricidade Humana - Universidade Técnica de Lisboa, para o Mestrado de
Ciéncias da Fisioterapia. Fui informado(a), ainda, de que a pesquisa é orientada por
Dourtor Jean Cabri e realizada por Marcia Caminha de Lima, fisioterapeuta, a
guem poderei contatar e consultar a qualquer momento que julgar necessé&rio
atravées do telefone n° 99878092 ou 32952690 ou email:

marciacaminhadelima@hotmail .com.

Afirmo que aceitel participar por minha prépria vontade, sem receber qualquer
incentivo financeiro e com a finalidade exclusiva de colaborar para o sucesso da
pesquisa. Fui informado(a) dos objetivos estritamente académicos do estudo, que,

em linhas gerais € pesquisar a qualidade de vida da pessoa com Miastenia Gravis.

Foi informado que a pesquisa ndo apresenta danos fisicos mas se houver algum
desconforto durante a realizacdo da mesma, toda atencdo e guda sera dada
Também foi informado que a pesquisa trara beneficios porque através dela se
conhecerd a qualidade de vida das pessoas com Miastenia Gravis submetidas ou
ndo ao tratamento fisioterdpico, podendo assim contribuir para a melhoria das

acOes profissionais e consequiente melhorar a vida destes pacientes.

Fui também esclarecido(a) de que os usos das informagfes por mim oferecidas
estdo submetidos as normas éticas destinadas & pesguisa envolvendo seres
humanos, da Comissio de Etica em Pesquisa (CEP) , do Hospital Geral de
Fortaleza e atende a Resolucéo 196/96
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Minha colaboragdo se fard de forma andnima, por meio de questionario a ser
respondido a partir da assinatura desta autorizagdo. O acesso e a andlise dos dados

coletados se faréo apenas pela pesquisadora e seu orientador.

A pesquisadora principal da pesguisa me ofertou uma copia assinada deste Termo
de Consentimento Livre e Esclarecido, conforme recomendacfes da Comissao
Nacional de Etica em Pesquisa (CONEP).

Fui ainda informado(a) de que posso me retirar dessa pesquisa a quaquer
momento, sem prejuizo para meu acompanhamento ou sofrer quaisguer sangées ou
constrangimentos.

Estou ciente de que, caso eu tenha divida ou me sinta prejudicado(a), poderei

contatar a pesquisadora responsavel pelo telefone 3295.2690 ou 9987.8092.

Fortaleza, de de

Assinatura do(a) participante:

Assinatura do(a) pesquisador(a):
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ANEXO 2

GOVERNO DO ESTADO DO CEARA
SECRETARIA DA SAUDE

GOVERNO DO ESTADO DO CEARA HOSPITAL
g GERAL
DERRALA

COMITE DE ETICA EM PESQUISA - CEP/HGF
Fortaleza, 10 de outubro de 2007

PARECER:

Projeto de Pesquisa: Qualidade de vida da pessoa com miaster nia gravis

Areado conhecimento: Ciéncias da Saide/Fisioter apia

Pesquisador Responsavel: Mércia CaminhadeLima

Data da entrada no CEP: 08/05/07

Registro no CEP: 140602/07

O comité de Etica em Pesquisa do HGF em reunido ordinéria no dia 14/06/07
analisou e

considerou o referido projeto APROVADO, pois aende as recomendagdes da
Resolucéo

196/96 do CNS/IMS.

Lembramos a0 pesquisador o cumprimento da referida resolugcdo na conducdo
cientificado

seu projeto e ainda, a devolucdo dos resultados ao CEP e a comunidade.

Dra. laVeraci OliveiraQueiroz
Coordengora do Comité de Etica em
Pesquisa

Hospital Geral de Fortaleza- HGF
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VERSAO BRASILEIRA DO QUESTIONARIO SF-36

1- Em geral vocé diria que sua salide &

Excelente Muito Boa

Boa

Ruim

Muito Ruim

1 2

3

5

2- Comparada ha um ano, como vocé se classificaria sua salide em geral, agora?

. Um Pouco Quasea Um Pouco . )
Muito Melhor ) Muito Pior
Melhor Mesma Pior
1 2 3 4 5

3- Os seguintes itens sdo sobre atividades que vocé poderia fazer atualmente

durante um dia comum. Devido a sua salide, vocé teria dificuldade para fazer
estas atividades? Neste caso, quando?

. . i - N&o, néo
o Sim, dificulta | Sim, dificulta o
Atividades ) dificultade
muito um pouco
modo algum
a) Atividades Rigorosas, que
exigem muito esforgo, tais
como correr, levantar 1 2 3
objetos pesados, participar
em esportes arduos.
b) Atividades moderadas, tais
COMO mover uma mesa, 1 ) 3
passar aspirador de po,
jogar bola, varrer a casa.
c) Levantar ou carregar
) . = 1 2 3
mantimentos
d) Subir varios lances de
1 2 3
escada
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€) Subir um lance de escada 1 2

f) Curvar-se, goelhar-se ou 1 )
dobrar-se

g) Andar mais de 1 1 )
quilémetro

h) Andar vérios quarteirdes

i) Andar um quarteirdo

j) Tomar banho ou vestir-se 1

4- Durante as Ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com

seu trabalho ou com alguma atividade regular, como consequiéncia de sua salide

fisica?
Sim | N&o
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava a0 seu 1 5
trabalho ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria?
¢) Esteve limitado no seu tipo de trabalho ou a outras atividades. 1
d) Teve dificuldade de fazer seu trabalho ou outras atividades (p. ex. 1 )

necessitou de um esforgo extra).

5 - Durante as Ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com
seu trabalho ou outra atividade regular diaria, como conseqiiéncia de algum

problema emocional (como se sentir deprimido ou ansioso)?

Sim | Néo
a) Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava a0 seu 1 5
trabalho ou a outras atividades?
b) Realizou menos tarefas do que vocé gostaria? 1 2
¢) Nao realizou ou fez qualquer das atividades com tanto cuidado 1 2

como geralmente faz.

6 - Durante as Ultimas 4 semanas, de que maneira sua salide fisica ou problemas
emocionais interferiram nas suas atividades sociais normais, em relagdo a

familia, amigos ou em grupo?
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Deforma -
Ligeiramente | Moderadamente | Bastante Extremamente

nenhuma

1 2 3 4 5
7- Quanta dor no corpo vocé teve durante as Ultimas 4 semanas?

Muito

Nenhum leve Leve Moderada Bastante | Extremamente

1 2 3 4 5 6

8 - Durante as Ultimas 4 semanas, quanto a dor interferiu com seu trabalho normal
(incluindo o trabalho dentro de casa)?

Demaneira | Umpouco | Moderadamente Bastante Extremamente
aguma
1 2 3 4 5

9 - Estas questfes sdo sobre como vocé se sente e como tudo tem acontecido com

vocé durante as Ultimas 4 semanas. Para cada questdo, por favor dé uma

resposta que mais se aproxime de maneira como vocé se sente, em relagdo as

Ultimas 4 semanas.

Uma
A maior Uma Alguma peque
Todo boa na
parte do parte do Nunca
tempo parte do parte
tempo tempo
tempo do
tempo
a) Quanto tempo vocé
tem. se §ent| ndo 1 5 3 4 5 6
cheio de vigor, de
vontade, de forca?
¢) Quanto tempo vocé
i
tem se senido |, 2 3 4 5 6
uma pessoa Muito
nervosa?
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d) Quanto tempo vocé
tem se sentido téo
deprimido que nada
pode animé-lo?

€) Quanto tempo vocé
tem se sentido
camo ou
tranquilo?

f) Quanto tempo vocé
tem se sentido
com muita
energia?

f) Quanto tempo vocé
tem s sentido
desanimado ou
abatido?

g) Quanto tempo vocé
tem se sentido
esgotado?

h) Quanto tempo vocé
tem se sentido uma
pessoafeliz?

i) Quanto tempo vocé
tem se sentido
cansado?

10- Durante as Ultimas 4 semanas, quanto de seu tempo a sua salde fisica ou
problemas emocionais interferiram com as suas atividades sociais (como
visitar amigos, parentes, etc)?

A maior parte | Algumaparte | Umapeguena | Nenhuma parte
Todo tempo
do tempo do tempo parte do tempo do tempo
1 2 3 4 5
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11- O quanto verdadeiro ou falso é cada uma das afirmacfes para vocé?

A
o A
maloria
Definitiva q maioria | Definitiva
as
mente N&o sei das mente
vezes
verdadeiro ) vezes falso
verdadei
falso
ro
a) Eucostumo obedecer
UM pouco Mais
_po 1 2 3 4 5
facilmente que as outras
pessoas
b) Eu sou téo saudavel
guanto qualquer 1 2 3 4 5
pessoa que eu conhego
¢) Eu acho que aminha
, o 1 2 3 4 5
salide vai piorar
d) Minha salide é
1 2 3 4 5
excelente
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Anexo 4
Ficha de identificacéo social :

12. Qual o seu sexo?
1- Feminino
2- Masculino

13. Qual a sua data de nascimento?

14. Qual a sua profissdo? ( Se estiver desempregado (a) ou aposentado(a), escreva
asua ultima profissdo).

15. Qual o seu nivel deinstrucéo?
1-N&o sabe ler nem escrever
1-Sabe ler e escrever

2-Ensino Bésico

3-Ensino Médio

4-Ensino Superior
5-P6s-graduacéo

6-Mestrado

7-Doutorado

16. Qual o seu estado civil?
1-Casado (@) com registro
2-Casado (a) sem registro
3-Solteiro ()

4-Viuvo(a)
5-Divorciado(a)
6-Separado(a)

17. Vocéjafez Fisioterapia?
1-Sim
2-Né&o

18. Qual a sua opinido sobre a Fisioterapia?

1-Vocé melhorou apés arealizacdo das sessdes de Fisioterapia

2-Vocé piorou apés a realizagdo das sessdes de Fisioterapia

3-N&o houve melhoranem piora com arealizagdo das sessdes de Fisioterapia
4-Nunca realizou entdo ndo possui opini&o formada sobre o assunto

19. Ha quanto tempo recebeu o diagnostico de Miastenia?

20. Onde vocé faz o seu acompanhamento médico?
1-Instituicdo Pdblica
2-Instituicdo Particular
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21- Como vocé avaliaria a sua qualidade de vida apds o diagndstico da doenca?
1-Muito boa

2-Boa

3-Nem boa nem ruim

4-Ruim

5-Muito ruim

Alguém lhe ajudou a preencher este questionario?

Vocé tem algum comentério sobre o questionério?

Agradeco a sua colaboracdo e o tempo que me foi concedido para o preenchimento
deste questionério



