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DISFAGIA E DISARTRIA
Forma Invulgar de Apresentacio da Miastenia
Gravis
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A Miastenia Gravis ¢ uma doenga auto-imune, que se manifesta habitualmente por
queixas oculares, em especial diplopia e ptose palpebral. A disfagia pode fazer parte
do quadro clinico da forma generalizada da doenga, mas constitui muito raramente a
sua manifestagao inicial.

Os autores descrevem o caso clinico de um doente idoso com disfagia e disartria, cuja
investigagdo conduziu ao diagnostico de Miastenia Gravis. Por se tratar de uma doenga
potencialmente grave mas com bom prognostico se detectada atempadamente, salienta-
se a necessidade de a considerar no diagndstico diferencial das causas de disfagia,
sobretudo em idades mais avancgadas. De facto, neste grupo populacional a doenga
esta provavelmente subdiagnosticada, pois tendem a assumir-se outros diagnosticos
mais provaveis para explicar a sintomatologia.

SUMMARY

DYSPHAGIA AND DYSARTHRIA
Unusual Presentation of Myasthenia Gravis

Mpyasthenia Gravis is an autoimmune disorder that generally presents with ocular
symptoms, specially diplopia and ptosis. Dysphagia may be a manifestation of the
generalised type of the disease, but rarely is its presenting feature.

The authors describe a case of Myasthenia Gravis in an old patient complaining of
dysphagia and dysarthria. Because Myasthenia Gravis is a potentially serious but
treatable disease, we emphasize the need to consider it in the differential diagnosis of
dysphagia, namely in the elderly. In fact, the disorder is probably underdiagnosed in
this population group, because clinicians tend to accept other more frequent diagnosis
to explain these symptoms.
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INTRODUCAO

A Miastenia Gravis (MG) ¢ uma doenga auto-imune
causada, na maior parte dos casos, pela presenca de
anticorpos circulantes contra os receptores nicotinicos
da acetilcolina, localizados na membrana pos-sinaptica da
jungdo neuromuscular. Do ponto de vista clinico, caracte-
riza-se por diminui¢do da for¢a nos musculos voluntarios,
que se agrava com o esfor¢o e melhora com o repouso'2.
Apresenta uma distribui¢ao etaria bimodal, com um pri-
meiro pico na terceira década de vida e um segundo pico
na sexta e sétima décadas. Apesar de ter um amplo espec-
tro de gravidade, podem definir-se duas formas clinicas: a
ocular, na qual a doenga esta confinada aos musculos
oculares (cerca de 10% dos casos) ¢ a generalizada, se
existir envolvimento de varios grupos musculares. Inde-
pendentemente do curso da doenga, as formas mais fre-
quentes de apresentago sao a diplopia e a ptose palpebral,
por envolvimento dos musculos motores oculares e ele-
vador das palpebras, respectivamente?. Nas formas gene-
ralizadas da doenca, o envolvimento de varios musculos
ao longo do tempo € a regra, pelo que podem surgir disfagia
e disartria. No entanto, esta forma exclusiva de apresenta-
¢do ¢ invulgar.

Tem sido equacionado o papel do timo na ctiopato-
génese da doenga, postulando-se que as células midides
desta glandula possam constituir o estimulo antigénico
para a produ¢do dos auto-anticorpos’. O inventario da
medicacdo efectuada ¢ também muito importante quando
se coloca a hipdtese diagnostica de MG, porque alguns
farmacos, como a penicilamina, os anti-malaricos e alguns
anti-arritmicos, podem induzi-la'.

O diagnostico da MG resulta da conjugagdo de ele-
mentos de ordem clinica, doseamento dos anticorpos anti-
receptores da acetilcolina e testes neurofisiologicos, no-
meadamente electromiograma com provas de estimulag@o
repetitiva e electromiograma de fibra tnica.

O tratamento da MG assenta inicialmente nos inibi-
dores da acetilcolinesterase. Na grande maioria dos ca-
$0s, ¢ necessario recorrer & imunossupressao, com cortico-
terapia nas fases de agudizacdo da doenca e outros farma-
cos (nomeadamente azatioprina) cronicamente. A terapéu-
tica com imunoglobulina endovenosa e a plasmaferese
podem ter lugar durante curtos periodos de tempo, nas
situacdes de maior gravidade. A avaliagdo imagiologica
com TC ou RMN toracica* esta indicada para excluir a
presenca de timoma, que determina a realizagao de timec-
tomia. Em doentes com idade inferior a 60 anos e/ou baixo
risco cirargico, advoga-se a timectomia mesmo na ausén-
cia de timoma, porque a esta medida se associa, na maior
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parte dos casos, uma melhoria da historia natural da doen-
¢a>®, Quando detectada atempadamente, o progndstico
da MG é favoravel, com mortalidade muito baixa.

CASO CLINICO

Doente do sexo masculino, de 72 anos, raga caucasia-
na, casado, funcionario administrativo aposentado, com
historia de disfagia para solidos e liquidos com seis meses
de evolugao, intermitente mas de agravamento progressi-
vo. Apresentava também regurgitacao nasal de liquidos,
engasgamento facil, disartria e emagrecimento de cerca de
15% do peso corporal no periodo de tempo referido. Ne-
gava diplopia, disfonia, tosse ¢ dificuldade respiratoria,
bem como anorexia ¢ pirose. Dos antecedentes pessoais,
destacava-se apenas o diagnostico de hipertensdo arte-
rial aos 50 anos. Estava medicado com lorazepam e atenolol
desde ha varios anos. Negava habitos alcodlicos e sus-
pendera ha um ano os habitos tabagicos (20 cigarros/dia
desde a adolescéncia). Os antecedentes familiares eram
irrelevantes.

Ao exame objectivo, encontrava-se orientado no tem-
po e no espaco, auto e alopsiquicamente, colaborante,
com discurso coerente e memoria conservada. Apresen-
tava um regular estado geral e nutricional. Estava corado,
hidratado, eupneico, apirético, normotenso e normocardico.
As avaliagdes cardio-pulmonar ¢ abdominal néo revela-
ram alteragdes. Da avaliagdo neuroldgica, salientava-se a
presenca de disartria e voz nasalada, com discurso arras-
tado. Os movimentos oculares estavam mantidos; ndo
havia ptose palpebral nem assimetrias pupilares. A mimica
facial encontrava-se conservada, bem como a for¢ca mus-
cular e a sensibilidade nos quatro membros. Ndo apresen-
tava alteracdo dos principais reflexos, da marcha nem si-
nais extrapiramidais.

Para avaliacao do quadro de disfagia, realizou endos-
copia digestiva alta, ndo tendo sido identificadas lesdes a
nivel do es6fago, estdomago e duodeno. Uma vez que apre-
sentava disfagia e disartria, suspeitou-se da presenca de
uma lesao encefalica com origem bulbar, pelo que efec-
tuou TC craneo-encefalica (com estudo dirigido a fossa
posterior e a base do crineo), que foi considerada normal
para o grupo etario. Ndo existiam alteragdes analiticas,
nomeadamente das fungdes hepatica e renal, do ionograma
sérico (incluindo calcio, fésforo e magnésio) e da funcao
tiroideia. A observagio pela Otorrinolaringologia, consta-
tou-se lentiddo dos movimentos de adugao e abdugao das
cordas vocais, bem como diminui¢do muito marcada dos
movimentos da base da lingua a degluticdo (por naso-
faringolaringoscopia).



FORMA INVULGAR DE APRESENTACAO DA MIASTENIA GRAVIS

Do ponto de vista clinico, registou-se rapido agrava-
mento da disfagia, com necessidade de entubagao naso-
gastrica para alimentagdo ¢ prevencdo de fendmenos de
aspiragdo. O doente foi avaliado pela Neurologia, que
solicitou o doseamento dos anticorpos anti-receptores
da acetilcolina (11,45 nM/L, normal <4 nM/L) e a realiza-
¢do de electromiograma com provas de estimulagdo
repetitiva. Este Glltimo exame foi compativel com bloqueio
neuromuscular de tipo pds-sinaptico, evidenciando uma
progressdo das curvas em forma de U, apds estimulacao
muscular repetitiva a trés Hertz do musculo adutor do
quinto dedo.

Através da conjugacdo dos dados clinicos, serologicos
e neurofisiologicos, estabeleceu-se o diagnostico de MG,
forma generalizada. Foi medicado com inibidores da
acetilcolinesterase - piridostigmina (até 60 mg 4/4h) -, con-
tudo registou-se agravamento clinico, tendo o doente
desenvolvido insuficiéncia respiratoria global, com neces-
sidade de ventilagdo mecanica em Unidade de Cuidados
Intensivos (UCI), onde permaneceu durante trés sema-
nas. Foi instituida terapéutica com prednisolona na dose
inicial de 1 mg/kg/dia e azatioprina 200 mg/dia. Realizou
ainda ciclos mensais de imunoglobulina humana (400 mg/
kg/dia durante cinco dias) e quatro sessdes de plasma-
ferese na UCI, apos o primeiro ciclo de imunoglobulina.
Efectuou TC toracica que excluiu a presenga de timoma,
pelo que, dado o grupo etario, se optou por nio realizar
timectomia. Registou-se uma evolugao clinica lentamente
favoravel, tendo o doente retomado progressivamente a
autonomia na execug¢do das tarefas diarias. Aos 36 meses
de follow-up, mantém disfagia intermitente para liquidos,
ligeira, sem outras queixas relacionadas com a doenga.
Encontra-se medicado apenas com azatioprina na dose de
150 mg/dia e ¢ seguido com regularidade em Consulta de
Neurologia.

DISCUSSAO

Estima-se que aproximadamente 15% dos doentes
com MG apresentem disfagia ao longo da histéria natu-
ral da doenga’. No entanto, esta percentagem desce para
cerca de 6% quando se consideram apenas as suas mani-
festagdes iniciais®. Por outro lado, mesmo que a disfagia
se integre no quadro inaugural da doenca, em pelo me-
nos 60% dos casos estdo também presentes manifesta-
¢oes oculares?. Estas tltimas sdo mais evidentes do que
as manifestagdes orofaringeas, as quais os doentes ten-
dem a adaptar-se através de modificagdes sucessivas da
consisténcia dos alimentos ingeridos e/ou lentificagdo e
maior controlo da degluti¢cdo. Para além disso, ¢ dificil,
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do ponto de vista dos métodos diagndsticos disponi-
veis para o efeito, avaliar a presenga de altera¢des nos
musculos envolvidos na mastigacdo, degluti¢do e siste-
ma fonatorio, responsaveis pela disfagia, regurgitacao
nasal de liquidos, voz nasalada e disartria. De acordo
com avaliacao electrofisioldgica, os musculos mais afec-
tados quando a doenga cursa com disfagia e disartria
sdo os da lingua, elevadores da laringe ¢ constritores da
faringe®. Podem existir também alteragdes ao nivel do
cricofaringeo, detectdveis por manometria, com diminui-
¢do da amplitude média e prolongamento da onda
peristaltica no esdéfago superior, mesmo em doentes com
MG sem disfagia!®. Uma outra forma de avaliar a fungdo
esofagica nos doentes com MG ¢é através de estudos
cintigraficos, que constituem métodos simples e ndo
invasivos!!.

No presente caso clinico, apesar da invulgaridade de
apresentacao, detectou-se a presenca de anticorpos con-
tra os receptores da acetilcolina e o electromiograma com
provas de estimulagdo repetitiva corroborou o diagnosti-
co. Muito embora 10 a 20% dos doentes com MG na forma
generalizada ndo revelem positividade para os anticorpos
anti-receptores da acetilcolina (formas seronegativas), ¢
de salientar que os testes serologicos apresentam elevada
especificidade para o diagnostico da doenga'. No presen-
te caso, a terapéutica com B-bloqueantes poder-se-ia ter
associado a um agravamento das queixas relacionadas com
a doenga, apesar de nao ter sido estabelecida uma relagao
temporal plausivel entre a institui¢do da terapéutica e o
inicio do quadro clinico.

Uma vez que se trata de um doente idoso, do sexo
masculino, com historia de tabagismo cronico, seria im-
portante excluir o diagnéstico de Sindroma de Lambert-
Eaton'2. Trata-se igualmente de uma doenga auto-imune,
mas em que existem anticorpos contra os canais de calcio
ao nivel da membrana pré-sinaptica da jungdo neuro-
muscular. Em cerca de 50% dos casos, esta doenga cons-
titui uma sindroma paraneoplasica, maioritariamente asso-
ciada ao carcinoma de pequenas células do pulmao. A
clinica, bem como o resultado dos testes neurofisiologicos,
podem ser semelhantes aos encontrados na MG, embora
o envolvimento dos musculos da orofaringe seja menos
frequente. Ao exame objectivo, constata-se muitas vezes
apresenca de hiporreflexia, que ndo se verificana MG. Por
outro lado, os auto-anticorpos circulantes sdo diferentes,
o que ¢ fundamental para o diagnostico diferencial, nas
formas sero-positivas. Mesmo assim, a data do diagndsti-
co poder-se-ia ter realizado broncofibroscopia, no sentido
de excluir a hipdtese de carcinoma de pequenas células do
pulmaéo.
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CONCLUSAO

Apesar de ser uma forma invulgar de apresentag@o, a
coexisténcia de disartria e disfagia deve obrigar a exclusao
de MG. Em idades avangadas, assumir outros diagndsti-
cos mais provaveis, como Acidentes Vasculares Cerebrais,
pode ter consequéncias graves'3. Sendo assim, reforga-se
anecessidade de considerar a MG no diagnostico diferen-
cial das causas de disfagia, até porque pode ser essa a
Uunica manifestagao da doencgal4.
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