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RESUMO

Objetivo: Analisar as caracteristicas da Miastenia Gravis (MG). Revisdo bibliografica: A MG é uma
doenca autoimune mediada por anticorpos que afeta a membrana pds-singptica na jun¢cdo neuromuscular,
sendo produzida por diferentes anticorpos contra proteinas da membrana sinaptica. Isso, geralmente, em
mais de 85% dos casos é causado por um tipo de anticorpo contra o receptor de acetilcolina do musculo
esquelético (AChR-ab). A doenca é rara; a incidéncia anual estimada é de 1 a 2 casos por 100.000, e a sua
prevaléncia mundial é de 150 a 250 casos por milhdo de individuos. Consideracdes finais: A MG é um
distdrbio da jung&o neuromuscular cuja principal caracteristica clinica é a fraqueza flutuante que tem piora
ao exercicio e melhora com o repouso. Seu diagnéstico é clinico, laboratorial com as sorologias para 0s
anticorpos associados a doenca e a partir de exames como a eletromiografia. A terapéutica da MG envolve
controle dos sintomas com a Piridostigmina e modulacao com terapias imunossupressoras esteréides e nao
esterbides. Atualmente, h4, ainda, a op¢éo de utilizar a imunoglobulina intravenosa e a troca de plasma.

Palavras-chave: Miastenia Gravis, Neurologia, Doencas da juncdo neuromuscular.

ABSTRACT

Objective: To analyze the characteristics of Myasthenia Gravis (MG). Bibliographic review: MG is an
antibody-mediated autoimmune disease that affects the postsynaptic membrane at the neuromuscular
junction, being produced by different antibodies against synaptic membrane proteins. This is generally, in
more than 85% of cases, caused by a type of antibody against the skeletal muscle acetylcholine receptor
(AChR-ab). The disease is rare; the estimated annual incidence is 1 to 2 cases per 100,000, and its
worldwide prevalence is 150 to 250 cases per million individuals. Final considerations: MG is a
neuromuscular junction disorder whose main clinical feature is fluctuating weakness that worsens with
exercise and improves with rest. Its diagnosis is clinical, laboratory with serologies for antibodies associated
with the disease and from tests such as electromyography. MG therapy involves symptom control with
Pyridostigmine and modulation with steroidal and non-steroidal immunosuppressive therapies. Currently,
there is still the option of using intravenous immunoglobulin and plasma exchange.
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RESUMEN

Objetivo: Analizar las caracteristicas de la Miastenia Gravis (MG). Revision bibliografica: La MG es una
enfermedad autoinmune mediada por anticuerpos que afecta la membrana postsinaptica en la union
neuromuscular, siendo producida por diferentes anticuerpos contra las proteinas de la membrana sinaptica.
Esto es generalmente, en mas del 85% de los casos, causado por un tipo de anticuerpo contra el receptor
de acetilcolina del musculo esquelético (AChR-ab). La enfermedad es rara; la incidencia anual estimada es
de 1 a 2 casos por 100 000 y su prevalencia mundial es de 150 a 250 casos por millén de personas.
Consideraciones finales: La MG es un trastorno de la unidon neuromuscular cuya principal caracteristica
clinica es la debilidad fluctuante que empeora con el ejercicio y mejora con el reposo. Su diagndstico es
clinico, de laboratorio con serologias para anticuerpos asociados a la enfermedad ya partir de pruebas como
la electromiografia. La terapia de MG implica el control de los sintomas con piridostigmina y la modulacion
con terapias inmunosupresoras esteroides y no esteroides. Actualmente, también existe la opcion de utilizar
inmunoglobulina intravenosa y plasmaféresis.

Palabras clave: Miastenia Gravis, Neurologia, Enfermedades de la unién neuromuscular.

INTRODUCAO

A miastenia gravis (MG) é uma doenca autoimune mediada por anticorpos que afeta a membrana pos-
singptica na juncdo neuromuscular, sendo produzida por diferentes anticorpos contra proteinas da
membrana sinaptica. Isso, geralmente, em mais de 85% dos casos € causado por um tipo de anticorpo
contra o receptor de acetilcolina do musculo esquelético (AChR-ab) . No entanto, outros componentes além
do AChR, como o receptor de tirosina quinase especifico do musculo (MuSK) ou a proteina 4 associada a
lipoproteina (LRP4), também podem ser direcionados para o ataque autoimune (ZHOU Q, et al., 2021;
SALARI N, et al., 2021; WOLFE GlI, et al., 2021).

A MG é uma doenca multifatorial que inclui desregulagdo imunoldgica, predisposicdo genética e fatores
ambientais. A doenca € rara; a incidéncia anual estimada é de 1 a 2 casos por 100.000, e a sua prevaléncia
mundial é de 150 a 250 casos por milhdo de individuos. Essas taxas tém aumentado em todo o mundo em
3% ao ano, com uma prevaléncia dobrada desde a década de 1970, embora a incidéncia tenha
permanecido estavel em algumas areas. Melhor diagnéstico, envelhecimento da populacdo e maior
sobrevida do paciente com novos tratamentos sdo razdes subjacentes ao aumento da prevaléncia. A idade
de inicio varia desde a infancia até o final da idade adulta, com picos da doenca em mulheres adultas mais
jovens e homens mais velhos (Yl JS, et al.,, 2018; ZHOU Q, et al., 2021; ESTEPHAN EP, et al., 2022;
MENON D e BRIL V, 2022; LI HF, et al., 2022).

Com base no mecanismo da doenga autoimune e anticorpos, moléculas invasivas do musculo
esquelético, estado do timo, caracteristicas genéticas, fendtipo da doenca e resposta ao tratamento, a
miastenia gravis é dividida em subtipos oculares precoce e tardio (OMG), soronegativo, timoma, LRP4,
MuSk. A MG é tipicamente diagnosticada com um exame neurol6gico detalhado, testes laboratoriais e/ou
eletrodiagnésticos. Aproximadamente 85% dos pacientes com MG generalizada tém anticorpos AChR e
aproximadamente 40% que sdo soronegativos para AChR-Abs sdo positivos para anticorpos MuSK
(SALARI N, et al., 2021; PAYET CA, et al., 2022; SHEIKH S, et al., 2021).

A reducéo da transmissdo de impulsos elétricos através da juncdo neuromuscular devido a formacéo de
autoanticorpos contra as proteinas especificas da membrana pés-sindptica causa, consequentemente,
fraqueza muscular. A caracteristica clinica distintiva da MG é a fraqueza muscular flutuante que varia em
gravidade, piora com a atividade fisica e melhora com o repouso. Uma ampla variedade de condi¢es pode
precipitar a MG, como infec¢des, imunizacao, cirurgias e medicamentos (WOLFE Gl, et al., 2021).

Duas formas principais da doenca s&o descritas: uma forma ocular (15%) e uma forma generalizada
(85%). Os sintomas da forma ocular sdo ptose e/ou diplopia. A MG generalizada envolve musculos
bulbares, dos membros, faciais e respiratérios. A crise respiratéria é o principal evento de risco de vida que
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ocorre em pacientes com MG e leva a hospitalizacdo. Na maioria das vezes, o envolvimento dos musculos
extraoculares e/ou do elevador da péalpebra é observado em algum momento do curso da doenca. Desta
forma, o espectro clinico varia desde uma forma puramente ocular até uma fraqueza severa dos membros,
musculos bulbares e musculos respiratérios associada a sintomas oculares. A fragueza muscular ocorre
devido ao comprometimento da jun¢do neuromuscular. Normalmente, os sintomas séo flutuantes, variando
de intensidade de um dia para o outro, ou mesmo de horas para horas (ZHOU Q, et al., 2021; PAYET CA, et
al., 2022; ESTEPHAN EP, et al., 2022).

A MG é em grande parte uma doenca tratavel, mas pode resultar em morbidade significativa e até
mortalidade, que geralmente pode ser evitada, ou pelo menos mitigada, com diagnéstico oportuno e
tratamento adequado da doenca. E uma doenca heterogénea do ponto de vista fenotipico e patogenético.
Nesse contexto, torna-se essencial o0 conhecimento acerca da MG. O objetivo do estudo foi analisar as
caracteristicas da Miastenia Gravis.

REVISAO BIBLIOGRAFICA
Defini¢c&o e epidemiologia

Os disturbios da jungdo neuromuscular (NMJ) compreendem vérias disfun¢des que, em Ultima andlise,
levam a fraqueza muscular. Algumas dessas doengas, como as sindromes miasténicas congénitas, sao
genéticas. Toxinas como toxina botulinica e curare também interrompem a atividade no nivel do
NMJ. Outros distdrbios da JNM sdo formas autoimunes adquiridas, como miastenia gravis, sindrome
miasténica de Lambert-Eaton (LEMS) e neuromiotonia (BUBUIOC AM, et al., 2021; PAYET CA, et al., 2022;
LI HF, et al., 2022).

A MG é o disturbio MNJ mais frequente com uma apresentacdo clinica altamente polimérfica
manifestando-se predominantemente com fraqueza muscular e fadiga. A miastenia gravis, uma doenca
autoimune, € uma condigdo incomum, com prevaléncia de cerca de 30 casos por 100.000
habitantes. Mulheres de 20 a 40 anos e homens mais velhos (que tém maior incidéncia de timoma
associado a miastenia gravis) sdo mais comumente afetados. A miastenia gravis pode ocorrer em qualquer
idade, mas a idade de inicio tem uma distribuicAo bimodal, com o primeiro pico em pacientes na
adolescéncia e na faixa dos 20 anos, em gue meninas e mulheres superam em ndmero meninos e homens,
e 0 segundo pico em pacientes na faixa dos 50 e 60, em que os homens superam as mulheres. No
passado, os pacientes do sexo feminino superavam os pacientes do sexo masculino em geral. No entanto, a
idade de inicio aumentou progressivamente, juntamente com a propor¢cdo de homens, de modo que a
preponderancia das mulheres é cada vez menor. Também h4 predominancia masculina na miastenia gravis
ocular. Meninos e meninas sao igualmente afetados antes da puberdade, mas mais meninas do que
meninos contraem a doencga posteriormente (MORREN JA e LI Y, 2023).

A MG infantil é bastante incomum nas popula¢des ocidentais, mas & prevalente nos paises asiaticos,
com envolvimento de cerca de 50% dos pacientes com menos de 15 anos. Eles geralmente apresentam
sintomas de fraqueza muscular extraocular. Cerca de 13% dos pacientes com miastenia gravis apresentam
comorbidade com disturbio autoimune. A doenca da tireoide (tireoidite de Hashimoto, doenca de Graves) é
a mais comum, seguida pela artrite reumatoide. Até cerca de 10% dos pacientes com miastenia gravis
podem ter timoma associado. Entre as muitas doengas autoimunes observadas em pacientes com MG, a
miosite e/ou miocardite sdo as desordens mais criticas, embora a frequéncia delas em todos os pacientes
com MG seja geralmente baixa, variando de 0,9% a 2,3% (CHENG W, et al., 2021; MORREN JA e LI Y,
2023; BOURQUE PR e BREINER A, 2018).

Fisiopatologia e classificacdo

A MG é uma doenga autoimune mediada por células B e se correlaciona com a presenca de anticorpos
direcionados contra o receptor de acetilcolina (AChR), quinase especifica do musculo (MuSK), proteina
relacionada a lipoproteina 4 (LRP4), agrina, titina e rianodina no membrana pés-sindptica na JNM. Os
pacientes com MG podem ser categorizados em subtipos para facilitar o processo terapéutico e estimar o
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prognostico. Subtipos baseados na apresentacédo clinica e soropositividade incluem MG de inicio precoce
(idade de inicio inferior a 50 anos com hiperplasia timica), MG de inicio tardio (idade de inicio superior a 50
anos com atrofia timica), timoma, MuSK, LRP4, soronegativo (corresponde a 15% dos casos em que
nenhum anticorpo pode ser detectado, ou seja, soronegativo) e MG ocular (BUBUIOC AM, et al., 2021;
LEHNERER S, et al., 2022; WU Y, et al., 2020).

A MG é uma doenca autoimune prototipica na qual foram identificados vérios tipos de autoanticorpos
(abs) dirigidos contra proteinas distintas da placa motora neuromuscular, danificando a membrana muscular
pés-sinaptica e prejudicando a transmissao do sinal dos neurbnios motores para o masculo. Isto é
particularmente verdadeiro para MG positivo para AChR-ab e MuSK-ab. Os AChR-abs que pertencem a
subclasse 1gG1, 1gG2 ou IgG3 induzem a internalizacdo e a degradacdo do AChR pela reticulacdo dos
receptores na regido pos-sinaptica. Um mecanismo efetor importante, em particular de IgG1 e IgG3 AChR-
abs, é a ativacéo do complemento levando a destruicao das estruturas da placa motora neuromuscular pelo
complexo de ataque a membrana (MAC), e incluindo perda de dobramento pds-sinaptico, redugédo de
AChRs na membrana e um aumento da distancia intersiniptica. Um terceiro mecanismo, porém menos
importante, é o blogueio ab direto do AChR. AChR-abs s&o gerados principalmente por células plasméticas
de vida longa. Em MuSK MG e LPR4 MG, os anticorpos sédo do subtipo IgG4 e ndo possuem a propriedade
de ativacdo do complemento. Eles se ligam ao complexo de proteinas Agrin-LRP4-MuSK no NMJ, cuja
funcdo priméria € a manutencdo do NMJ, incluindo a distribuicdo e agrupamento do AChR (SCHNEIDER-
GOLD C e GILHUS NE, 2021; LAZARIDIS K e TZARTOS SJ, 2020).

A organizagdo do NMJ é crucial para a transmisséo eficaz do sinal. Os receptores de acetilcolina (AChRs
na membrana da célula muscular ligam a acetilcolina liberada dos terminais axénicos e se abrem para
permitir o influxo de ions, o que leva a despolarizacdo da membrana. Os AChRs estdo agrupados no NMJ,
resultando em uma alta densidade localizada de receptores, o que garante a eficiéncia da transmisséo do
sinal. A agrina neural, liberada dos terminais nervosos, liga-se a proteina 4 relacionada ao receptor de
lipoproteina de baixa densidade (LRP4) na membrana muscular, ativando-a para formar complexos com a
quinase especifica do musculo (MuSK). Isso resulta na fosforilagdo e ativacdo de MuSK, que por sua vez
leva ao agrupamento de AChR mediado por rapsyn no NMJ (LAZARIDIS K e TZARTOS SJ, 2020).

Quadro clinico, fatores de risco e diagnostico

A MG é caracterizada por fadiga e ptose flutuante, diplopia, fraqueza dos musculos faciais, bragos,
pernas, tronco e mausculos respiratérios. Os sintomas podem estar localizados em determinados grupos
musculares, como o0s que controlam 0s movimentos extraoculares e a elevagéo da péalpebra (MG ocular) ou
ter um envolvimento mais generalizado de multiplos grupos musculares (MG generalizada). A fraqueza
miasténica geralmente flutua durante o dia, geralmente sendo menos intensa pela manhd e piorando ao
longo do dia, especialmente apdés o uso prolongado dos musculos afetados. A fraqueza é geralmente
simétrica (exceto para sintomas relacionados aos olhos que muitas vezes € assimétrico) e tem envolvimento
muscular mais proximal do que distal (SHEIKH S, et al., 2021; ESTEPHAN EP, et al., 2022).

Fraqueza bulbar, com disartria/disfonia, disfagia e/ou fraqueza dos musculos mastigatérios, pode ser o
principal sintoma inicial em até 15% dos casos, muitas vezes sem sintomas oculares proeminentes. Esse
tipo de apresentacdo inicial € mais comum em idosos. Embora mais raramente, o inicio da doenca também
€ possivel com fraqueza de um grupo muscular isolado, como extensores da cabeca. Em pacientes anti-
MuSK, é mais comum uma apresentacdo clinica atipica, na qual ha envolvimento proeminente dos
musculos bulbares, faciais, respiratérios e cervicais, poupando relativamente os musculos oculares e dos
membros (ESTEPHAN EP, et al., 2022).

Pacientes com MG geralmente se apresentam primeiro com manifestagbes oculares, como ptose
fatigavel assimétrica com ou sem visao turva ou dupla. A maioria, entretanto, evolui para fraqueza muscular
generalizada envolvendo os musculos facial e bulbar, pescoco e musculos axiais e os membros, sendo os
membros superiores frequentemente mais severamente afetados do que os membros inferiores. Na crise
miasténica, a extremidade grave do espectro da doenca, ha disfagia neuromuscular evoluindo rapidamente
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para perda completa da funcdo de degluticdo e, muitas vezes, em associacdo com fraqueza muscular
respiratéria e insuficiéncia respiratdria tipo 2. Esta € uma emergéncia clinica que requer tratamento em
ambiente de terapia intensiva (FARRUGIA ME e GOODFELLOW JA, 2020).

A exacerbacdo da doenca e a crise miasténica (MC) ocorrem principalmente em pacientes refratarios ao
tratamento e contribuem substancialmente para a carga da doenca. Apesar dos avancos diagndsticos e
terapéuticos para o manejo da MG, os pacientes com MC continuam a enfrentar uma taxa de mortalidade
substancial de aproximadamente 5 a 12%. A necessidade de hospitalizacdo, o fardo da doenca associado e
0 custo das terapias de resgate disponiveis sublinham a importancia da prevencao e gestdo da CM (NELKE
C, etal., 2022).

Uma série de potenciais gatilhos para a manifestacdo de MC ou exacerbacdes da doenca foram
observadas, incluindo infec¢des, cirurgia, imunizacdo, calor, estresse emocional, gravidez, medicamentos
(geralmente  aminoglicosideos, fluoroquinolonas, antibiéticos macrdlidos, cloroquina, estatinas,
betabloqueadores, agentes bloqueadores neuromusculares) ou reducdo gradual da medicagéo
imunossupressora. Os inibidores do ponto de checagem imunoldgico, usados para tratar malignidades,
tornaram-se a causa iatrogénica mais comum de miastenia gravis. Eles incluem blogqueadores do receptor 1
de morte celular programada (nivolumabe, pembrolizumabe), ligante 1 de morte celular programada
(atezolizumabe, durvalumabe e avelumabe) e antigeno 4 associado a linfécitos T citotdxicos (ipilimumabe)
(NELKE C, et al., 2022; MORREN JA e LI Y, 2023).

O diagndstico de Miastenia Gravis autoimune permanece clinico e baseia-se na histdria e nos achados
fisicos de fragueza muscular flutuante e fatigavel em uma distribuicdo especifica. Testes auxiliares a beira
do leito e métodos laboratoriais ajudam a confirmar o distUrbio sinaptico, definir seu tipo e gravidade,
classificar a MG de acordo com 0s anticorpos causadores e avaliar objetivamente o efeito do tratamento. A
deteccdo de anticorpos patogénicos estabelecidos contra algumas moléculas sinapticas em um paciente
com as caracteristicas clinicas tipicas é virtualmente diagnéstica de MG e ajuda a definir os subtipos da
doenca. Em um paciente com caracteristicas clinicas de MG, o teste sérico para AChR-Ab é o primeiro
passo recomendado no diagnéstico pelas diretrizes mais recentes (RIPA) (ROUSSEFF RT, 2021,
DEYMEER F, 2020).

O teste anti-AChR Ab é muito especifico e confirma o diagnoéstico em pacientes com achados clinicos
classicos. Esta presente em quatro quintos dos pacientes com MG generalizada e apenas em metade dos
pacientes com MG ocular pura. O restante dos pacientes, cerca de 5% a 10%, demonstrara anticorpos anti-
MuSK. Apenas em alguns casos esporadicos, ambos os anticorpos anti-AChR e anti-MuSK estéo presentes
no mesmo paciente. Os 3% a 50% dos pacientes restantes que sdo soronegativos para qualquer um desses
anticorpos demonstrardo anticorpos anti-LRP4. Os anticorpos anti-musculo estriado estdo presentes em
30% dos pacientes com MG. S&o mais Uteis como marcadores sorolégicos para timoma, especialmente em
pacientes mais jovens (SONG Z, et al., 2022).

Estudos eletrofisiol6gicos (eletromiografia e estudo de conducdo nervosa) sdo realizados em pacientes
com suspeita de distdrbios da juncdo neuromuscular para confirmar defeitos na transmissédo
neuromuscular. Outro objetivo do estudo € excluir outros possiveis distarbios da unidade motora, como
neuropatias, distarbios do neurdnio motor ou miopatias. Nos distarbios da jungcdo neuromuscular ndo ha
alteracdes no estudo convencional da conducdo nervosa, e na eletromiografia pode haver um leve padréo
miopatico, principalmente nos casos de fraqueza mais acentuada (ESTEPHAN EP, et al., 2022).

Tratamento

O objetivo do tratamento € induzir a remisséo (farmacolégica na maioria ou remissdo estavel completa
gue raramente é alcancada) ou manifestagbes minimas. A terapia na MG compreende tratamento
sintomético (inibidores da acetilcolinesterase), timectomia , imunomodulacdo de primeira linha com troca de
plasma (PLEX) e imunoglobulinas subcutdneas ou intravenosas (IVIg), além de drogas
imunossupressoras de longo prazo (ALHAIDAR MK, et al., 2022; FARRUGIA ME e GOODFELLOW JA,
2020).
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Os inibidores da acetilcolinesterase (AChE) de acdo periférica sdo usados como tratamentos
sintomaticos para aliviar temporariamente a fraqueza muscular em pacientes com MG. Eles funcionam
inibindo reversivelmente a agdo da AChE, impedindo a quebra da acetilcolina (ACh) e, assim, aumentando a
quantidade de ACh disponivel na jungdo neuromuscular para se ligar aos receptores pos-sinapticos de ACh.
Dessa forma, funciona como um tratamento paliativo, que visa compensar 0 menor numero de receptores
de acetilcolina funcionantes com maior disponibilidade de acetilcolina na fenda sinaptica. O medicamento
tem poucos efeitos colaterais graves e, se eficaz, funciona rapidamente. O inicio do efeito da piridostigmina
€ de 30 a 60 minutos apds cada dose, e sua duracdo € de 3 a 6 horas. Deve ser tomado30 minutos antes
das refeicGes se houver disfagia. Uma dose inicial tipica é de 60 mg a cada 6 horas durante o dia com o
primeiro comprimido tomado até uma hora apés acordar. A dosagem de piridostigmina pode ser titulada até
240 a 360 mg por dia, mas os efeitos colaterais sdo mais comuns em doses mais altas e a superdosagem
pode resultar em aumento da fragueza. Na pratica, se um paciente precisar de mais de 240 mg por dia, €
hora de passar para a imunoterapia (LASCANO AM e LALIVE PH, 2021; ALHAIDAR MK, et al., 2022; BRIL
V, et al., 2022; ESTEPHAN EP, et al., 2022; MORREN JA e LI Y, 2023).

A terapia imunossupressora deve ser prontamente iniciada em formas graves e generalizadas de MG,
uma vez que a monoterapia medicamentosa sintomética geralmente é insuficiente para alcancar o controle
da doenca. A prednisolona ou prednisona constituem a principal terapia imunomoduladora no manejo de
longo prazo de pacientes com MG. Os corticosteroides ajudam quase todos os pacientes com todos 0s
subtipos de miastenia gravis, resultando em melhora acentuada em mais de 80%. Seu inicio de acao é
relativamente rapido, em média 2 semanas. Pacientes ambulatoriais com sintomas leves a moderados
podem iniciar prednisona em 20 mg por dia e aumentar gradualmente a dose diariaem 10 mgacadal a2
semanas até aproximadamente 60 mg por dia, ajustando a resposta clinica. Outros corticosteroides com
efichcia comprovada na miastenia gravis incluem metilprednisolona, administrada por via intramuscular ou
intravenosa, e dexametasona oral (MORREN JA e LI Y, 2023).

Terapias imunossupressoras néo esteréides devem ser consideradas nas seguintes situa¢des: auséncia
de resposta significativa & prednisona; mais de 1 recaida apdés a reducdo gradual da prednisona;
incapacidade de desmamar a prednisona para uma dosagem minima aceitavel; contra-indicacdes a
prednisona, como obesidade moérbida, diabetes mellitus fragil, Ulcera péptica, alto risco de osteoporose ou
efeitos colaterais significativos da prednisona. A terapia imunossupressora ndo esterdide mais usada na MG
inclui azatioprina (AZA), micofenolato de mofetil (MMF), metotrexato (MTX), ciclosporina (CsA)
e tacrolimo (TAC). Muitos centros aplicam ciclofosfamida (CYC) em formas graves e rituximabe (RTX). O
Rituximabe, um anticorpo monoclonal anti-CD20 depletor de células B é frequentemente usado como
segunda linha de tratamento em combina¢cdo com imunossupressores convencionais. O rituximabe parece
ser mais eficiente em pacientes MuSK * MG, sendo a reducédo dos anticorpos MuSK associada & melhora
clinica Tratamento de modulagdo do complemento e terapias com anticorpos monoclonais sdo usados em
MG refratario. Este ultimo é definido como resistente a drogas ou apresentando uma contra-indicacdo para
terapias imunossupressoras “convencionais” (LASCANO AM e LALIVE PH, 2021; MORREN JA e LI Y,
2023; PUNGA AR, et al., 2020).

A imunoglobulina intravenosa (IVIG) e a troca de plasma (PLEX) s&o atualmente a opcéo de tratamento
de primeira linha para pacientes com MG grave para obter uma resposta clinica rapida. A PE pode ser uma
opcao melhor com inicio mais rapido e melhor eficacia. A timectomia é apropriada para pacientes com
timoma e pacientes nédo timomatosos com AChR-Ab positivo, MG generalizada e com idade entre 18 e 50
anos. Além disso, a timectomia deve ser considerada em pacientes AChR-Ab-positivos que tém uma
resposta ruim a terapia imunossupressora adequada ou tém efeitos colaterais intoleraveis dessa terapia
(LASCANO AM e LALIVE PH, 2021; DUAN W, et al., 2022; NARAYANASWAMI P, et al., 2021).

CONSIDERACOES FINAIS

A MG é um distarbio da jun¢do neuromuscular cuja principal caracteristica clinica é a fraqueza flutuante
gue tem piora ao exercicio e melhora com o repouso. Seu diagnostico é clinico, laboratorial com as
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sorologias para os anticorpos associados a doenca e a partir de exames como a eletromiografia. A
terapéutica da MG envolve controle dos sintomas com a Piridostigmina e modulacdo com terapias
imunossupressoras esterdides e nao esterdides. Atualmente, ha, ainda, a opgéo de utilizar a imunoglobulina
intravenosa e a troca de plasma.
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