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Em casos de miastenia grave as crises podem resultar da agravacao
stbita ou rapida da prépria doenca (crise miasténica) ou de doses excessi-
vas dos medicamentos anticolinesterasicos (crise colinérgica).

Ha risco iminente de morte em virtude da parada respiratéria ou da
deficiéncia progressiva da ventilacdo, decorrentes nao sé da fraqueza dos
musculos respiradores, como do actimulo de excessiva secrecio na Aarvore
bréonquica. ¥ste altimo fator conduz freqiientemente a atelectasia e bron-
copneumonia que podem determinar o oObito.

E preciso distinguir a crise miasténica da colinérgica e esta das reacdes
colinérgicas 8.1, Na primeira had agravagido acentuada, subita ou rapida
dos distirbios miasténicos, por falta de tratamento correto ou, mesmo,
apesar do uso adequado dos medicamentos. A evolu¢do habitual é para a
insuficiéncia e paralisia respiratorias. O emprégo de doses exageradas das
drogas anticolinesterasicas pode provocar a crise colinérgica. Esta também
pode evoluir para a insuficiéncia e paralisia respiratéorias. As “reacées”
colinérgicas servem para designar apenas os efeitos muscarinicos produzidos
pelas drogas anticolinesterasicas.

As crises geralmente ocorrem em pacientes com formas mais severas
da doenca (formas generalizadas e/ou com manifestagées “bulbares”) e de
evolucdo mais rapida. Em geral as crises ocorrem nos primeiros dois anos
de doenca. O aparélho respiratério é acometido de modo precoce. A crise
pode desenvolver-se rapidamente. Xsses pacientes em geral respondem pou-
co as drogas antimiasténicas.

Nossa experiéncia com os antigos métodos de tratamento da crise mias-
ténica foi precaria, pois o coeficiente de mortalidade era elevado. Com o
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emprégo da traqueostomia precoce e de respiradores tipo tanque, de pressdo
negativa (pulmido de agc), ésse coeficiente baixou, mas mesmo assim conti-
nuou em niveis relativamente altos.

O uso de novas drogas, inclusive cortrofina, oximas e ambendnio, nao
diminuiu significativamente o indice de mortalidade nas crises .9 11,19,

Nestes Ultimos cinco anos, com a traqueostomia precoce, emprégo de
scndas com baldo de vedacdo e supressdo das drogas anticolinesterasicas,
foi possivel reduzir significativamente a taxa de mortalidade decorrente
de crises miasténicas ou colinérgicas.

A suspensac das drogas antimiasténicas constitui o ponto basico do
tratamento mediante “repouso” da juncao neuromuscular. A sua justi-
ficativa seria a “exaustdo” das juncdes (bloqueios competitivo e insensi-

tivo na crise miasténica e bloqueio por despolarizacdo na crise colinér-
gica) 2, 3, 4, 5, 6, 10, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 20, 21, 22,

MATERIAL E METODO

A técnica do “repouso” da juncdo neuromuscular (RJ) foi aplicada a 12 pa-
cientes, conforme dados contidos nos quadros 1 e 2. Sete eram do sexo feminino
e cinco do sexo masculino. Todos eram de coér branca. As idades, a contar da
primeira crise, variaram de 16 até 51 anos, sendo que 7 ndo ultrapassavam 30
anos. Todos apresentavam forma generalizada severa da doenca, com um ou mais
episodios de insuficiéncia respiratoria, na fase que precedeu a primeira crise. O
tempo de duracdo da doenca até a primeira crise variou de 40 dias até 13 anos,
sendo inferior a dois anos na grande maioria dos casos. Houve um total de 18
crices e, com excecao de trés que foram do tipo colinérgico, as outras foram do
tipo miasténico.

O RJ foi considerado “relativo” (RJR) gquando as drogas anticolinesterasicas
foram suspensas e 0 enférmo mantido com respiracdo artificial. O RJ foi consi-
derado “absoluto” (RJA) quando as drogas antimiasténicas foram suspensas e o
paciente mantido com respiracdo artificial e curarizacdo prolongada?, 3, 4,

Em seis enférmos foi feito o RJR (quadro 1) e em seis outros o RJA (qua-
dro 2). O RJA foi realizado pelo emprégo do tri-iddo-etilato de tri(beta-dietila-
minoetoxi)-1-2-3 benzeno (gallamina) * injetado por via intramuscular (I.M.) ou
intravenosa (I.V.), tendo-se dado preferéncia a primeira, em doses individualiza-
das, que variaram com a resposta dos pacientes, buscando-se 0 mais completa
relaxamento muscular.

As primeiras medidas, em todos os pacientes, ao se iniciar o tratamento pelo
método do RJ, foram a traqueostomia e a suspensdo das drogas anticolinesterasicas.

Foram usados respiradores de pressdo positiva intermitente (R.P.P.I.), sendo
a inspiracdo ciclada por pressdo e a expiracdo por tempo, modelos “Aga-Pulmospi-
rator” e “Bird-Mark VIII”. Na fase de respiracdo controlada (RC) as canulas,
de calibre 4, 5 ou 6 conforme o paciente, eram providas de baldo de vedacao;

* Flaxedil do Laboratério Rhodia. E um curare sintético que produz bloqueio
neuromuscular por tornar a membrana subsindptica menos sensivel & acdo despo-
larizante da acetilcolina. Ele se combina com os receptores da substancia trans-
missora (receptores colinérgicos da acetilcolina) mas, ao contrario desta, ndo pro-
move a despolarizacio da membrana subsindptica. Além disso, a galamina se
oporia & acdo despolarizante da acetilcolina, por competir com esta nos receptores
colinérgicos da juncdo neuromuscular. Dai o nome de bloqueio “competitivo” e,
mais recentemente, por “adespolarizacfio”. O blogueio provocado pela galamina é
reversivel, isto é, tem duracdo limitada (30-45/min., IV) e responde as drogas anti-
ceolinesterésicas 20, 21, 22,
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foram proporcionalmente menores e sem baldo na fase de retirada dos aparelhos.
As canulas foram trocadas diariamente por outras esterilizadas, sendo os baldes
insuflados moderadamente permitindo-se pequeno vazamento entre a canula e a
traquéia, e desinsuflados cada 2 horas, por periodo de 10 a 15 minutvs, para se
evitar a formacdo de escaras e erosfes na parede traqueal.

Do ponto de vista respiratério procurou-se estabelecer uma ventilacdo al-
veolar (V4 ) por meio de RC capaz de levar o paciente & apnéia com certa
sensacido de bem estar, utilizando como orientacdo basica os nomogramas de
Radford e de Herzog. O volume corrente (V- ) foi proporcionalmente maior e a
freqiiéncia menor, compativeis com as condi¢cdes de discreta hiperventilacdo dese-
jadas. A mistura insuflada pela R.P.P.I. tinha concentracio aproximada de 40%
d2 O, era devidamente umidificada por meio de nebulizacdo de Agua esterilizada
ou solucao fisiolégica, sendo as conexdes, traquéias e os nebulizadores trocados
diadriamente por outras unidades esterilizadas.

O contrdle do Vp e da capacidade vital (CV) espontaneos e com aparelhos,
fci feito por meio de “volumeter Draeger”.

Para manutencido da permeabilidade e remocdo das secrecdes das vias aéreas
foi usado o aparélho “Tussomat Draeger”. O contrdle freqiiente do V1 e da
pressdo de insuflacdo, cada 2-4 horas, foi adotado para orientacdo do estado pul-
monar, antes mesmo que surgissem alteracées visiveis ao exame radiolégico ou
foéssem as mesmas surpreendidas pelo exame fisico. Ksse contrdle foi feito sempre
cue se mudava o dectbito ou se promovia a “toilette” traqueobrénquica.

Na remocdo das secrecées do orofaringe foram usadas sondas esterilizadas,
de borracha macia, com orificio terminal, evitando traumatizar as mucosas e
adotando técnica a mais delicada e asséptica possivel. Na remocdo das secrecdes
traqueais e brénquicas, visando manter as vias aéreas livres, para um minimo
de complicacbes pulmonares, foram adotadas as seguintes medidas: V| relativa-
mente grande, aproximadamente 2 a 3 vézes o valor tedrico normal para o0 caso;
insuflacdes manuais freqiientes com baldo; drenagem postural associada a mano-
bras de “palmadas” e “cutiladas” (tapotment); compressbées toracicas e abdomi-
nais, simulando tosse artificial; emprégo de aparélho para tosse artificial, hidra-
tacdo generosa (100-150 ml/Kg péso/dia); emprégo de nebulizadores eficientes;
instilacdo 3 vézes ao dia de N-acetil-1l-cisteina na traquéia (0,5 ml da solucéo
@ 10%). As manobras endoscOopicas de aspiracdo com sondas ou broncoscépios
foram utilizadas sdmente como ultimo recurso.

Cuidados gerais: para a alimentacio e hidratacao foram wusadas sondas naso-
géstricas, com administracdo de dietas hipercaldricas e hiperprotéicas, balancea-
das, com grande volume liquido, sempre que possivel pela aceitacdo do paciente;
quando necessario, foram usados antibioticos, cuja escolha foi orientada por pes-
quisa bacteriolégica prévia, com cultura e antibiograma da secrecdo traqueal;
sondagem vesical e contrdole hidrico rigoroso, com coleta da urina em recipientes
plasticos apropriados, e com as precaucdes de rotina; controle de temperatura,
pulso e pressdo arterial; movimentacdo freqliente dos membros e mudancas de
decubitos cada duas horas.

Suspendia-se 0 RJ desde que as condicées de melhoria fossem satisfatérias, com
recuperacdo da CV de 30% do valor tedrico, sem aparelhos e resposta favoravel
as drogas anticolinesterasicas.

RESULTADOS

Durante o tratamento pelo método do RJ ocorreu sdmente um 6bito (caso 2
do quadro 2). Em todos os pacientes, durante e logo ap6és o RJ, houve melhora
da sintomatologia, sendo acentuada em sete (casos 1, 2, 4 e 6 do quadro 1; casos
1, 5 e 6 do quadro 2) e parcial ou discreta em cinco outros (casos 5 e 5 do
quadro; 2, 3 e 4 do quadro 2). No caso 2 do quadro 2, a morte ocorreu de modo
stbito no 4.° dia de tratamento (acidente com o baldo de vedacdo), porém foram
observadas melhodas das manifestacdes miasténicas, embora discretas, no 3.2 dia,
ocasido em que a doente recuperou a consciéncia.



Caso

Registro

Sexo

Idade
{anos)

Evolucdo, tempo de doenca e tipo de crises antes
de RJR; duracdo e numero de tratamentos

N.L.N.

C.G.L,

G.N.S.

92.774

103.743

732.396

385.001

747.843

123.729

24

18

51

30

40

35

Inicio agudo apés infeccdo aguda febril e evo-
lucdo rapida. Doenca datando de 2 anos. Crise
miasténica ha 2 dias. Feito um tratamento de
12 dias.

Inicio abrupto com disfagia. Resposta cada vez
menor as drogas anticolinesterasicas. Doenca
com 1'% ano de duracdo. Crise miasténica héa
6 dias e outra, colinérgica, 24 horas apéds re-
missdo da primeira. Realizado um tratamento
da crise miasténica durante 10 dias e outro, da
crise colinérgica, com duracdo de 3 dias.

Inicio insidioso, evolucdo progressiva e resposta
cada vez menor & prostigmina nos ultimos 50
dias. Doenca com 1 ano de duracdo. Duas
crises miasténicas, sendo a primeira tratada du-
rante 6 dias e a segunda durante 7 dias.

Agravacdo rapida dos sintomas nos tultimos 30
dias. Doses progressivamente crescentes de pros-
tigmina até insuficiéncia respiratéria grave
ocorrida ha cérca de 12 horas. Doenca datan-
do de 13 anos. Uma primeira crise, miasténi-
ca, tratada durante 10 dias e outra, colinérgi-
ca, tratada durante 4 dias.

Doenca compensada durante mais de 1 ano. H&
1Y% ano houve piora seguida de remissdo com
ACTH pela via intravenosa. Descompensacio
progressiva nos ultimos 3 meses, apesar do uso
de drogas antimiasténicas, com paralisia de qua-
se todos os grupos musculares, inclusive respi-
radores. Doenca com duracdo de 2 e 2% anos.
Uma crise miasténica tratada durante 7 dias e,
um més depois, nova crise miasténica tratada
durante 10 dias.

Inicio répido, evolucdo progressiva e resposta
favoravel as drogas anticolinesterasicas nos pri-
meiros meses. A seguir, resisténcia cada vez
maior aos medicamentos até paralisia respirato-
ria. Doenca com 1 ano de duracdo. Uma crise
miasténica tratada durante 7 dias.

Quadro 1 — Repouso relativo da juncdo meuromuscular (RJR): evolucdo clinica e terapéutica,
estudados,

Duracdo e numero de tratamentos até o inicio



Resultados imediatos

Evolucdo apés o RJR

Remissdo acentuada.

Remissdio parcial apdos 8 dias. Agravacao
ap6s 24 horas com o uso de prostigmina.
Remissdo acentuada apés mais 3 dias de
RJIR.

Remissdo parcial: persistem, disfagia, pare-
sia facial bilateral e excessiva secrecdo tra-
queobronquica.

Remissdo acentuada.

Remissdo parcial: discreto déficit do orbi-
cular das palpebras, vez anasalada e discre-
ta fadiga muscular nos membros.

Remissdo acentuada.

Remissao completa com prostigmina e mytelase.
Timectomia. Paciente bem compensada no mo-
mento,

Remissdo completa com mytelase. Timectomia
com excelente poés-operatério imediato e media-
to. Paciente bem compensada até o momento.

Resposta discreta as drogas anticolinesterasicas
e crises miasténicas repetidas a intervalos cada
vez mais curtos. Morte 6 meses depois do pri-
meiro tratamento.

Remissdo completa com mytelase associado ao
mestinon. Paciente bem compensado até o mo-
mento,

Remissdo parcial, embora satisfatéria, com a
associacio mestinon-metylase. Morte sibita me-
nos de 6 meses apés o primeiro tratamento.

Remissdo completa mantida com mytelase asso-
ciado ao cloreto de potassio. A paciente conti-
nua bem compensada até o momento.

tempo de doenca e tipo de crises (miasténico ou

colinérgico) antes do RJR, de 6 casos

do RJR. Resultados imediatos e evolucdo apdés o RJIR.



Idade Evolucdo, tempo de doenca e tipo de crises antes

Caso Registro - y
gt Sewo (anos) de RJR; duracdo e ndimero de tratamentos

1. MD.L., 706.249 F 16 Inicio abrupto apés amidalectomia e evolucdo
rdapida, apesar do uso de drogas anticolineste-
rasicas, até paralisia respiratéria, no 21.° dia de
internacdo. Doenca com 40 dias de duracéo.
Uma crise de tipo miasténico.

2. D.AG. 110.315 F 46 Piora rapida e progressiva, apesar do uso de
drogas anticolinesterasicas. Doenca datando de
11 meses. O RJR durante 4 dias nao teve qual-
quer influéncia sébre a evolucdo da doenca.
Enférma inconsciente, Uma crise miasténica.

3. M.IBS. 716.453 F 46 Inicio agudo, apds stress cirdrgico (colpoperi-
neorrafia). Doenca com 5 meses de duracéao.
Evolucdo rapida e resposta cada vez menor as
drogas anticolinesterdsicas. Crises miasténicas
sucessivas (3) com remissdes parciais e cada
vez mais curtas apés RJR. Remissdo satisfato-
ria mas de curta duracdo com cortrofina pela
via intravenosa. A sintomatologia nao foi in-
fluenciada pela timectomia.

4. R.AM. 136.368 M 21 Inicio insidioso, evolucdo rapidamente progres-
siva e resisténcia cada vez maior aos medica-
mentos cujas doses foram muito altas (54 com-
primidos de mestinon por dia). Doenca com 2
anos de durac@io. VAarias crises miasténicas e,
depois, uma colinérgica. Resposta favoravel,
mas de curta duracdo, a cortrofina pela via
intravenosa (duas vézes).

5. OR. 134.436 M 17 Inicio insidioso, evolucdo progressiva e rapida,
resisténcia cada vez maior as drogas antimias-
ténicas. Doenca evoluindo hd 6 meses. No 8.°
dia de internacdo houve crise miasténica com
paralisia respiratéria.

6. J.B.C. 133.790 M 28 Inicio insidioso mas, apés um més, evolucdo ra-
pida e progressiva, coincidindo com processo fe-
bril. Doenca datando de 5 meses. Resposta
cada vez mais pobre as drogas anticolinestera-
sicas. Timoma maligno.

Quadro 2 — Repouso absoluto da juncdo neuromucular (RJA): evolucd@o clinica e terapéutica,
de galomina em mg/dia/IM. Resultados



Galamina

Evolu¢do apos o RJR

Resultados imediatos
(mg)
1.0 dia — 246 Remissdo acentuada.
22 dia -- 120
3.0 dia — 240
49 dia — 240
5.2 dia — 320
6.0 dia — 320
10 dia — 320 Melhora discreta da férca mus-
20 dia — 120 cular. A paciente tornou-se
3.0 dia — 160 consciente no 3%° dia. No 4.°
49 dia — 160 dia novamente inconsciente e
6bito.
1.0 dia — 240 Melhora da fraqueza muscular
2.0 dia — 320 do 820 dia, com boa motilidade
3.0 dia — 320 dos musculos intercostais e
4.0 dia — 480 abdominais, mas ndo do dia-
5.0 dia — 480 fragma. CV de 1C0 ml subiu
6.0 dia — 480 para 400 ml. Os demais gru-
7.0 dia — 480 pos musculares nao foram in-
fluenciados.
5 dias — 160 Melhora discreta,
1 dia — 80
g dias — 240 Remissdo acentuada.
2 dias — 160 Remissdo acentuada.

Remissdo completa mantida com doses
moderadas de mestinon. A paciente son-
tinua bem até o momento.

Uma semana depois do tratamento a CV
caiu para niveis inferiores e houve pio-
ra das manifestacfes miasténicas, apesar
do uso de drogas anticolinesterasicas.
Morte antes do 6.° més de tratamento.

Melhora pouco satisfatéria mesmo com o
uso de drogas anticolinesterasicas asso-
ciadas (mytelase, mestinon e prostigmi-
na). Timectomia sem resultados aprecia-
veis. O paciente permanece parcialmente
ocmpensado e sem qualquer possibilidade
de atividade profissional. Até 4 meses
depois do tratamento ndo havia surgido
outras crises.

Remisdo completa com associacdo my-
telase-mestinon. A paciente permanecia
compensada até 8 meses ap6s o trata-
mento.

Remissdo completa com o0 uso associado
de induxan. prostigmina e mytelase. Apoés
6 meses de tratamento o paciente conti-
nuava compensado.

antes do RJA, de 6 casos estudados.Tempo da duracdo da doenca até o inicio do RJA. Doses
imediatos e evolucdo wulterior ao RJA.
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No subgrupo de pacientes tratados pelo RJA dois foram tratados antes pelo
RJR sem resultado ou com remissbes de curta duracdo (casos 2 e 3 do quadro 2).

Em mais de 50% das crises observaram-se melhoras imediatas e acentuadas
ou satisfatérias com o método do RJ, ao lado de significativa reducdo da taxa
de mortalidade na crise.

COMENTARIOS

O primeiro paciente tratado pelo método de RJ, por um de nés (1958,
faleceu subitamente no 4.° dia de tratamento. SoOmente a partir de 1962
reiniciamos o tratamento de crises miasténicas e colinérgicas pelo RJ. Um
grupo de pacientes que tiveram 18 crises foi tratado no periocdo de 1962
a 1967. Désse grupo, 6 foram submetidos ao RJR e 6 ao RJA.

A evolucdo veio mostrar que aquéles pacientes que responderam de
mcdo mais satisfatorio durante e logo apds o tratamento da crise, tiveram
melhor evolucdo ulterior. Assim, 7 dcentes (casos 1, 2, 4 e 6 do quadro 1
e casos 1, 5 e 6 do quadro 2), apresentaram remissdo completa da sinto-
matclcgia e continuaram compensados por mais de seis meses apds o ulti-
mo tratamento. Os casos 1, 2, 4 e 6 do quadro 1 e caso 1 do quadro 2
estdo compensados ha mais de um ano.

Os pacientes cujas remissdes clinicas imediatas ndo foram acentuadas
ou completas (casos 3 e 5 do quadro 1; casos 2, 3 e 4 do quadro 2) nao
responderam bem aos tratamentos ulteriores, sendo que trés faleceram
antes de 6 meses, apés o tratamento pelo RJ (casos 3 e 5 do quadro 1;
caso 3 do quadro 2). Um enférmo (caso 4 do quadro 2) tratado pelo RJ
had menos de 6 meses, teve melhora discreta e nido estd ainda compen-
sado apesar do uso adequado de medicamentos.

Em um dos casos a toracotomia com biopsia mostrou a presenca de
timona maligno (caso 6 do quadro 2)

O emprégo das substancias curarizantes em miastenia grave foi consi-
derado contraindicado por muito tempo, face a extrema sensibilidade que
0s pacientes apresentam a ésse tipo de droga 3 5 6, 7,810 Neste u0ltimo
decénio, a partir dos trabalhos de Churchill-Davidson 4 7 e Churchill-Davidson
e Richardson 3, passcu-se a empregar substincias curarizantes visando, teo-
ricamente, o repouso completo da juncdo neuromuscular, o que possibili-
taria uma jugulacdo mais rapida das crises, pela volta da sensibilidade dos

receptores de acetilcolina. Desenvolver-se-ia uma hipersensibilidade a ace-
tilecolina por um fenémeno semelhante ao da “desnervacio farmacolégica” 8 23,

Ncssa experiéncia com o RJR, isto é com a supressio das drogas anti-
colinesterasicas e manutencdo mecénica da ventilacdo, mostrou resultado
favoravel na maioria dos casos. Contudo, a possibilidade de movimentacio
ativa de grupos musculares aparentemente ainda nfo comprometidos, por
vézes, agravou a fraqueza de ocutros musculos, inclusive respiradores, fra-
gueza essa que nem sempre respondeu a drogas (fendmeno de Walker).
Em vista désse fato, tentou-se o RJA, isto &, supressdo das drogas anti-
miasténicas com curarizacdo prolongada mediante aplicacio de galamina e
respiracdo artificial.
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Observou-se uma sensibilidade inicial muito grande ao agente curari-
zante utilizado mas, em prazo relativamente curto (alguns dias) essa hiper-
sensibilidade diminuiu sensivelmente, exigindo um aumento da dose e dimi-
nuicdo dos intervalos entre as aplicacoes. Este fato contrariou observacoes
de sensibilizacado ao curare em aplicacdes continuadas 23 e serviu, também
como indice de comportamento da doenca, paralelamente com a evolucdo da
CV e da movimentacdo espontanea (fig. 1). Em nenhum dos casos foi
observada curarizacdo irreversivel, ndo tendo havido dificuldade para a
descurarizacdo dos pacientes. Também ndo se observou efeito desagradavel
do curare durante a manutencdo mecénica da ventilagido, além da salivacao
abundante.

GALAMINA cv
mg/ 24 hs ml
_-* 4 1000
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400 p _o===’ 4 soo
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Fig. 1 — Caso M.D.L., quadro 2 — G@Grdfico de

curarizacdo. Em linha pontilhada a evolucdo da
CV e, em linha cheia, a quantidade de curare em
mg/dia. Notar a rdpidea e acentuada recuperacdo
da CV em resposta & elevacdo lenta e progressiva
das doses de galamina administrada diariamente,

Apesar de todos os cuidados, as infeccOes respiratorias foram a regra,
exigindo tratamento enérgico e bem orientado, associado a correta fisiote-
rapia, com o intuito de fazer a profilaxia de broncopneumonias, muitas
vézes fatais em pacientes com insuficiéncia respiratéria.

O contrdle radiolégico diadrio no leito e a tomada da pressdo arterial
pelo menos duas vézes ao dia, sio medidas importantes para se surpreender
atelectasias e anoxemia; esta acarreta hipertensdo arterial, e sua compen-
sacio se acompanha de normalizacio da pressdo. O emprégo rotineiro de
atropina durante a fase de RJ néo é aconselhavel, pois acarreta aumento
de viscosidade das secrecbes nas vias aéreas, o que predispde a formacéo
de crostas e rolhas de secrecio que podem ser seguidas de atelectasias, in-
feccdo e broncopneumonia.
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RESUMO

Os autores trataram 18 crises miasténicas e colinérgicas desenvolvidas
em 12 pacientes com forma generalizada e severa de miastenia grave, me-
diante o “repouso” da juncdo neuromuscular. FEste foi conseguido, em um
grupo de 6 enfermos, pela suspensdo das drogas anticolinesterasicas, em-
prégo da respiracio artificial e alimentacdo por sonda nasogastrica — “re-
pouso relativo”. Outro grupo de 6 pacientes foi submetido ao ‘“repouso
absoluto” da juncdo neurcmuscular, mediante o uso da respiracao artificial,
alimentacdo por sonda nasogastrica e curarizacdo prolongada pela galamina.
Em mais de 50% das crises observaram-se melhoras imediatas e acentuadas
com o método de tratamento pelo ‘“repouso” da juncado neuromuscular, ao
lado de reducado significativa da taxa de mortalidade nas crises.

A evolugdo mostrou que os pacientes que responderam melhor durante
e logo ap6s o tratamento da crise, tiveram, também, melhor evolucido ulte-
rior. Dos 12 enfermos sdmente um era portador de timoma e, mesmo nesse
paciente, a evolucdo foi satisfatdria.

A sensibilidade inicial ao curare foi muito grande em todos os doentes

submetidos & curarizacdo prolongada, mas, em prazo relativamente curto
(alguns dias), esta hipersensibilidade diminuiu sensivelmente,

Apesar de todos os cuidados, as infeccdes respiratérias foram a regra,
exigindo tratamento enérgico e bem orientado.

SUMMARY

Management of the myasthenic and cholinergic crisis by
neuromuscular junction rest

The neuromuscular junction rest method was employed in the treat-
ment of 18 myasthenic and cholinergic crisis occurring in 12 patients wiih
severe forms of myasthenia gravis. Six of these patients received a “rela-
tive rest” and other six patients received an “absolute rest” treatment.
In the first group of patients the method consisted essentially in with-
drawal of anticholinesterase therapy and mechanical respiratory support
with early performance of traqueostomy and use of the intermitente posi-
tive pressure breathing (LP.P.B.) with cuffed traqueostomy tube. The
patients of second group, in addition to this management, were submitted
to prolonged curarization by galamine (Flaxedil by intramuscular injection);
all of them presented an initial curare supersensitivity which always de-
creased shortly.

In both methods the reinstitution of the drug therapy was progressive.
The respirator weanned of progressively and the patients were kept under
cbservation for adequate ventilation. The doses were variable but subse-
quent doses of antimyasthenic medications were determined by clinical
findings and response to the tensilon or prostigmine tests. The doses were
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increased or decreased accordingly in each individual case, rapid changes
of drug doses to perfect adjustment being undesirable in this transition
period. Partial or temporary remission occurred in some patients. Others
were able to sustain satisfactory ventilation for a long period or definitively.

Most of the crisis improved and most of the patients benefited from
the therapeutic method of the neuromuscular junction rest. There was a
remarkable reduction in the mortality rate from the crisis. One patient
had a thymoma which was malignant; in spite of this the evolution of
this case has been good after the treatment. Those patients who had
immediate good response to the treatment of the crisis had a favorable
fcllow up, even a complete remission.

Respiratory infections were very common in spite of all cares. Culture
of tracheal secretions and wound exsudates were made. Bactericidal and
broad-spectrum antibiotics were used, depending of the laboratory report
cf patient’s sensitivity. Physiotherapy besides other prophylactic measures
was used against bronchopneumonia. Atelectasis was a common compli-
cation in the crisis and all efforts to prevent it were made, including daily
clinical examination of pulmonary conditions, Vt, blood pressure and bed
side chest films. The routine use of atropine sulfate promoved inspissation
of brenchial secretions, plugging of the bronchi, and attendant atelectasis,
infection and bronchopneumonia. Excepticnally, steroids or bronchoscopy
had been used.
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