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A miastenia grave é doença de origem imunológica, causada pela produção 
de anticorpos contra os receptores pós-sinápticos das placas motoras 9,10,11,27. 
A reação imunológica ocasiona diminuição dos receptores disponíveis para 
acetilcolina na junção neuromuscular5>27, apesar de liberação normal dos "quanta" 
de acetilcolina5»2 8, pela porção pré-sináptica das placas. A redução destes 
receptores será responsável pelas respostas fisiológicas encontradas nos doentes, 
como o decremento nos testes de estimulação repetitiva a baixa e alta freqüência. 
Por outro lado, na síndrome miastênica (Eaton-Lambert) 6 existe incremento da 
resposta eletrofisiológica na estimulação repetitiva dos nervos periféricos6 e 
importante facilitação pós-tetânica ou com exercício 2 4. 

A associação de miastenia grave com síndrome miastênica tem sido rara­
mente relatada 1,19,22,24,26,29 como no caso que agora apresentamos. 

OBSERVAÇÃO 

OR, registro HC 408430, 61 anos de idade, sexo masculino e cor branca. História — 
Seis meses antes da admissão notou diminuição da forca muscular dos membros supe­
riores durante realização de tarefas habituais, tendo de interrompê-las por algum 
período para descansar. Concomitante notou diminuição da resistência à marcha, com 
encurtamento progressivo das distâncias, sendo que pela manhã possuía maior resistência. 
Quatro meses antes da admissão notou episódios de diplopia transitória, disfagia no 
final das refeições e após falar muito, sua voz ficava débil e ininteligível. Antecedentes 
— Malária aos 25 anos de idade. Exame físico — Pressão arterial 145x90 mmHg, 
freqüência respiratória 20 mrpm. Cabeça, pescoço, tórax, coração, abdômen, genitalia 
e extremidades normais. Exame neurológico — Funções corticais, sensibilidade, coorde­
nação e tono normais. Ptose palpebral bilateral, exacerbando-se ao manter o olhar fixo 
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para cima; paresia dos músculos reto laterais oculares; forca muscular normal, mas com 
a repetição dos movimentos contra a resistência surgia fadiga precoce, principalmente 
nos músculos proximais; hiporreflexia profunda simétrica. Investigação — Hem o grama, 
VHS, glicemia, uréia, creatina, trigliceridios, colesterol, lipidios totais, ácido úrico, 
sódio, potássio, cálcio, cloretos, fosfatases alcalina e ácida, eletroforese de proteínas, 
mucoproteínas, proteína C-reativa, fatores antinucleares, pesquisa de células LE, VDRLi, 

creatinaquinase, desidrogenase láctica, aldolase, transaminases, parcial de urina, 17 KS 
e 17 OH urinários, líquido cefalorraquidiano e eletrocardiograma normais. Testes de 
estimulação repetitiva foram feitos com estímulos elétricos supra-máximos sobre o 
nervo mediano, com eletrodos colocados sobre o músculo oponente do polegar, após 
imobilizacão total da mão. Estes estímulos foram dados com freqüência de 3 por 
segundo, imediatamente após, 30 segundos e após 2 minutos de intensa contração durante 
1 minuto do músculo oponente do polegar. Foi constatado incremento de 275% na fase 
imediatamente pós-exercício e 144% dois minutos após o mesmo, em relação ao estímulo 
basal inicial (Fig. 1). Estimulação repetitiva com 10 estímulos elétricos por segundo 
revelou 377% de incremento em relação ao potencial inicial. Raio-X de tórax, urografia 
excretora, enema opaco e seriografia gastroduodenal foram normais. Biópsia de músculo 
quadriceps, processado pela histoquímica com as técnicas habituais 31 revelou atrofia 



de fibras do tipo II, como as encontradas em miastenia grave 32. Imunofluorescência 
para IgG e complemento foram positivos em diversos pontos das fibras musculares 
(placas?). Evolução — Entre 1976 e 1983, foi reinvestigado com raio-X de tórax, 
seriografias gastroduodenais, urografias excretoras, enemas opacos e laboratorialmente, 
em três ocasiões, sem nenhuma evidência de neoplasia. Os testes eletrográficos foram 
repetidos, sempre apresentando incremento que variavam imediatamente após o exercício 
de 262 a 41R% de incremento em relação à resposta obtida em repouso (Fig. 2). Em 
um dos testes, apresentou resposta típica de miastenia grave com decremento de 43%, 
com discreto incremento após exercício. Também em uma ocasião, foi testado o músculo 
biceps, com incremento de 346% em relação aos estímulos iniciais antes do exercício 
(Fig. 3 e Tabela 1). Nos estímulos iniciais, existia decremento típico de miastenia 
gravis, que persistia nos potenciais incrementados após o exercício (Fig. 2). Foi tratado 
com piridostigmine 60 mg cada 3-4 horas, com melhora significativa da astenia. Desa­
pareceu a diplopia, disfagia e disfonia. Durante a evolução recebeu prednisona 100 mg/dia 
e em conseqüência apresentou importante redução da forca muscular. Com o ajuste 
da dose para 40 mg/dia em dias alternados e associado a piridostigmine ficou totalmente 
assintomático. Na última visita, estava sendo mantido 5 mg de prednisona em dias 
alternados e piridostigmine 60 mg 4 vezes ao dia» permanecendo sem qualquer sintoma. 





COMENTÁRIOS 

A síndrome miastênica foi descrita em 1957 por Eaton e Lambert em 
pacientes com neoplasias pulmonares6»7. Atualmente ainda a neoplasia pulmo<. 
nar é responsável pela etiologia em 7 0 % dos casos, mas também foram poste­
riormente citadas outras doenças associadas à síndrome, como anemia perni­
ciosa ^,30, doenças da tireóide 13,18,21,30, síndrome de Sjogren 2, doença celíaca16^ 
e polimiosite crônica 20. Respostas eletrofisiológicas semelhantes à da síndrome 
miastênica os receptores pós-sinápticos para a acetilcolina estão normais e não 
beta-bloqueadores 28. A síndrome miastênica, tal qual a miastenia grave, caracte­
riza-se clinicamente por fraqueza muscular e fadigabilidade, sendo raro o com­
prometimento da musculatura ocular extrínseca* mas apresenta boca seca, 
obstipação intestinal, dificuldades na micção e impotência sexual 28. Os sintomas 
da síndrome miastênica provavelmente são causados pela diminuição do número 
dos "quanta" de acetilcolina, liberados em cada impulso na porção pré-sináptica 
das plantas motoras, reduzindo os potenciais das mesmas 2 8 > 1 6 . Na síndrome 
miastênica os receptores pós-sinápticos para a acetilcolina estão normais e não 
existem anticorpos circulantes contra eles, apesar de existirem evidências de 
distúrbios imunológicos cuja natureza ainda não está elucidada 1 6. Na litera­
tura é referido um caso de síndrome miastênica por neoplasia pulmonar, que 
apresentava anticorpos contra receptores para acetilcolina e com boa resposta 
clínica ao tratamento para miastenia grave 1 2 . 

Os achados eletrofisiológicos da síndrome miastênica incluem o pequeno 
potencial inicial nos testes de estimulação repetitivos à baixa freqüência, facili-
tação com estimulação de alta freqüência 2 3 e marcante facilitação pós-tetânica 
ou após exercício 2 4. Ao contrário, na miastenia grave encontramos geralmente 
um decremento da resposta durante a estimulação repetitiva a baixa freqüên­
cia 2 3 » 2 4 . A modesta potenciação pós-tetânica (abaixo de 1 5 0 - 2 0 0 % ) 8 ' 2 3 e incre­
mento discreto após exercício, não deve ser confundido com a resposta da 
síndrome miastênica3>1 7. Sob o ponto de vista terapêutico, ao contrário do 
observado na miastenia grave, há pouca ou nenhuma resposta à administração 
de anticolinesterásicos na síndrome miastênica 1 5. O uso de substâncias que 
promovem a liberação de acetilcolina na porção pré-sináptica, como a guanidina 
e gluconato de cálcio, melhoram a síndrome miastênica mas tem muito pouco 
efeito na miastenia gravis 1 5 . 

Desde a descrição inicial em 1971 de Takamori e Gutman 2 9 , relatando um 
caso de miastenia grave com resposta eletrográfica de síndrome miastênica na 
estimulação repetitiva, outros casos foram sendo descritos por Schwartz & 
Stalberg 2 4 , Mori & Takamori1®, Boiardi e col . 1 e Singer e co l . 2 6 . Os casos 
dos autores acima são semelhantes ao atualmente descrito e acreditamos que 
a doença básica do nosso paciente é miastenia grave, pelos aspectos clínicos, 
laboratoriais e resposta terapêutica, embora não tenham sido dosados os anticor­
pos anti-receptores para acetilcolina. No presente caso, além do incremento 
observado na síndrome miastênica durante os testes de estimulação repetitivos, 
foi encontrado decremento típico de miastenia grave sobrepostos aos potenciais 
aumentados, como no caso descrito por Schwartz <£ Stalberg 2 4 . A explicação 



para o fenômeno que este doente apresenta é hipotética, sendo que as placas 
motoras poderiam ser afetadas desigualmente, ou então algumas responderiam 
como miastenia grave e outras como síndrome miastênica 2 4. Mesmo com a im­
portante facilitação (incremento) após o exercício, existia queda progressiva dos 
potenciais aos estímulos repetitivos. Isto sugere que mesmo com o recrutamento 
de maior número de fibras, o defeito para miastenia grave persiste, existindo 
simultaneamente um defeito na porção proximal e distai da placa motora. 

RESUMO 

Relato de caso de paciente de 61 anos de idade, com história progressiva 
de astenia, episódios de disfagia, disfonia e diplopia que flutuavam conforme 
a atividade, que respondeu ao uso de anticolinesterásicos e corticoesteróides. A 
investigação eletrográfica foi típica de síndrome miastênica (Eaton-Lambert). 
Investigação radiológica e laboratorial repetida três vezes em período de 7 
anos procurando neoplasia foi sempre negativa. Biópsia de músculo revelou 
atrofia de fibras do tipo II. Testes de estimulação repetitivos em três ocasiões 
diferentes no período de 7 anos, foram compatíveis a síndrome miastênica (incre­
mento de até 4 1 8 % ) e em uma ocasião foi típico de miastenia grave (decre¬ 
mento abaixo de 2 0 % ) . São discutidos os achados eletrofisiológicos em relação 
aos da literatura. 

SUMMARY 

Myasthenia gravis with electro graphic findings of myasthenic syndrome. A 
case report. 

It is reported a case of a 61 years-old man with progressive asthenia, 
disfagia, disphonia and diplopia, of variable intensity during the day, who had 
a very g o o d response to anticolinesterasic drugs and corticoesteroids. The 
repetitive estimulation tests at low frequency, resulted in large increment 
(maximum 2 7 5 % ) of the basal voltage after exercise. At high frequency he 
also had a large increment. Radiological and laboratory investigation three 
times in a seven-year period was normal, without evidence of any neoplasia. 
Muscle biopsy showed a type II muscle fiber atrophy. The repetitive estimulation 
tests repeated three times, was typical of myasthenia gravis in one ocasion and 
in the other two, typical of myasthenic syndrome (increment of 4 1 8 % ) . A 
discussion about other cases with similar findings is made after a review of 
the literature. 
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