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Eixo: 1
RESUMO

Introducgdo: A crise miasténica representa a complicacdo mais temida da Miastenia Gravis (MG), caracterizada
por exacerbacdo grave da fraqueza muscular com envolvimento bulbar e diafragmético, culminando em
insuficiéncia respiratéria aguda. O diagndstico diferencial com a crise colinérgica induzida pelo excesso de
inibidores da acetilcolinesterase e com miopatias inflamatérias agudas com padrdo restritivo impde desafios
diagnésticos criticos no pronto atendimento. Objetivo: Analisar a diferenciacéo clinica e eletrofisiol6gica entre a
crise miasténica e a crise colinérgica, avaliar a indicagcdo comparativa entre imunoglobulina humana intravenosa
(IVI1g) e plasmaférese terapéutica (PLEX), e detalhar os parametros preditores de faléncia ventilatoria iminente.
Meétodo: Revisdo integrativa da literatura médica indexada nas bases PubMed, MEDLINE e Cochrane Library
entre 2021 e 2026, respaldada em consensos da American Academy of Neurology (AAN) e European Academy
of Neurology (EAN). Resultados: A crise miasténica cursa com exacerbacdo da paresia flacida e reflexos
preservados, enquanto a crise colinérgica manifesta-se com hiperestimulagdo parassimpética (miose puntiforme,
sialorreia profusa, broncorreia, fasciculacdes difusas e bradicardia). A regra do "20/30/40" (capacidade vital
forcada menor que 20 mL/Kkg, pressdo inspiratéria méxima menos negativa que -30 cmH20 e pressdo expiratoria
méaxima menor que +40 cmH20) e a incapacidade de contar até 20 em uma Unica expiracdo identificam com alta
acuracia o risco de colapso diafragmatico. Tanto a PLEX quanto a IVIg demonstraram eficacia equivalente na
reducdo do tempo de ventilacdo mecénica, com a PLEX apresentando inicio de agdo marginalmente mais rapido
em crises refratarias graves. Discussdo: A suspensdo temporéria dos anticolinesterasicos na admissdo de
pacientes intubados previne a broncorreia excessiva que complica 0 manejo das vias aéreas. Conclusdo: A
vigilancia espirométrica seriada e a intervengdo rapida com PLEX ou IVIg antes do esgotamento mecanico sao
os pilares determinantes para reduzir a morbimortalidade na crise miasténica.

Palavras-chave: Miastenia Gravis. Crise Miasténica. Crise Colinérgica. Imunoglobulina Intravenosa.
Plasmaférese.



INTRODUCAO

A Miastenia Gravis (MG) é uma doenca autoimune da junc¢do neuromuscular mediada
predominantemente por autoanticorpos dirigidos contra 0s receptores nicotinicos de
acetilcolina pos-sinapticos (anti-AChR) ou, com menor frequéncia, contra a tirosina quinase
musculo-especifica (anti-MuSK) e a proteina 4 relacionada ao receptor de lipoproteina de
baixa densidade (anti-LRP4)12. A crise miasténica é definida pela fraqueza grave da
musculatura respiratdria diafragmatica e intercostal ou dos musculos bulbares orofaringeos,
exigindo intubacdo traqueal ou ventilagdo mecénica ndo invasiva para prevenir a parada
anoxica**. O quadro acomete cerca de 15% a 20% dos pacientes miasténicos ao longo da
evolugdo da doenca, sendo habitualmente precipitado por infec¢bes sistémicas, cirurgias,
descontinuacdo inadequada de imunossupressores ou administracdo inadvertida de
medicacbes que blogueiam a juncdo neuromuscular, como aminoglicosideos,
betabloqueadores, fluoroquinolonas e magnésio®.°.

No cenério da fraqueza muscular aguda generalizada na emergéncia, a crise miasténica
deve ser prontamente distinguida de miopatias inflamatorias primarias descompensadas
(como polimiosite, dermatomiosite e miopatia necrosante imunomediada) e, crucialmente, da
crise colinérgica’. A crise colinérgica decorre da toxicidade iatrogénica por superdosagem de
inibidores da acetilcolinesterase (como a piridostigmina), gerando acimulo excessivo de
acetilcolina na fenda sinaptica, despolarizacdo sustentada da placa motora com bloqueio de
conducdo neuromuscular e exacerbagdo paradoxal da paresia®,’.

A diferenciacdo incorreta entre crise miasténica e colinérgica acarreta consequéncias
graves, pois 0 aumento inadvertido da dose de piridostigmina em um paciente em intoxicagéo
colinérgica agrava a fraqueza diafragmatica e desencadeia hipersecrecdo traqueobrénquica
maciga, precipitando o obito por asfixia'®. Paralelamente, o atraso na intubacao eletiva guiada
por parametros ventilatorios preditivos eleva drasticamente as complicacdes de emergéncia e
aspiracdo bronquica't,'2. Para reverter o bloqueio autoimune, a terapia imunomoduladora de
acao rapida com plasmaférese ou imunoglobulina humana intravenosa estabeleceu-se como a
base terapéutica'®,'*. Esta revisdo discute a distingdo semiologica e eletrofisiologica dessas

sindromes, os preditores de insuficiéncia respiratoria e o papel das terapias de resgate.

METODO
A presente analise estruturou-se por meio de uma revisao integrativa da literatura
cientifica compreendendo publica¢Ges entre 2021 e 2026. A busca sistematica foi realizada

nas bases PubMed, MEDLINE, Scopus e Cochrane Database of Systematic Reviews,



utilizando os seguintes descritores em ciéncias da saude (MeSH): Myasthenia Gravis,
Myasthenic Crisis, Cholinergic Crisis, Immunoglobulins, Intravenous, Plasmapheresis e
Respiratory Insufficiency.

Foram selecionados ensaios clinicos controlados, revisdes sistematicas com metanalise
e consensos internacionais emitidos pela American Academy of Neurology (AAN), European
Academy of Neurology (EAN), Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) e
Associagdo Brasileira de Neurologia (ABN)',2,'3,'. Os critérios de inclusdo contemplaram
estudos comparando a acuracia dos parametros mecanicos respiratorios ndo invasivos (CVF,
PIméx e PEméax), a eficicia e seguranca da PLEX versus IVIg na reversdao de crises
neuromusculares agudas e os achados da eletroneuromiografia com estimulagéo repetitiva.
Foram excluidos relatos de caso anedoticos e artigos restritos exclusivamente a sindrome

miasténica de Lambert-Eaton ou botulismo sem miastenia autoimune subjacente.

RESULTADOS

A diferenciacdo entre crise miasténica e crise colinérgica baseia-se na presenca
marcante de sinais de hiperestimulacdo autonémica parassimpatica muscarinica e nicotinica
na intoxica¢do por anticolinesterasicos?,'®. Na crise miasténica cldssica (decorrente de
subdosagem relativa ou falha da transmissdo neuromuscular por anticorpos), o paciente exibe
ptose palpebral acentuada, diplopia, disfonia flacida, disfagia grave com actimulo de saliva
por paresia orofaringea e fraqueza muscular axial e respiratoria pura, sem alteracfes
autondmicas sistémicas®. Em contrapartida, a crise colinérgica caracteriza-se pela presenga
marcante da sindrome colinérgica: miose puntiforme bilateral, sudorese profusa, nauseas,
vomitos, cOlicas abdominais com diarreia liquida, sialorreia e broncorreia intensas,
bradicardia sinusal e fasciculagbes musculares difusas involuntarias na musculatura
esquelética decorrentes da despolarizacéo repetitiva da membrana pos-sinaptica®,'e.

No campo eletrofisioldgico, a eletroneuromiografia de estimulacdo nervosa repetitiva
a baixa frequéncia (3 Hz) na crise miasténica demonstra o padrdo classico de decréscimo
progressivo da amplitude do potencial de agcdo muscular composto (CMAP) superior a 10%,
decorrente do esgotamento precoce dos receptores funcionais livres'®. Por outro lado, na crise
colinérgica grave, o registro eletromiografico pode evidenciar potenciais de acdo motores
normais no estimulo isolado seguidos por bloqueio despolarizante sustentado com descargas
repetitivas espontaneas e auséncia do incremento tipico, refletindo a persisténcia do ligante na
fenda sinaptica®. As miopatias inflamatorias primarias distinguem-Se desse cenario por

apresentarem fraqueza proximal fixa e simétrica sem predominio Oculo-bulbar marcante,



elevacdo expressiva de creatinoquinase sérica (CK total frequentemente superior a 10 a 50
vezes o limite normal) e padrdo miopético puro (potenciais polifasicos de curta duracdo e
baixa amplitude com potenciais de fibrilagcao) na eletromiografia de agulha’.

A identificacdo da insuficiéncia respiratoria iminente na crise miasténica fundamenta-
se na avaliacdo seriada da mecénica ventilatoria beira-leito, visto que a oximetria de pulso e a
gasometria arterial periférica permanecem normais até os estigios terminais de fadiga
diafragmatica, revelando alteragcdes apenas quando o colapso mecanico e a atelectasia alveolar
ja se estabeleceram?t,12, A aplicacdo da classica regra mneménica do "20/30/40" apresenta alta
especificidade para a indicacdo de suporte ventilatorio invasivo protetor: capacidade vital
forcada (CVF) inferior a 20 mL/kg (ou queda superior a 30% em relagdo ao basal), pressdo
inspiratéria maxima (PImé&x) menos negativa que -30 cmH20 (refletindo fraqueza
diafragméatica grave) e pressdo expiratoria maxima (PEmax) inferior a +40 cmH20
(indicando perda da capacidade de tosse eficaz e reteng@o de secregdes)'’,'”. Clinicamente, o
teste a beira do leito de contagem de nimeros em uma Unica expiracao lenta (incapacidade de
contar acima de 15 a 20 numeros consecutivos sem pausar para inspirar) e a respiracdo
paradoxal abdominal em decubito dorsal correlacionam-se fortemente com a necessidade de
intubagdo imediata'?,"”.

No que tange as terapias imunomoduladoras de resgate, tanto a imunoglobulina
intravenosa na dose total de 2 g/kg (administrada ao longo de 2 a 5 dias consecutivos) quanto
a plasmaférese terapéutica (realizacdo de 4 a 6 sessdes em dias alternados com troca de 1,0 a
1,5 volume plasmatico por sessao reposto com albumina a 5%) demonstraram taxas elevadas
de resposta clinica e encurtamento do tempo de ventilagio mecanica'?,'*. Metandlises e
ensaios comparativos de 2025 e 2026 demonstram eficécia terapéutica global e desfechos de
mortalidade aos 30 dias equivalentes entre as duas modalidades','*. No entanto, a
plasmaférese exibe um inicio de acao discretamente mais rapido (melhora objetiva em 24 a 48
horas devido a depuracdo mecanica imediata dos autoanticorpos circulantes), sendo preferida
em crises fulminantes ou em pacientes refratarios com anticorpos anti-MuSK positivos,
enquanto a IVIg é amplamente preferida pela facilidade logistica de administracdo em veia

periférica, dispensando acesso venoso central calibroso e anticoagulacdo sistémica','®.

DISCUSSAO
A conducgdo do suporte intensivo na crise miasténica exige medidas farmacologicas
imediatas para desarmar a instabilidade da placa motora. Na admissdo do paciente com crise

grave estabelecida, especialmente se houver necessidade de intubacdo orotraqueal, a



piridostigmina deve ser temporariamente suspensa ou ter sua dose drasticamente reduzida3,'.
A interrupgdo temporaria dos inibidores da acetilcolinesterase reduz a producdo excessiva de
muco traqueobrénquico e elimina qualquer componente de bloqueio despolarizante
colinérgico sobreposto, facilitando a higiene brénquica e 0 desmame ventilatério subsequente;
sua reintroducdo deve ocorrer gradualmente apenas apds a estabilizacdo imunoldgica sob
PLEX ou IVIg!,'s.

A introducdo de corticosteroides em altas doses (como metilprednisolona 1 g/dia
intravenosa ou prednisona 1 mg/kg/dia) na crise aguda deve ser rigorosamente sincronizada
com a terapia de resgate (PLEX ou 1VIg)®. A administracdo isolada de corticoides em altas
doses sem a protecdo prévia de imunoglobulina ou plasmaférese pode precipitar uma
exacerbacdo paradoxal transitoria e precoce da fragueza muscular nas primeiras 48 a 72 horas
em até 30% dos pacientes, complicando o manejo ventilatério,".

A intubac&o orotraqueal na crise miasténica deve ser realizada idealmente em carater
eletivo e planejado antes que o paciente atinja exaustdo respiratoria terminal com acidose
respiratoria grave e hipoxemialt,2, Durante a sequéncia rapida de intubacdo, o uso de
bloqueadores neuromusculares despolarizantes (succinilcolina) requer cautela devido a
resisténcia aumentada e resposta imprevisivel em receptores anti-AChR blogqueados, enquanto
0s bloqueadores n&o despolarizantes (rocurbnio ou vecurdnio) exibem sensibilidade
neuromuscular exacerbada, devendo ter suas doses reduzidas pela metade caso sejam
estritamente necessarios, preferindo-se sempre a intubacdo facilitada por anestésicos

intravenosos puros e opioides sem curariza¢ao quando viavel'?,'’.

CONCLUSAO

A crise miasténica é uma emergéncia neurologica critica em que a avaliacdo clinica
minuciosa € indispensavel para diferencid-la com seguranca da crise colinérgica e de
miopatias inflamatérias agudas. O reconhecimento dos estigmas autondmicos da
hiperestimulagdo muscarinica previne o uso equivocado de anticolinesterasicos em doses
toxicas, orientando a suspensédo precoce dessas drogas no ambiente de terapia intensiva.

A monitorizacdo sistemética da mecénica respiratoria mediante a capacidade vital
forcada e pressdes respiratdrias estaticas permite indicar a intubacéo traqueal profilatica antes
da faléncia catastrofica da musculatura diafragmatica. A instituicdo rapida de imunoglobulina
humana intravenosa ou plasmaférese terapéutica assegura a neutralizacdo dos autoanticorpos
patogénicos, restaurando a funcdo da juncdo neuromuscular e viabilizando o desmame

ventilatorio seguro e a recuperacéo funcional do paciente grave.
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