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Disclaimer

Este documento é resultado de uma construcao colaborativa e voluntaria entre individuos com
Miastenia Gravis, associacoes de pacientes e profissionais da saude. Foi organizado pela
AstraZeneca, com consultoria da IQVIA.

N&o consiste em uma iniciativa promocional de qualquer tratamento farmacoldgico e nem trata
ou fomenta acesso judicial a terapias. Este documento é uma ferramenta de conscientizagdo e
educacao sobre a Miastenia Gravis no Brasil, destinada a todos os publicos interessados no
assunto.
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Introducao

A Miastenia Gravis € uma doenga neuromuscular autoimune caracterizada por fraqueza motora flutuante que

envolve musculos oculares, bulbares, dos membros e/ou respiratoérios.

A fraqueza motora flutuante, condicdo em
que a forga muscular diminui de forma variavel e
imprevisivel, € devida a um ataque imunolégico
mediado por anticorpos, direcionado as proteinas na
membrana pos-sinaptica da jungao neuromuscular
(receptores de acetilcolina ou proteinas associadas
a receptores) (1). Em cerca de dois tergcos dos
pacientes, o envolvimento dos musculos oculares
extrinsecos apresenta-se como o sintoma inicial,
geralmente progredindo para envolver outros
musculos bulbares (que desempenham fungdes
essenciais na respiragado, degluticao e fala) e
musculatura dos membros, resultando em Miastenia
Gravis generalizada (1,2). A fraqueza dos musculos
respiratorios pode levar a crise miasténica, que pode
ser fatal, exigindo ventilagio mecénica e

alimentacao por sonda nasogastrica (3).

Cerca de 10% dos pacientes apresentam
sintomas limitados aos musculos oculares
extrinsecos, com a condigao resultante chamada de
Miastenia Gravis ocular. Sexo e idade parecem
influenciar a ocorréncia de Miastenia Gravis. Abaixo
de 40 anos de idade, a proporgao
feminino:masculino é de cerca de 3:1; no entanto,
entre 40 e 50 anos, bem como durante a puberdade,
é aproximadamente igual. Acima de 50 anos, ocorre

mais comumente em homens (1,2).

Esse White Paper (isto é, guia de discussao
que apresenta dados aprofundados sobre
determinado assunto) foi proposto juntamente com
diversas pessoas envolvidas no ecossistema da
Miastenia Gravis - pacientes, associacoes de
pacientes e profissionais da saude - com o objetivo
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de conscientizar ndo s6 as pessoas inseridas nesta
comunidade, mas também toda a sociedade
brasileira acerca da jornada de uma pessoa com

Miastenia Gravis.

Desde os obstaculos iniciais encontrados no
diagnéstico até as melhores opgoes de cuidado, este
documento busca fornecer uma visdao abrangente
sobre os desafios e necessidades enfrentados pelos
pacientes. Abordamos os principais aspectos que
afetam as atividades diarias dos pacientes e
oferecemos sugestbes para contribuir com um

melhor progndstico desses pacientes.

Método

Foi realizada uma revisao abrangente da
literatura com um intuito de fornecer um panorama
atual sobre temas relacionados a jornada do
paciente com Miastenia Gravis e para construir guias

de discusséao utilizados em um encontro presencial.

A revisdo da literatura foi conduzida nos
bancos de dados Medline (via PubMed), Embase e
Biblioteca Cochrane entre novembro de 2023 e
janeiro de 2024. Os principais termos utilizados para
refinar a pesquisa foram “Myasthenia Gravis”

“Treatment”, “Diagnosis” e “Quality of life”.

Os guias de discussao foram apresentados
a um grupo de trabalho incluindo pacientes,
associacdes de pacientes e profissionais de saude
(fisioterapeuta, fonoaudiodlogo e neurologistas) para
capturar suas percepcoes sobre a jornada de um

individuo com Miastenia Gravis e elucidar as



principais necessidades nao atendidas de Miastenia

Gravis no Brasil.

As percepcbes foram compiladas e
organizadas em topicos que serao aprofundados e
exemplificados com trechos das falas dos

participantes a seguir.

Contexto historico

Os primeiros relatos de possiveis casos de
Miastenia Gravis foram descritos ha varios séculos,
contudo, apenas em 1877 que a Miastenia Gravis foi
reconhecida como doenca definida (4). O termo
‘miastenia gravis’ foi aceito em uma reunido da
Sociedade de Psiquiatria e Neurologia de Berlim em
1899, onde ‘miastenia’ significa fraqueza muscular e

‘gravis’ significa grave (5).

Antes da introducdo do tratamento, entre
1915 e 1934, a prevaléncia estimada de Miastenia
Gravis era de 1 a cada 200.000 habitantes e 70%
dos pacientes diagnosticados morriam de
insuficiéncia respiratoria ou pneumonia dentro de 1-
2 anos (6). Apos 1934, com a introducao dos
inibidores de acetilcolinesterase, a mortalidade
reduziu para 30% em 1955 e a prevaléncia

aumentou para 1 a cada 20.000 habitantes e (7).

Ao longo dos anos, a abordagem para tratar
a Miastenia Gravis evoluiu significativamente. O
tratamento padrao incluia inibidores da
acetilcolinesterase, corticosteroides e  outros
medicamentos imunossupressores, que modificam

amplamente o sistema imune.

Saindo de um diagndstico genérico com uma
abordagem unica de tratamento, a Miastenia Gravis
estd entrando em uma era em que sua
complexidade €& melhor compreendida e mais
precisamente abordada, permitindo que 0s

pacientes tenham uma maior expectativa de vida (8).

No entanto, apesar do claro aumento da
expectativa de vida, inicia-se uma discussao acerca
da qualidade de vida desses pacientes e como 0s
medicamentos disponiveis impactam em seu dia a
dia.
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O cenario do tratamento da Miastenia Gravis
esta prestes a mudar significativamente, com novos
medicamentos direcionados a nuances intrincadas
da resposta imunolégica com potencial abordagem
direta e refinada para mitigar os sintomas da doenca,

menos efeitos colaterais e melhor eficacia.

Etiologia

A Miastenia Gravis € uma doenga autoimune
que afeta a jungao neuromuscular, estrutura do
sistema nervoso que permite a comunicagdo de
neurdnios motores e fibras musculares, permitindo a
contragdo muscular através da acao de
neurotransmissores, como a acetilcolina. A doenca
ocorre porque o corpo produz anticorpos que
interfferem nessa comunicagao (1). A maioria dos
pacientes (85%) apresentam anticorpos que atacam
diretamente os receptores de acetilcolina
(AChR)(Figura 1), enquanto outros tém anticorpos
contra outras moléculas, como a tirosina quinase
musculo-especifica (MuSK) ou a proteina 4
relacionada ao receptor de lipoproteina de baixa
densidade (LRP4) (1). No entanto, cerca de 5% dos
pacientes apresentam anticorpos de baixa afinidade
ou baixa concentragao, que nao sao detectados em
ensaios de rotina, sendo classificados como

“soronegativos” (9).

A Miastenia Gravis é influenciada por fatores
ambientais (e.g., luz do sol, medicamentos, entre
outros) e genéticos (9). A hereditariedade tem um
papel importante, e estudos mostram que ha uma
taxa de 82,1% de casos familiares entre os
pacientes com a doenca (10). Além disso, a
presenca de um tipo de tumor chamado timoma
pode estar relacionada a Miastenia Gravis. O timo &
uma glandula localizada no torax, € o principal 6rgao
do sistema imunologico pois sua fungcdo é a
maturacao de linfocitos T, célula branca do sangue
que promove o combate de infecgdes no corpo. O
timoma é um tumor raro que afeta as células do timo
e promove o acumulo de células T imaturas. Cerca
de metade dos pacientes com timoma desenvolvem
Miastenia Gravis, representando 10-15% de todos

os casos de Miastenia Gravis (11).
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Figura 1. Jungao neuromuscular normal (A) e de um individuo com miastenia gravis (B).
AChR: receptores de acetilcolina. Fonte: Adaptado de Drachman e colaboradores (2014) (12).

Epidemiologia

Os dados de incidéncia e prevaléncia de
Miastenia Gravis tém variado ao longo do tempo e
entre diferentes regides geograficas. Estima-se que
a incidéncia global de Miastenia Gravis ao longo do
tempo variou de 0,15 a 61,33 casos por milhdes de
pessoas-ano, enquanto a prevaléncia € de 2,19 a
36,71 casos a cada 100.000 habitantes. Com os
avancgos tecnoldgicos, as taxas de prevaléncia da
doenca tendem a aumentar, pois estes permitem
nao apenas que os individuos sejam diagnosticados,
mas também propiciam  tratamentos que
possibilitam melhor progndéstico e maior taxa de

sobrevida (8).

De modo geral, a doenca atinge
principalmente homens em idade avangada (70-75
anos) e mulheres jovens (20-34 anos) e por isso &
chamada de bimodal (7). A partir de dados
internacionais, foi constatado que em 10% dos
casos de Miastenia Gravis, os individuos afetados
apresentam inicio dos sintomas antes dos 18 anos
de idade (13). Apesar de todas as etnias serem
afetadas pela doencga, existe uma maior prevaléncia
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em individuos de descendéncia africana (8).

Impacto Psicoldgico, Social e
Profissional

As consequéncias da Miastenia Gravis sao
amplas, nao se resumindo apenas a limitagoes
fisicas, mas implicando no bem-estar emocional, na
vida social e nas atividades laborais ou académicas
(14).

A prevaléncia de ansiedade e de depressao
entre pacientes com Miastenia Gravis € elevada,
podendo chegar a 70%, contudo, sdao em grande
parte diagnosticados tardiamente (15). O impacto
psicoldgico esta associado ao peso da doenga e ao
proprio tratamento (ex: eventos adversos), que
impacta na rotina e na qualidade de vida do
paciente, afetando o senso de utilidade do individuo
(16).

As alteragbes de humor também geram
6nus para a vida social dessas pessoas, que relatam
impacto negativo em suas relagbes pessoais,
dificuldade de se conectar com outras pessoas e

sentimento de solidédo (14). Alguns pacientes



reportam uma tendéncia de isolamento causada
pelo estigma social, onde tentam ao maximo evitar
possiveis constrangimentos relacionados a sua
doenca, como a dificuldade em falar e em se
alimentar (16).

A perda de performance profissional devido
aos sintomas também é bastante mencionada entre
pacientes com Miastenia Gravis, ja que precisam
descansar mais entre tarefas, ou até mesmo
estendé-las por um periodo maior, repercutindo
diretamente na carreira. Muitos se aposentam mais
cedo, mudam a area de atuagdo ou mesmo perdem
0 emprego, segundo estatisticas de diversos paises
(14,16).

O impacto no trabalho € um importante
marcador da consequéncia social causada pela
Miastenia Gravis, haja vista os diversos beneficios
que o trabalho traz para o individuo: autorrespeito,
possibilidade de conexdes sociais, sentimento de
utilidade e satisfagdo pessoal. O impacto na carreira
também pode afetar a vida financeira desses
pacientes, que precisam arcar com o tratamento.
Muitos dos pacientes que, apos o inicio dos
sintomas, ficam desempregados s&o mais jovens,
utilizam tratamentos imunossupressores por tempo
prolongado e apresentam sintomas
neuropsiquiatricos com maior frequéncia, resultando

em prejuizo para a qualidade de vida (14,16).

“Eu trabalhava com prancheta e o lapis caia da
minha méo. Comegava a escrever errado, as vezes
meu dedo ndo pegava a tecla. A maquina
fotogréfica ficava pesada e eu ndo conseguia
fechar o olho direitc. Eu me engasgava mais com
liquidos do que com sélidos, achava que era
devido ao meu fratamento dentario que fazia na
época.”

- Paciente com MG

Classificacao da doenca

Enquanto a Miastenia Gravis € classificada
como uma doencga autoimune adquirida, a miastenia
congénita trata-se de uma doenga de carater
hereditario. A  miastenia congénita e do
desenvolvimento mimetiza muitas das

manifestacdes classicas da Miastenia Gravis (17) e
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normalmente é causada por uma mutagao em genes
que estao relacionados a estruturas do receptor de

acetilcolina (18).

Os pacientes com Miastenia Gravis
autoimune podem ser categorizados em subtipos de
acordo com a presenca de certos anticorpos,
apresentacao clinica, comorbidades e epidemiologia
(variando de acordo com a faixa etaria em que as
exarcebacgdes clinicas manifestam-se). As diferentes
categorias possibilitam um melhor diagnéstico e
tratamento dos pacientes (9). Os principais subtipos

de Miastenia Gravis sao:

= Miastenia Gravis associada ao
timoma, que afeta os pacientes de forma
generalizada e é causada pela agao de anticorpos
anti-AChR. A Miastenia Gravis é a doenga autoimune

com maior associagao a timomas (9);

= Miastenia Gravis de inicio precoce
com anti-AChR: caracterizada pelo inicio dos
sintomas antes dos 50 anos de idade, com expressao
positiva de anticorpos anti-AChR. Pacientes com

timoma sao excluidos desse subtipo (9);

= Miastenia Gravis de inicio tardio com
Anti-AChr: tem como principal diferenga o inicio dos
sintomas, que ocorre apés os 50 anos de idade. Além
disso, esses pacientes nao possuem evidéncias de

timoma (9);

= Miastenia Gravis associada a
anticorpos Anti-MuSK: ndo expressa anti-AChR, uma
vez que raramente encontra-se a expressao positiva
de anticorpos anti-MuSK e anti-AChR. Esse subtipo
afeta principalmente adultos e envolve
predominantemente os musculos bulbares e

cranianos (9);

= Miastenia Gravis associada a
anticorpos Anti-LRP4: afeta cerca de 1% dos
pacientes com Miastenia Gravis na maioria das
vezes com sintomas oculares ou leves. Nao sao
observadas alteragcbes no timo nesse subtipo da
doenca. A maioria dos testes comerciais nao
detectam o anticorpo anti-LRP4, tornando o

diagnostico ainda mais desafiador (9,19).



= Miastenia Gravis  soronegativa:
conforme ja mencionado, a Miastenia Gravis
soronegativa ndao apresenta anticorpos detectaveis
devido a baixa afinidade ou baixa concentragao dos
mesmos, representando um subgrupo bastante

heterogéneo patologicamente (9);

8

Outro método de classificagao da Miastenia
Gravis €& o proposto pela Myasthenia Gravis
Foundation of America (MGFA), desenvolvido para
identificar subgrupos de pacientes com Miastenia
Gravis que compartilham caracteristicas clinicas ou

gravidade da doenga que possam indicar diferentes

prognosticos ou resposta a terapia (Tabela 1)(20).

Tabela 1. Classificacao clinica da Miastenia Gravis de acordo com a MGFA (Myasthenia Gravis Foundation of

America).

Classe Descrigao

Classe | Qualquer fraqueza de musculo ocular. Fraqueza e fadiga ocular. Forga normal em outros
musculos.

Classe Il Fraqueza menor em outros musculos, além do musculo ocular. Fragqueza do musculo ocular
de qualquer gravidade.

lla Predominantemente, acometimento dos membros. Menor acometimento dos musculos da
orofaringe.

Ilb Predominantemente, acometimento dos musculos da orofaringe, respiratorios ou ambos.
Menor acometimento dos musculos dos membros, tronco ou ambos.

Classe lll Fraqueza moderada em outros musculos, além do musculo ocular. Fraqueza do musculo
ocular de qualquer gravidade.

Illa Predominantemente, acometimento dos membros, tronco ou ambos. Menor acometimento dos
musculos da orofaringe.

IlIb Predominantemente, acometimento dos musculos da orofaringe, respiratérios ou ambos.
Menor acometimento dos musculos dos membros, tronco ou ambos.

Classe IV Fraqueza acentuada, acometendo outros musculos além do musculo ocular. Fraqueza do
musculo ocular de qualquer gravidade.

IVa Predominantemente, acometimento de musculos dos membros, tronco ou ambos. Menor
acometimento dos musculos da orofaringe.

Vb Predominantemente, acometendo musculos da orofaringe, respiratérios ou ambos. Menor
acometimento dos musculos dos membros, tronco ou ambos.

Classe V Intubagdo com ou sem ventilagdo mecéanica, exceto quando usado no cuidado rotineiro no

pos-operatoério. O uso de sonda nasogastrica sem intubagao coloca o paciente em Classe IVb

Fonte: Adaptado de Jaretzki e colaboradores (2000) (20).

a fisiopatologia (descricao de como as fungbes do

Diagnostico

Sintomas iniciais

A Miastenia Gravis € uma das doengas
imunolégicas em que a patogénese (estudo que

busca entender como uma doenga desenvolve-se) e

corpo sao modificadas em resposta a uma doencga)
sao bastante estudadas e descritas pela literatura
(21).

Entretanto, o diagnostico depende de uma
avaliagcao clinica criteriosa por parte do médico
responsavel, que deve possuir conhecimento

suficiente para diferenciar o diagnostico da Miastenia
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Gravis de outras doengas neurologicas e
psiquiatricas (exemplo, Sindrome de Eaton-Lambert,
Esclerose Lateral Amiotrofica, entre outras), somado

a exames laboratoriais (18).

Uma possivel razdo para que os pacientes
despendam tanto tempo até encontrar um
especialista € a grande variedade e flutuagéo dos
sintomas. Os primeiros sintomas da Miastenia Gravis
se manifestam, em grande parte dos pacientes, em
musculos da face, principalmente musculos
responsaveis pela atividade ocular e propagam-se
para outros musculos em cerca de 80% dos
pacientes. Os sintomas mais relevantes incluem

diplopia (visao dupla), ptose (queda da palpebra),

Diplopia
e Ptose

©

Dificuldade para @
mastigar ou engolir

Fraqueza
respiratoria

Fadiga em
bragos e pernas

Figura 2. Sintomatologia da Miastenia Gravis.
Fonte: Elaboracdo propria.

Barreiras ao diagnéstico

O diagnostico da Miastenia Gravis ainda é
cercado por barreiras para pacientes, cuidadores e
profissionais de saude. Dado o carater raro da
doenca, é importante ressaltar as dificuldades
enfrentadas para obter informagdes assertivas sobre

9

fraqueza respiratoria, nos musculos faciais e do
pescoco (22).

“Eu trabalhava em horarios sem consténcia (eventos),

me sentia melhor a noite e de manha estava exausta

(ndo conseguia engolir, nem abrir os olhos). Pensava:

Ah é cansaco, trabalhei muito a noite. Mas comecei a

perceber que em épocas de calor era pior, no frio eu
ficava mais disposta.”

- Paciente com MG

Os sintomas podem ser apresentados de
forma uUnica ou em combinacdo (22). Os menos
frequentes incluem: voz anasalada, dificuldade para
mastigar ou engolir, fadiga em bracos e pernas e
marcha instavel ou falta de equilibrio resultantes da
fraqueza muscular (Figura 2) (23).

Fragueza em musculos
faciais e pescogo

AlteracGes vocais
(disfonia), incoordenacgéao
pneumofonoarticulatéria e
imprecisdo articulatdria
(disartria)

Marcha instavel e
falta de equilibrio

a Miastenia Gravis e seus protocolos de diagnostico
e tratamento. Apesar dos avangos na area
tecnocientifica, muitos profissionais nao tém acesso
a recursos detalhados durante sua formacgao
académica ou educacgao continuada. Em particular,
no contexto das doencgas raras, onde é fundamental

uma transigcao eficaz das informagdes mais recentes
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para a pratica clinica, esses obstaculos podem
resultar em atrasos no diagnéstico dos pacientes.
Além disso, profissionais de saude destacam que o
sistema de referéncia e contrarreferéncia falha
quando se trata de doencgas raras, havendo pouca
divulgacao sobre centros especializados para o

diagnostico e tratamento dessas condigcdes (24).

As dificuldades para o diagnostico incluem:
confusdo dos sintomas com outros disturbios
neurolégicos ou psiquiatricos, acesso limitado a
exames confirmatorios e falta de uma rede
especializada no disturbio. Até que o paciente
encontre um profissional capacitado a diagnosticar a
doencga, ele é atendido por diversos profissionais da
salde.

O estudo de Beekman e colaboradores
apontou que um grupo de 100 pacientes passou por
atendimento com 181 profissionais (neurologistas,
oftalmologistas, internistas, otorrinolaringologistas,
psiquiatras e fisioterapeutas) até o diagnostico da
Miastenia Gravis, com a realizagcdo de diversos
procedimentos prévios nao especificos para o

diagnodstico da doenga (21).

A maioria dos pacientes (56%) recebe
diagndstico entre 2 e 10 anos do inicio dos sintomas,
podendo chegar a mais 10 anos de espera, enquanto

44% sao diagnosticados em menos de 1 ano (25).

Levando em consideragcao as necessidades
priorizadas pelas familias de pessoas com Miastenia
Gravis, outro fator que pode impactar o diagnéstico é
o préprio acesso aos servigcos de saude no Brasil.

A falta de divulgacao de informacgdes sobre a
doenca impossibilita que a familia e amigos auxiliem
o individuo na busca pelo diagndstico. Quando ainda
ndo esta definido o diagnostico, mas os primeiros
sintomas ja se manifestam, os servigos de saude
parecem nao solucionar os problemas da pessoa
afetada (26).

Além disso, quando a doenga ocorre em um membro
de familias que residem afastadas de grandes
centros, a locomogado torna-se uma barreira
significativa para o diagnostico. Adicionalmente, o

impacto financeiro para essas familias também é
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consideravel, devido aos custos elevados com

transporte e hospedagem (26).

O atraso no diagnoéstico nao apenas afeta a
qualidade de vida do paciente, mas também o bem-
estar da familia, dos profissionais de saude e da

sociedade em geral.

“Comecei no otorrino, com dificuldade de deglutir.
Fui para o oftalmologista, cardiologista e ai
neurologista. A neurologista me encaminhou para o
exame, mas colocou apenas membros inferiores.
Quem fez o exame percebeu que era necessario
fazer no rosto também. Fiz tomografia também,
mas a nheurologista disse que ndo era nada, disse
que Iria passar para outro colega e daria um
retorno (o que ndo aconteceu). Ja com outro
meédico, comecel a tomar o piridostigmina, mas
ainda estava com muita fraqueza, e o médico falou
que tinha que ir ao psiquiatra. Ja o terceiro
neurologista encaminhou para um hospital
universitario, mas s6 conseguiu fazer a timectomia
recentemente por conta da pandemia.”

- Paciente com MG

Individuos com diagnéstico tardio tendem a
experimentar uma maior percepcao de fadiga em
comparacao com aqueles diagnosticados dentro do
primeiro ano apoés o inicio dos sintomas (27,28).

A persisténcia dos sintomas de fadiga
muscular pode reduzir a produtividade do individuo e
impactar negativamente seu estado emocional,
levando a uma diminuicdo da autoestima e
aumentando o risco de ansiedade e depressao
(27,28).

Além disso, o sistema de saude enfrenta
desafios devido ao aumento no numero de consultas
e na frequéncia das visitas dos pacientes aos
profissionais de saude. Embora o resultado da
Escala de Qualidade de Vida relacionada a Miastenia
Gravis (MG-Qol) seja ligeiramente inferior para
aqueles com diagnostico tardio, €& importante
reconhecer que essas escalas tém limitacbes na
reproducao fiel da qualidade de vida dos pacientes
(27,28).

Detalhes adicionais sobre a escala MG-QoL
e suas limitagdes serao discutidos na se¢ao "Impacto

da Doenca nas Atividades Diarias".

Avaliagao clinica da doencga
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Ao avaliar um paciente com suspeita da
doencga, € importante demonstrar a capacidade de
fadiga de um determinado musculo por meio de
testes que avaliam a forgca antes e apods esforco
repetitivo desse musculo (levantar e abaixar os
bracos ou levantar-se e sentar-se de maneira
repetitiva). Essa triagem € importante para confirmar
uma suspeita da doencga antes de partir para exames

adicionais que sdo mais caros e especificos.

Outros testes clinicos relevantes para o

diagnostico da Miastenia Gravis sao (23,29):

Teste do Gelo: Durante 2 minutos aplica-se gelo
na palpebra de um dos olhos afetados por ptose e
apos esse tempo deve ser comparado com uma
imagem dos olhos antes da aplicacdo. Caso haja
melhora na ptose, o teste é considerado positivo;

Teste de Biefang: O paciente deve mexer as
palpebras por até 10 segundos e depois fixar o
olhar para sua frente. Caso seja observado uma
reducdo na ptose, o teste é considerado positivo;

Teste de Simpson: Nesse teste o paciente deve
fixar o olhar para cima durante 1 a 2 minutos. O
aparecimento ou intensificacdo da ptose
caracteriza um resultado positivo para MG;

Sinal de Contracao de Palpebra de Cogan: Apés
fixar o olhar para baixo, a palpebra de um paciente
com suspeita de MG pode contrair-se, tornando os
olhos mais abertos do que a posicao inicial,
caracterizando um resultado positivo para MG.

Ha um método que permite diagnosticar
pacientes com suspeita de Miastenia Gravis,
especialmente aqueles que apresentam sintomas
oculares. Este método possibilita um diagndstico em
3 a 5 minutos e utiliza o edrofénio, um farmaco que
inibbe a acetilcolinesterase. Esta enzima é
responsavel por degradar a acetilcolina, que é crucial
para a contracdo muscular. Ao aumentar a
quantidade de acetilcolina na jungcao neuromuscular,
os sintomas da Miastenia Gravis sao aliviados
rapidamente. Conforme comentado, esse teste é
mais especifico para sintomas oculares, em
especifico a ptose. No entanto, em casos em que o
paciente possui sintomas severos de fraqueza
muscular, o teste com edrofénio apresenta maior
sensibilidade (23,29).

A sensibilidade deste teste é
aproximadamente de 80-90%, no entanto, possui
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algumas limitagbes, como a baixa especificidade
para Miastenia Gravis e o risco de produzir
resultados falso-positivos ou falso-negativos. Além
disso, ha riscos associados ao teste, como aumento
da salivagao, colica gastrointestinal, bradicardia

sintomatica e broncoespasmo (19).

“Pacientes com miastenia séo trabalhosos, pois os
sintomas séo flutuantes - estdo bem em um dia e
mal no outro... O paciente com miastenia sofre de
fadiga. Apesar dos avangos tecnolégicos, o método
de diagnéstico da Miastenia Gravis é o mesmo ha
pelo menos 15 anos e pode ser doloroso e
incémodo.”

- Neurologista

Avaliacao por meio de exames
adicionais

Além do diagndstico clinico, € importante a
realizacdo de exames adicionais para o diagndstico
preciso da Miastenia Gravis. Esses métodos de
diagnéstico auxiliam na correta classificagédo da
doenca e permitem que o paciente tenha um melhor

prognostico (21).

Os principais exames confirmatérios sao
realizagcdo de testes soroldgicos para detecgao de
anticorpos (Anti-AChR, Anti-MuSK e Anti-LRP4),
estudo da jungdo neuromuscular e estimulagdao
repetitiva através da eletroneuromiografia (exame
que avalia a atividade elétrica dos nervos e
musculos) e estudo de imagem do timo (19).

Os testes sorologicos para Miastenia Gravis
consistem na detecgao de autoanticorpos contra
receptores musculares especificos, como os
receptores de acetilcolina (AChR), tirosina quinase
especifica do musculo (MuSK) e proteina relacionada
ao receptor de lipoproteina de baixa densidade 4
(LRP4). A presenca desses autoanticorpos pode
confirmar o diagnostico de Miastenia Gravis em
muitos pacientes. Cerca de 85% dos pacientes com
Miastenia Gravis generalizada tém anticorpos AChR,
enquanto aproximadamente 8% tém anticorpos
MuSK e cerca de 1% tem anticorpos LRP4 (19).

A estimulacdo nervosa repetitiva, realizada

durante a eletroneuromiografia, € o teste de escolha
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para avaliagcao de pacientes com potencial disfungcao
da jungao neuromuscular. A eletroneuromiografia de
fibra unica é especialmente sensivel para detectar
Miastenia Gravis. Outros testes podem ser
realizados para excluir diagnoésticos alternativos,
como ressonancia magnética ou tomografia
computadorizada do cérebro, e puncao lombar para
analise do liquido cefalorraquidiano em casos de
anormalidades nos nervos cranianos. Recomenda-
se fazer exames de imagem do torax para

identificacdo de timomas (19).

Além disso, € sugerido que todos os
pacientes com Miastenia Gravis fagam exames para
verificar como esta funcionando a tireoide, ja que
problemas autoimunes nessa glandula sdo comuns

em pessoas com Miastenia Gravis (19).

Quando um paciente é diagnosticado com
Miastenia Gravis, € atribuido a ele um codigo
especifico da Classificagdo Estatistica Internacional
de Doencas e Problemas Relacionados a Saude
(CID-10). Essa codificagdo € crucial para a
organizagao e comunicagao entre profissionais de
saude, facilitando a condugcao do cuidado e um
tratamento eficaz. A Miastenia Gravis é categorizada
sob o cédigo G70 no CID-10, englobando diversas
subcategorias que abordam diferentes aspectos e
manifestagcoes dessa doenca, como a miastenia
congénita e do desenvolvimento, identificada pelo
codigo G70.2 (30).

Escalas de qualidade de vida

Atualmente, existem varias escalas para se
avaliar a melhora do paciente com o tratamento,
sendo as mais utilizadas em ensaios clinicos
Miastenia Gravis Quantitativa (QMG - do inglés,
Quantitative Myasthenia Gravis); Atividade de Vida
Diaria em Miastenia Gravis (MG-ADL - do inglés, MG
Activity of Daily Living); Miastenia Gravis Composto
(MGC - do inglés, MG Composite); e Qualidade de
Vida 15 itens em Miastenia Gravis (MG-QOL-15 - do
inglés, MG Quality of Life 15-items) (31).

A QMG foi introduzida em 1998 e avalia a
forca muscular e fadiga por meio de medidas

objetivas (exemplo, visdo dupla, disfagia, funcao
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respiratoria) (32). A MG-ADL, por sua vez foi
desenvolvida em 1999 e consiste em um
questionario rapido respondido pelo proprio
paciente, que avalia a frequéncia e a gravidade dos
sintomas (33). Ja a MGC foi introduzida em 2008 e &
composta pelos itens de melhor desempenho para
avaliar fungdes comumente afetadas pela Miastenia
Gravis (exemplo, fechamento dos olhos, respiracgao,
flexdo ou extensdo do pescogo, entre outros) da
QMG, da MG-ADL e do Teste Muscular Manual
(procedimento utilizado para mensurar a forga
muscular) (34). E por fim, a MG-QOL-15 também foi
desenvolvida em 2008 e €& composta por 15
perguntas respondidas pelos pacientes que avaliam
sintomas oculares, fala, mobilidade, trabalho, vida

social, entre outros (35).

“O exame fisico em consultério engana muito, o dia
a dia é diferente do que vemos em consultério. Em
linhas gerais, o médico ndo costuma mensurar
qualidade de vida em consultas, até mesmo em
estudos clinicos se tem dificuldade. A miastenia
gravis em especifico tem ensinado a importancia
de se acessar qualidade de vida. Com a chegada
de novos fratamentos, qualidade de vida entrou
como desfecho e passou a ser rediscutida.”

- Neurologista

Nos Ultimos anos, as autoridades regulatorias
enfatizaram o uso dessas escalas como ideais na
avaliagéo de eficacia em ensaios clinicos (31). Essas
escalas fornecem resultados reportados pelos
pacientes e pelos médicos, e permitem que o
avaliador aprofunde sua compreenséao do sofrimento
do paciente, podendo ser utilizadas nas consultas
meédicas na pratica clinica para avaliar se o

tratamento esta adequado (31,36).

Entretanto, apesar da confianca nessas
escalas ser considerada alta, ainda existem algumas
limitagdoes como a dificuldade em mensurar eventos
adversos (31) e a variagao nos resultados de acordo
com o intervalo em que sdo aplicadas (36), sendo

indispensavel a constante avaliagao clinica.
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“E muito importante acessar a qualidade de vida e
a atividade de vida diaria, o que ja é mensurado
em consultérios de maior padrdo. Essas escalas
sdo utilizadas como desfechos em alguns estudos
e podem ser utilizadas para avaliar e decidir o
tratamento do paciente.”

- Neurologista

Manejo clinico

Os objetivos do tratamento sado tornar os
pacientes pouco sintomaticos ou ao menos garantir
alguma melhora sintomatica, com diminuicdo das
exacerbagoes e aumento do periodo de remisséo,
com o menor frequéncia de eventos adversos
possivel, e por consequéncia uma melhora na

qualidade de vida dessa pessoa (18).

A Miastenia Gravis € uma doenga crdnica,
mas tratavel, e muitos pacientes podem alcancgar
remissao sustentada dos sintomas e plena

capacidade funcional.

Tratamentos

Historicamente, os primeiros medicamentos
utilizados no tratamento da Miastenia Gravis foram
os inibidores de acetilcolinesterase (exemplo,
piridostigmina), introduzidos em 1934, consistindo
em tratamentos sintomaticos (que aliviam os
sintomas). Conforme mencionado anteriormente, a
acetilcolinesterase € uma enzima responsavel por
hidrolisar e inativar a acetilcolina, interrompendo a
propagacao do impulso nervoso. Ao se inibir a agcao
dessa enzima, a quantidade de acetilcolina aumenta
na juncao neuromuscular, permitindo sua ligagéo aos
AChR e, consequentemente, aumentando a ativagao
muscular em um curto periodo. A dose utilizada
depende de multiplos fatores (exemplo, sintomas,
pratica de atividade fisica, resposta ao
medicamento). Normalmente sdo utilizados em
conjunto com outro medicamento, mas em alguns
casos a terapia isolada é suficiente para o controle
dos sintomas (6,37-39).
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A timectomia foi uma das primeiras
abordagens terapéuticas reconhecidas para
Miastenia Gravis, sendo introduzida em 1939.
Atualmente, segundo o Protocolo Clinico e Diretriz
Terapéutica (PCDT), a timectomia é recomendada
para pacientes com Miastenia Gravis associada a
timoma e pacientes com Miastenia Gravis sem
timoma associada a anti-AChR com menos de 65
anos de idade, além de pacientes com Miastenia
Gravis soronegativa (18). Entretanto, a cirurgia néo é
recomendada em casos de Miastenia Gravis
associada a anticorpos anti-MuSK e anti-LRP4 e
Miastenia Gravis soronegativa (39,40). Normalmente,
os medicamento utilizados para trata a Miastenia
Gravis antes da cirurgia sdo continuados apoés o
procedimento, ficando a cargo do médico como

diminuir gradualmente os medicamentos (41).

Pacientes que realizaram a timectomia
apresentaram melhora significativa da doenga,
menos hospitalizagdes devido a crises miasténicas e
necessitaram de doses menores de prednisona ou
adicdo de azatioprina para alcancar e manter a

remissao da doenga (6).

Posteriormente, na década de 1960, os
corticosteroides (exemplo, prednisona) foram
introduzidos no tratamento de Miastenia Gravis,
sendo a primeira terapia imunossupressora
(tratamento que impede que o organismo produza os
anticorpos que atacam a jungdo neuromuscular) para
esses pacientes. A dose e a frequéncia de uso sao
variaveis. Apos poucas semanas de tratamento, ja
possivel observar melhora dos sintomas, quando a
dose é lentamente reduzida para a menor possivel.
Contudo, o uso de corticosteroides esta associado a
varios eventos adversos (complicagdes indesejadas
decorrentes do tratamento), sejam eles de curto
prazo (exemplo, insénia e alteragbes de humor) ou
longo prazo (exemplo, osteoporose, glaucoma,
hipertensdo). Ademais, alguns pacientes nao
respondem bem aos corticosteroides, sendo
necessarias doses muito elevadas que aumentam

mais ainda os riscos de eventos adversos (6,37-40).

Com o objetivo de reduzir a dose dos

corticosteroides, potencializar os seus efeitos
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benéficos e reduzir os eventos adversos, foram
adotados o0s imunossupressores nao-esteroidais,
que incluem azatioprina, micofenolato de mofetila,
ciclosporina, metotrexato, tacrolimus, entre outros.
Entretanto, a melhora dos sintomas pode demorar
meses, sendo necessario o uso concomitante de
corticoides para manter a doenga controlada (6,37-
40).

“Eu comecei com piridostigmina e com a prednisona.

Prednisona aumentou até 60 mg por 2 anos e meio.

Dois meses antes da cirurgia fol azatioprina. Esse ano

eu fui ao oftalmologista, e tenho catarata pela

prednisona. Mesmo interrompendo o tratamento, as

crises decorrentes da prednisona continuaram. Eu

também n&o tenho sentido melhora desde a timectomia.

Depois da cirurgia eu melhorei, mas precisei operar o
ouvido e os sintomas voltaram.”

- Paciente com MG

Em 1976, a plasmaférese (procedimento que
remove e substitui o plasma sanguineo do paciente)
passou a ser utilizada como tratamento de Miastenia
Gravis, uma vez que remove anticorpos e outros
componentes. Apesar de apresentar melhora dos
sintomas dentro de 3 dias, a duragéo da resposta &
bastante variavel. Além disso, a plasmaférese requer
acesso a veia central (subclavia ou femoral),
necessitando de ambiente hospitalar especializado e
podendo acarretar algumas complicagdes (exemplo,
perda sanguinea, infecgbes, hematomas) (6,39).

Por fim, na década de 1980, a
imunoglobulina intravenosa (IglV) foi inserida como
uma alternativa de tratamento para Miastenia Gravis,
demonstrando eficacia em pacientes com doencga
grave ou exacerbacao aguda em poucos dias. O uso
a longo prazo vem demonstrando melhora dos
sintomas e maior controle da doencga, além de ser util
na reducado de corticosteroides. Ademais, a IglV
também é comumente utilizada na estabilizagcao de
pacientes antes da cirurgia e como terapia de
transicGo ao se iniciar altas doses de
corticosteroides, para minimizar ou prevenir o
agravamento da fraqueza, que pode ocorrer em

alguns pacientes no comego do tratamento (6,39).
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Em suma, pacientes nao candidatos a
timectomia iniciam o tratamento com piridostigmina
(inibidor de acetilcolinesterase) e, caso nao
apresentem melhora, o0s corticosteroides sao
introduzidos. Se porventura o paciente apresentar
muitos eventos adversos, o medico pode optar por
um imunossupressor nao-esteroidal, reduzindo a
dose de prednisona ou até substituindo-a. Ja
plasmaférese e a IglV sao mais indicadas em casos
de crises miasténicas e também podem ser utilizados
como tratamento de manutencdo quando os

pacientes nao respondem (39) (

Figura 3).

Reabilitagdo e a importancia da
equipe multidisciplinar

Segundo a Organizagao Mundial de Saude
(OMS), a reabilitagao é definida como “um conjunto
de intervencbes destinadas a otimizar a
funcionalidade e reduzir a incapacidade em
individuos com problemas de saude em interagao
com o seu ambiente” (42). E um processo que requer
abordagem multidisciplinar (por exemplo,
fisioterapeutas, educadores fisicos, psicologos,
fonoaudiodlogos, nutricionistas, entre outros
profissionais) que engloba terapias individualizadas
com o objetivo de melhorar a independéncia
funcional do paciente, com énfase na educacgao e na

autogestao.

“Definigao de melhorar a qualidade de vida:
devolver a autonomia e funcionalidade para um
individuo. Um grande profissional responsavel por
isso é o terapeuta ocupacional.”

- Paciente com MG

Em doencgas neuromusculares, um programa
de reabilitacdo eficaz pode maximizar as funcgoes
fisicas e psicossociais dos pacientes, além de manter
a qualidade de vida (43).
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Em associagio

Piridostigmina

Timectomia

* Paciente com timoma
* Paciente sem timoma e
<65 anos de idade

Prednisona
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Redugdo da dose de
prednisona cu substituigo

Imunossupressores
nao-esteroidais

Imuglobulina
Plasmaférese

* Crise miasténica
* Tratamento de

manutengao

Figura 3. Fluxograma da atual estratégia de tratamento para pacientes com miastenia gravis.

Fonte: Elaboracdo propria.

Uma das alternativas de reabilitagcdo do
paciente com Miastenia Gravis é a pratica de
exercicios fisicos, que pode muitas vezes parecer
inviavel para os individuos acometidos. Entretanto, €
importante salientar que a fadiga experienciada
pelos pacientes é generalizada e nao localizada em
musculos ou decorrente de movimentos especificos.
Dessa forma, pacientes com Miastenia Gravis
tendem a se sentir desestimulados a praticar
exercicios fisicos e podem entender que essas

atividades possam piorar seus sintomas (44).

Contudo, essa pratica pode atuar como um
componente chave do tratamento. Em um estudo
que contou com 779 pacientes com Miastenia
Gravis, foi observado que niveis mais altos de
atividades fisicas estavam associados a niveis mais
baixos de fadiga (45). Paralelamente, pacientes com
comorbidades cardiacas exibem maior saude
cardiovascular com a pratica de exercicios fisicos
(46). Ademais, o tratamento a longo prazo com
corticosteroides pode levar ao desenvolvimento de
varias comorbidades, tornando as atividades fisicas
ainda mais pertinentes (44). Apesar dos beneficios
explicitados, € necessario ressaltar que a frequéncia
e a intensidade dos exercicios fisicos irdo depender
da gravidade da doenca e deve ser individualmente
adaptada, assim, é imprescindivel l¢)

acompanhamento com profissional especializado,

como um fisioterapeuta ou educador fisico (44)
(Figura 4).

Paralelamente, o treinamento muscular
respiratorio (TMR) também €& uma alternativa no
tratamento da fadiga e da insuficiéncia respiratoria,
pois €& capaz de promover maior resisténcia
respiratéria e melhor desempenho fisico, além de
reduzir a incidéncia de complicagbes da Miastenia
Gravis, como a dispneia (falta de ar) (47,48). O TMR
pode ser realizado por técnicas variadas que
apresentam diferentes niveis de complexidade,
contudo, quando utilizado incorretamente pode ser
ineficaz e piorar os sintomas do paciente. Além
disso, é crucial enfatizar que os estudos que avaliam
o TMR sao caracterizados por uma falta de rigor
metodolégico e abrangem um numero limitado de
participantes que, em sua maioria, se encontram em
estagio leve a moderado da doenca. Também é
possivel notar que ha uma auséncia de consenso em
relagcdo a melhor técnica, ao protocolo ideal e a
eficacia do TMR em cada estagio da doenca. Assim,
embora parecga ser eficiente, ainda se vé necessaria
uma analise cuidadosa dos resultados apresentados
(49).

A  fonoaudiologia também é uma
especialidade de grande relevancia na reabilitacdo
do paciente com Miastenia Gravis. A fraqueza da

musculatura facial e orofaringolaringea pode
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provocar o comprometimento de fungdes bulbares
(voz, fala, respiragcéo e degluticdo), e a gravidade
pode piorar em quadros de crises miasténicas. A
avaliagao clinica dessas fungdes deve ser realizada
por um fonoaudidlogo com expertise em doencas
neuromusculares, contemplando uma histoéria clinica
e de vida do paciente bastante detalhada, seguida de
uma avaliagcdo estrutural (exame fisico) e funcional
(voz, fala, respiragcado, entre outros). Com a
intervencao fonoaudioldgica, € possivel aprimorar as
fungbes orais (sugar, mastigar, falar, respirar)
utilizando abordagens individualizadas adequadas

conforme o curso da doencga (50-53) (Figura 4).

Em relacdo as disfungdes bulbares, a
disfagia destaca-se diante de suas complicagbes
nutricionais, respiratérias e na qualidade de vida. O
exame clinico da disfagia consiste em avaliar a
biomecanica da degluticdo, iniciando sempre pela
habilidade do paciente em deglutir a propria saliva, e
precedido sempre da sua habilidade de protecao de
vias areas (mensurada através do pico de fluxo de
tosse) (54). No manejo da disfagia orofaringea, o

trabalho em conjunto entre o fonoaudidlogo € um

Educador(a) fisico
Indica e acompanha os
exercicios para
combater a fraqueza
muscular

Il

Farmacéutico(a)
Responsavel pelo cuidado
farmacoterapéutico e
contraindicacao em situacoes
especiais

El

Fisioterapeuta
Reabilitagao dos movimentos
perdidos/prejudicados pela doenca
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profissional nutricionista € fundamental para as
adequacgodes das consisténcias da
alimentacao/hidratagcdo via oral aos valores

nutricionais, de hidratacao e caldricos da dieta, como
também para maximizar o prazer alimentar e a

qualidade de vida desses individuos (55,56) (Figura

4).

A limitagao fisica da Miastenia Gravis
também impacta a saude mental do individuo
acometido, exigindo um intenso processo de

readaptacdo das atividades diarias que pode
acarretar quadros depressivos e ansiosos (15). Além
de reduzir a qualidade de vida do paciente, os
transtornos de humor também prejudicam a adesao
terapéutica, tornando o] acompanhamento
psicologico uma pecga crucial na reabilitacdo do
individuo com miastenia (57-59). Da mesma forma, a
terapia ocupacional auxilia o paciente com Miastenia
Gravis a desenvolver novas formas de realizar
tarefas diarias, promovendo maior conservacao de
energia e técnica compensatoria, aumentando ainda

mais a qualidade de vida do individuo (43) (Figura 4).

Terapeuta

Ocupacional
Adaptar as necessidades
do paciente para ajudar
a manterem a
autonomia nas tarefas
cotidianas.

Psic6logo(a)

Suporte emocional para lidar
com a doenca e vivenciar o
tratamento da melhor forma
possivel, considerando os
novos desafios
Nutricionista

Recomenda os alimentos a serem
consumidos com qualidade e

facilidade

4y

Fonoaudidlogo(a)
Reabilitagao e superacao da
dificuldade de engolir e até de

falar

Figura 4. Papéis da equipe multidisciplinar na reabilitacao do paciente com miastenia.

Fonte: Elaboracdo propria.
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Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (PCDT)

O PCDT para o manejo de Miastenia Gravis,
publicado em 2022, estabelece critérios de
diagnostico e tratamento, com os medicamentos,
posologias recomendadas, mecanismos de controle
clinico e o acompanhamento e verificagcdo dos
resultados terapéuticos a serem seguidos pelos
profissionais do Sistema Unico de Saude (SUS) (18).

Critérios de inclusao e exclusao

Estdo incluidos no protocolo pacientes que
apresentam manifestagdes clinicas compativeis com
Miastenia Gravis e pelo menos um exame
complementar confirmatério da doenga, considerando
os coédigos de CID-10 G70.0 (Miastenia gravis) e
G70.2 (Miastenia congénita e do desenvolvimento).
No caso de pacientes com diagnostico clinico
compativel com Miastenia Gravis, mas com
resultados negativos de anticorpos ant-AChR e
eletroneuromiografia, fica preconizado a prova
terapéutica com piridostigmina por trés meses para
avaliagao da resposta e confirmagao do diagnostico.
Estdo excluidos do protocolo pacientes que
apresentam outras formas de miastenia que nao
forem Miastenia Gravis e pacientes que apresentam
toxicidade (intolerancia, hipersensibilidade ou outro
evento adverso) ou contraindicagdes absolutas ao
uso do respectivo medicamento ou procedimento

preconizado (18).

Diagnéstico

De acordo com o PCDT, o diagnostico da
Miastenia Gravis € realizado a partir de sintomas
clinicos e através de exames adicionais. O
diagnostico clinico deve ser realizado de acordo com
a tabela de classificagdao da doenga produzida pela
Miastenia GravisFA (Myasthenia Gravis Foundation
of America,(Tabela 1) (60).

Sao indicados como exames complementares
prioritarios a dosagem seérica de anti-AChR e
eletroneuromiografia. A dosagem de outros

anticorpos nao €& mencionada. Também séao
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recomendados a investigagdo radioldogica do
mediastino para avaliagdo do timo, e o diagnodstico
diferencial para intoxicagdo farmacoldgica e outras
doencas neuromusculares. O método clinico baseado
na utilizagdo do edrofénio n&o esta descrito no PCDT
do Brasil (23,29).

“Nunca fui positivada pela dosagem de anticorpos.
Apesar da indicagéo no rol, foi negado pelo
hospital porque a instituicdo ndo realiza o exame.
Meédico indicou procurar lugar mais barato ou pagar
do préprio bolso...”

- Paciente com MG

Tratamento

O tratamento € definido de acordo com a
intensidade dos sintomas (leves, moderados e
graves), caracteristicas da doencga (crise miasténica,
presenca de timoma, presenca de anticorpos anti-
AChR) e resposta aos tratamentos anteriores (casos
refratarios) (18).

O tratamento sintomatico €& feito com
inibidores de acetilcolinesterase (piridostigmina) e,
caso o paciente nao responda adequadamente, a
conduta & adicionar um corticosteroide. No caso de
pacientes com indicagdo de manutengao cronica com
corticosteroides, deve-se associar a
imunossupressores (azatioprina, ciclosporina e
ciclofosfamida) para reduzir a dose e diminuir os
eventos adversos. Visto que a doenga € crénica e com
sintomas flutuantes, nao existe um tempo predefinido
de tratamento. Dessa forma, recomenda-se que o
controle da doenca seja realizado com a menor dose
necessaria, com o objetivo de interromper o
tratamento a medida que os sinais e sintomas
relatados sao aliviados (18).

Na ocorréncia de crise miasténica, o
tratamento consiste em medidas de suporte
(internacdo em UTI, monitorizagcdo e tratamento da
funcdo respiratéria, e cuidados gerais) e um
tratamento especifico. Caso o paciente ndo apresente
diagnostico prévio de Miastenia Gravis, inicia-se o
uso de anticolinesterasicos, que devem ser
suspensos por 24 a 72 horas em pacientes que estao
sob ventilagdo mecanica e para diagnostico
diferencial de crise colinérgica. Se o paciente ja
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apresenta diagnostico prévio, € indicado o uso de
plasmaférese ou IglV (18).

Por fim, a timectomia €& indicada para
pacientes com timoma e pode ser considerada em
pacientes que apresentam piora progressiva,
especialmente naqueles com diagnostico recente
(18).

Nos casos de Miastenia Gravis ocular ou
Miastenia Gravis com sintomas leves a graves, o
tratamento inicial consiste em piridostigmina. Se nao
houver resposta terapéutica, recomenda-se a

associagao com prednisona, considerando alcancgar a
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menor dose eficaz. Entretanto, em caso de falha
terapéutica, necessidade de corticoterapia crénica ou
eventos adversos, preconiza-se a associagao com
azatioprina ou ciclosporina. Se ainda nao ocorrer
remissao da doenca, devem ser avaliados
diagnosticos diferenciais e substituicdo terapéutica
por ciclofosfamida, isolada ou associada a
prednisona. Vale ressaltar que, se houver piora
aguda, complicagdes respiratorias ou risco de morte
a qualquer momento do tratamento, o uso de
plasmaférese ou IglV devem ser considerados (Figura
5) (18).
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FLUKEGRAMA DE TRATAMENTO
IMIASTENIA GRavis Diagnéstico: clinico &
laboratorial

Paciente com diagndstico de /ﬂ:;:lndmi:: mmﬁe;l:gﬂes clinicas

miastenia growis* compativeis & um exame complementar
doenga

N30 Possui critérios i Critérios de exclusio:
de inclusdo? ¥ autras formas de miastenia que
/// nao a miastenia grawvs
Exclusio do Sim f’ Possui critérios
PCDT - %, de exclusdo?
I- ED] HMED l
MG ocular, sintomas keves Sintomas moderados a graves

(Classe e ) (Classe Il IV e V) Crise miastérica

L |

Internacie em Unidade de Tratamenta
Intensivo,
plasmaféresa ou imunoglobuling humana

Piridostigmina®™

Sa Howve resposta
e terapéutica?
Houve melhora
da crisa? L
prednisona Sim N&o

fgsociar

I—.‘. Manter o J‘ l
Tratar
L tratamento,
Houve falha terapéutica, considerando canforrme Manter o
necessidade de corticoterapia Pl i ones Jr— tratamento
Sim crénica ou efeitos advarsos? alcangar a dose
minima eficaz dos
l_ madicamentos
Associar
azatioprina ou
ciclosporina

Howve remissdo
da doenca?

]

Awallar diagndstioos diferenclals.
Substituir por clelofosfamida (em monaterapla ou
associada a prednisonal,

-

Manter o tratamento, considerando alcangar
a dose minima eficaz dos medicamentos,

* Indicado timectomia na presenga de timoma e de anticorpos anti-AchR. Avaliar indicacdo de timectomia
nos casos de auséncia de timaoma.

** Conskderar prednisona precocermnente nos casos moderados a graves, s& necassario

Obs. a qualguar momento do tratamento se howver plora aguda, complicacdes raspiratérias, rlsco de marte
considerar uso de plasmalérese ou imunoglebuling humana,

Figura 5. Fluxograma de tratamento de miastenia gravis segundo o Protocolo Clinico e Diretrizes
Terapéuticas (2022).
Fonte: Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas de Miastenia Gravis (18).
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Novos medicamentos para Miastenia Gravis
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Existe uma grande variedade de medicamentos sendo desenvolvidos ou ja aprovados em outros paises,

contudo, alguns ainda néo estao disponiveis ou nao possuem aprovacgao regulatéria para Miastenia Gravis no

Brasil. Alguns desses medicamentos estdo descritos na Tabela 2.

Tabela 2. Sumario de novos medicamentos para o tratamento de miastenia gravis.

Medicamento

Mecanismo de
acao

Grupos alvo

Dose e forma de
administragao

Evidéncia atual

Inibidores de complemento

Eculizumabe

Ravulizumabe

Zilucoplan

Inibidor do
complemento C5

Inibidor do
complemento C5
(acao longa)

Inibidor do
complemento C5 e
C5b

Bloqueadores de FcRn

Efgartigimode alfa

Rozanolixizumabe

Nipocalimabe

Batoclimabe

Antagonista de
FcRn

Anticorpo
monoclonal anti-
FcRn

Anticorpo
monoclonal anti-
FcRn

Anticorpo
monoclonal anti-
FcRn

Miastenia Gravis
anti-AChR +

Miastenia Gravis
anti-AChR +

Miastenia Gravis
anti-AChR +

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

900mg
administrados por
via IV
semanalmente
durante 4
semanas, seguido
de manutencéao de
1200mg a cada 2
semanas.

Dose baseada no
peso administrada
por via IV. Dose de
ataque unica de
2.400mg-3.000mg
e doses de
manutencgao de
3.000-3.600mg a
cada 8 semanas.
Dose unica diaria
de 0,3mg/kg
administrada por
via SC.

Primeiro ciclo de
10mg/kg/dose
semanalmente por
via IV durante 4
semanas e repetir
ciclos e, intervalos
variaveis com base
na recorréncia dos
sintomas.

No estudo de fase
2, foram
administrados
7mg/kg
semanalmente por
via SC durante 3
semanas, seguidos
de 7mg/kg
semanais ou 3
doses de 4mg/kg.
Doses de 60mg/kg
administradas via
IV acada 2
semanas.

Doses de 340-
680mg
administradas por
via SC por semana
de inducao,
seguido de
manutencgao de
340mg a cadal-2

Disponivel no Brasil,
mas nao apresenta
indicagcdo em bula
para Miastenia
Gravis.

Aprovado para o
tratamento de
pacientes Miastenia
Gravis AChR+.

Ainda nao aprovado
no Brasil, mas
disponivel em outros
paises.

Ainda nao aprovado
no Brasil, mas
disponivel em outros
paises.

Ainda nao aprovado
no Brasil, mas
disponivel em outros
paises.

Em desenvolvimento
clinico.

Em desenvolvimento
clinico.
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Terapias direcionadas as células B e células plasmaticas

Rituximabe

Inebilizumabe

Tolebrutinibe

Anticorpo
monoclonal anti-
CD20

Anticorpo
monoclonal anti-
CD19

Inibidor da tirosina
quinase de Bruton

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

Miastenia Gravis
anti-AChR+ ou
anti-MuSK

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

Terapias direcionadas as vias de quimiocinas e citocinas

Belimumabe

Telitacicept

Diversas
Terapia com células
CAR-T

Transplante
autoélogo de células-
tronco
hematopoiéticas

Anticorpo
monoclonal contra
BAFF

Inibicdo de BAFF e
APRIL

Deplecéao
direcionada de
células autoimunes
com células T
geneticamente
modificadas.
Ablacao
imunolégica e
repovoamento.

Miastenia Gravis
anti-AChR+ ou
anti-MuSK

Miastenia Gravis
anti-AChR+ ou
anti-MuSK

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

Todos os subtipos
de Miastenia
Gravis

semanas.

Varios regimes sao
utilizados.
Geralmente duas
doses de 1g
administradas por
via IV com intervalo
de 2 semanas ou
infusdes de
375mg/m?
repetidas
semanalmente por
4 semanas.

Duas doses de
300mg cada
administradas por
via IV com intervalo
de 2 semanas e
manutengao apos
6 meses.

Dose diaria
administrada por
via oral.

Doses de 10mg/kg
a cada duas
semanas por 4
semanas
administradas por
via IV e, entdo,
uma vez a cada 4
semanas.

Doses de 160 ou
240mg
administradas por
via SC
semanalmente.

Infusao IV.
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Disponivel no Brasil,
mas nao apresenta
indicagdo em bula
para Miastenia
Gravis.

Em desenvolvimento
clinico.

Em desenvolvimento
clinico.

Disponivel no Brasil,
mas nao apresenta
indicagcdo em bula
para Miastenia
Gravis.

Ainda nao aprovado
no Brasil, mas
disponivel em outros
paises.

Disponivel no Brasil,
mas nao apresenta
indicacao para
Miastenia Gravis.

Disponivel no Brasil,
mas nao apresenta
indicacao para
Miastenia Gravis.

Anti-AChR+: anticorpo contra o receptor de acetilcolina positivo; Anti-LRP4+: anticorpo contra a proteina 4 relacionada ao receptor de
lipoproteina de baixa densidade positivo; Anti-MuSK: anticorpo contra a tirosina-quinase especifica do musculo; APRIL: ligante indutor
de proliferagdo,; BAFF: fator de ativagdo de células B; FcRn. receptor cristalizavel de fragmento neonatal; IV: intravenosa, Miastenia
Gravis: miastenia gravis;, SC: subcutdnea.
Fonte: Adaptado de Nair e colaboradores (2023) e ClinicalTrials.gov (61,62).

Desafios no sucesso do

tratamento

Apesar das varias alternativas terapéuticas
disponiveis, ainda existem alguns obstaculos que

dificultam o sucesso do tratamento e estdo em sua

adesao, a alfabetizagcdo em saude e a relagao

médico-paciente.

maioria interligados, como a falta de acesso, a nao

Mesmo com

Miastenia Gravis

nao

diversos tratamentos

disponiveis, a falta de acesso ainda é um grande
empecilho para os pacientes com Miastenia Gravis.
Diferentemente de diretrizes internacionais, o PCDT
de

inclui o uso de

medicamentos off-label (uso diferente do aprovado
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em bula), como é o caso dos medicamentos
biolégicos (por exemplo, rituximabe) (18). Dessa
forma, os pacientes precisam arcar com os custos
destes medicamentos, muitas vezes elevados, ou
entrar com processos de judicializagao que, por sua
vez, impactam o planejamento orgcamentario do setor

publico e atrasam o inicio do tratamento (63).

“O melhor protocolo € tratar com o tratamento mais
eficaz/especifico. Apesar disso, o0 acesso a esses
tratamentos como primeiro tratamento nem sempre
é tdo facil.”

- Neurologista

A ndo adesao ao tratamento € um desafio de
magnitude internacional que implica na piora dos
sintomas e da qualidade de vida e no aumento dos
custos em saude (64). Em grande parte, a nao
adesao esta associada a complexidade do
tratamento (por exemplo, diferentes medicamentos
e/ou multiplas doses por dia), a ocorréncia de
eventos adversos, a forma de administragao,

transtornos de humor, entre outros (59).

Nesse contexto, € primordial a educagdo do
paciente frente a sua doenga. A alfabetizacdo em
saude consiste na capacidade do individuo de obter,
processar e compreender informagoes e servigos
basicos de saude necessarios para a tomada de
decisdao de saude apropriada. Devido a falta de
alfabetizacdo em saude, o paciente apresenta maior
dificuldade em entender e manejar suas condigoes
médicas, podendo esconder ou nao mencionar
detalhes importantes ao médico devido ao
constrangimento, falta de conhecimento ou

consultas muito rapidas (65).

“E importante formar a familia e o paciente,
informar sobre a doenca, as fases, o que pode
ocorrer nas crises, o que fazer, sobre diefa...
Capilarizar esse cuidado, fazer com que ndo
dependam 100% do médico.”

- Neurologista

Em um estudo que avaliou a perspectiva dos
pacientes com Miastenia Gravis frente ao seu
tratamento, publicado em 2023 (66), ficou clara a
necessidade de maior educacao do paciente, no qual

foi observado que a correta interpretagcao da doenca
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pelos pacientes melhora a compreensdo e até
mesmo reduz os riscos associados a ansiedade ou
estresse. Os autores ainda ressalvam que devido ao
conhecimento impreciso do paciente, este podera
querer intensificar terapias desnecessarias e, assim,
ficar mais exposto ao eventos adversos dos

medicamentos (66).

Outro fator que dificulta a escolha do
tratamento correto € a relagdo médico-paciente.
Particularmente na condugdo de doencgas crbnicas
de dificil manejo como a Miastenia Gravis, pacientes
com Miastenia Gravis podem sentir uma sensagéo
de desconexdo com os profissionais de saulde,
devido as barreiras de comunicacao decorrentes do
tempo curto de consulta, lacunas na percepc¢ao da
carga da doenga e do tratamento e diferengcas nos
objetivos do tratamento. Enquanto para alguns
profissionais a maior preocupacao se baseia no
manejo dos sintomas e de eventos adversos
clinicamente relevantes, a atencdo do paciente esta
voltada para sua qualidade de vida e como o
tratamento impacta em seu dia a dia (67). Além disso,
alguns pacientes ainda relatam que o profissional
com menos conhecimento da doencga, ndo entende
ou até mesmo nao acredita nos sintomas da
Miastenia Gravis, desencorajando-os a procurar

assisténcia em momentos de crise (67).

“A gente tende a cuipar muito o médico, mas o
paciente se sente intimidado pelo processo todo,
teve experiéncias ruins e nao fala (ele também néao
consegue organizar, se preparar para a consulta).
E de um outro lado temos o médico que tem o
tempo corrido e ndo da conta de tudo.”

- Paciente com MG
“E importante que o paciente se sinta a vontade
para reclamar do tratamento, porqué é obrigagdo

do médico oferecer outras opgdes.”

- Neurologista

“O paciente tem que ter empoderamento frente a
sua doenga, os pacientes nédo irdo responder
igualmente a todos os tratamentos.”

- Neurologista
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“Se o paciente sabe o porqué ele esta utilizando
cada tratamento, € muito mais facil de realizar o
tratamento e melhora a aderéncia.”

- Neurologista

Impacto da
Doenca nas
Atividades
Diarias e
Desafios Sociais

Desde o diagnostico, em consequéncia dos
sintomas flutuantes, pacientes com Miastenia Gravis
necessitam de readaptagdes constantes em sua
rotina, interferindo em suas tarefas diarias, sua vida

social, seu trabalho, entre outras areas cruciais (67).

Perspectiva do paciente

As limitagdes fisicas da Miastenia Gravis
implicam diretamente em simples atividades do dia a
dia, como vestir-se, tomar um banho ou até mesmo
alimentar-se. Além disso, também afetam atividades
chamadas de instrumentais, ou seja, habilidades
mais complexas necessarias para viver de forma
independente, como dirigir, gerenciar suas finangas,
cozinhar e realizar tarefas domésticas. Dessa forma,
0 paciente com miastenia necessita muitas vezes se
preparar e organizar a logistica dessas atividades,
dividindo-as em seguimentos menores ou fazendo
pausas para realizar tarefas que gastem menos

energia ou minimizem os sintomas (16).

Simultaneamente, tém-se o impacto
emocional gerado pelo medo e pela preocupacao
quanto aos sintomas (exemplo, dificuldade em
respirar, visdo dupla, fadiga) e outras vezes
relacionada a falta de disponibilidade e os custos de
tratamento. Os pacientes relatam frustragdo pela
forma que a doenga impacta suas rotinas e

qualidades de vida, descrevendo sentimentos de
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negacao, constrangimento, culpa e uma tendéncia

de isolamento devido ao estigma social (16).

Eles expressam que o isolamento € uma
forma de evitar constrangimentos que, em sua
maioria, estao relacionadas a sintomas
fonoaudiologos, como a dificuldade em falar, em se
alimentar de forma independente e em, até mesmo,
sorrir (50,68). Da mesma forma, muitos pacientes
reportam a ptose como uma grande barreira na vida
social, onde outras pessoas podem entender como
um indicador de embriaguez ou consumo de

substancias ilicitas (69).

A ansiedade e a depressao atingem
aproximadamente 30% dos pacientes com Miastenia
Gravis, podendo chegar até 70%, e sdo em sua
maioria ignoradas ou tardiamente diagnosticadas,
levando ao atraso no inicio do tratamento e piora dos
sintomas (15). Em um estudo realizado em 2020 com
26 pacientes com Miastenia Gravis que
apresentavam sintomas de ansiedade e/ou
depressao, apenas metade dos participantes havia
sido diagnosticada e estava recebendo o tratamento
adequado (14). Essas comorbidades psiquiatricas
devem ser consideradas no tratamento dos
pacientes, uma vez que alteram a autopercepc¢ao da
gravidade da doencga, assim como a percepgao de

resposta e o sucesso do tratamento (70).

Ademais, estima-se que pelo menos dois a
cada trés pacientes com Miastenia Gravis sofrerdo
impacto no trabalho e/ou na renda (14). Em um
estudo que contou com 330 pacientes com Miastenia
Gravis atualmente empregados, o percentual médio
de tempo de trabalho perdido (absenteismo) foi de
13,3%, com 26,7% para perda de produtividade
(presenteismo) e 30,0% para comprometimento
geral do trabalho (71).

Os pacientes relatam que os sintomas os
impedem de trabalhar e muitos faltam ao trabalho
devido aos tratamentos, hospitalizagbes ou
exacerbacgdes dos sintomas. A Miastenia Gravis nao
sO6 pode limitar o paciente de trabalhar em tempo
integral, como também reduzir sua produtividade e
exigir adaptagdes, como redistribuicdo de tarefas ou

descanso entre as atividades. Pacientes mais jovens
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tendem a mudar seus planos para o futuro, como o
curso superior que pretendem estudar e a carreira
que desejam seguir, enquanto os mais velhos
tendem a trocar de emprego ou até mesmo recusar
promogdes que exijam um comprometimento ainda

maior (16).

Portanto, fica claro como a Miastenia Gravis
limita a independéncia dos individuos acometidos.
Alguns pacientes contam com um cuidador
formalmente remunerado para assisténcia, enquanto
outros dependem de familiares, cOnjuges ou amigos.
Essa dependéncia é capaz de aumentar ainda mais
o sentimento de culpa dos pacientes, que se sentem

como um fardo financeiro e social (16,67).

Por fim, é importante ressaltar que o proprio
tratamento da Miastenia Gravis apresenta impacto
na qualidade de vida dos pacientes, sendo em
grande parte devido a ocorréncia de eventos
adversos. Os impactos mais relatados pelos
pacientes como decorrentes da terapia
medicamentosa estdo relacionados a interferéncia
no sono e a redugao das atividades fisicas e sociais
(72).

Dentre os principais medicamentos utilizados
no tratamento de Miastenia Gravis, destaca-se os
corticosteroides orais, em que a dose desses
farmacos esta relacionada a piora da qualidade de
vida dos pacientes (38, 70). Dessa forma, é
importante que os médicos busquem um equilibrio
entre os riscos e beneficios dos tratamentos
disponiveis, sempre tendo em vista utilizar a menor

dose possivel (75).

Papel do paciente e associagdes
de pacientes frente aos desafios
sociais

Conforme ja foi mencionado, a educacgao do
paciente € essencial para garantir o bom controle da
doencga, entretanto seu papel se estende ao
envolvimento em ensaios clinicos, ndo apenas como

participantes, mas como colaboradores.

24

Essa contribuicdo € essencial, uma vez que
os pacientes com Miastenia Gravis sabem, por
experiéncia propria, da importancia de um
diagnostico preciso, de um melhor tratamento, de
informagdes corretas e de mais conhecimento
acerca da doengca. A colaboracdao entre
pesquisadores e pacientes melhora a qualidade dos
estudos, aumenta os resultados da investigacéo e
sua relevancia, apoia a divulgacao dos resultados e
garante a implementacgéo na pratica clinica (76).

Além disso, vale ressaltar que essa
colaboracao vai além dos ensaios clinicos e abrange
também a elaboragcdo de diretrizes clinicas, a
avaliagcdo de tecnologias em saude, entre outras
atividades.

Nesse contexto, destaca-se o papel das
associagbes de pacientes, que representam e
defendem os interesses dos individuos acometidos
pela doenca. As associacdes de pacientes sé&o
grupos de individuos com a mesma doenga, ou de
seus familiares, que atuam desde a promogao de um
suporte emocional até a articulagdo de politicas
publicas, participando no movimento social ligado as
demandas em saude (77). Elas sao imprescindiveis
para garantir os direitos do paciente com miastenia,
cobertos pela Lei Brasileira de Inclusdo da Pessoa
com Deficiéncia, como o direito a igualdade de
oportunidades, ao atendimento prioritario, a
habilitacdo e reabilitagdo, a assisténcia social, a
acessibilidade, entre outros (78).

Existem alguns desafios para pesquisadores
e profissionais de saude envolvidos com doencgas
raras. Pesquisas de novas tecnologias para tratar
doencas podem enfrentar desafios. Por exemplo, a
doenca pode variar de lugar para lugar, e os
tratamentos atuais podem funcionar de maneira
diferente para diferentes pessoas. Isso pode criar um
viés, pois as pesquisas podem focar mais em
pacientes com sintomas graves, deixando de fora

aqueles com sintomas leves ou moderados.

Em relagédo ao momento de diagndstico e
tratamento, os profissionais da saude podem
enfrentar dificuldades relacionadas a falta de

experiéncia e familiaridade com doencgas raras,
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implicando em diagndsticos imprecisos ou até
mesmo a um grande hiato entre os sintomas e o
diagnostico. Avaliar novas tecnologias para tratar
doencas pode ser complicado. Isso acontece porque
muitas vezes faltam dados clinicos confiaveis,
padroes de tratamento e ferramentas adequadas
para medir o quao eficazes sédo essas tecnologias.
Isso € especialmente dificil para doencgas raras, pois
ha muitas incertezas. Por exemplo, pode ser dificil
saber o verdadeiro valor de uma nova tecnologia, os
custos relacionados a essa tecnologia e o impacto no
orcamento da saude. Tudo isso torna a avaliagéo

dessas novas tecnologias um grande desafio (79).

Importancia do engajamento
digital

As midias sociais sao ferramentas poderosas
no compartilhamento de informacgdes e dados, e a
saude vem se tornando um toépico cada vez mais
recorrente. O uso das redes sociais incentiva a
educagao em saude dos pacientes com Miastenia
Gravis e outras doengas, promovendo seu
empoderamento e, consequentemente, aumentando
a qualidade do cuidado (80). Além disso, as midias
sociais desempenham um importante papel no
suporte emocional e social do paciente, pois
possibilitam a conexao com outros doentes e seus
familiares através de comunidades e a das proprias

redes das associagoes de pacientes (81).

Em paralelo, o espaco digital rompe barreiras
geograficas, permitindo que profissionais da saude
participem de discussdes e adicionem informacgdes
cientificas que serao divulgadas para muitos
pacientes e pessoas envolvidas com as doencgas.
Também vale ressaltar que as midias digitais
auxiliam no constante desenvolvimento do
profissional, que se mantém sempre atualizado
quanto a doenga através de artigos online, pesquisas
clinicas, comunidades com outros profissionais da

mesma area, entre outros (82).

Entretanto, € importante a verificagdo de que
a informacao divulgada € de qualidade e se esta

sendo veiculada para o publico correto, adicionando
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valor a discussao e com a linguagem apropriada para

0 publico em questéao (82).

Perspectivas
futuras

Tendo em vista os multiplos beneficios
associados a educacao do paciente, € de extrema
importancia que a mesma seja incentivada, a fim de
promover a participacdo ativa dos pacientes na
tomada de decisoes referentes a sua doenga (65-67).
Espera-se que essa alfabetizacdo em saude os
auxilie nao so durante suas consultas com os
profissionais de saude, mas também em sua
colaboracdo em ensaios clinicos, diretrizes clinicas,
entre outros (76). Nesse cenario, evidencia-se o
papel das associagcdbes de pacientes e dos
profissionais de saude no incentivo e promogéao da

educacao dos pacientes.

As associagdes de pacientes tornam-se o elo
entre o Estado e a sociedade, atuando como porta-
vozes dos pacientes e os auxiliando na luta e
conquista por direitos (77). Fundada em 1985, a
Associacao Brasileira de Miastenia (Abrami)
(https://www.abrami.org.br/) tem como objetivos:
contribuir para melhorar a qualidade de vida das
pessoas com Miastenia Gravis; lutar pelos direitos
basicos da pessoa com miastenia; oferecer apoio
aos pacientes com miastenia e seus familiares;
incentivar a pesquisa médica e cientifica; e tornar
acessiveis informacdes sobre a doenca, terapias e
tratamentos. A Abrami ndo cobra nenhum tipo de
taxa ou mensalidade aos seus associados,
promovendo reunidoes presenciais  gratuitas,
geralmente 2 a 3 por ano, além de diversas /ives
publicas (83).

Além de levar a informagao ao paciente e
seus familiares, a Abrami exerce o importante papel
da conscientizacdo da populacao, participando de
programas de televisao, divulgando informagdes em
suas redes sociais e em seu site, produzindo
panfletos e materiais informativos, entre outras agdes
(83).
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“Hoje o papel da Abrami € ouvir o paciente, dar
orientagéo de vida diéria. Orientamos a familia.
Orientamos deveres e obrigagées. Como obter os
medicamentos. A luta da ABRAMI é fazer o
paciente entender a condigéo, auxiliar no
autoconhecimento, no dia a dia.”

- Membro da Abrami

“A maior conquista da associagéo foi a aprovagdo
do PCDT da Miastenia.”

- Membro da Abrami

Os sintomas variados e flutuantes da
Miastenia Gravis podem ser confundidos com outras
condi¢des neuroldgicas ou psiquiatricas, levando a
diagnosticos equivocados e atrasos no tratamento
adequado (18).

A identificacdo precoce da Miastenia Gravis
€ essencial para evitar impactos negativos na
qualidade de vida do paciente, bem como para
reduzir a sobrecarga no sistema de saude. Portanto,
a conscientizagdo é fundamental, pois o quanto
antes o individuo procurar por assisténcia meédica

especializada, melhor o progndstico (84).

Ao mesmo tempo, a conscientizacao
também pode ajudar a superar os problemas do
estigma social enfrentados pelos pacientes
relacionado a falta de compreensao dos sintomas,
constrangimento e culpa que levam ao isolamento e

o impedem de buscar ajuda profissional (16).

Nesse contexto, €& esperado que a
participagcdo em associagcdes de pacientes seja
encorajada, proporcionando maior acesso a
informacgodes confiaveis e atualizadas acerca de sua
doencga, ampliando o processo de conscientizacdo,
consolidando suas perspectivas e participagao social
e garantindo os direitos do paciente.

Do ponto de vista médico, € imprescindivel
que o profissional entenda as perspectivas de seus
pacientes (67). Se o médico ndo construir uma boa
relacdo com o seu paciente, este pode se sentir
inibido durante as consultas e nao mencionar
detalhes importantes para sua terapia (exemplo,
eventos adversos), ou ainda sentir-se desencorajado

a buscar assisténcia médica.
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Paralelamente, a melhora da relagéo
médico-paciente também promove a participagao
ativa do paciente, em que uma comunicagao mutua
proporciona ao paciente um senso de controle e
responsabilidade, envolvendo-se mais nas
atividades de cuidado (85). E importante que o
profissional inclua o paciente com miastenia nas
discussbes acerca das opgdes de tratamento,
levando em consideracdo o impacto dos
medicamentos nas atividades diarias, e na qualidade
de vida e as escolhas expressas pelos proprios
pacientes (67). Essa iniciativa traz multiplos
beneficios, como maior satisfagédo e confiangca dos
pacientes nos servicos de saude; aumento da
qualidade de vida; efeitos positivos e duradouros em
saude; entre outros. Assim, espera-se que O0s
cuidados em saude sejam orientados ao paciente,
tendo como base suas opinides, necessidades e

preferéncias (85).

Por fim, é de extrema importancia que o
meédico mantenha-se sempre informado e atualizado,
a fim de oferecer o melhor cuidado para seus
pacientes, encorajando-se sua participagao em
seminarios, congressos, rodas de conversa, entre

outros eventos (86).

Consideracoes
finais

A Miastenia Gravis € uma doenga rara,
crbnica e autoimune marcada por sintomas
flutuantes (87), que impacta diretamente na
qualidade de vida dos acometidos, afetando suas
atividades diarias, seu trabalho, suas emocdes e sua

vida social (67).

Os desafios vividos pelo paciente com
miastenia ja se iniciam com a demora diagnostica,
partindo para o tratamento, quando podem vivenciar
multiplos eventos adversos com as altas doses de
corticosteroides (6,37-40) e/ou ndo se adaptar aos
medicamentos disponiveis (18). Nesse contexto,
algumas praticas precisam ser adotadas, a fim de
melhorar a qualidade de vida do paciente e reduzir
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os obstaculos em sua jornada de diagnostico e

cuidado.

A partir da promogao do empoderamento do
paciente, com base na alfabetizacdo em saude, o
paciente com miastenia é capaz de participar
ativamente das tomadas de decisao referentes a sua
doenca (65-67) e colaborar na realizagao de ensaios
clinicos, diretrizes de tratamento e diagnostico, entre
outros (76). Nesse contexto, as associagdes de
pacientes, como a Abrami, a Associacao Mineira de
Miastenia (AMMI) e a Casa Hunter, desempenham
um papel crucial, ndo s6 na promocgao dessa
educacao em saude e na defesa dos direitos do
paciente (77), mas também na conscientizagdo da
sociedade como um todo (83).

Paralelamente, a implementag¢do de uma boa
relagédo meédico-paciente, ndo so sera benéfica para
o processo de alfabetizaggo em saude e
empoderamento, como também ira otimizar a
jornada de cuidado e gerar efeitos positivos e

duradouros em saude.

O nivel de informagao sobre doencgas raras
também é um obstaculo na jornada dos pacientes. A
formacdo de muitos médicos e outros profissionais
da saude ainda nao garante que a Miastenia Gravis
e outras doengas raras sejam completamente
entendidas de forma que o diagnostico seja rapido e
preciso e o tratamento seja mais especifico. A

difusdo da informagdo também garante que menos
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barreiras geograficas sejam criadas e o acesso a
saude seja de fato universal, com centros
especializados ndo somente nos grandes

municipios, mas em todo o territério nacional (79,82).

Em resumo, o futuro da Miastenia Gravis
depende de agdes dos principais envolvidos nesse

cenario:

e Pacientes empoderados poderdao estar
alertas e conscientes sobre sua condicao, o
que contribui para um aumento da sua

qualidade de vida.

e Associagbes de pacientes terao papel
fundamental na jornada, garantindo que as
necessidades dos pacientes sejam
atendidas pela legislagcdo, difundindo
informacgodes relevantes sobre a doencga para
toda a sociedade através de diferentes
canais e auxiliando pacientes e familiares em

todos os passos dessa jornada.

e Meédicos, profissionais da saude e
pesquisadores podem contribuir para que o
mesmo nivel de informagao seja acessado
em todo o territorio do pais através da
divulgacado da informacéo, e transferéncia
das novidades tecnoldgicas para a pratica
clinica, e assim, promover o acesso a saude

de qualidade para todos os pacientes.
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