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Miastenia Gravis Juvenil, atuacao
fisioterapéutica e desospitalizacao:
relato de caso

Juvenile Myasthenia Gravis, physiotherapeutic approach,
and de-hospitalization: a case report
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Resumo

Objetivo. Descrever a atuacao fisioterapéutica e a evolugdo funcional de uma crianga com
Miastenia Gravis Juvenil (MGJ). Método. Estudo observacional, descritivo, longitudinal,
retrospectivo, de caso Unico: relato de caso; desenvolvido em hospital pediatrico de
referéncia, em Salvador, Bahia, Brasil, através de dados de prontudrio, registrados pela
equipe multiprofissional de salde, sobre a evolugdo clinica e funcional da criancga.
Resultados. Paciente MRS deu entrada em Unidade de Pronto Atendimento, com
descompensacdo clinica, evoluiu para quadro de choque séptico e insuficiéncia respiratoria
aguda, levando a intubacdo orotraqueal. Foi transferida para Unidade de Terapia Intensiva,
onde foi diagnosticada com pneumonia comunitaria e apds falhas na extubacdo, submetida a
traqueostomia. Foi transferida para Unidade de Treinamento em Desospitalizacdo (UTD),
onde a fraqueza muscular persistente levou a investigacdo e diagndstico de MGJ. Nesta
unidade recebeu intervengdes fisioterapéuticas com foco na atividade e participagdo,
apresentou progressos no quadro motor, realizando ortostatismo independente,
deambulacdo e subida/descida de escadas com suporte unilateral. Entretanto, permaneceu
em ventilagdo mecéanica invasiva. Conclusdo. A atuacdo fisioterapéutica foi pautada na
funcionalidade, visando capacidade e desempenho, utilizando-se da Iludicidade como
ferramenta para estimular a adesdo ao tratamento. Como desfecho funcional, houve redugdo
do grau de deficiéncias e limitagdes.

Unitermos. Miastenia Gravis; Fisioterapia; Pediatria; Relato de caso

Abstract

Objective. To describe the physiotherapeutic approach and the functional evolution of a
child with Juvenile Myasthenia Gravis (JMG). Method. Observational, descriptive,
longitudinal, retrospective, single-case study: case report; developed in a pediatric reference
hospital in Salvador, Bahia, Brazil. The study was reliant upon medical record data about the
clinical and functional evolution of the child and recorded by a multi-professional health
team. Results. Patient MRS was admitted to the Emergency Care Unit with clinical
decompensation. The patient developed septic shock and acute respiratory failure, which
necessitated orotracheal intubation. The patient was transferred to the Intensive Care Unit,
where she was diagnosed with Community-Acquired Pneumonia. After extubation failure, the



patient underwent tracheostomy. The patient was transferred to the Dehospitalization
Training Unit (DTU), where persistent muscle weakness led to the investigation and diagnosis
of JMG. In this unit, the patient received physical therapy interventions which focused on
activity and participation. The patient showed progress in motor framework - performing
independent orthostatism, walking and climbing/descending stairs with unilateral support.
However, the patient remained on invasive mechanical ventilation. Conclusion. The
physiotherapeutic approach was based on functionality, aiming capacity and performance,
using playfulness as a tool to encourage adherence to treatment. As a functional outcome,
there was a reduction in the degree of disabilities and limitations.

Keywords. Myasthenia Gravis; Physical therapy; Pediatrics; Case report

Resumen

Objetivo. Describir la actuacion fisioterapica y la evolucion funcional de una nifia con
Miastenia Gravis Juvenil (MGJ]). Método. Estudio observacional, descriptivo, longitudinal,
retrospectivo, de caso Unico: informe de un caso; desarrollado en un hospital pediatrico de
referencia, en Salvador, Bahia, Brasil, mediante datos de prontuario, registrados por el
equipo multiprofesional de salud, respecto a la evolucidn clinica y funcional de la nina.
Resultados. La paciente M.R.S. fue ingresada en una Unidad de Urgencias, con
descompensacion clinica, evolucion6 a un cuadro de choque séptico e insuficiencia
respiratoria aguda, lo que ocasiond su intubacion orotraqueal. Fue transferida a una Unidad
de Terapia Intensiva, donde se la diagnosticdé con neumonia adquirida en la comunidad v,
tras fallas en la extubacion, fue sometida a una traqueostomia. Se la transfirié a una Unidad
de Entrenamiento en Deshospitalizacién (UTD), donde la debilitacién muscular persistente
ocasiond la averiguacion y diagndstico de MGJ]. Recibid en tal unidad intervenciones
fisioterapicas con énfasis en la actividad y participacién, presentd progresos en su cuadro
motor, con la realizacidon de ortostatismo independiente, deambulacién y subida/bajada de
escaleras con soporte unilateral. Sin embargo, permanecié con ventilacibon mecanica
invasiva. Conclusion. La accion fisioterapéutica se baso en la funcionalidad, apuntando a la
capacidad y al rendimiento, utilizando la alegria como herramienta para favorecer la
adherencia al tratamiento. Como resultado funcional, hubo una reduccién en el grado de
deficiencias y limitaciones.

Palabras clave: Miastenia Gravis; Fisioterapia; Pediatria; Informe de un caso
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INTRODUCAO

A miastenia gravis € uma doenca neuromuscular
autoimune, de origem genética, que causa a inibicdo da
atividade sinaptica na juncdo neuromuscular através da
acdao de anticorpos nos receptores nicotinicos de
acetilcolina, resultando em disfungdo motora®?. Quando a
apresentacao dos sintomas ocorre em individuos menores

de 19 anos, é denominada miastenia gravis juvenil (MGJ)?2.
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A MGJ é considerada rara, com estimativa mundial de
aproximadamente 1 a 5 casos por ano, a cada 1 milhao de
pessoas?, com frequéncia correspondente a 10% do total
dos casos de miastenia gravis>.

Muitas criancas e adolescentes com MG] podem
tornar-se dependentes de tecnologias médicas,
caracterizando uma Condicao Cronica Complexa (CCC)4%,
que pode necessitar de suporte especifico para a transicao
do ambiente hospitalar ao domiciliar. Essa transicao pode
ser realizada por setores especializados, como a Unidade de
Treinamento para Desospitalizacao (UTD), onde ocorre a
preparacao da crianca e seus cuidadores para o Programa
de Assisténcia Domiciliar (PAVD)>.

Na UTD criancas e adolescentes recebem assisténcia
integral, em vista de suas necessidades clinicas, funcionais
e psicossociais. Além disso, seus cuidadores/familiares sao
submetidos a treinamento multidisciplinar, visando a
desospitalizacdo segura e com manutencao dos cuidados®.
A equipe desta unidade é composta por profissionais da
enfermagem, fonoaudiologia, psicologia, terapia
ocupacional, assisténcia social, nutricdo, medicina e
fisioterapia. Além das peculiaridades do amparo da UTD,
quanto as atribuicoes fisioterapéuticas na MGJ], destacam-
se, a prevencao de incapacidades secundarias a doenca,
bem como a promocao da restauracao dos desvios de
funcao®’.

As deficiéncias consequentes da MGJ] ocorrem devido

aos comprometimentos da forca dos musculos periféricos,
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respiratorios e da degluticao, que implicam em limitagdes
na realizacdo de atividades de vida didria®. Entretanto, ha
uma caréncia de estudos que descrevem as repercussoes
da MGJ] nao somente na atividade, mas também na
participacdo, o que ressalta a relevancia desta investigacao.
Além disso, ¢é importante compreender a atuacgao
fisioterapéutica no preparo a desospitalizacdo de criancas
com MG], pois o melhor entendimento acerca de tais
aspectos pode auxiliar na proposicao de intervencgoes
fisioterapéuticas diferenciadas, com foco na capacidade e
desempenho. Deste modo, o objetivo deste estudo é
descrever a atuacdo fisioterapéutica e a evolucao funcional

de uma crianca com diagnéstico de MGJ.

METODO

Trata-se de um estudo observacional, descritivo e
retrospectivo: relato de caso. Este estudo foi aprovado pelo
Comité de Etica e Pesquisa da Maternidade Climério de
Oliveira, sob o parecer numero 3.852.803. A responsavel
pela crianca assinou o Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido e o Termo de Autorizacao Para Uso e Veiculagao
de Imagem.

Foi descrito o caso clinico, com enfoque na atuacao
fisioterapéutica e desfecho funcional, de uma crianga com
diagndstico de MGJ, assistida em um hospital pediatrico de
referéncia. As informacdes utilizadas foram oriundas de
registros em  prontuarios realizados pela equipe

multiprofissional de saide. Foram colhidos dados como a
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data, periodo e setor de internacao, desfechos clinicos,
procedimentos fisioterapéuticos e desfechos funcionais.

Os dados sobre a funcionalidade foram obtidos através
de registros da Functional Status Scale (FSS) pediatrica.
Esta escala é utilizada para verificar o estado funcional de
criancas que foram submetidas a hospitalizacdo. A FSS é
composta pelos seguintes dominios: estado mental,
funcionamento sensorial, comunicagcao, funcionamento
motor, estado respiratério e alimentacdo. A partir da
aplicacao deste instrumento, a crianga pode ser classificada
com funcao adequada, disfuncao leve, disfuncao moderada,

disfuncao grave ou disfungao muito grave®.

RELATO DE CASO

Crianca MRS, sexo feminino, 7 anos, admitida em uma
Unidade de Pronto Atendimento de Salvador, Bahia, no dia
sete de maio de 2018, com relato de perda ponderal.
Durante a avaliacao apresentou sinais de hipoatividade,
diminuicao na frequéncia respiratoria, frequéncia cardiaca e
saturacao periférica de oxigénio, evoluindo para um quadro
de choque séptico e insuficiéncia respiratéria aguda, sendo
necessaria a intubacao orotraqueal. Foi transferida para a
Unidade de Terapia Intensiva (UTI) de um hospital
pedidtrico filantropico da cidade, tendo diagndstico de
pneumonia comunitaria. Na anamnese familiar foi obtido o
relato de perda ponderal de 7kg no més que antecedeu a
internacao, além de sinais de fragueza muscular e tosse

recorrente.
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Na UTI, permaneceu em ventilagdo mecanica,
apresentando quadro de Sindrome do Desconforto
Respiratério Agudo de classificacao moderada (indice de
oxigenacao de 14 pontos), cursando com duas falhas na
extubacdo devido a faléncia ventilatéria, entre os dias 12 a
21 de maio de 2018.

Devido a suspeita de MGJ], foi iniciado teste
terapéutico com piridostigmina. Durante este periodo, fez
uso de imunoglobulina por orientacao da equipe de
neurologia, sendo traqueostomizada no dia 4 de junho,
apods tentativas de extubacdo e desmame dos parametros
ventilatérios.

Durante a internacao na UTI, recebeu intervencoes
fisioterapéuticas com enfoque respiratério e motor.
Enquanto sedada, foi submetida a procedimentos como
cinesioterapia passiva, alongamentos, mobilizacao articular
e posicionamento no leito, e cuidados respiratérios (terapia
de higiene brbnquica, ventilagdo ndo-invasiva apds as
extubacdoes e terapia de expansao pulmonar). Quando
consciente, realizou cinesioterapia ativa-livre,
transferéncias no leito, ortostase e treino de marcha. Além
disso, mesmo em ventilacdo mecanica, deambulou com
apoio por curta distancia na UTI.

Em 19 de junho de 2018 foi transferida para o setor
UTD para inicio da desospitalizacdo, dependente de
ventilacao mecanica invasiva, via traqueostomia,
deambulando curtas distancias com apoio unilateral.

Apresentava reducao de forca dos musculos dos membros
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inferiores, mimica facial, musculatura respiratéria (pressoes
inspiratéria e expiratéria maximas ndo avaliadas devido a
nao colaboragao da paciente) e ptose palpebral. Além disso,
apresentava fragueza dos musculos da degluticdao, sendo
necessaria sonda nasogastrica para alimentacao.

Apesar da suspeita diagndstica de MGJ, acreditava-se
que os sinais de fraqueza muscular foram consequéncias da
reducao de mobilidade durante o internamento. Todavia, a
persisténcia dessas desordens corroborou a suspeita de
doenca neuromuscular. A confirmacao diagndstica de MGJ
ocorreu no inicio de setembro de 2018, resultado do exame
Anti Musk positivo, valor encontrado 0,92nmol/L (valor de
normalidade inferior a 0,05nmol/L)°. A partir do
diagndstico, houve ajuste do tratamento farmacoldgico,
passando a utilizar, além da piridostigmina, a azatioprina e
prednisolona.

Na UTD, as atividades de intervencoes
fisioterapéuticas eram realizadas de forma IUdica
envolvendo os profissionais da equipe multiprofissional,
como da terapia ocupacional e fonoaudiologia (Figura 1
A/B). Esta abordagem foi necessaria, visto que a criancga
apresentava humor oscilante, com momentos de
rebaixamento, possivelmente pelo longo periodo de
internagao, uso de dispositivos como traqueostomia,
sondas e ventilacdo mecéanica invasiva. Para estimular a
participacao social, foram realizadas saidas do espaco fisico
da UTD (Figura 2 A/B), como idas a brinquedoteca e

deambulacdao por outros ambientes do hospital. Além de
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atividades de musicalizacdo e estimulo as atividades de

vida diaria.

Figura 1. A: Treino para controle de tronco. B: Intervencdao com ludicidade.

Figura 2. A: Passeio externo (ao shopping). B: Treino de marcha em ambiente
externo.
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Durante a estadia na UTD, em um periodo de 3
semanas, a paciente apresentou progressos no quadro
motor: realizou ortostatismo independente e deambulou
com suporte unilateral, subiu e desceu escadas com apoio.
Quanto ao quadro respiratorio, ndo houve evolugdo no
desmame do suporte ventilatério mecanico invasivo. A
crianca permaneceu em modo Ventilagdo Mandatoria
Intermitente Sincronizada, nao tolerando a mudanca para
modo Ventilagao por Pressao de Suporte. As tentativas de
desmame falharam devido a persisténcia de quadros de
desconforto respiratério, hipercapnia e atelectasia, além da
incapacidade dos musculos respiratorios em manter
ventilagdo espontanea.

Ao longo do tratamento a crianga nao obteve melhora
no quadro de fraqueza nos musculos da degluticao,
resultando na realizacao de gastrostomia, em seis de
janeiro de 2019. Apds 30 dias teve alta da UTD, passando a
receber, em domicilio, o suporte do PAVD (Figura 3 A/B). A
crianca seguiu acompanhada por equipe multiprofissional,
realizando reabilitagao em casa.

A paciente deste estudo, no momento da admissao na
UTD, apresentou 18 pontos na FSS caracterizando uma
disfuncao grave. Enquanto na alta, apresentou 15 pontos
na escala (disfuncao moderada), demonstrando evolugao

no seu estado funcional (Tabela 1).
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Figura 3. Paciente em ambiente domiciliar.

Tabela 1. Aplicagcdo da escala Functional Status Scale (FSS).

Momento/fungao ADM na UTD Alta da UTD
Estado mental 2 1
Funcionalidade sensorial 2 1
Comunicagao 2 2
Funcionamento motor 4 3
Alimentagdo 3 3
Estado Respiratério 5 5
Total 18 15

ADM= admissdo; UTD = Unidade de Treinamento para Desospitalizagdo.

DISCUSSAO

Este estudo descreve a atuacdo fisioterapéutica em
uma doenca rara, promovida em um dos poucos setores do
Brasil especializados em treinamento para desospitalizacao

de criancas e adolescentes com condicdao crénica complexa.
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Os disturbios decorrentes da MGJ podem evoluir de
forma critica, necessitando de cuidados intensivos?!!,
principalmente quando ha necessidade de suporte
ventilatorio mecanicol?13, Neste contexto, falhas sucessivas
de extubacao podem indicar a realizacao da traqueostomia,
uma vez que esse dispositivo pode facilitar a transicao para
a ventilagcdo espontanea, como se deu com a crianca do
presente relato de caso. O processo de desmame da
ventilacgdo mecanica de pacientes com MGJ] é complexo,
devido a comum progressao rapida da fatigabilidade dos
musculos ventilatérios!!. A fisioterapia atua frente a essas
complicacbes, no manejo e monitorizagao do quadro
respiratorio?.

Quanto ao enfoque nas disfuncdes motoras, devido a
paciente apresentar o cognitivo preservado, a intervencao
fisioterapéutica foi facilitada pela musicalizacao e ludicidade
utilizadas nas intervencdes, como estratégia para lidar com
episédios de recusa ao atendimento, decorrente de
algumas oscilagdbes de humor. A utilizacdo de musica em
intervencOes terapéuticas pode auxiliar na regulacdo de
tensdo psicoldgica, humor e motivacaol®>. Além disso, a
ludicidade torna os atendimentos mais prazerosos,
consistindo em artificios para potencializar o efeito
terapéutico?®.

Em pacientes adultos com miastenia gravis é sabido
que a fisioterapia pode promover aumento da capacidade
fisica, funcionalidade e equilibriol’. O tratamento

fisioterapéutico realizado na UTD proporcionou melhorias
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funcionais para a crianca deste relato, que evoluiu de uma
disfuncao grave para moderada, segundo a FSS.

No que se refere ao suporte do quadro respiratoério, a
mudanca do ventilador mecanico multiprocessado para o
portatil promoveu maior possibilidade de mobilidade.
Entretanto, devido ao fato das complicacbes motoras da
MGJ serem oscilantes, houve episdédios de declinio da forca
muscular3, representando um desafio na adequacdo da
intervencao fisioterapéutica. Ressalta-se que, o tratamento
da MGJ envolve também o uso de farmacos que podem
causar importantes efeitos colaterais'®. Deste modo, além
das particularidades da MGJ], o uso de medicamentos
direcionados ao controle da progressao desta doenca
também pode proporcionar oscilacdo do desempenho fisico
funcional?®.

De maneira geral, pode-se perceber que as
particularidades da UTD proporcionaram um novo contexto
para a participagao social, por ser um ambiente mais amplo
e que favorece maior convivéncia com outras criancas, bem
como mais interacao com os profissionais da equipe
multiprofissional, pois estes também promovem o
treinamento de seus cuidadores.

No que se refere ao contexto domiciliar, recebendo o
suporte do PAVD, é razoavel supor que a crianca foi
proporcionada a um ambiente que pode promover maior
sensacdo de estabilidade, pois ha maior interacdo e
estimulo a participacao social, devido a liberdade de

convivio com a familia no ambiente domiciliar2°.
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Quanto ao diagndstico da MGJ, uma condicao que gera
deficiéncia de forca muscular e consequente limitacao para
a capacidade e restricoes do desempenho®, conhecer suas
repercussoes clinicas e cinético funcionais pode permitir um
melhor direcionamento para a criagcao de protocolos
fisioterapéuticos que se adaptem as caracteristicas da
doenga.

Este estudo  apresenta limitacbes como a
impossibilidade da avaliagcao de outros desfechos de forma
quantitativa, como a mensuracao da forca muscular
respiratdria, através da obtencdo dos valores de pressoes
inspiratoria e expiratéria maximas. Apesar disso, aspectos
relevantes foram descritos, como o estado funcional e a

forca muscular periférica da crianga.

CONCLUSAO

A assisténcia fisioterapéutica recebida pela crianga
neste relato de caso, foi pautada na promocgao de atividade
e participacdo. Além disso, a ludicidade foi uma
caracteristica fundamental do atendimento fisioterapéutico,
permeando a melhor adesdao as intervencdes propostas,
alcancando-se, deste modo, resultados como a minimizagao
do grau de deficiéncias de funcdao e limitacdes de
capacidades. Apesar da evolucao no seu estado funcional,
algumas disfuncdes motoras e respiratérias persistiram.

Todavia, estas nao impossibilitaram a desospitalizacao.
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