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Miastenia gravis neonatal: relato de caso

RESUMO

Objetivo. Descrever o caso de recém-nascido com 
miastenia gravis, filho de mãe portadora da mes-
ma doença desde os 11 anos de idade, com enfo-
que na abordagem.

Descrição. O recém-nascido foi do sexo masculino, 
de parto normal, 30 semanas de idade gestacional, 
1.440 g, Apgar 2 e 6 (1º e 5º minutos respectivamen-
te); apresentou hipotonia e apneia logo ao nascer, 
com necessidade de intubação. Na unidade de te-
rapia intensiva neonatal evoluiu com progressão 
do desconforto respiratório, recebendo surfactan-
te pulmonar exógeno com quatro horas de vida. 
Evoluiu também com hipotonia e instabilidade 
hemodinâmica, sendo usadas drogas vasoativas. 
Iniciado piridostigmina (2 mg/kg/dia a cada quatro 
horas por sonda nasogástrica). A dosagem do anti-
corpo antirreceptor da acetilcolina foi elevada. O 
recém-nascido evoluiu com melhora clínica, porém 
com movimentos mínimos e deficiente respiração 
espontânea. Apresentou hiperbilirrubinemia no 
sexto dia, necessitando de fototerapia. No sétimo 
dia foi a óbito por pneumonia.

Comentários. A miastenia gravis neonatal transi-
tória acomete 10-20% dos filhos de portadoras de 
miastenia gravis, não havendo correlação entre 
títulos de anticorpo antirreceptor de acetilcolina 
e clínica materna com a clínica do recém-nascido.  
A doença geralmente tem evolução benigna, desa-
parecendo entre três semanas e quatro meses com 
o tratamento adequado (anticolinesterásico, venti-
lação mecânica, suporte nutricional).
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ABSTRACT

Neonatal myasthenia gravis: A case report

Objective. To describe the case of a newborn with myas-
thenia gravis whose mother was diagnosed with myas-
thenia gravis at the age of 11, focusing on the approach.

Description. The neonate was male, born through vagi-
nal delivery (30 weeks of gestation), weighed 1,440 g, with 
Apgar scores of 2 and 6 (1 and 5 minutes, respectively). 
He presented hypotonia and apnea shortly after birth, 
requiring intubation. In the neonatal intensive care unit, 
the newborn progressed to respiratory distress syndrome 
and received surfactant within 4 hours of life. He also 
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progressed to hypotonia and hemodynamic instability, 
requiring the use of vasoactive drugs. The newborn was 
treated with pyridostigmine (2 mg/kg/day every four 
hours via nasogastric tube). The level of acetylcholine 
receptor antibodies was high. The infant showed clinical 
improvement, but minimal movement and poor sponta-
neous breathing. He presented hyperbilirubinemia on 
day 6, requiring phototherapy. On day 7, the neonate 
died due to pneumonia. 

Comments. Transient neonatal myasthenia gravis af-
fects 10-20% of children of mothers with myasthenia 
gravis. There was no correlation between anti-acetyl-
choline receptor titers, maternal and newborn clinical 
symptoms. The disease is usually benign and disappears 
within 3 weeks to 4 months with adequate treatment 
(anticholinesterase therapy, mechanical ventilation, and 
nutritional support).

Keywords. Myasthenia gravis; neonatal myasthenia gra-
vis; pyridostigmine; acetylcholine receptor antibodies.

INTRODUÇÃO

Miastenia gravis é uma doença autoimune caracte-
rizada pelo acometimento da junção neuromuscu-
lar, causada por autoanticorpos contra os recep-
tores nicotínicos da acetilcolina (anti AChR).1 Esse 
distúrbio na transmissão do impulso nervoso para 
o músculo esquelético gera um quadro clínico de 
fraqueza muscular, inicialmente na face, mas que 
pode tornar-se generalizada, acometendo também 
os membros, geralmente após repetidos movimen-
tos.2 Os sinais e sintomas clínicos mais comuns são: 
dificuldade na fala, diplopia, ptose, disfagia e oca-
sionalmente insuficiência respiratória.1 Este último 
sinal geralmente está presente na crise miastênica, 
que é um episódio agudo de falência respiratória, 
ocasionado por doenças sistêmicas, fatores emo-
cionais ou drogas.2,3

A doença é duas vezes mais frequente em mulheres 
e frequentemente afeta as jovens em idade fértil, 
na segunda e terceira décadas de vida.4 O curso da 
doença durante a gestação é imprevisível e não 
está correlacionado com estado clínico da mãe no 
início da gravidez.4 A piora dos sintomas ocorre em 

cerca de um terço dos casos de mulheres grávidas, 
principalmente durante o primeiro trimestre e o 
primeiro mês após o parto.4 Já nos outros dois ter-
ços dos casos, o curso da doença permanece sem 
mudanças.5 A melhora dos sintomas no segundo 
e terceiro trimestres coincide com a imunossu-
pressão que normalmente ocorre neste período da 
gravidez.5 

Os anticorpos anti AChR são da classe IgG, que po-
dem cruzar a placenta e causar a miastenia neonatal 
transitória em 10-20% dos filhos de gestantes porta-
doras de miastenia gravis, podendo chegar até 30%.4-6 

Geralmente são subdivididas duas formas clínicas 
de miastenia gravis: ocular e generalizada.7 Os an-
ticorpos anti AChR são detectados em 80-90% dos 
pacientes com miastenia gravis generalizada e em 
50-70% dos pacientes com a forma ocular.2 Os pa-
cientes com miastenia gravis generalizada sem an-
ticorpos anti AChR apresentam anticorpos músculo 
específicos contra tirosina quinase (anti MuSK) em 
40-50% dos casos.8 O diagnóstico de miastenia gra-
vis é feito com base na apresentação clínica, exame 
físico e exames complementares, como a eletro-
miografia e a dosagem sérica dos anticorpos anti 
AChR e anti MuSK.2

Apresentamos um caso de recém-nascido pré-termo 
com miastenia gravis, filho de mãe também porta-
dora da doença, tendo como objetivo, o enfoque na 
atuação tanto imediata na sala de parto como na uni-
dade de terapia intensiva neonatal. O caso ocorreu 
na Maternidade do Hospital Regional da Asa Sul, 
Maternidade Escola da Faculdade de Medicina da 
Escola Superior de Ciências da Saúde (ESCS) da 
Secretaria de Estado de Saúde do Distrito Federal. 

RELATO DO CASO

Recém-nascido masculino, peso ao nascer 1.440 g, 
idade gestacional de trinta semanas, filho de mãe 
portadora de miastenia gravis desde a idade de 11 
anos, em tratamento com brometo de piridostigmi-
na. Nasceu de parto normal, com período expulsivo 
prolongado, bolsa rota no ato e líquido amniótico 
claro. Ao nascer estava hipotônico e sem respirar. 
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Apgar 2 no primeiro minuto. Foi ventilado sob más-
cara com oxigênio a 5 L/mim, sem resposta. No quar-
to minuto de vida, foi intubado. Apgar 6 no quinto 
minuto. A criança evoluiu na unidade de terapia 
intensiva neonatal com agravamento do descon-
forto respiratório, recebendo surfactante pulmonar 
exógeno com quatro horas de vida; evoluiu também 
com hipotonia e instabilidade hemodinâmica, ne-
cessitando de drogas vasoativas, mantendo-se em 
ventilação mecânica. Foi feita a hipótese diagnóstica 
de miastenia gravis neonatal transitória e iniciado o 
tratamento com anticolinesterásico (piridostigmina 
na dose de 2 mg/kg/dose a cada quatro horas por 
sonda nasogástrica). A dosagem de anticorpos anti-
-receptor da acetilcolina (anti AChR) foi realizada 
com resultado positivo (0,44 nmol/L, sendo con-
siderados valores normais < 0,20 nmol/L). Criança 
seguiu com melhora do quadro clínico, porém sem 
sucção ou abertura ocular, movimentos mínimos e 
poucas incursões respiratórias espontâneas. No sex-
to dia de vida, apresentou icterícia, necessitando de 
fototerapia. No sétimo dia de vida, apresentou fe-
bre, queda da saturação e taquicardia. Na ausculta 
pulmonar, havia murmúrio rude com creptos. Foi 
notada secreção espessa e amarela no tubo orotra-
queal. O exame radiológico de tórax evidenciou con-
densação em região peri-hilar à direita e foi iniciada 
antibioticoterapia para tratamento da pneumonia. 
O recém-nascido evoluiu com quadro séptico, resul-
tando em óbito neonatal no sétimo dia de vida.

DISCUSSÃO

O neonato apresentou quadro compatível com 
miastenia neonatal transitória, doença que acome-
te 10% a 20% dos filhos de gestantes portadoras de 
miastenia gravis, podendo chegar até 30%.5,6 Não há 
correlação entre a severidade materna da doença e 
os níveis de anti AChR e a ocorrência de miastenia 
gravis neonatal. No entanto, o risco para miaste-
nia gravis neonatal aumenta quando há relato de 
filhos anteriores com a doença.1,4,6,9-11 A ausência de 
sintomas na mãe não garante o nascimento de um 
recém-nascido normal.1

A timectomia tem sido recomendada para o tra-
tamento da miastenia gravis, parecendo ocorrer 

menores exarcebações nas pacientes não timecto-
mizadas, no entanto, sem diferenças no desenvol-
vimento de miastenia gravis neonatal.12,13

Os sintomas aparecem em poucas horas de vida 
(12-48 horas de vida) a alguns dias (80% dos casos), 
sendo variáveis em sua apresentação e gravidade, 
podendo persistir até 3-4 meses de vida.2,10 O atraso 
do início da sintomatologia pode ser devido à pas-
sagem pela placenta de medicações anticolineste-
rásicas.14 Os recém-nascidos que não apresentarem 
sintomas na primeira semana de vida deverão ser 
acompanhados além do período neonatal.10 São 
inclusos entre os sintomas: dificuldade na sucção, 
choro fraco, hipotonia generalizada, ptose e insufi-
ciência respiratória.2 É notória a ocorrência de hipo-
plasia pulmonar e artrogripose em filhos de mias-
tênicas.2,6 A hipoplasia pulmonar ocorre devido ao 
acometimento do diafragma pela doença, uma vez 
que a movimentação desse músculo é necessária 
para o adequado desenvolvimento pulmonar intra-
-útero.6 A artrogripose é uma desordem congênita 
caracterizada por contraturas provavelmente re-
sultantes da falta de movimento no período gesta-
cional.2 A hiperbilirrubinemia pode ser um achado 
esperado em bebês de mães que fizeram uso de an-
ticolinesterásicos e prednisona durante a gestação. 
2 A sintomatologia pode ser agravada por fatores ex-
ternos, como infecção, resultando na crise miastê-
nica, situação grave em que são necessários suporte 
ventilatório e maior dose de anticolinesterásicos.6 A 
crise miastênica deve ser diferenciada da crise coli-
nérgica, situação de quadro clínico muito semelhan-
te à anterior, que ocorre devido a doses muito altas 
de anticolinesterásico (se assemelha a intoxicação 
por organofosforado) que pode ocupar o mesmo re-
ceptor que a acetilcolina, reduzindo a transmissão 
neuromuscular.3 A terapêutica consiste na diminui-
ção do anticolinesterásico, podendo ser considerado 
o uso de anticolinérgicos, como atropina.15

Acredita-se que a doença neonatal seja causada pela 
transferência de anticorpos contra o AchR na junção 
neuromuscular e o mecanismo pelo qual os anticor-
pos produzem sintomas não está totalmente esclare-
cido, podendo resultar da degradação acelerada dos 
receptores, destruição da membrana pós-sináptica e 
bloqueio do acesso da acetilcolina aos receptores.16 
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O diagnóstico é baseado na história materna de mias-
tenia gravis, teste terapêutico com anticolinesterási-
cos e a detecção do anticorpo anti AChR. O anticorpo 
anti AChR detectado no recém-nascido afetado pode 
não ser todo transferido da mãe e sim sintetizado pe-
la criança afetada.17 Níveis normais de anticorpo anti-
-receptor de acetilcolina não excluem a doença, pois 
15% dos pacientes com miastenia gravis não apresen-
tam este anticorpo e, entre esses, 40-50% apresentam 
o anticorpo contra tirosina quinase específica (anti 
MuSK) como marcador da doença.8,18 Esta molécula 
pós-sináptica é indispensável na manutenção da es-
trutura e função da junção neuromuscular, sendo re-
querida para o acoplamento do receptor da acetilco-
lina e tem importância na diferenciação sináptica; a 
sua deficiência leva a crescimento axonal aberrante e 
diminuição dos receptores de acetilcolina nas sinap-
ses.17,19 Eymard11 relatou as seguintes características 
dos pacientes com miastenia gravis anti MuSK positi-
vo: forte predomínio do sexo feminino, maior severi-
dade clínica (respiratória e bulbar), atrofia facial e de 
língua, resposta ruim aos inibidores da colinestera-
se, atrofia tímica e deficiente resposta a timectomia. 
Portanto a detecção do anti MuSK é o próximo passo 
na investigação de um recém-nascido filho de mãe 
miastênica com quadro clínico compatível, porém 
com anti AChR negativo.

Geralmente a doença tem evolução benigna. Se tra-
tada adequadamente, desaparece entre três sema-
nas e quatro meses.2 Três quartos dos bebês afeta-
dos requerem drogas anticolinérgicas com resposta 
geralmente excelente (neostigmine 0,01-0,04 mg/
kg/dose intramuscular, endovenoso ou subcutâneo 
cada três horas, 15 minutos depois da dieta, segui-
do por piridostigmina 7 mg/kg/dia em 5-6 tomadas 
via oral quando estável, uma hora e meia antes da 
dieta, devendo manter o tratamento até a oitava se-
mana).2,20,21 O uso de imunoglobulina intravenosa é 
questionável.22,23 O leite materno pode ser oferecido 
à criança, mas deve ser evitado caso a mãe apresente 
exacerbação da doença ou altos títulos de anti AChR, 
que passam pelo leite materno, o que não ocorre 
com os anticolinesterásicos. O aleitamento materno 
é contraindicado se a mãe estiver em uso de azatio-
prina, ciclosporina A, ciclofosfamida, metrotexate, 
fármacos reservado aos pacientes que não respon-
dem a terapia de primeira escolha.2,13 

A recuperação completa ocorre em menos de dois 
meses em 90% dos casos, porém em 10% dos casos 
pode ocorrer aos quatro meses.24 

A respeito do modo de nascimento, deve-se dar 
preferência ao nascimento por parto vaginal, uma 
vez que o útero não é afetado pelos autoanticor-
pos.13 Assim que a musculatura estriada é envolvi-
da na segunda fase do trabalho de parto, o uso do 
fórceps pode ser necessário.13 A cesariana deveria 
ser realizada somente se indicação.1,6,13 A anestesia 
epidural é preferível tanto em parto normal como 
cesariana, devendo ser evitado o uso de bloqueado-
res neuromusculares não despolarizantes, amino-
glicosídeos, sulfato de magnésio e grandes quanti-
dades de procainamida e benzodiazepínicos.5,10,24,25

As jovens com miastenia gravis que desejam en-
gravidar não devem ser desencorajadas. Para que 
ocorra um bom desfecho para essas mães e seus 
bebês deve haver uma harmônica interação entre 
neurologistas, obstetras e pediatras na otimização 
do tratamento da miastenia gravis, minimizando os 
riscos e garantindo um adequado período gestacio-
nal e perinatal ao binômio mãe-filho.5,10,26  
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