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RESUMEN

La miastenia grave es una enfermedad autoinmune que se caracteriza por
presentar debilidad muscular fluctuante y fatiga de distintos grupos musculares. La
miastenia grave afecta a individuos de todas las edades, con una predileccion por
mujeres entre los 20 y 40 afos. Los musculos oculares, faciales y bulbares son los
mas frecuentemente afectados por la enfermedad. Los pacientes manifiestan
empeoramiento de la debilidad muscular, con infecciones intercurrentes, fiebre y
agotamiento fisico o emocional. La presencia de anticuerpos contra receptores de
acetilcolina en un paciente con manifestaciones clinicas compatibles con la
miastenia grave confirma el diagnoéstico. El tratamiento de esta entidad es
controvertido y debe ser individualizado, ya que no existe un régimen terapéutico
uniforme para todos los pacientes. En este trabajo se realizé la presentacion de
cuatro casos diagnosticados en el Hospital Universitario Clinico- Quirdrgico
Comandante Manuel Fajardo de Santa Clara en un periodo de 4 afos.

Palabras clave: Miastenia gravis, enfermedad autoinmune, acetilcolina,
enfermedad neuromuscular.
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ABSTRACT

Myasthenia gravis is an autoimmune disorder characterized by fluctuating muscle
weakness and fatigue of different muscle groups. Myasthenia gravis may affect
persons of all ages, but especially women aged 20 to 40 years. The ocular, facial
and bulbar muscles are most often involved in this disease. The muscle weakness
of patients with myasthenia gravis becomes worse with intercurrent episodes of
infection, fever and physical or emotional exhaustion. The presence of antibodies to
acetycholine receptors in a patient with the clinical features of myasthenia gravis,
confirms the diagnosis. Treatment is controversial. Therefore each patient has to be
treated individually, as no single treatment is suitable for all patients. In this article
we make the report of four patients.

Key words: Myasthenia gravis, autoimmune disease, acetylcholine, neuromuscular
disease.

INTRODUCCION

La miastenia grave (MG) es una enfermedad de la unién neuromuscular de
naturaleza autoinmune cuyo mecanismo patogénico es la destrucciéon especifica,
mediada por anticuerpos de los receptores de acetilcolina de la membrana
postsinaptica de la placa motora. Se caracteriza por la debilidad y fatiga muscular
fluctuante, principalmente de los musculos inervados por los pares craneales, que
se manifiesta durante la actividad continuada y mejora tras el reposo y la
administracion de drogas anticolinesterasicas.?* Fue por primera vez descrita, en
1685, en relacion con una paciente con sintomatologia bulbar que se catalogé como
alteracion psiquiatrica. Entre 1800 y 1900, se describe el sindrome por completo y

se denomina "miastenia grave seudoparalitica".*

La enfermedad no presenta predileccién racial, geografica, ni de edad, aunque es
raro que ocurra en la primera década o después de los 70 afios.? El indice es de 2-5
al afio por millén y la frecuencia de 14-64 por millén. La relacién de mujeres con
respecto a varones es de 6:4; se observan picos de incidencia en el sexo femenino
en el tercer decenio de la vida y en el sexo masculino en el sexto o séptimo. >%7

La etiopatogenia de la MG es autoinmune, pues en mas de 90% de los pacientes se
encuentran anticuerpos contra los receptores de acetilcolina que circulan en
sangre.? Teniendo en cuenta la etiologia mediada por mecanismos inmunitarios que
presenta esta enfermedad, es interesante el hecho de que se encuentren
alteraciones timicas.® Alrededor de 65% de los pacientes tiene hiperplasia timica,
mientras que en 10-15% de los casos existe un tumor de este drgano, de los cuales
60% afecta a varones adultos.”’

La enfermedad puede afectar musculos oculares externos selectivamente o el
sistema general de musculos voluntarios. Los sintomas pueden fluctuar de una a
otra hora, dia a dia, o incluso por periodos mas prolongados, y se inducen o
empeoran con el ejercicio, la exposicidon a temperaturas extremas, infecciones,
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menstruaciones o excitacion. La afeccion de los mudsculos oculares suele ser
bilateral, asimétrica y tipicamente con ptosis y diplopia. La debilidad de la
masticacion es mas evidente tras un esfuerzo prolongado. Aproximadamente, en
85% de pacientes la debilidad se generaliza y afecta también a los musculos de los
miembros.’

El diagndstico se sospecha por la presencia de debilidad y fatigabilidad de
distribucion tipica, si pérdida de reflejos ni alteracion de la sensibilidad u otras
funciones neurolégicas.’ Los pacientes con MG muestran una considerable variacion
en la severidad de su enfermedad lo que sucede de forma similar en otras
enfermedades autoinmunes.

El tratamiento actual de la MG ha cambiado el prondstico que es raro sea fatal en la
actualidad. * Los métodos terapéuticos mas importantes que se emplean en la MG
son los farmacos anticolinesterasicos, los corticoesteroides, la timectomia,
plasmaféresis y drogas inmunosupresoras.?’°

En el presente trabajo, se persigue realizar una caracterizacion clinico-
epidemioldgica de la miastenia gravis a través del estudio de los pacientes
diagnosticados con esa enfermedad en el periodo comprendido del 1° de enero de
2002 al 31 de diciembre de 2005, en el Hospital Universitario Clinico-Quirargico
Comandante Manuel Fajardo de Santa Clara.

MATERIAL Y METODOS

Se realizé un trabajo retrospectivo y descriptivo que consistid en la revision
completa de las historias clinicas de los pacientes diagnosticados con miastenia
grave en el periodo comprendido del 1° de enero de 2002 al 31 de diciembre de
2005 en el Hospital Universitario Clinico-Quirdrgico Comandante Manuel Fajardo de
la ciudad de Santa Clara. En la revision, se enfatizo en la siguiente informacion:
edad, sexo, raza, antecedentes patoldgicos personales, sintomas, signos, examenes
complementarios y tratamiento. Se realizé una revision bibliografica actualizada de
la enfermedad.

PRESENTACION DE CASOS

Caso 1: Paciente femenina de 47 afios de edad, raza blanca, con antecedentes de
trauma craneal a los 18 afios, cefalea migrafiosa que se acompafia de vomitos.
Hace 6 afios ingresa en la sala de Medicina refiriendo perdida de la fuerza muscular,
fatiga y cefalea; sin embargo, durante el examen fisico no se constatan signos de
clinicos de debilidad muscular; se realiza elastonometria y tomografia axial
computadorizada (TAC) de mediastino, ambas normales, en esa ocasion se
interpreta como un cuadro de debilidad muscular histérica o simulada. Cuatro afios
después ingresa nuevamente presentando un cuadro de debilidad muscular
generalizada, sobre todo, cuando realiza actividades, refiere trastornos sensitivos y
parestésicos asi como asimetria en la fuerza muscular de un hemicuerpo con
respecto al otro, ptosis palpebral bilateral. Examen fisico: se pone en evidencia la
fatigabilidad tipica cuando se solicita actividad continuada de los musculos oculares,
faciales de la masticacion y las extremidades. No se aprecia atrofia muscular, no
alteracion sensitiva objetiva, reflejos conservados. La fatiga muscular mejoré con el
reposo y la administracion de anticolinesterasicos en dosis habituales.
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Complementarios: Rayos X de térax, indice cardiotoraxico normal, no
ensanchamiento mediastinico. Test de estimulacidn repetitiva, reaccién miasténica
de Jolly positiva.

Caso 2: Paciente femenina, de la raza blanca, 33 afios de edad con antecedentes
de cefaleas ocasionales, refiere que hace 5 afos nota caida del parpado izquierdo
de forma progresiva desde que comenzd, niega otra sintomatologia, no ha
presentado debilidad muscular, ni vision doble. La paciente mejora con la
administraciéon de anticolinesterasicos y esteroides. Examen fisico: No signos de
debilidad muscular, examen de la sensibilidad y reflejos conservados. Ptosis
palpebral bilateral que se hace mas evidente al realizar actividad continuada donde
interviene el elevador del parpado superior. Complementarios: Rayos X de térax,
no se observa ensanchamiento mediastinico. Test de miastenia, negativo.

Caso 3: Paciente femenina de 44 afios, raza blanca, procedencia rural con
antecedentes patoldgicos personales de asma bronquial, en marzo del 2004
comenzé con lagrimeo, sensaciéon de cuerpo extrafo ocular y cierre involuntario de
los ojos incluso en reposo, al comenzar el tratamiento con anticolinesterasicos la
paciente mejora. Examen fisico: ptosis palpebral con cierre involuntario y en reposo
de los ojos. Complementarios: TAC de mediastino, hiperplasia timica. Rayos X de
toérax se aprecia ensanchamiento mediastinico. Test de miastenia, negativo.

Caso 4: Paciente masculino de 29 afos, raza negra, procedencia urbana con
antecedentes de salud anterior que ingresa en el afio 2004 refiriendo caida de los
parpados, vision doble, decaimiento ocasional que se exacerba con la actividad
fisica. El paciente mejora con la administracion de anticolinesterasicos
especificamente piridostigmina en dosis habituales y esteroides. Examen fisico:
ptosis palpebral bilateral, fatigabilidad cuando realiza actividad mantenida sobre los
musculos oculares y las extremidades, sobre todo, los proximales. Mejora con el
reposo, no se aprecia atrofia muscular. Complementarios: TAC de mediastino,
hiperplasia timica. Rayos X de térax se aprecia ensanchamiento mediastinico. Test
de miastenia, reaccion miasténica de Jolly positiva.

RESULTADOS Y DISCUSION

La MG se inicia en méas de 70% de los casos con afeccidén de la musculatura ocular
y en 20% continda afectando exclusivamente a los ojos, mientras que en la
mayoria de los casos la sintomatologia ocular va seguida de nuevos brotes con
afeccién de mayores territorios musculares.’® En los cuatro casos expuestos a
consideracion, dos de ellos presentan miastenia ocular y el resto miastenia
generalizada leve de lenta progresion, todos con buena respuesta al tratamiento
anticolinesterasico, tres de los pacientes son del sexo femenino y se ubican en la
tercera y cuarta década de la vida lo que se corresponde con lo revisado en la
literatura. A pesar de que 15-20% de los pacientes con MG presentan
enfermedades tiroideas entre las que se incluye hipo e hipertiroidismo,* ninguno
mostré sintomas o signos de estas. Aproximadamente, en 75% de los pacientes
con MG se observan alteraciones timicas, de ellas, 65% el timo es hiperplasico,
10% de los pacientes presentan tumores.’ En dos de los casos, encontramos
hiperplasia del timo confirmada por TAC, de igual forma el test de estimulacion
repetitiva fue positivo en dos de ellos. Asi, es imprescindible que ante cualquier
sintoma que pueda indicar fatiga muscular se debe hacer una exploracion
cuidadosa y completa: aislar grupos musculares y hacer sencillos test de
fatigabilidad, como repetir tareas (abrir-cerrar los ojos, abrir-cerrar la boca, elevar
brazos, etcétera); una vez que se sospecha por la clinica y la exploracion, el
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diagndstico sera sencillo mediante las pruebas complementarias adecuadas,
especialmente el titulo de anticuerpos antirreceptores de acetilcolina y la evaluacion
electrofisiologica.*®

CONCLUSIONES

El diagnostico fue evidente tras la historia clinica, la exploracion fisica y se confirmo
mediante la practica de diferentes pruebas, la administracion de
anticolinesterasicos y el estudio electrofisiolégico. Aunque la casuistica es pobre, las
caracteristicas clinico-epidemiolégicas de la miastenia gravis en la muestra se
corresponde en sentido general con la bibliografia consultada sobre el tema.
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