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INTRODUCCION

La Miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoinmune neuromuscular que afecta la transmision de los impulsos nerviosos hacia
los musculos por medio de anticuerpos, principalmente contra los Receptores de Acetilcolina (AChR). Su incidencia es de 4,6 por millon
de habitantes y su prevalencia es de 6,1 por millon de habitantes, mostrando un aumento en los ultimos afios. Tiene una presentacion
bimodal: 20-30 afios y 60-70 aiios, con predileccion del sexo femenino (3:2)%

La principal manifestacion clinica es la debilidad del musculo estriado, que es mas notoria con la actividad fisica y a lo largo del dia.
Sintomas como vision borrosa, diplopia y ptosis palpebral se presentan hasta en el 60% de los casos. Una forma de presentacion atipica
es el compromiso bulbar (20% de los casos), manifestandose con cambios en la expresion facial y disfagial.
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El diagndstico se basa en la clinica, el rastreo de Anticuerpos anti Receptor
de Acetilcolinesterasa (antiAChe) y técnicas de electro - diagnostico
(permiten evaluar de manera indirecta la union neuro-muscular) en las areas
de mayor compromiso clinico y en dos grupos musculares diferentes con
estimulos supra - maximos. La especificidad del rastreo de anticuerpos es del
98-99%, y la sensibilidad se estima en un 44% para la forma ocular y 96%
para la forma generalizada. Mientras que las técnicas de electro - diagnostico
presenta una especificidad del 91-99%, y la sensibilidad para la forma ocular
es del 30 % y para la forma generalizada del 79-84 %>

Ante la confirmacion del diagndstico y habiendo descartado otras posibles
causas, se debe iniciar de forma inmediata el tratamiento con Inhibidores de
la colinesterasa, como la Piridostigmina. Si la evolucion no es favorable se
debe complementar con Prednisolona y de ser necesario adicionar
Azatioprina (el maximo beneficio se alcanzara luego del aiio de tratamiento)’.

A |Afecta extremidades, misculos axiales o ambos
Il B |Afecta musculos orofaringeos o respiratorios

Estadio 0 [Sin datos clinicos ®
Estadio | Debilidad muscular de misculos del ojo
Estadio Il Debilidad que afecta otro grupo muscular que no es el ocular

Estadio 1l Debilidad moderada afectando otro grupo muscular que no sea el ocular
A [Afecta extremidades, misculos axiales 0 ambos
Il B [Afecta misculos orofaringeos o respiratorios

Estadio v Debilidad severa afectando otro grupo muscular que no sea el ocular
IV A |Afecta extremidades, misculos axiales o ambos
IV B |Afecta misculos orofaringeos o respiratorios

Estadio V Paciente intubado con apoyo o no de ventilacion mecanica

CASO CLINICO

Paciente masculino de 57 anos con antecedentes de Tabaquismo y Dislipemia, que ingreso por el Servicio de Guardia con
cuadro de disfagia de un mes de evolucion, inicialmente a sdlidos que luego progreso a liquidos.

Se decidio su internacion y se solicito laboratorio de sangre, Videoendoscopia Digestiva Alta (VEDA) y Tomografia Computada
(TC) de cuello donde no se evidenciaron alteraciones. Por persistir la clinica y estudios previos dentro de la normalidad, se
decidiéo realizar una Resonancia Magnética Nuclear (RMN) de cerebro y columna cervical bajo anestesia general por
imposibilidad del paciente de permanecer inmovil. Luego del estudio se procedio al destete del paciente, la cual fue fallida y debio
ser trasladado a la Unidad de Terapia Intensiva (UTI) intubado.

A su ingreso a UTI se plantearon como diagnosticos diferenciales: Polimiositis, Sindrome de Guillain Barré atipico, Miastenia
gravis, entre otros. Para llegar al diagndstico se solicitaron Anticuerpos Anca-C y P, Anticuerpos Anti Musculo Liso, Antigenos
Nucleares Extra I, Anticuerpos Anti Jo-1, Anticuerpos contra receptores de acetilcolina (ACRA) y Factor Anti Nuclear (FAN), los
cuales fueron negativos.

Por intubacion orotraqueal prolongada se realiz6 traqueostomia, y el paciente permanecio en asistencia respiratoria mecanica
por tiempo prolongado hasta que finalmente se logro el destete y se realizé evaluacion fibroscéopica de la deglucion (FEES) que
presento fuga de alimento hacia la via aérea. Dicha situacion originé la realizacion de una segunda RMN de sistema nervioso
central y columna cervical que nuevamente no mostro lesiones agudas.

Se decidi6o complementar con Electromiografia con estimulos repetitivos por la sospecha de Miastenia gravis seronegativa
(anticuerpos negativos), que permitio la confirmacion del diagnostico. Se inicié tratamiento con inmunoglobulina, corticoides y
piridostigmina.

Por buena evolucion el paciente pasé a Sala General, encontrandose vigil y reactivo, hemodinamicamente estable, sin signos de
foco motor-sensitivo, y con ingesta de alimentos solidos y semi-solidos por via oral a expensas de balon inflado de traqueostomia.

Anticuerpos asociados a Miastenia Gravis

Anticuerpo Comentario 1

AchR-Abs  [Sensibilidad: 70-90% en miastenia generalizada y 50-75% en miastenia ocular
Str-Abs No especificos. Sensibilidad 90% si hay presencia de timoma y 30% sin timoma

Anti-MUSK  [Presencia en el 10-15% de los pacientes. Presencia de sintomas bulbares

y oculares, menor respuesta terapéutica

Anti-tintin__|Asociada a presencia de timoma, mas frecuente en miastenia de inicio tardio

Anti-RyR  [Sensibilidad: 70% en pacientes con timoma

Tipos de compromiso muscular CONCLUSION

- - i
Compromiso muscular % de presgntaaon Se trata de una Miastenia gravis con anticuerpos negativos con

Ocular y bulbar diagnéstico por medio de Electromiografia y con buena respuesta

Ocular al tratamiento con Piridostigmina, lo que sugiere que el examen

Ocular y apendicular por Electromiografia revela elevada sensibilidad ante cuadros de

Generalizada dificultad diagnostica por serologia.
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