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RESUMEN

En este trabajo se presenta a un adolescente masculino que inicié un cuadro de
fatigabilidad muscular tras el ejercicio, que lo llevo a desaprobar la asignatura de
preparacion fisica. Posteriormente comienza a presentar dificultades para ingerir
alimentos, para pronunciar palabras y asimetria en la fuerza muscular de ambos
hemicuerpos. Es ingresado, y a los pocos dias comienza a presentar alteraciones
respiratorias, por lo que se decide su traslado a la sala de cuidados intensivos
donde fue necesario acoplarlo a un ventilador mecanico. En esta oportunidad no
hubo respuesta a la administracion de anticolinesterasicos, sin embargo comenzé a
mejorar con el tratamiento con esteroides. Evolucioné satisfactoriamente con
recuperacion lenta y progresiva de la fuerza muscular. Se restablecié el tratamiento
con anticolinesterasicos paulatinamente con buena respuesta en esta oportunidad.
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ABSTRACT

A male adolescent that started with a picture of muscle weakness after doing
exercises that led him to fail the physical education subject is presented in this
paper. Later on, he began to have difficulties to eat and to pronounce words, and to
show asymmetry in the muscular strength of both hemibodies. He was admitted



and a few days after he had respiratory alterations and it was decided to transfer
him to an intensive care unit and to couple him to a mechanical ventilator. In that
opportunity, there was no response to the administration of anticholinesterase
agents; however, he began to improve with steroids. His evolution was satisfactory
with a slow and progressive recovery of the muscle strength. The treatment with
anticholinesterase agents was gradually re-established with a good response this
time.
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INTRODUCCION

Considerada en la actualidad como una de las formas de enfermedad
autoinmunitaria mejor definida,* la miastenia grave (MG) es un desorden de la
trasmision neuromuscular, con base autoinmunitaria, caracterizada por la presencia
de anticuerpos 7s gammaglobulina que actdan directamente contra los receptores
de acetilcolina nicotinicos en la unién neuromuscular.?

Se caracteriza por la aparicién de debilidad muscular tras una actividad fisica
prolongada, con tendencia a la recuperacion después de un periodo de inactividad o
la administracion de farmacos anticolinesterasicos. Aunque la primera descripciéon
de la enfermedad data de 1672, su relaciéon con una afecciéon del timo no se
estableci6 hasta 1901.% La enfermedad es poco frecuente, afecta a todas las etnias
por igual, y no tiene predileccién geogréafica.®>* Puede afectar a personas de
cualquier edad, aunque se observan picos de incidencia en mujeres en la terceray
cuarta décadas de la vida, y en varones en la sexta y séptima décadas. En
conjunto, las mujeres se afectan con una mayor frecuencia que los varones en una
proporcion aproximadamente 3:2.° La prevalencia aproximada es de 50-120
enfermos x millén de hab, y la incidencia de nuevos casos es de 2-5 pacientes x
millon al afio.?

No se conoce con exactitud la forma en que se inicia y se mantiene la respuesta
inmunitaria en la MG; no obstante, el timo parece intervenir de alguna forma en
este proceso.® La hiperplasia timica se encuentra en el 65 % de los pacientes, y
aparece un timoma en el 15 % de los casos.! La etiopatogenia de la MG es
autoinmune, pues en mas de un 90 % de los pacientes se encuentran anticuerpos
contra los receptores de acetilcolina que circulan en la sangre, asi como
disminucion del nimero de receptores en las placas motoras.’

Caracteristicamente la debilidad se inicia en los musculos extraoculares, la caida de
los parpados (ptosis) y la vision doble (diplopia) hacen que el paciente acuda al
meédico. Sin embargo, el sintoma inicial puede ser un cuadro de debilidad
generalizada. La debilidad fluctlia y se producen alteraciones a lo largo de los dias,
las horas, e incluso, los minutos. Las enfermedades médicas intercurrentes pueden
determinar exacerbaciones en la debilidad.* Hasta un 90 % de los pacientes
presentan sintomas oculares a lo largo de la enfermedad.



En las miastenias generalizadas se afectan los misculos de las extremidades, con
mayor frecuencia los proximales que los distales. La debilidad de los musculos
inervados por nervios craneales origina pérdida de la expresion facial, la eversion
de los labios, sonrisa que simula un grufiido, caida de la mandibula, regurgitacion
nasal de liquidos, ahogamiento por alimentos y secreciones, y un lenguaje
hipernasal con pronunciacién rapida e incomprensible de bajo volumen.® Los
reflejos tendinosos son normales, al igual que el examen de la sensibilidad.
Pacientes con MG muestran una considerable variacién en la severidad de sus
cuadros, similar a lo que ocurre en otras enfermedades autoinmunes.®’

Los métodos terapéuticos mas importantes que se emplean en la MG son los
farmacos anticolinesterasicos, los inmunosupresores, la timectomia, la plamaféresis
o la inmunoglobulina endovenosa. El pronéstico ha mejorado considerablemente
como resultado de los avances terapéuticos, pues casi todos los pacientes
miasténicos pueden reanudar su vida completamente normal con un tratamiento
adecuado.”

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 16 afios de edad, de procedencia urbana, con antecedentes
de amigdalitis a repeticién desde la infancia, que comenzo refiriendo hace 8-9
meses cansancio ante las actividades fisicas, motivo por el cual suspende la
asignatura de preparacion fisica. Cuatro meses después de comenzar con esta
manifestacion, se suma la dificultad para tragar alimentos, primero liquidos y luego
los sélidos, asi como la dificultad para pronunciar ciertas palabras, y asimetria en la
fuerza muscular de ambos hemicuerpos. El paciente fue llevado a su consultorio del
Médico de Familia, desde donde fue remitido a nuestro centro como una posible
miastenia, por lo que se decide su ingreso para estudio y tratamiento.

En sala se constata lenguaje tropeloso, debilidad muscular de los 4 miembros que
se exacerba con el esfuerzo fisico y mejora con el reposo, cansancio generalizado,
sialorrea, pobre expresion facial, e igualmente refiere dificultad para tragar. A los
pocos dias del ingreso en la sala comenzé con fiebre de 39-40 "C, tos seca,
imposibilidad para expectorar, secrecidon nasal amarillenta, cianosis distal, dificultad
respiratoria y polipnea, por lo que se decide el traslado a la sala de cuidados
intensivos donde fue necesario acoplarlo a un ventilador mecéanico. No presentaba
respuesta a la administracidon de anticolinesterasicos, sin embargo comienza a
mejorar con el tratamiento con esteroides, intacglobin y antibiéticos de amplio
espectro. La evolucion fue satisfactoria, con recuperacion lenta pero progresiva de
la fuerza muscular, a su regreso a la sala de medicina no presentaba defecto motor
durante el reposo y negaba dificultad para tragar. Se restablece el tratamiento con
anticolinesterasicos paulatinamente con buena respuesta en esta ocasion.

Examen fisico: podemos constatar pobre expresion facial, lenguaje tropeloso con
dificultad para pronunciar ciertas palabras, dificultad para sostener la cabeza y
elevar los hombros (al ingreso). Se comprueba la debilidad muscular generalizada
que se incrementa con la actividad fisica ligera, y mejora con el reposo. La
debilidad incluye la musculatura inervada por el XIl par craneal, IX par, Il par, VII
par, todos de forma bilateral. Sensibilidad superficial y profunda, reflejos
osteotendinosos conservados y Babinsky negativo.

Complementarios: TAC de craneo, electroencefalograma y Rx simple de craneo,
todos negativos.



Rx de térax: indice cardiotoracico normal, no se observé ensanchamiento
mediastinico.

Test de miastenia: negativo.

COMENTARIO

La MG es quizéas la enfermedad autoinmune mas estudiada y mejor entendida. Se
caracteriza por debilidad muscular y fatiga secundaria a una alteracion de la
transmision sinaptica, que se genera por la destruccion de los receptores de
acetilcolina de la unién neuromuscular, debido a la presencia de anticuerpos
antirreceptores de acetilcolina.

La MG corresponde a una enfermedad autoinmune que se presenta en todas las
edades, con una prevalencia en Europa y USA de 10-22 x 100 000 hab, en todas
las edades y razas. Es mas frecuente en mujeres de entre 20 y 40 afios, y su
frecuencia aumenta en hombres mayores de 60. Aproximadamente entre un 10 y
20 % de los pacientes miasténicos son nifios, sin diferencias por sexo hasta
después de los 10 afios, en que es mayor en la poblacion femenina.? Es comun que
se manifieste la enfermedad en adultos jévenes, sin embargo son las mujeres las
gue se afectan con mas frecuencia en este grupo de edad.?

Las crisis miasténicas son el desarrollo en forma més o menos brusca e intensa de
los sintomas de MG resistente a la medicacion anticolinesterasica. Ocurre con
frecuencia en pacientes con disartria, disfagia y debilidad aumentada de los
musculos respiratorios. Es la forma de inicio en el 8 % de los casos. Su desarrollo
esta condicionado por factores exdégenos y enddgenos; de ellos, los mas
importantes son: infecciones, sobre todo respiratorias, estrés, ejercicio, embarazo,
parto y operaciones. Se caracteriza por una crisis de debilidad aguda en la que el
paciente requiere asistencia ventilatoria, alimentacion artificial y que generalmente
persiste por dias o semanas.® En el tratamiento de la MG no se sigue un protocolo
especifico. El médico ha de elegir entre las modalidades basadas en los sintomas,
en el estilo de vida del paciente y en la respuesta al tratamiento. La mayoria de las
personas con MG que reciben tratamiento adecuado pueden vivir una vida
productiva y sin limitaciones.
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