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RESUMEN

La miastenia grave es una enfermedad autoinmune de la unidn neuromuscular que
se caracteriza por la variabilidad de la debilidad muscular, que empeora o esta
provocada por el ejercicio del musculo o de los grupos musculares implicados,
mientras que el descanso la mejora. La primera descripcidn de la enfermedad data
de 1672, su relacion con una afeccidén del timo no se establecié hasta 1901. La
enfermedad es poco frecuente, afecta a todas las etnias por igual, y no tiene
predileccidon geografica. Se reporta un paciente masculino de 28 afios de edad
atendido en el Servicio de Oftalmologia Pediatrica del Instituto Cubano de Oftalmologia
"Ramon Pando Ferrer" por presentar vision doble, ptosis palpebral ligera en ojo
derecho que empeora con el transcurso del dia. Por el interrogatorio y el cuadro
clinico se sospecha de una miastenia grave, se remite al clinico y el neurélogo. En
los estudios realizados de neuroimagenes, tomografia y electroencefalograma no se
encontraron alteraciones. Se decide valorar el caso con el servicio de Neuroftalmologia
de nuestro centro y por el Instituto de Neurologia y es confirmado el diagndstico.
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ABSTRACT

Myasthenia gravis is an autoimmune illness of the neuromuscular joint that is
characterized by the variability of the muscular weakness that worsens or caused
by exercising of the muscle or the involved muscular groups; resting helps in
improving the condition of the muscle. The first description of the illness dates back
to 1672, but its linking to a thymus disorder was not discovered until 1901. This
illness is not very frequent, affects equally to all the races, and it does not
predominate in any particular geographic region. This paper presented a male
patient aged 28 years who went to the Ophthalmologic Service at "Ramdn Pando
Ferrer" Cuban Institute of Ophthalmology because he suffered from double vision,
slight palpebral ptosis in his right eye that became worse as the day went by. After
the questions asked to the patient and the analysis of the clinical picture, it was
suspected that the patient was affected by myasthenia gravis, and then he was
referred to the clinician and the neurologist. The studies based on the neuroimaging
analysis, the tomography and the electroencephalogram did not show any
alteration. It was decided to evaluate the case with the assistance of the
neurophthalmology service in our center and the Institute of Neurology; the
diagnosis was confirmed.

Key words: myasthenia gravis, diplopia, ptosis.

INTRODUCCION

La miastenia grave (MG) es una enfermedad autoinmune de la union
neuromuscular que se caracteriza por la variabilidad de la debilidad muscular, que
empeora o esta provocada por el ejercicio del musculo o de los grupos musculares
implicados, mientras que el descanso la mejora.!

El término «Myasthenia» deriva del griego (Mys: musculo-astheneia: debilidad) y
«Gravis» del latin que significa grave o serio.?>

Se caracteriza por la aparicion de debilidad muscular tras una actividad fisica
prolongada, con tendencia a la recuperacién después de un periodo de inactividad o
la administracion de farmacos anticolinesterasicos. Aunque la primera descripcion
de la enfermedad data de 1672, su relacidon con una afeccion del timo no se
establecié hasta 1901.% La enfermedad es poco frecuente, afecta a todas las etnias
por igual, y no tiene predileccién geogréfica.*> Puede afectar a personas de
cualquier edad, aunque es mas comun en mujeres de 20-40 afios y varones entre
la sexta y séptima décadas de la vida; las mujeres se afectan con una mayor
frecuencia que los varones en una proporciéon aproximadamente 3:2.5. La
prevalencia aproximada es de 50-120 enfermos x millén de habitantes, y la
incidencia de nuevos casos es de 2-5 pacientes x milldn 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
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contra los receptores de acetilcolina que circulan en la sangre, asi como
disminucién del nimero de receptores en las placas motoras.®

Las manifestaciones oculares preceden en varios meses a las alteraciones en otros
musculos del cuerpo y es la musculatura ocular particularmente afectada o, al
menos, delatora de la enfermedad.’

En el 70 % de los pacientes las manifestaciones clinicas estan limitadas a los
musculos oculares durante el primer mes y en el resto de los casos, la lesién se
prolonga durante todo el curso de la enfermedad.® La alteracién de la motilidad de
los musculos orbitarios produce estrabismo y diplopia, a menos que estén
simétricamente afectados.’'%!! Dos tercios de los pacientes presentan ptosis y
diplopia. Menos del 10 % de los pacientes tiene ptosis solamente y menos del 30 %
presentan solo diplopia.®

La debilidad fluctia 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.

El diagndstico de la MG se basa sobre el interrogatorio y el examen clinico, pero
muchas veces se requiere completar el diagndstico con pruebas especiales.

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 prondstico 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.®

CASO CLINICO

Paciente masculino de 28 afos de edad atendido en el Servicio de Oftalmologia
Pediatrica del Instituto Cubano de Oftalmologia "Ramdn Pando Ferrer” por
presentar vision doble, ptosis palpebral ligera en ojo derecho que empeora con el
transcurso del dia, desde hace mas menos 1 semana.

APP: alergia respiratoria.
APF: HTA, DM (madre).

El paciente tiene una agudeza visual de la unidad en ambos ojos (AO). La
hendidura palpebral en el ojo derecho (OD) es de 8 mm y en el ojo izquierdo (OI)
es de 12 mm; la distancia margen reflejo en el OD es de 1 mm y en el OI es de 4
mm. En posicién primaria de la mirada (PPM) se observa una Exotropia de 10°.
Hipertropia de £ 5° OI. Al Cover Test no hay movimiento. Al examen de las
versiones hay una limitacién de la abduccidn, la supra e infra abduccion OD. El
resto del examen fisico oftalmoldgico es normal (figura).
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Fig. Posiciones diagndsticas de la mirada,

En el estudio motor al test de dominancia ocular encontramos OI fijador y mano
derecha. En el método oclusor y prisma sin cristales a 6 m: 20 prisma (A) base
interna y a 33cm: 20 A base interna. A la supraversion en AO 10 A base interna y a
la infraversion AO 10 A base interna.

En el estudio sensorial al test de las cuatro luces de Worth se encontré una
correspondencia sensorial andmala armédnica (CSAA). Con los vidrios estriados de
Bagolini: CSAA. Al test del filtro rojo, CSAA. En el test de estereopsis: TNO - 120"
Las vergencias fusionales en el sinoptéforo: vergencia fusionales positivas: + 26,
vergencias fusionales negativas 5; vergencias fusionales prismaticas: vergencia
fusional positiva Cerca 35 A, vergencia fusional negativa - Cerca 12 A. Se
diagnostica miastenia grave ocular.

Por el interrogatorio y el cuadro clinico se sospecha de una miastenia grave, se
remite al clinico y el neurdlogo. En los estudios realizados de neuroimagenes TAC y
en el EEG (electroencefalograma) no se encontraron alteraciones. Se decide valorar
el caso con el servicio de Neuroftalmologia de nuestro centro y por el Instituto de
Neurologia, confirmandose el diagndstico.

DISCUSION

La miastenia grave (MG) es una enfermedad caracterizada por debilidad y fatiga de
los musculos voluntarios debido a una trasmision andémala a nivel de la unién
neuromuscular.

La prevalencia es aproximadamente de 5/100 000. La incidencia de esta enfermedad
va de 1: 30 000 a 1: 20 000.'*'3 En Estados Unidos es de 5 a 10 casos por millon
al afio lo cual resulta en una prevalencia de 25 000 casos.'*

Esta entidad se diagnostica en un paciente con ptosis palpebral de intensidad
variable e indolora. Las pupilas no se modifican en la MG y esto la diferencia del
sindrome de Claude Bernard Horner. Los trastornos del encéfalo generalmente se
asocian con patologia del sistema nervioso central.”

La MG carece de un criterio diagndstico estandar, por lo que este se apoya, ademas
de en la clinica tipica, en los hallazgos de cuatro pruebas diagnodsticas: la prueba
del edrofonio, la estimulacién nerviosa repetitiva, el estudio del jitter mediante
electromiografia de fibra simple (SFEMG) y la determinacion de anticuerpos contra
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el receptor de acetilcolina (anti-AChR).*® Ante una prueba de resultado impreciso, la
clinica es prioritaria.'®

Existe varias patologias que afectan el aparato visual y ademas producen afecciones
de la union neuromuscular y de los musculos oculares como son el sindrome de
Lamber-Eaton, enfermedad de Graves, Oftalmoplegia externa crdnica progresiva,
sindrome de Kearns- sayre, enfermedad oculofaringea, sindrome Wohlfart-
Kulgelberg- welander, distrofia mioténica, neuromiotomia ocular entre otros.’

Es importante hacer esta presentacién de caso ya que la miastenia grave es una
entidad poco frecuente por lo que es necesario su conocimiento para poder
diagnosticarla en el momento oportuno.
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