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RESUMEN

La miastenia gravis es una entidad clinica de origen autoinmune, cuya terapia habitual
se realiza con drogas anticolinérgicas, la timectomia o la terapia con esteroides. Fue €l
objetivo del trabajo el conocer los cambios que se producen en el tamafio del area
timica, con el uso de esteroides, en una paciente de 2 afios de edad, que presentaba
miastenia gravis juvenil, con una hiperplasia timica. Esta glandula alcanzé un érea
méxima de 1 928 mm. Con €l uso de la prednisona a 60 mg por semanas se produjo una
timectomia medicamentosa, con la reduccion del area timica a 439 mm y remisién
total de la sintomatologia. Se realizaron las mediciones periédicamente durante un
afio de los cambios del &rea de este érgano. No se produjeron recaidas de la enfermedad
de base. La ultrasonografia demostr6é ser un método Util, por ser répido, barato y no
invasiva 'y permite un gjuste adecuado de la dosis de esteroides que se administrara.

DeCS: MIASTENIA GRAVIS/complicaciones; ESTEROIDES/uso terapéutico;

ULTRASONOGRAFiA/métodos; NINO.

Larelacion entrelamiasteniagravisy
la glandula del timo fue advertida por
primera vez por Lageart y Weiggert en
1901.* En laactualidad se consideracomo
una enfermedad autoinmune con anticuer-
pos circulantes y una respuesta inmuno-

celular, contralosreceptores de acetilcolina
en el musculo estriado. Ademas pueden
presentarse otros trastornos inmunol 6-
gicos, sobre todo hiperplasia timica,
timomas y el lupus eritematoso sis-
témico.*®
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Esta enfermedad es poco frecuente en
lainfancia, y donde un diagnéstico rapido
y unaterapéuticaeficaz, puedesalvar lavida
del paciente! Enlamiasteniagravisjuvenil,
la glandula del timo tipicamente muestra
hiperplasiamedular y laptosis parpebral y
la vision doble son los sintomas iniciales
mas comunes. En nuestro trabajo estudia
mos|os cambiosqueseproducenen el area
timica como consecuencia del proceso de
apoptosis sufrida por los linfocitos
inmaduros presentes en el timo, producto
de la terapéutica esteroidea que se
administra en cada caso.

REPORTE DEL CASO

PecienteL PG, dd sexofemeninoy 2 afios
de edad, historia clinica 36222, la cual
ingresaen nuestro centro €l 6 de noviembre
de 1995 por presentar ptosis parpebral del
0jo izquierdo que se acentuaba a medida
guetranscurriael dia.

Antecedentes patol gicos familiares:
asmabronquia (hermano).

Antecedentes patol 6gicos personales:
amebiasis (12 meses), piodermitis (14
meses), ptosis pal pebral (18 meses).

Desarrollo psicomotor: normal.
Vacunacion: compl eta.

Antecedentesde laenfermedad actual:
la nifia el mismo dia que comenz6 trata-
miento con penicilina procainica, por una
piodermitis supurada, se le presentd una
ptosis palpebral del ojo izquierdo, que se
acentuaba a medida que transcurria el dia.
Sedecidié suingreso parasu estudio 3 dias
despuésdel inicio del cuadro clinico.

Examenfisico: ptosispalpebral del ojo
izquierdo. Afectacion del 11l y IV par
craneales.

El 9 denoviembre de 1995 seleefectlia
ultrasonografia timica. Esta demostré un
areatimicatotal de1 282 mm? Seredlizo por
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examen ecografico mediagtinal, medianteun
equipomovil detiempo real Salt 30-A dela
marca Toshiba, con transductor pediétrico
de5 mHzlineal. Se determiné el indice de
masa timica a partir del areade la seccién
ecogréfica longitudinal de ambos I6bulos
timicos, entre el borde superior de la
segunda costillay el borde inferior de la
cuarta, a ambos lados del esternén. Valor
dereferencia: 1289 + 265 mm? (obtenidaen
50 nifios controles).
Otras pruebasrealizadas:

— Tomografiaaxia computadorizada: no
presencia de alteraciones craneoen-
cefdlicas.

- Electromiografiaparamiasteniagravis:
positivo.

- Prueba terapéutica con neostigmina
(1 mg/kg/dia). Regresion total de la
ptosis palpebral en pocos minutos.

El dia 15 de diciembre de 1995 se
comienza tratamiento con mestinén hasta
la dosis tope de 30 mg/kg/dia; se produce
remision delos sintomas.

El 10 de enero de 1996 reaparece la
ptosis palpebral. Se le administra
prednisona en dosis de 30 mg por semana.

El 24 de enero de 1996 mediante
ultrasonografiase detectaaumento del area
timicacompatible con unahiperplasiatimica
Se aumentaladosis de prednisonaa 60 mg
por semana.

El 25 de marzo de 1996, por
ultrasonografia, se aprecia disminucion
marcadadel dreatimica, sereduceladosis
de prednisona a 15 mg por semana y €l
mestindn en dosis de 15 mg cada 8 horas.
Se realizan ultrasonidos timicos perio6-
dicamente.

El 14 de enero de 1997 no se aprecia
recaida de los sintomas. Examen fisico:
negativo (figuray tabla).
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W 30 mg/semana
O 60 mg/semana
B 15 mg/semana

FIG. Relacién entre la dosis de esteroides administrada y el
area timica total.

DISCUSION

A pesar delacortaedad delapaciente,
ésta presentaba el rasgo clinico mas
[lamativo de la enfermedad, la debilidad
fluctuante de los musculos oculares
inervados por los nicleos motores del
tronco encéfalico, ademés mostraba una
hiperplasia timica verificada por
ultrasonografia.

Aungue se logré una discreta mejoria
con el uso delasdrogasanticolinérgicas, la
remision total se logré con el uso de la
terapéutica con esteroides.

Es bien conocido el uso del esteroide
enlas enfermedades de origen autoinmune,
pero no es hasta fechas recientes que se
demostré el efecto de estas drogas sobre el
sistema inmune.>® El efecto de los
glucocorticoides sobre el timo esta
demostrado en diversas entidades clinicas
como lamal nutricién protei coenergética, en
enfermedadesinfecciosasy duranted estrés

emocional;”* en todos estos procesos se
produce unaestimulacién hipofisuprarrenal,
lo que provoca descarga de glucocor-
ticoides, que causainvolucion timica; esto
ultimo esel resultado de unafragmentacion
del ADN celular, consecutivaalaaccionde
una endonucleasa dependiente de Ca;
dicha enzima se activa por la union de la
mol écula de glucocorticoide a un receptor
en lasuperficie del timocito, que favorece
laentradade calcio.

Todo esto no esmés que laacel eracion
de un proceso natural de muerte celular
programada de timocitos inmaduros
esteroideos sensibles. El mismo proceso se
produce cuando se administran esteroides
en forma exdgena. En nuestro caso esto se
pone de manifiesto claramenteenlareacion
entre ladosis de esteroides administraday
el reatimicatotal (tabla), lacual logracon
una dosis de 60 mg por semana una
disminucion marcadadel &reatimicaasolo
453 mm? (figura), y ocurre unatimectomia
medicamentosa.’2%

Laultrasonografiatimicanos permitié
seguir evolutivamente este proceso de
apoptosis, mediantelamedicion del areade
lasiluetatimicainvivo, deunaformarapida
econdmica, no traumatica o invasiva, y
permite el monitoreo de la dosis total de
esteroidesadministrada, queevitelarecaida
0 empeoramiento delaenfermedad de base
0 €l establecimiento de una inmunode-
ficienciasecundariaalatimectomiamedica
mentosa con su temida consecuencia de
infeccion.

TABLA. Valores de las mediciones periédicas del drea timica durante el seguimiento evolutivo

Loébulo izquierdo Lébulo derecho
Fecha Largo x ancho Area Largo x ancho Area Areatotal
9/11/95 34x13 442 40x 21 840 1282
24/1/96 34x14 476 44x33 1452 1928
26/3/96 24x11 264 27x7 189 453
17/6/96 28x9 284 23x13 299 583
9/10/96 36x16 576 26x8 200 776
14/1/97 28x14 322 26x14 364 686

62



SUMMARY

Myasthenia gravis is a clinical agent of autoimmune origin, whose habitual therapy
includes anticholinergic drugs, thymectomy, or therapy with steroids. The objective
of this paper was to know the changes that occur in the size of the thymic area in a
2-year-old patient with juvenile myasthenia gravis and with thymic hyperplasia. This
gland reached a maximum area of 1 928 mm and with the use of 60 mg of prednisone
per week a medicamentosus thymectomy was performed with the reduction of the
thymic area to 439 mm and total remission of the symptomatology. The changes of
the area of this organ were periodically measured during a year. There were no
relapses of the base disease. The ultrasonography proved to be a useful method, since
it is fast, cheap and noninvasive and allows an adequate control of the steroids dose
to be administered.

Subject H: MYASTHENIA GRAVIS/complications; STEROIDS/therapeutic use;
ULTRASONOGRAPHY /methods; CHILD.
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