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RESUMEN

La miastenia grave es una enfermedad autoinmune de la placa motora del musculo
estriado, caracterizada por fatiga y debilidad muscular fluctuante. La prevalencia es
aproximadamente de 5 casos por cada 100 000 personas. La paciente reportada
presentd sintomas que limitaban la musculatura cercana al ojo. Esta entidad se
denomina miastenia grave ocular, su incidencia en el embarazo es infrecuente. Se
reportdé un caso de una paciente de 23 afios de edad, atendida en la Consulta de
Infertilidad del municipio Isla de la Juventud. Se consulté el caso con varias
especialidades médicas. El nacimiento se produjo por cesarea de urgencia producto
de estado fetal intranquilizante y aplicando anestesia regional. Se obtiene bebé
sano, con buena puntuacion de apgar y buen peso. Durante el puerperio la madre y
el recién nacido evolucionaron satisfactoriamente.

Palabras claves: miastenia grave ocular, atencién prenatal, embarazadas.

ABSTRACT

Myasthenia gravis is an autoimmune disease of the motor end-plate of the striated
muscle, characterized by fluctuant muscular fatigue and weakness. Its prevalence
is around 5 cases per 100 000 persons. The reported patient presented symptoms
limiting the muscles near the eye. This entity is named ocular myasthenia gravis.
Its incidence in pregnancy is infrequent. It is reported the case of a female patient,
aged 23 years, attended in the Infertility Consultation of the municipality Isla de la
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Juventud. The case was consulted with several medical specialties. The delivery was
produced by emergency cesarean section, applying regional anesthesia, due to the
worrying fetal status. The newborn had good apgar score and weight. Mother and
child showed satisfactory evolution during the postpartum period.

Key words: ocular myasthenia gravis, pre-natal care, pregnant women.

INTRODUCCION

La miastenia grave (MG) es una enfermedad autoinmune croénica. Es producida por
una transmision andmala a nivel de la uniébn neuromuscular y cuyo mecanismo
patogénico es la destruccion especifica, mediada por anticuerpos de los receptores
de acetilcolina de la membrana post-sinaptica de la placa motora.

Se caracteriza por la variabilidad de la debilidad y fatiga anormal de los musculos
esqueléticos (estriados o voluntarios), que empeora o esta provocada por el
ejercicio del musculo o de los grupos musculares implicados. Se produce mejoria
cuando los musculos descansan o con medicamentos anticolinesterasicos, también
ante temperaturas bajas; precisamente es este uno de los signos validos para su
diagnéstico clinico.

Afecta a todas las razas y edades y alrededor del 65 % de los pacientes tiene
hiperplasia timica, mientras que en el 10-15 % de los casos existe un tumor timico,
que en su mayoria es benigno, de los cuales el 60 % afecta a varones adultos. La
miast(elr:_)i)a asociada a tumores benignos o malignos es excepcional antes de los 30
afos.

La prevalencia de la MG es aproximadamente de 5 casos por cada 100 000
personas. La incidencia de esta enfermedad va de 1:30 000 a 1:20 000. Puede
afectar a individuos de cualquier edad, después del primer afio de vida. Tiene
mayor incidencia en adultos jovenes, entre los 20-40 afios. Estudios consultados
muestran que el 70 % son menores de 40 afios de edad. En el caso de las mujeres,
entre 20 y 40 arfios, en varones suele presentarse entre la sexta y séptima décadas
de la vida. La MG neonatal afecta a un 15 % de los nifios de madres miasténicas.
En Cuba se encontraron tasas de prevalencia e incidencia de 29,2 y 4,5 por millén
de habitantes, respectivamente.®*®

Las manifestaciones clinicas se localizan mayormente en la musculatura extrinseca
del ojo. Produce los siguientes sintomas: diplopia, ptosis palpebral, musculos
bulbares, musculatura proximal de los miembros y musculatura de la lengua y
facial. Al dafiar los musculos faciales pueden producirse trastornos del habla como
disfagia y disartria. Con menor frecuencia se afectan las cinturas escapular y
pelviana. En casos mas avanzados puede afectarse la musculatura del cuello, y en
las formas mas graves los musculos respiratorios produciendo disnea o insuficiencia
respiratoria. No se pierde la sensibilidad en ninguno de los 6rganos que se
involucran a la enfermedad. Se describen dos tipos de crisis fundamentales: la
crisis miasténica (exacerbacion aguda de la enfermedad), y la crisis colinérgica,
(complicacién propia del tratamiento con farmacos anticolinesterasicos).™®
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Actualmente la clasificacion mas empleada fue propuesta por Osserman en 1958,
modificada 1971. Clasifica a los pacientes segun la evolucién clinica y la respuesta
al tratamiento, en cuatro estadios: estadio | (miastenia ocular), estadio lla
(miastenia generalizada leve), estadio Ilb (miastenia generalizada moderada,
afectacion muscular periférica y bulbar, estadio Il (miastenia aguda de curso
fulminante) y estadio IV (miastenia grave de aparicién tardia).®>%"

Para el tratamiento de la MG se deben considerar dos aspectos terapéuticos
diferentes: uno se refiere a las medidas farmacolégicas utilizadas para tratar los
sintomas, pero que no actuan sobre la enfermedad en si; es decir, los
anticolinesterasicos. El otro la utilizacion de tratamiento especifico de la
enfermedad, que serian timectomia, glucocorticoides e inmunodepresores. La
plasmaféresis y la utilizacion de inmunoglobulinas endovenosas deben considerarse
s6lo para situaciones graves y transitorias como las crisis miasténicas.@*57"

El objetivo del reporte de caso es demostrar que esta enfermedad limita, pero no
contraindica el embarazo. Debe mantenerse un adecuado control de las infecciones
que pudieran desencadenar las crisis, no transgredir el tratamiento, reposo fisico y
psiquico. Es una enfermedad poco frecuente en la atencion prenatal que merece su
publicacion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 23 afios de edad, mestiza. Procedencia urbana, escolaridad
pre-universitario, ocupacion cocinera. Menarquia a los 16 afos, formula, patrén
irregular, cada 7 dias de duracidon. Primeras relaciones sexuales a los18 afios de
edad.

Historia obstétrica

Primigravida sin habitos tdxicos, no operaciones quirdrgicas, ni transfusiones
sanguineas. Afirmé no poseer antecedentes patoldgicos familiares y como
antecedentes personales miastenia grave. Se solicitd el consentimiento informado
para el estudio del caso.

Se incorpor6 a consulta infertilidad municipal de la Isla de Juventud en el afio 2013.
Mantenia relacion estable por 6 afios y sin proteccion 5 afios. En el interrogatorio
refiri6 amenorreas de hasta un afio, se detecta microadenoma hipofisiario, en el
rastreo folicular se aprecia: Ovario derecho 48 x 32 mm, volumen 38 cm3 con mas
de 10 micro foliculos marginales. Ovario izquierdo 46x20mm, volumen 22 cm3 con
mas de 10 micro foliculos marginales.

Se concluye el rastreo como no ovulatorio. Infertilidad primaria femenina,
disfuncién ovulatoria y ovario poliquistico.

El estudio del esposo resultd normal incluyendo el estudio seminal. Infertilidad
primaria masculina, presumiblemente fértil. Se realiza induccion de la menstruacion
y estimulo de la ovulacidon con clomifeno, pero en el primer afio no se verifica
embarazo. En el segundo afio se realiza reposo ovarico por 6 meses, con etinor
obteniéndose menstruaciones regulares. Posteriormente se realiza estimulacion con
clomifeno, rastreo folicular y coito programado.
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Se chequed por Neurologia y Genética como riesgo reproductivo pre-concepcional.
Para el tratamiento y control de su patologia de base, se us6 las dosis minimas
necesarias de medicamentos. El tratamiento se mantuvo con: prednisona tableta
20 mg, ¥ tableta/dia, en dias alternos. Via oral. Neostigmina tableta 60 mg, %%
tableta 08:00 a.m, 12:00 m, 04:00 p.m. y 08:00 p.m. Ambos medicamentos se
mantienen durante el embarazo y puerperio. Se confirmé rastreo folicular
ovulatorio, y tras el coito programado, se confirma el embarazo en octubre del
2014.

Datos del parto y embarazo

Seguimiento de su edad gestacional por fecha de dltima menstruacion confiable y
segura. Se evaludé como alto riesgo obstétrico.

Al inicio del embarazo pes6 71 Kg, al final 84,5 Kg. Talla 1.70 cm.

indice masa corporal inicial: peso adecuado o normopeso. Ganancia total de peso
13,5 Kg. En el 2do y 3er trimestres fue moderada. Recibié 12 controles prenatales
en Atencion Primaria de Salud. Grupo y Factor gestante A negativo, esposo O
negativo.

Examen Fisico General: facies de la paciente presenta ptosis palpebral, pero mas
acentuada en el ojo derecho.

Durante el embarazo estuvo hospitalizada en una ocasiéon. Con 37,0 semanas,
ingreso electivo en Sala de Cuidados Perinatales del Hospital General Docente
"Héroes del Baire", Nueva Gerona, Isla de la Juventud.

Los motivos fueron: su patologia de base, encontrarse a término, atenderse en las
consultas de patologia de cuello e infecciones de transmision sexual, ya que
presentaba una condilomatosis en Vulva-Vagina-Perineo.

Todo lo anterior con previa discusion y acuerdo del Programa de Atencion Materno-
Infantil de su area de salud, Policlinico Universitario No. 1 Dr. Juan Manuel Paez
Inchausti, Nueva Gerona. No egreso del hospital hasta el puerperio.

Asistid a interconsultas con las especialidades de Neurologia, Medicina Interna,
Cardiologia, Anestesia, Neonatologia, Unidad de Cuidados Intensivos. Se
actualizaron los examenes complementarios, pruebas de bienestar fetal bisemanal.

Con 38,0 semanas, se discutio el caso con Servicio de Ginecologia-Obstetricia, se
decide cesarea primitiva electiva, por su patologia de base miastenia grave,
condilomatosis, y embarazo deseado.

Posteriormente se decide cesarea urgente por presentar en pruebas de bienestar
fetal: pérfil biofisico, se encuentra ausencia de movimientos finos y gruesos, liquido
amnidtico disminuido, y en la cardiotocografia simple un posible significado
patolégico, ademas de la reactividad disminuida.

Se realiz6 la cesarea urgente aplicando anestesia raquidea con el diagnéstico de
Estado Fetal Intranquilizante. El bebé pes6 3 150 g, apgar 9/9, sexo masculino,
placenta pequefa, liquido amnidtico claro y disminuido, no complicaciones
transoperatorias. La evoluciéon post-operatorio durante puerperio inmediato,
mediato y tardio fue satisfactoria.
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DISCUSION

La MG es particularmente mas frecuente en mujeres jovenes en edad fértil.
Durante el embarazo y el puerperio se debe vigilar estrictamente y evitar
complicaciones a la madre y el recién nacido. La evolucidon durante el embarazo es
totalmente impredecible, su comportamiento puede ser diferente en cada gestacion
de una misma paciente, las exacerbaciones ocurren en cualquier trimestre, aunque
puede haber remision de la enfermedad. La interrupcion de la gestacion no altera el
curso de la recaida.

La gestacion no acelera la progresion de la miastenia, las pacientes refieren mas
debilidad y fatiga debido al aumento de peso y al esfuerzo que provoca el
embarazo. La debilidad muscular incluye: dificultad para deglutir, arcadas
frecuentes o asfixia, pardlisis, misculos que funcionan mejor después del reposo,
cabeza caida, dificultad para subir escaleras, dificultad para levantar objetos,
necesidad de usar las manos para incorporarse, desde una posiciéon sentada,
dificultad para hablar y masticar.

Algunos sintomas adicionales que pueden estar asociados con esta enfermedad
son: ronquera o cambio de voz, fatiga, pardlisis facial, babeo y dificultad para
respirar. La paciente que se reporta se encuentra en estadio |, segun la clasificacion
de Osserman, lo que contribuy6 en la evolucion satisfactoria que tuvo durante el
embarazo-parto-puerperio.>713

Aproximadamente del 30-41 % de las embarazadas con MG experimentan
empeoramiento en relacion con la gestacion, de ellas la mitad en el periodo
posparto. Los musculos oculares, faciales y bulbares son los mas frecuentes en
sufrir afectaciones por la enfermedad,®®*® que se corresponde con la clinica de
nuestra paciente. Por lo general, se asume que los primeros signos pueden ser
precipitados por el ejercicio muscular excesivo, enfermedades infecciosas, cirugia o
puerperio, asi como por emociones fuertes y tensiéon.®®

El manejo médico de esta enfermedad no debiera tener cambios durante la
gestacion y solo dependera de la severidad del cuadro, debe hacerse de forma
multidisciplinaria, para lograr una mejor evaluacion y definir en cada momento la
terapia mas apropiada; con lo que se garantizara un adecuado resultado materno
fetal.

Los anticolinesterasicos no cruzan la barrera placentaria, el mas sugerido es la
piridostigmina.

Determinados autores no recomiendan los de uso endovenoso porque pueden
aumentar la contractilidad uterina. El inmunosupresor de eleccion es la prednisona.
El uso de otros inmunosupresores es discutido, por poseer alto poder
mutagénico.*>713 En |a paciente que se estudia; el manejo médico contribuye al
éxito final, asi como la estrecha atencién multidisciplinaria recibida; que se resume
en una atenciéon prenatal competente.

Sin embargo, el tratamiento con esteroides en embarazadas con MG puede
constituir un inconveniente por su efecto inmunosupresor, al interferir con la
formacion de anticuerpos, y sumese que el embarazo constituye un estado
inmunolégico alterado. La terapia esteroidea predispone a la aparicion de
enfermedades oportunistas, con la posibilidad de tener una crisis miasténica o una
descompensacion secundaria por alguna infeccion. Aumenta la probabilidad de

padecer infeccion del tracto urinario, asi como el riesgo de paladar hendido en el
feto (1-5,7,8,12,13)
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También es importante evitar el uso de medicamentos que pueden producir bloqueo
neuromuscular: aminoglucésidos, tetraciclina, antiarritmicos, betabloqueadores,
sulfato de magnesio, quinolonas.

La plasmaféresis y la inmunoglobulina se han usado con éxito en el embarazo.®*®

La posibilidad de desarrollar una eclampsia convulsiva presupone el uso de sulfato
de magnesio, que es otro de los medicamentos contraindicados, capaces de
provocar una crisis miasténica, aumentando la debilidad muscular. El parto
prematuro es una de las complicaciones mas frecuentes de la gestacion en la
paciente miasténica. El estrés que implica el trabajo de parto aumenta las
probabilidades de una crisis miasténica."*"® La cesarea es por indicacién
obstétrica precisa y no por la miastenia en si, existen reportes de partos eutécicos
normales y sin afeccion neonatal. La anestesia regional es la recomendada en estas
pacientes.(}27912:13)

En la paciente que se reporta se elige la cesarea y fue planificada inicialmente,
debido a la condilomatosis que presentaba en el canal blando del parto (vulvo-
vaginal). Su patologia de base no fue la condicién primordial para la cesarea,
operandose de urgencia solamente por un estado fetal intraquilizante.

La MG no repercute en el normal desarrollo y crecimiento del feto, pero puede
afectar entre 10 al 20 % de los recién nacidos, por el paso de anticuerpos de la
madre al feto a través de la placenta. Por lo general el cuadro es autolimitado. No
todos los hijos de una misma madre desarrollaran miastenia grave neonatal. Uno
de cada siete hijos la padecen. La lactancia no debe ser interrumpida, aunque no es
recomendada en aquellas madres con altos titulos de anticuerpos o en aquellas que
requieran altas dosis de anticolinesterasicos.® 71213
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