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RESUMEN

La Miastenia Gravis es un trastorno autoinmune que involucra la produccion de autoanticuerpos
principalmente dirigidos a los receptores de acetilcolina de la union neuromuscular, produciendo
de esta manera disminucion en el nimero y densidad de dichos receptores, asi como la pérdida y
simplicacién de los pliegues en la membrana postsinaptica. Es un padecimiento poco comun,
aunque la prevalencia ha aumentado, quiza por mejoria en el diagnéstico de la enfermedad. La
manifestacion clinica méas frecuente de la Miastenia Gravis es la debilidad y fatiga muscular
fluctuante que se incrementa con el esfuerzo, la cual involucra principalmente masculos inervados
por los nucleos motores del tallo cerebral. Las medidas terapéuticas fundamentales son los
anticolinesterasicos, corticoides, inmunosupresores y timectomia. El pronostico actual de la
enfermedad es bueno y la mayoria de los pacientes, aunque precisara tratamiento a largo plazo,
podra conseguir una vida normal. Se presenta un caso clinico de Miastenia Gravis con
manifestaciones clinicas inusuales, pero con adecuada respuesta al tratamiento. El objetivo de
este informe es dar a conocer las posibles variaciones en la presentacion de esta entidad
nosolégica que pueden conllevar a un diagnostico erréneo. A pesar de ser una enfermedad con
caracteristicas clinicas especificas, se ha descrito en la literatura sintomatologia inusual en cuanto
a la distribuciéon anatémica de la debilidad y la presencia temprana de atrofia; por lo que su

diagndstico se convertiria en un verdadero reto para el personal de salud.

Palabras clave: <TECNOLOGIAS Y CIENCIAS MEDICAS>; <MEDICINA>; <MIASTENIA
GRAVIS>; <ATROFIA>; <DEBILIDAD>; <PRONOSTICO>; <INUSUAL>,
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ABSTRACT

Myasthenia gravis is an autoimmune disorder that involves the production of antibodies, mostly
aimed at the acetylcholine receptors in the neuromuscular junction, thereby producing a decrease
in the number and density of these receptors, as well as the loss and simplification of the folds in
the postsynaptic membrane. It is a rare condition, although the prevalence has increased, perhaps
by improvement in the diagnosis of the disease. The most common clinical manifestation of
Myasthenia Gravis is the fluctuating weakness and fatigue muscle that is increased with the effort,
which involves mainly innervated muscles by the motor nuclei of the brain stem. The fundamental
therapeutic measures are the anticholinesterases, corticosteroids, immunosuppressants, and
thymectomy. The current prognosis of the disease is good and most of the patients will require
long-term treatment though they may get a normal life. We present a clinical case of Myasthenia
Gravis with unusual clinical manifestations, but with adequate response to treatment. The aim of
this report is to present the possible variations in the presentation of this nosological entity that
may lead to a wrong diagnosis. In spite of being a disease with specific clinical features, it has
been described in the unusual literature symptoms in the anatomic distribution of the weakness
and the early presence of atrophy; by consequently its diagnosis would become a true challenge

for health-care personnel.

Key words: <TECHNOLOGIES AND MEDICAL SCIENCE>; <MEDICINE>;
<MYASTHENIA GRAVIS>; <ATROPHY>; <WEAKNESS>, < PROGNOSIS>;
<UNUSUAL>.
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INTRODUCCION

La Miastenia Gravis (MG) es considerado el trastorno primario de la transmision neuromuscular
maés frecuente se caracteriza por debilidad y fatiga muscular debido a una disminucion en el
numero de receptores de acetilcolina en la unién neuromuscular, como resultado de un proceso
autoinmune mediado por anticuerpos. La MG es un padecimiento relativamente poco comdn, la
prevalencia ha aumentado quiza debido a la mejoria en el diagnostico de la enfermedad y el
aumento de la longevidad de la poblacién (Meriggioli & Sanders, 2009). En Estados Unidos la
prevalencia es de 200 casos por millén de habitantes, aunque la incidencia varia dependiendo del
lugar del reporte (Phillips, 2003). En las regiones tropicales existen pocos estudios asi tenemos
en Cuba una prevalencia de 29,2 por millén (Cisneros, Luis, Ledn, & Carrera, s. f.); mientras que
en Aruba y Curazao fue de 70 por millén (Maharaj, Bahadursingh, & Ramcharan, s. f.). En el
departamento de Antioquia - Colombia se publicd un estudio el mismo que mostrd una baja
prevalencia de 27,7 por millon, al igual que en otras areas tropicales, lo que concuerda con lo
reportado en la literatura mundial (Sanchez etal., s.f.). En el Ecuador no se han reportado
estudios acerca de la prevalencia de la enfermedad.



1. MARCO TEORICO

La primera descripcion de la Miastenia Gravis (mio: masculo; astenia: debilidad; gravis: intensa)
fue realizada en 1672 por Thomas Willis (1621-1675), eminente médico inglés profesor de
historia natural en la Universidad de Oxford, quien también describid las arterias del cerebro e
hizo los primeros dibujos precisos del mismo. En la actualidad la MG es considerada una de las

enfermedades autoinmunes mejor descritas (Orozco, 2003).

1.1 Patogenia

Los mecanismos por los cuales un individuo empieza a formar anticuerpos contra sus propios
receptores en forma tan especifica se desconocen. Se postula una predisposicion genética que no
ha sido comprobada para la MG, siendo raro encontrar esta enfermedad en mas de un miembro
de una misma familia. El papel del timo en la autoinmunidad no es tan claro. Se desconoce por
qué algunos pacientes con timoma desarrollan MG mientras que otros no.

Dentro de las anormalidades timicas méas frecuentes en los pacientes con MG encontramos el
timoma que se presenta en el 10 al 15 por ciento de los pacientes afectados por esta enfermedad
mientras que la hiperplasia linfoide del timo ocurre en 50 al 70 por cierto de los casos (Willcox
etal., 2008).

1.2 Manifestaciones clinicas

Los sintomas pueden comenzar durante cualquier etapa de la vida; sin embargo, en las mujeres
se presenta con mas frecuencia entre la segunda y tercera décadas de vida, mientras que en los
hombres este incremento se observa entre la quinta y sexta décadas (Grob, Brunner, Namba, &
Pagala, 2008); la caracteristica principal de la MG es la debilidad fluctuante del musculo
esquelético, a menudo con verdadera fatiga muscular (Keesey, 2004). Mas del 50 por ciento de
los pacientes presentan sintomas oculares de ptosis y/o diplopia (Grob et al., 2008) de los que se
presentan con manifestaciones oculares, aproximadamente la mitad desarrollara enfermedad
generalizada dentro de los dos afios. La ptosis palpebral suele ser unilateral completa y cuando es
bilateral se presenta de forma asimétrica y alternante en casi todos los casos (Meriggioli &
Sanders, 2009). La debilidad en extremidades suele ser simétrica de predominio proximal,
pudiendo no ser reportada por el paciente, sin embargo al examen fisico se puede evidenciar
debilidad luego de maniobras de fatigabilidad (Castro-Suarez, Caparé-Zamalloa, & Meza-Vega,
2017). Alrededor del 15 por ciento de los pacientes presentan sintomas bulbares, estos incluyen
disartria, disfagia y masticacion fatigable. Menos del 5 por ciento presenta debilidad de la

extremidad proximal sola. En raras ocasiones, los pacientes con MG pueden presentar al inicio
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caracteristicas inusuales, como el sindrome de cabeza caida, debilidad facial bilateral o debilidad
bulbar aislada, debilidad de los miembros inferiores y debilidad distal aislada sin atrofia, en
ausencia de la fluctuacion clasica de las alteraciones y sin afectacién de los musculos

extraoculares (Rodolico et al., 2016).

1.3 Clasificacién

La MG se puede clasificar de acuerdo a la edad en:

Miastenia Gravis Pediatrica misma que se clasifica en Miastenia Neonatal Transitoria y
Sindromes Miasténicos Congénitos y en Miastenia Gravis Juvenil que se presenta antes de los 19
afios (Carr, Cardwell, McCarron, & McConville, 2010).

En los adultos se clasifica tomando en cuenta la edad, los mecanismos autoinmunes y el estado
del timo (tabla 1-1) (Gilhus, 2016).

Tabla 1-1: Clasificacion de la Miastenia Gravis segun la edad, el mecamismo y estado del timo.

Subgrupos de MG Anticuerpos Edad deinicio  Timo

MG de inicio temprano  Receptor de Acetilcolina Menorde 50a.  Frecuente: Hiperplasia timica
MG de inicio tardio Receptor de Acetilcolina Mayorde 50a.  Frecuente: Atrofia timica
MG con timoma Receptor de Acetilcolina Variable Linfoepitelioma

MG anti MuSK Kinasa de Misculo especifico Variable Normal

MG LRP4 positiva LRP4 Variable Normal

Seronegativa No detectado Variable Variable

MG ocular Variable Variable Variable

Fuente: Gilhus 2016



Teniendo en cuenta la determinacion clinica la MG se clasifica en: (tabla 2-1) (Gomez, Alvarez,
& Puerto, s. f.) (Bettini et al., 2017).

Tabla 2-1 Clasificacion de Osserman.

Tipo Caracteristicas

Miastenia ocular pura limitada a los musculos externos del ojo v el parpado (Cualquier debilidad de

I musculos oculares, puede haber debilidad para el cierre palpebral).
I Miastenia generalizada leve (debilidad ligera en misculos distintos a los oculares, puede existir afectacién
menor de los musculos orofaringeos)
I Miastenia generalizada moderado (Debilidad moderada en musculos distintos a los oculares, puede
existir debilidad de cualquier grado en los misculos oculares).
v Miastenia generalizada severa, con debilidad intensa en musculos distintos a los oculares, puede existir
debilidad de cualquier grado en los musculos oculares.
v Intubacién con o sin ventilacién mecéanica, excepto al utilizarse durante el tratamiento posquirtrgico de
rutina. El uso de una sonda para alimentacion sin intubacion coloca al paciente en la clase IVb.
La clasificacién IT a IV tiene dos subgrupos
A Compromiso a predominio de musculos de extremidades, axiales o ambos, puede existir afectacién
menor de los misculos orofaringeos.
B Afectacion predominante de musculos orofaringeos, respiratorios o ambos, también puede existir

afectacion menor o idéntica de musculos de extremidades, axiales o ambos.

Fuente: Tomado y modificado de Principios de Neurologia Adams y Victor.

1.4 Diagnostico

El enfoque diagnostico de la MG se centra en confirmar el cuadro clinico establecido por la
historia y los hallazgos tipicos del examen. Las pruebas de cabecera son faciles de realizar y son
relativamente sensibles, pero tienen limitaciones importantes debido al exceso de resultados
falsos positivos. Métodos de laboratorio con pruebas seroldgicas para autoanticuerpos y estudios

electrofisioldgicos son més confiables y ayudan en la confirmacion.

1.4.1 Pruebas de cabecera:

La prueba de la compresa de hielo y la prueba de edrofonio deben considerarse, en gran parte,
como una extension del examen neurolégico en lugar de pruebas de laboratorio. Ambas pruebas

de cabecera tienen una sensibilidad y especificidad similares (Benatar, 2006).

1.4.1.1 Test del hielo:

Se puede utilizar en pacientes con ptosis, especialmente aquellos con alto riesgo de

complicaciones con la prueba de edrofonio. No es (til para aquellos con debilidad muscular
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extraocular. Dado que se basa en el principio fisioldgico de mejorar la transmision neuromuscular
a temperaturas musculares inferiores, los musculos del parpado se enfrian més facilmente con la
aplicacion de hielo. Se considera positiva cuando se mejora el déficit del movimiento ocular o la
ptosis palpebral. La sensibilidad parece ser de alrededor del 80 por ciento en aquellos con ptosis
prominente. El valor predictivo de la prueba ain no se ha establecido (Larner, 2004).

1.4.1.2 Prueba de edrofonio:

La prueba de edrofonio debe usarse solo en aquellos pacientes con ptosis u oftalmoparesia, en
quienes la mejoria después de la infusion del farmaco puede observarse facilmente, de forma
analoga se realiza la prueba de neostigmina con igual explicacién fisiopatoldgica y valor
predictivo. La sensibilidad de las pruebas se encuentra en el rango de 80 a 90 por ciento (Nicolle,
2016) (Pascuzzi) RM. (2003) (Benatar, 2006). Pacientes con MG claramente establecida pueden
tener una respuesta equivoca o nula al test farmacoldgico. Por otro lado, una prueba positiva no
es especifica para la Miastenia, ya que también puede ocurrir en otras condiciones, como en la
enfermedad de la Neurona Motora, Tumores del Tallo Cerebral y Neuropatias Craneales

Compresivas, que pueden presentarse de manera similar (Nicolle, 2016).

1.4.2 Pruebas seroldgicas:

La MG es una afeccion que cumple todos los criterios principales para un trastorno mediado por
autoanticuerpos contra el receptor de acetilcolina, o una proteina asociada a los receptores, la
tirosina cinasa especifica del muasculo. Los pacientes con ensayos positivos de AChR-Ab o
MuSK-Ab tienen MG seropositivas. La demostracién de estos anticuerpos, en aproximadamente
el 90 por ciento de los pacientes con enfermedad generalizada, proporciona la confirmacion de
laboratorio de MG (Mahadeva, Phillips, & Juel, 2008) (Nicolle, 2016).

1.4.2.1 Anticuerpos anti-receptor de acetilcolina:

Estos anticuerpos son policlonales y estan presentes en aproximadamente el 85 por ciento de los
pacientes con enfermedad generalizada. Esencialmente, todos los pacientes con MG y timoma
son seropositivos para estos anticuerpos (Vernino, 2004) (Decroos, Hobson-Webb, Juel, Massey,
& Sanders, 2014). El valor predictivo negativo del timoma en ausencia de anticuerpos de

acetilcolina es alto 99.7 (Decroos et al., 2014).

1.4.2.2 Anticuerpos musk:



Los anticuerpos contra la tirosina cinasa receptora especifica del musculo (MuSK) estan presentes
en el 38 al 50 por ciento de aquellos con MG generalizada que son negativos a AChR-Ab
(McConville et al., 2004).

1.4.2.3 Seronegativos:

El término MG seronegativa, también Ilamada MG con anticuerpos negativos, se refiere a los
pacientes con Miastenia gque tienen analisis estandar negativos tanto para los anticuerpos AChR
como para los anticuerpos MuSK. Los pacientes con MG seronegativa son mas propensos a tener
enfermedad puramente ocular que aquellos que son seropositivos (Deymeer et al., 2007). La MG
seronegativa es un trastorno autoinmune con la mayoria de los mismos efectos que la Miastenia
Grave seropositiva (Romi, Aarli, & Gilhus, 2005) (Deymeer et al., 2007). Recientemente se ha
descrito un tercer antigeno LRP4 la sensibilidad diagnéstica y la especificidad de estos
anticuerpos no estan bien delineadas, por lo que el papel de estos como marcadores diagnésticos

para la MG es incierto.

1.4.3 Test Neurofisioldgicos:

Para el estudio de la transmisién neuromuscular se utilizan dos tipos de test, la Electromiografia
de Fibra Unica que tiene una sensibilidad del 82 al 99 por ciento y la Estimulacion Repetitiva del
Nervio con una sensibilidad del 53 al 100 por ciento para la MG generalizada y del 10 al 17 por
ciento para la MG ocular (Sussman et al., 2015) (Mehndiratta, Pandey, & Kuntzer, 2014). La
Estimulacion Repetitiva del Nervio es el estudio mas usado, se utiliza bajas frecuencias por varios
segundos en dos nervios motores, uno distal y otro proximal, para que sea positiva la prueba se
debe producir una disminucion de la amplitud del potencial de la placa terminal en al menos el
10 por ciento (Jordan et al., 2016).

1.4.4. Imagenologia:

Para el diagndstico de la MG se recomienda realizar una tomografia de torax con contraste o una
resonancia magnética en busca de patologias en el timo; siendo las mas frecuentes el timoma, la
hiperplasia linfofolicular y la involucién del timo. El diagnéstico de estas patologias resulta

importante para establecer su manejo apropiado (Li, 2016).

1.5 Tratamiento

Los pacientes con MG que reciban tratamiento deberan llegar a un estado de minima
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manifestacion es decir que no tengan sintomas o no presenten limitaciones funcionales por la
enfermedad. ElI 10 al 15 por ciento de los pacientes no responden al tratamiento con
corticoesteroides o inmunosupresores requiriendo tratamiento con inmunoglobulina intravenosa

o intercambio plasmaético (Gajdos, Chevret, &Toyka, 2009).
1.5.1 Inhibidores de la acetilcolinesterasa:

Los inhibidores de la acetilcolinesterasa acttan inhibiendo la destruccién de la acetilcolina en la
unién neuromuscular, aumentando asi la disponibilidad de la acetilcolina y estimulando al
receptor para facilitar la activacién y contraccion muscular, son estos la terapia base sintomética

mas importante de la MG (Castro-Suarez et al., 2017).
1.5.2 Inmunoterapia:

La inmunoterapia se caracteriza por inducir y mantener la remision de los sintomas, se
considerado el tratamiento definitivo pues suprime la produccién de anticuerpos contra los
receptores de la acetilcolina o del dafio inducido por dichos anticuerpos (Castro-Suarez et al.,
2017).

1.5.3 Timectomia:

Es un procedimiento adecuado para muchos pacientes con MG generalizada, se basa en
observaciones empiricas y varios reportes de mejoria durante los Ultimos 75 afios (Gajdos et al.,
2009). La técnica tradicional de las timectomias es mediante esternotomia media o transcervical
abierta, sin embargo, se han descrito nuevas técnicas como la timectomia via endoscopica la
misma que se emplea en timomas pequefios, dicha técnica disminuye la morbilidad y mortalidad

de los pacientes con MG.



2.  PRESENTACION DEL CASO

Paciente de 38 afios, masculino, mestizo, soltero, instruccion secundaria completa, ocupacion
Administracion en Hoteleria, nace en Guayas-Milagro y reside de forma ocasional en
Tungurahua-Bafos de Agua Santa, su residencia actual es Napo-Archidona. Con antecedentes
personales de parélisis facial en el 2008 con resolucién completa espontanea del cuadro.
Paciente refiere que en Junio del 2017, inicia con contractura muscular stbita no dolorosa en
musculos posteriores de las piernas, sin causa aparente durante la actividad fisica; cuatro semanas
después aparece de forma insidiosa debilidad muscular distal en extremidades superiores, la
misma que se acentiia progresivamente sin presentar fluctuaciones en el transcurso del dia, a esta
sintomatologia se acompafia parestesias tipo hormigueo a nivel facial y en miembros superiores
que se caracterizan por presentarse esporadicamente; en el mes de Agosto existe pérdida de masa
muscular generalizada empeorando asi la debilidad muscular en las extremidades tanto superiores
como inferiores.

Durante el transcurso de las siguientes semanas refiere presentar diplopia y ptosis palpebral
bilateral asimétrica, las cuales inician de forma gradual y persisten durante todo el cuadro
evolutivo; refiere durante este periodo también 2 episodios de disnea en reposo de varios minutos
de duracion de resolucion espontanea, tres semanas después presenta disfonia con voz nasal y

disfagia para los liquidos.
El cuadro se empeora presentando dificultad para la deambulacién hasta llegar a la postracion
(paciente llega en silla de ruedas) razon por la cual acude a Consulta Externa el 24 de Octubre del

2017 es valorado y se decide su ingreso.

Al examen fisico:

Frecuencia Cardiaca: 80 latidos por minuto.

o Pulso: 80 latidos por minuto.

o Frecuencia Respiratoria: 20 respiraciones por minuto.
o Temperatura Axilar: 36.5° centigrados.

o Tension Arterial: 107/81 mm/hg.

Paciente consciente orientado en tiempo, espacio y persona, la exploracion neurologica aportd los
siguientes datos: cuadriparesia flacida; se realizan maniobras de Barré y Mingazzini para las 4

extremidades observandose claudicacion inmediata, escala de Daniels 2.



A la exploracién segmentaria se evidencia paresia de todos los grupos musculares de las
extremidades con predominio de aquellos dependientes de la cintura escapular y pélvica: flexion,
extension, rotacion, pronacion, supinacion, abduccion, aduccion, oposicion del pulgar, apertura
de abanico de los dedos. Imposibilidad para la marcha, hipotonia generalizada, hiporreflexia
osteotendinosa +/++++, atrofia muscular generalizada, negativo test de fatigabilidad, diplopia a
la mirada extrema horizontal, presencia de ptosis palpebral bilateral asimétrica, resto de pares
craneales sin alteracion, hipoestesia tactil y dolorosa distal en extremidades, sensibilidad térmica
normal, no nivel sensitivo, sensibilidad profunda (palestesia, barestesia, batiestisia) conservada,
no reflejos anormales, no signos piramidales, no miotonia. En el resto de la exploracién fisica no
se apreciaron alteraciones a excepcion de la presencia de placas blanquecinas descamativas

pruriginosas a nivel de cuero cabelludo, cejas y comisura labial.

Considerando cuadro clinico de cuadriparesia flacida de predominio proximal méas atrofia
muscular generalizada asociada a trastornos sensitivos se planted como diagndstico inicial
Polirradiculoneuropatia Desmielinizante Cronica Inflamatoria. Sin embargo, a estas
manifestaciones se acompafia diplopia y ptosis palpebral por lo que el diagnéstico diferencial se
realiz6 con Miastenia Gravis.

Se realizan las siguientes pruebas clinicas y paraclinicas para poder obtener un diagndstico:

2.1 Estudios clinicos

2.1.1 Test de fatigabilidad:

No se empeora la diplopia.

2.1.2 Test del hielo:

En el paciente no se evidencia mejoria al realizar el test.

2.1.3 Test de neostigmina:

Se evidencia en el paciente mejoria objetiva de la fuerza muscular grado 4 segun escala de Daniels
a nivel de las extremidades, desaparece la ptosis palpebral y la paresia de los musculos

extraoculares.



2.2 Estudios paraclinicos

2.2.1 Puncion lumbar:

Se difiere debido a la obtencion de resultados previos.
2.2.2 Estudios neurofisioldgicos:

2.2.2.1 Test de estimulacion nerviosa repetitiva:

Se evidencia disminucion de la amplitud de mas del 10 % al segundo estimulo.

' | 3
't - | Recording Se: rﬁjl
iﬂm. A, Decr, |Area Decr. ||
| ) 4
1

T5TV| 0] 20nvms| 09
12Vl 40[ 7oV 63
698mv| 78] 256ms] 11|
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2

3

1

5 667mV|  19]  25mms|  154]
3 =
7

8

9

|
|
|

preny Yima 01047

lustracion 1 Test de Estimulacion Nerviosa Repetitiva

Fuente: Hospital General Puyo

2.2.2.2 Estudio de conduccion nerviosa:

Velocidad de conduccidn normal con adecuado potencial de accion latencias y amplitudes (anexo
1).
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2.2.3  Estudios de neuroimagen:

2.2.3.1 Tomografia axial computarizada simple de torax:

No se evidencian alteraciones timicas (anexo 2).

llustracion 2 Tomografia Axial Computarizada Simple de Térax

Fuente: Hospital General Puyo

2.2.4 Estudios inmunoldgicos: (anexo 3)

2.2.4.1 Anticuerpos antireceptores de acetilcolina:

Positivos 10.10 (VR positivo mayor 0,5)

2.2.4.2 Acetilcolina receptores anticuerpos moduladores:

48 (VR % inhibicion 32)
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2. EVOLUCION DEL PACIENTE EN HOSPITALIZACION

Dia 1: 25/10/2017

Paciente es ingresado al servicio de Medicina Interna para la realizacion de los test antes
mencionados; considerando la positividad del test de neostigmina y la prueba de estimulacion
repetitiva se concluye el diagnostico de Miastenia Gravis clasificado segun Osserman en estadio
Il A; por lo que se inicia protocolo de diagnostico inmunolégico e imagenoldgico; se decide
iniciar tratamiento esteroideo con prednisona por via oral a dosis de 1 mg/kg dia.

Se realizan examenes de rutina los mismos que reportan valores dentro de normales (anexo 4).
Se realiza interconsulta a Dermatologia por la presencia de placas blanquecinas descamativas
pruriginosas a nivel de cuero cabelludo, cejas y comisura labial, Dermatélogo manifiesta que

paciente presenta Dermatitis Seborreica; por lo que se envia tratamiento.

Dia 2: 26/10/2017

Paciente consciente orientado en tiempo, espacio y persona con buena tolerancia al tratamiento y
evolucion favorable de sintomas motores se decide su alta médica bajo signos de alarma y
tratamiento esteroideo.

SEGUIMIENTO EN CONSULTA EXTERNA
12/12/2017

Paciente que acude a consulta: Consciente orientado en tiempo, espacio y persona, a la
exploracion neuroldgica se evidencia relativa estabilidad de la fuerza muscular grado 3 segun
escala de Daniels. En tratamiento con prednisona 1 miligramo por kilo, sin embargo, se decide

iniciar tratamiento especifico con piridostigmina 60 miligramos cada 8 horas.

31/01/2018

Paciente que acude a consulta: Consciente orientado en tiempo, espacio y persona, a la
exploracion neuroldgica se evidencia mejoria de la fuerza muscular grado 4 segln escala de
Daniels, mejora trofismo, a la realizacion de pruebas de esfuerzo se evidencia diplopia. Paciente

en tratamiento con piridostigmina 60 miligramos cada 8 horas.
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3. DISCUSION

A pesar de que en la Miastenia Gravis existen variaciones en cuanto a la edad de presentacion,
actualmente relacionada con el receptor afectado y en algunos casos a patrones genéticos, es una
condicion ampliamente categorizada desde el punto de vista clinico, y sus manifestaciones se
observan de forma casi constante (Melzer et al., 2016); sin embargo como en nuestro caso, existen
patologias que pueden simular tanto la presentacion ocular como generalizada con aparicion de
sintomas o signos poco usuales que pueden desorientar el algoritmo diagnostico, por lo que es
menester realizar el uso minucioso del método clinico para superar el umbral de sospecha clinica
y realizar los exdmenes complementarios dirigidos sistematicamente.

Las parestesias como parte del cuadro clinico de la MG no son de observacion habitual, hasta el
punto de dudar de dicho diagndstico ante su presencia , sin embargo, y sin explicacién
fisiopatoldgica se han reportado, aunque en ningln caso existe alteracion objetiva de la
sensibilidad (Tojal, s.f.); lo que en primera instancia puede evocar diagnosticos como
polieneuropatias cronicas la cual fue la impresion con la que fue referido el paciente a nuestra
institucién; en consideracion a la atrofia, que fue uno de los signos mas relevantes en el paciente,
cabe recalcar que en la miastenia se presenta de una forma tardia y poco notoria, a excepcién de
aquellos casos de variante anti-MUSK (Evoli et al., 2018), por otro lado se ha descrito en la
bibliografia asociacion entre la Miastenia Gravis y la Esclerosis Lateral Amiotréfica (del Mar
Amador et al., 2016), lo cual ha constituido un nuevo enfoque fisiopatoldgico. Tipicamente, la
debilidad mejora con el reposo y empeora con la actividad mantenida, pero este patron
caracteristico puede tardar en mostrarse, no siendo de aparicion universal (Nicolle, 2016), la
caracteristica de debilidad muscular sin fluctuacion que afecta principalmente musculos distales
como el representado en nuestro paciente, es clasico de patrones neuropaticos, esta forma de
presentacién ha sido descrita en series de casos a lo largo de los Gltimos afios (Rodolico et al.,
2016); los trastornos presinapticos como el Sindrome de Lambert Eaton presentan poca
fluctuacion asociado a arreflexia, lo cual puede enmascarar ambas entidades (Kim, Lim, Jang, &
Kim, 2012), siendo el pronéstico y el tratamiento de diferente dimension. En la actualidad se
propone una nueva variante clinica con compromiso proximal persistente incluso afios antes de
la aparicion de la fatigabilidad o la fluctuacion diaria (Vecchio, Varrasi, Comi, Ripellino, &
Cantello, 2017). Toda esta informacién nos permite analizar la modificacién en la estratificacion

de ciertas patologias que se creian establecidas.
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4. CONCLUSIONES

Durante las Ultimas décadas han sido reportados multiples manifestaciones atipicas de la
Miastenia Gravis que simulan otras enfermedades neuromusculares como las distrofias, miopatias
inflamatorias, neuropatias, enfermedad de motoneurona, lo cual merece atencion especial en
investigaciones futuras, para caracterizar posibilidades sindromicas menos estrictas en la
descripcion de las enfermedades; a pesar de que en el paciente presentado el diagnostico fue
confirmado mediante la realizacién de pruebas complementarias y la mejoria notable al
tratamiento instaurado, es importante no desmerecer el cuadro clinico que aungue no se presentd

de forma usual es una pieza clave e imprescindible en el proceso diagndstico.

Se ha presentado el curso evolutivo de este paciente con la intencion de dar a conocer la
variabilidad que puede tener la enfermedad en cuanto a su fenotipo, teniendo el riesgo de
aumentar los errores diagnosticos y el retraso en el reconocimiento de una patologia
potencialmente tratable. Confirmamos ademas que el uso combinado de una adecuada evaluacion
neurofisiolégica, dosificacion de anticuerpos, prueba de neostigmina y respuesta al tratamiento
son esenciales en un contexto clinico adecuado. Sabemos que el limite de este estudio es
representado por el escaso nimero de casos reportados en la bibliografia, pero el mismo hecho
implica que existe muchas lineas de investigacién pendientes en busca de una categorizacién
clinica mas precisa y detallada en posible relacién con factores inmunopatogénicos o

inmunogenéticos.

5. PERSPECTIVA DEL PACIENTE

El paciente espera que con el tratamiento que se encuentra realizando, la sintomatologia y las
molestias causadas por la enfermedad desaparezcan, para que con el pasar del tiempo pueda
desarrollarse de la mejor manera en todos los ambitos. Hasta el momento el paciente no ha

presentado ninguna complicacion en relacion a su enfermedad.

6. LISTA DE ABREVIACIONES

e MG: Miastenia Gravis

7. CONSENTIMIENTO

Se obtuvo el consentimiento del paciente para la publicacion de este caso y las imagenes adjuntas

(anexo 5).
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9. ANEXOS

Anexo A: Estudio de Neuroconducciones Motoras y Sensitivas

ESTUDIO DE NEUROCONDUCCIONES MOTORAS Y SENSITIVAS.

INTERPRETACION

Se realiza estudio de neuroconducciones motoras y sensitivas encontrando:

)

-
J.

Potencial de accion MOTOR de nervios mediano y cubital izquierdos con latencias, amplitudes y
velocidades de conduccidn normales.

Potencial de accion MOTOR de nervio facial izquierdo, rama cigomatica (captando en nasalis y orbicular
oculi) con latencias, amplitudes y velocidades de conduccion normales.

Potencial de accion SENSITIVO de nervio mediano izquierdo con parimetros normales.

CONCLUSIONES:
Estudio neurofisiologico dentro de parametros normales.

NOTA.- Paciente suspende medicion anticolinesterasica (Mestinon) por 48 horas para la realizacion del examen.

Dr. Carlos Bonifaz Damiin.
Meédico Fisiatra.
Cod. MSP Libro 1 "A" Folio 9 N°27.



Anexo B: Tomografia Axial Computarizada Simple de Térax

Fecha: 25/10/2017

Estudio: TC DE TORAX

INFORME:
Las estructuras vasculares del mediastino, asi como la silueta cardiaca

impresionan de aspecto normal sin el uso de contraste endovenoso. ICT de 0,46.

No hay evidencia de adenomegalias.
Varios granulomas calcificados subcentimetricos aislados bilateral y uno de

mayor tamano a nivel para-hiliar derecho que mide 8mm con 1 179UH.
No se evidencian infiltrados infecciosos.
Columna con cambios degenerativos,

ATENTAMENTE
Dra. Mayra Alava
Radiologia

|



Anexo C: Estudios Inmunoldgicos

Fecha: 25/10/2017

NOMBRE ESTUDIO RESULTADO UNIDADES  R.REFERENCIA
INMUNOLOGICAS
i Acetilcolina (Ac. 10.10 nmol/L  Negativo: Menor o igual a 0.30
%?:drgtr::sp)tores e Aol Intermedio: 0.31 -. 0.49

Positivo: Igual o Mayor de 0.50

Prueba procesada en Quest Diagnostics Nichols Institute.

Tecnica: Técnica: Radininmunoensava (RTA)

Acetilcolina Receptores, Anticuerpos 48
Moduladores

% inhibicion Menor de 32

Prueba procesada en Quest Diagnostics Nichols Institute.

Nota: Se considera el Punto(.) como separador decimal.

Atentamente.

Dr. Jorge Eduardo Macias Loor
DIRECTOR TECNICO

Reg. Prof. MSP
LIBRO 1 FOLIO 1861 NUMERO 4586

IMPORTANTE:Téngase en cuenta que un resultado de
laboratorio no es diagnéstico por si solo. Para la correcta
interpretacion, el profesional médico requiere integrar el
resultado con los datos de historia clinica y otros exament
complementarios.



Anexo D: Examenes de Rutina

Fecha: 25/10/2017
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Anexo E: Consentimiento Informado

HOJA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

Formulario de consentimiento informado Yo.ﬂaz.’!g(...g.. el ZK/W/M'
.......... con cedula de identidad £74347-¢.
doy mi consentimiento para informacién sobre mi / mi hijo o pupilo / mi
pariente que se publicard en

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------

[ESPOCH, niimero manuscrito y autor]. Entiendo que la informacién se
publicard sin mi / mi hijo o pupilo del / de mi pariente (circulo como
apropiado nombre) unida, pero que el anonimato completo no puede ser
garantizado. Entiendo que el texto y las imagenes o videos publicados en
el articulo estaran disponibles gratuitamente en Internet y puede ser visto
por el plblico en general. Las imdgenes, videos y texto también pueden
aparecer en otros sitios web o en la impresion, puede ser traducido a otros
idiomas o utilizado con fines educacionales. Se me ha ofrecido la
oportunidad de leer el manuscrito.

La firma de este formulario de consentimiento no quita mis derechos a la
privacidad.

Nombre. ALty Secosh...



