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RESUMEN

La Miastenia Gravis (MG) es una enfermedad autoinmune, cuyo mecanismo patogénico es el bloqueo y
destruccion de los receptores de acetilcolina de la membrana postsinaptica de la union neuromuscular. El
debut clinico de la Miastenia Grave puede ser muy inespecifico y mimetizar cuadros muy diversos, por ello
la presentacion de este caso, que es caracterizado por la presentacion de la sintomatologia de MG de manera
tardia (83 afios), donde se debe de tener cuidado de equivocarse en el diagnostico, con lo que es el Sindrome
de Eaton Lambert (méas caracteristico de presentarse a esta edad).

PALABRAS CLAVE: Miastenia Gravis, Aparicion Tardia
ABSTRACT

Myasthenia Gravis is an autoimmune illness. Its pathogenesis is block and destroys acetilcolina receivers
of postsynaptic membrane of neuromuscular union. It usually presents a no specific beginning and it cans
mistake for very diverse clinical illness. This case presents delayed Myasthenia Gravis symptomatology (83
years), which it could mistake for Eaton Lambert Syndrome, since this is more frequently to appear in this

age).
KEY WORDS: Myasthenia Gravis, Delayed Appearance.

esde la primera descripcion realizada en 1672
D por Thomas Willis, se han venido dando gran-
des adelantos especialmente en la Clinica y el
Tratamiento, que fueron desde la concepcion misma
de una definiciébn que conformaba y contenia todos

los criterios dados desde su primera descripcion has-
ta el dia de hoy, donde podemos definirla como: una

patologia que consiste en un trastorno neuromuscu-
lar caracterizado por debilidad y fatigabilidad de los
musculos esqueléticos debido a una disminucién en el
numero de receptores de acetilcolina en las uniones
neuromusculares, como consecuencia de un proceso
autoinmune mediado por anticuerpos’ >34,

En la miastenia gravis (MG) el trastorno fundamen-
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tal es una disminucion en el nimero de AChR a nivel
de la mem brana muscular postsinaptica. La cantidad
de ACh liberada en cada impulso disminuye normal-
mente tras la actividad repetida (agotamiento presi-
naptico). En el paciente miasténico, la disminucion
en la eficacia de la transmision neuromuscular junto
con el agotamiento normal produce la activacion de
un numero cada vez menor de fibras musculares por
parte de impulsos nerviosos sucesivos y, por tanto, un
aumento de la debilidad, o fatiga miasténica® >

El timo parece desempefiar algin papel en este pro-
ceso: en el 75% de los pacientes con MG se obser-
van alteraciones timicas; en el 65% el timo aparece
hiperplasico; el 10% de los pacientes presenta tumores
timicos (timomas). Un aumento del tamafio del timo
en una persona mayor de 40 afios es muy sugestivo
de timoma. La presencia de células de tipo muscular
en el interior del timo (células mioides) portadoras de
AChR en su superficie puede actuar como fuente de
autoantigenos y desencadenar la reaccion autoinmune
en el interior de la glandula timica’ '3 1517,

En la clinica, lo mas caracteristico es la debilidad y
fatigabilidad muscular':?

La debilidad aumenta durante el uso repetido (fati-
ga), y puede mejorar tras el reposo o el suefio.

En general afecta sobre todo a los musculos iner-
vados por los nucleos motores del tronco: muscula-
tura ocular extrinseca (no afecta a la pupila), facial,
deglutoria y lingual. Los sintomas mas comunes son
los oculares, con diplopia, ptosis y dificultad para la
oclusion palpebral, seguidos de voz nasal y disfagia®.

En cuanto a la epidemiologia esta ya, bien descrito
que la relacion Hombre : Mujer es 2:3-4, y en cuanto
a su aparicion etarea, en los hombres el pico de pre-
sentacion es entre los 40-50 afios y en las mujeres esta
entre los 20-30 afios, aunque como bien sabemos, en
Medicina no existen reglas que no pueda romperse...

CASO CLINICO:

Paciente masculino, de 83 afnos, con antecedentes de
Hipertension Arterial (medicada con: Atenolol 25mg
c/12hrs (2meses) y Amilodipina Smg ¢/24 hrs (1mes))
y Dislipidemia (medicada con Atorvastatina (la cual
no toma)), diagnosticadas hace dos meses, que ingreso
al Hospital Central de la ciudad de Mendoza-Argenti-
na, por presentar un cuadro de mas o menos 2 meses

asos

( 'ltmc'

de evolucion, caracterizado, por presentar, debilidad
muscular en region cervical, ptosis palpebral izquier-
da acompaiiada de diplopia biocular (paciente refiere
que, se le “nubla la vista”), al cuadro se le suma dismi-
nucion de la fuerza, para la masticacion, no asi para la
deglucion, desde hace una semana y media. Paciente
refiere no haber presentado: cefalea, otalgia, astenia,
ni fiebre, ademas de referir, el no haber presentado an-
tes, un cuadro similar.

Durante la hospitalizacion se realiza pruebas de ruti-
na para descartar patologias sistémicas, donde se con-
firma Diagnosticos de HTA Cronica y Dislipidemia
tipo Ila, durante sus primeras horas no presenta males-
tar alguno, pero si con el transcurrir de las horas y as
actividades, es por ello que se piensa en la presencia
de un Sindrome Miasteniforme, el cual se dudad por la
presentacion tan tardia respecto a la edad del paciente.

Se decide realizar una interconsulta por Neurologia,
los cuales realizan un examen Neurdlogico minucioso,
de donde al examen de los pares craneales III, 1V, VI,
IX,X y XI resultan Normales, los Reflejos Osteo-Ten-
dinosos también se encuentran dentro de parametros
normales, tanto en miembros superiores como inferio-
res (ambos ++).

Por lo que se decide realizar otras Pruebas Neurolo-
gicas, donde al realizar la Ley de Hering esta resulta
(+), la cual se ve en el 95% de los pacientes con MG,
Parpado de Cogan (+), Test de Hielo (+), Presenta Di-
plopia biocular, a todas las miradas, sin presentar oftal-
moparesia, Fatigabilidad de los musculos Maseteros al
comer (+), Fatigabilidad de los musculos de la Lengua
= compatible con ACRA (+) (donde en ¢l dorso de la
lengua se forma un curvatura media con laterales de-
primidos), Fatigabilidad de los musculos posteriores
del cuello (+), y Fatigabilidad de los musculos de las
cuatro Extremidades = (-) (Ver figuras 1-4)

Figura 1. Ptosis palpebral izquierda
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decide realizar la prueba de TENSILON, la cual re-
sulta también (+), por lo que se decide empezar trata-
miento con Bromuro de Piridostigmina desde el tercer
dia de internacion.

Por toda la clinica presentada relacionandolo con la
edad del paciente, se decide realizar una tomografia
de torax para descartar Sindrome de Eaton Lambert,
la cual se observa sin alteraciones (sin presencia de
masas tumorales).

DISCUSION:

La MG, se trata de una patologia que tiene su géne-
sis en la Autoinmunidad, muy relacionada por varios
investigadores con alteraciones inmunologicas dadas
a nivel del Timo” .

Ahora, como bien sabemos el Diagndstico definiti-
vo se lo realiza por medio del examen de anticuerpos
ACRA o Anti MUSK, pero ellos ademas de ser dema-
siado caros, también son raros de encontrar en todos
los laboratorios, ain en paises desarrollados como la
Argentina e incluso si se los hallara se tardaria en tener
los resultados varios dias o semanas, de acuerdo del
alcance que se tenga a estos, por ello es de que la cli-
nica es una buena ayuda, més aun cuando existen Sig-
nos como la Ley de Hering, (+) en el 95% o pruebas
clinicas como la busqueda de la Fatigabilidad de los
musculos de la lengua, el cual inclusive, de a cuerdo
a la forma que le proporcionan a la lengua, podemos
ya dar un diagnostico clinico mas completo (ver figura
N° 2), mas aun porque ellos, no tienen costo elevado,
no son invasivas y tienen una excelente sensibilidad y
especificidad> 7 131517,

Ahora, también podemos concluir, que se debe hacer
en un inicio diagnostico diferencial con patologias que
comprometen también la uniéon neuromuscular, rela-
cionandolo con epidemiologia como lo es el Sindrome
de Eaton Lambert, especialmente en este caso, por su
relacion epidemiologica con este (Ver tabla N°1)2.

Figura 2. Prueba Clinica de la fatigabilidad musculos
de la lengua = ACRA +

Patologia | Edad y Grupos | Reflejos Anticuerpos,

Sexo mus- localizacion

(mas fre- | culares del defecto y

cuente) | afectados Asociacion
Miastenia | Mujeres | Oculares, | Norma- | Anticuerpos con-
Gravis jovenes | bulbares, les tra  receptores
respirato- de acetilcolina
rios, Mm “postsinapticos”,
Figura 3 y 4. Prueba Clinica Ley de Hering = (+) proximales asociado enfer-
de extre- medades autoin-

midades munes

Por no contar en el Laboratorio del Hospital, con
examen de marcadores de ACRA y/o Anti MUSK, se
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Patologia | Edady Grupos | Reflejos [ Anticuerpos,

Sexo mus- localizacion

(mas fre- | culares del defecto y

cuente) | afectados Asociacion
Sindrome | Hombres | Mm proxi- | Abolidos | Anticuerpos con-
Eaton- | adultos males de tra canales de Ca
Lambert extremida- “presinapticos”,
des infe- asociado a proce-
riores sos paraneoplasi-
cos pulmonares
y Enfermedades

Autoinmunes

Tabla 1. Diagnostico Diferencial Miastenia Gravis Vs
Sindrome de Eaton Lambert
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