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Miastenia Gravis:

Para comenzar a hablar sobre la miastenia gravias, es importante aprender a
definirla, ya que esta es una patologia de suma importancia, entonces podemos
decir que esta es: La miastenia gravis es una enfermedad neuromuscular
autoinmune y crénica, mediada por autoanticuerpos contra el receptor nicotinico de
acetilcolina, que se caracteriza por debilidad fluctuante de los musculos
esqueléticos (voluntarios del cuerpo) y fatiga. Es causada por una ruptura en la
comunicacion normal entre los nervios y los muasculos. No existe cura para la
miastenia gravis, pero el tratamiento puede ayudar a aliviar los signos y sintomas,
como la debilidad de los musculos de los brazos o las piernas, la vision doble, los

parpados caidos y las dificultades para hablar, masticar, tragar y respirar.

La epidemiologia de esta patologia se centra en ser un padecimiento relativamente
poco comun, aunque la prevalencia ha aumentado quiza debido a la mejoria en el
diagnostico de la enfermedad y el aumento de la longevidad de la poblacion, en
México, pues, la incidencia y prevalencia estimada es de 0.5 casos por 100.000
habitantes y de 5 - 12 casos por 100.000 habitantes, respectivamente, caso
contrario, en los EUA: la prevalencia de miastenia gravis es, aproximadamente, de
20 casos por cada 100,000 habitantes. La incidencia varia ampliamente de 1.7 a
10.4 por millén, dependiendo del lugar del reporte; en paises como Esparfia se han
reportado hasta 21 casos por millén. Algo que no varia en gran proporcién como el
porcentaje de estos, son la aparicion de los sintomas, ya que estos pueden empezar
a cualquier edad, con un pico en mujeres en la segunda y tercera décadas de la

vida, mientras que el pico en varones ocurre en la quinta y sexta décadas.

Podemos comenzar a hablar de la fisiopatologia, sabiendo que la unién neuro
muscular consta de 3 componente basicos, los cuales son: el nervio presinaptico,
en donde se sinterizaran las acetilcolinas y se almacenaran para su posterior
liberacidn, el espacio sinaptico y finalmente la (zenén, 2011)membrana muscular
postsinaptica, que contiene los acetilcolina-R y la enzima acetilcolinesterasa. En la

miastenia gravis, la pérdida de los acetilcolinaR funcionales da como resultado la



disminucion de la amplitud de la placa terminal que cae debajo del umbral requerido
para la generacion del potencial de accion de la fibra muscular durante las
despolarizaciones nerviosas repetitivas, dando como resultado una falla en la
trasmision neuromuscular. La heterogeneidad bioldgica y clinica de la miastenia

gravis parece correlacionarse con marcadores genéticos.

Dentro del cuadro clinico, podemos decir que La caracteristica de la miastenia
gravis es la fluctuacion o la debilidad fatigable. Los pacientes advierten que su
debilidad fluctia de un dia a otro o, incluso, de una hora a otra, empeorando con la
actividad y mejorando con el reposo. La debilidad ocular es la manifestacion inicial
mas comun, la padece 50% de los pacientes (25% en forma inicial con diplopia y
25% con ptosis); la progresion hacia la debilidad generalizada en estos casos suele
ocurrir en el trascurso de los dos afos posteriores al inicio de la enfermedad. Los
sintomas de presentacion son bulbares (disartria o disfagia) en 10% de los casos,
debilidad en las piernas (trastorno de la marcha) en 10% y debilidad generalizada
en 10%. La insuficiencia respiratoria es el sintoma de presentacién en 1% de los
casos. Los pacientes suelen quejarse de los sintomas de disfuncion muscular focal,
como diplopia, ptosis, disartia, disfagia, incapacidad para trabajar con los brazos
elevados por encima de la cabeza, o trastornos de la marcha. En contraste, los
pacientes no suelen quejarse de debilidad generalizada, somnolencia o dolor
muscular. Los sintomas tienden a empeorar durante el trascurso del dia. Diversos
factores pueden precipitar o agravar la debilidad: estrés fisico o emocional, infeccidn
0 exposicién a medicamentos que afectan la trasmision neuromuscular, como los
bloqueadores neuromusculares peri-operatorios, aminoglucésidos, quinina,

guinidina, toxina botulinica, ciprofloxacino, telitromicina y estatinas.

De las pruebas mas comunes a realizar para el diagndstico se encuentra la prueba
de edrofonio, ya que este es un inhibidor de la acetilcolinesterasa de accion corta,
gue prolonga la duracién de la accion de la acetilcolina en la union neuromuscular,
aumenta la amplitud y la duracion del potencial en la placa terminal. De igual
manera, podemos destacar a los anticuerpos antirreceptores de acetil colina, ya que

estos anticuerpos se encuentran en aproximadamente 80- 90% de los pacientes



con miastenia (50% de los pacientes con miastenia gravis ocular pura, 80% con

miastenia gravis generalizada moderada y 90% con miastenia gravis generalizada

moderada a severa, asi como en 70% de los que han mostrado remision clinica). Y

una prueba mas que podemos realizar son los anticuerpos antiestriados, que esta

técnica igual se le denomina anticuerpos anti musculo esquelético, y estos

reconocen a las proteinas musculares citoplasmaticas (tinina, miosina, actina y

receptores rianodina).

Los farmacos mas comunes a prescribir en esta patologia pueden aliviar los

sintomas de la miastenia grave. El tratamiento dependera de la edad, la gravedad

de la enfermedad y la rapidez con que esta progresa.

Inhibidores de la colinesterasa. Medicamentos como la piridostigmina
(Mestinon, Regonal) y la neostigmina (Bloxiverz) mejoran la comunicacion
entre los nervios y los musculos. Estos medicamentos no son una cura, pero
pueden mejorar la contraccion muscular y la fuerza muscular en algunos

casos.

Corticoesteroides. Los corticosteroides como la prednisona inhiben el
sistema inmunitario y limitan, como consecuencia, la produccion de
anticuerpos. Sin embargo, el uso prolongado de corticosteroides puede
provocar efectos secundarios graves, como adelgazamiento de los huesos,

aumento de peso, diabetes y mayor riesgo de algunas infecciones.

El médico también podria recetar otros medicamentos que alteren el sistema
inmunitario, como azatioprina (Azasan, Imuran), micofenolato mofetilo
(Cellcept), ciclosporina (Sandimmune), metotrexato (Trexall) o tacrolimus
(Astrograf XL, Prograf). Estos medicamentos, que pueden tardar meses en

surtir efecto, pueden utilizarse con corticosteroides.

Dentro del tratamiento no farmacolégico se engloba el estilo de vida, los remedios

caseros, el reajuste de la rutina de alimentacion, las precauciones en la seguridad

de la casa, y la cirugia por supuesto que denota: Timectomia.






Distrofia de la fascia escapular y pélvica:

De la poca informacion que encontré en este tema, pude recabar datos para definir
a esta enfermedad, una definicion que llamé mi atencion fue la siguiente: La distrofia
muscular de cinturas (LGMD) es un grupo heterogéneo de distrofias musculares
caracterizado por debilidad proximal que afecta a la cintura escapular y pélvica. En
algunas formas de LGMD se puede observar afectacién cardiorrespiratoria. La
epidemiologia de esta patologia se basa principalmente en una La prevalencia
estimada global para todas las formas de LGMD varia desde 1/44.000 a 1/123.000.

Las distrofias musculares son un grupo heterogéneo de enfermedades del musculo
estriado causadas por mutaciones genes que determinan la reduccién, ausencia o
disfuncion de proteinas esenciales para la estabilidad estructural y funcional de las
fiboras musculares esqueléticas, lo que conduce a la destruccion y debilidad
muscular de forma progresiva. Clinicamente, las distrofias musculares se
caracterizan por una debilidad muscular progresiva de las extremidades, el tronco y
la cara en proporciones y severidad variables, pudiendo involucrar, en algunas
formas especificas, la musculatura respiratoria, cardiaca y los muasculos
craneofaciales (oculomotores, deglucién, masticatorios). En algunos casos, la
afeccion muscular es parte de un sindrome multisistémico, como es el caso de la
distrofia mioténica. La severidad, edad de comienzo, la evolucion, asi como las
complicaciones y el prondéstico de las distrofias son muy variables dependiendo del
gen mutado y/o de la mutacién. A nivel histopatolégico, una distrofia muscular se
define por una combinacion de necrosis y regeneracion, asociado a aumento del
tejido conectivo intersticial, los que pueden variar segin el momento evolutivo del
cuadro. Dichas caracteristicas permiten diferenciar a las distrofias musculares de
otras miopatias no distroficas, como las miopatias congénitas, metabdlicas,
inflamatorias, entre otras. Este fendmeno de destruccion muscular lleva con el

tiempo, a un reemplazo del masculo por tejido fibroadiposo.



En lo que respecta del cuadro clinico, la LGMD varia desde formas graves con inicio
en la primera década de vida y progresion rapida (asemejandose a la distrofia
muscular de Duchenne) hasta formas mas leves con inicio tardio y progresion mas
lenta (similar a la distrofia muscular de Becker). La LGMD se caracteriza por
debilidad y atrofia predominantemente de la musculatura de las extremidades (mas
acentuada en la zona proximal que en la distal). La presentacién al inicio se suele
caracterizar por debilidad de la cadera y de la musculatura proximal de las piernas.
Los individuos afectados, por lo general, presentan un desarrollo psicomotor
temprano normal, y cuando comienzan a tener debilidad se aprecia un signo de
Gowers positivo. La afectacion cardiaca en la forma de cardiomiopatia hipertréfica
o dilatada o arritmias puede estar presente en otras formas de distrofia de la fascia.
En un determinado momento, cuando los musculos de los miembros superiores se
ven afectados, todos los subtipos pueden presentar también debilidad de los
musculos respiratorios con hipoventilacion nocturna, en particular el tipo 2I, en el
gue puede aparecer tempranamente. Otros rasgos clinicos adicionales incluyen la
marcha anadeante o dandineante (oscilando las caderas), dolor muscular durante
el ejercicio, hipertrofia del deltoides y cuadriceps, y atrofia e muscular, que afecta a
la cintura pélvica y/o escapular. Por lo general, los muasculos faciales estan

respetados o minimamente afectados.

El diagnéstico de esta patologia, simplemente implica una exploracion fisica y
eventualmente una biopsia muscular, que puede mostrar rasgos miopaticos
inespecificos, como incremento de la variabilidad en el tamafio de las fibras
incluyendo la hipertrofia de algunos tipos de fibras, que puede no ser especifica por
esto mismo, asi como también, degeneracion y regeneracion dispersa de fibras
musculares, y un incremento variable del tejido perimisial. Los niveles de creatina
guinasa sérica pueden ser normales o estar elevados o muy elevados. El
diagndstico de cada subtipo especifico de esta puede lograrse mediante el andlisis
bioquimico de proteinas que se realiza en las biopsias musculares, seguido de la
confirmacion mediante una prueba molecular. Las pruebas genéticas utilizando

paneles, cada vez mas disponibles, permiten confirmar el diagndstico mediante el



estudio simultaneo de muchos genes implicados en el diagnostico diferencial de

estos cuadros.

El tratamiento de las LGMD es paliativo y de soporte e incluye el control del peso

para evitar la obesidad, la fisioterapia y los estiramientos para promover la movilidad

y prevenir contracturas, el uso de ayudas mecénicas para facilitar la ambulacion y

la movilidad, la intervencién quirdrgica para las complicaciones ortopédicas, el uso

de ayudas respiratorias cuando esté indicado, la monitorizacion de la cardiomiopatia

en los tipos de LGMD con afectacion cardiaca, y el apoyo y la estimulaciéon

socioemocional.

Ejercicio. Los ejercicios aerdbicos de bajo impacto, como caminar y nadar,
pueden ayudar a mantener la fuerza, el movimiento y la salud general. Algunos

tipos de ejercicios de fortalecimiento también pueden ser utiles.

Dispositivos ortopédicos. Los dispositivos ortopédicos pueden ayudar a
mantener los musculos estirados y flexibles, lo cual desacelera el avance de
las contracturas. Los dispositivos ortopédicos también pueden facilitar el

movimiento y el funcionamiento, ya que sostienen los masculos debilitados.

Ejercicios de amplitud de movimiento y de elongacion. La distrofia
muscular puede limitar la flexibilidad y el movimiento de las articulaciones. Las
extremidades generalmente se doblan hacia adentro y quedan fijas en esa
posicion. Los ejercicios de amplitud de movimiento pueden lograr que las

articulaciones sean lo mas flexibles posible.

Ahora bien, hablando del tratamiento farmacolégico, podemos acudir a:

Corticosteroides, como la prednisona y el deflazacort (Emflaza), que pueden
ayudar a la fuerza muscular y retrasar el avance de ciertos tipos de distrofia

muscular.



Medicamentos para el corazon, como betabloqueadores o inhibidores de la
enzima de conversion de la angiotensina, si la distrofia muscular afecta el

corazon.
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