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MIASTENIA GRAVIS
DEFINICION

La Miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoinmune que se produce por el
bloqueo postsinaptico de la placa mioneural, a través de autoanticuerpos que se
unen a los Receptores de Acetilcolina (RACh) o a moléculas de la membrana
postsinaptica (funcionalmente relacionadas con la unidn neuromuscular); lo que
genera fatiga y debilidad muscular localizada o generalizada, a predominio

proximal y de curso fluctuante.
EPIDEMIOLOGIA

La miastenia gravis es un padecimiento relativamente poco comudn, aunque la
prevalencia ha aumentado quizd debido a la mejoria en el diagnéstico de la

enfermedad y el aumento de la longevidad de la poblacion.

Los sintomas 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.2 Se asocia con enfermedades autoinmunes como:
artritis  reumatoide, lupus y anemia perniciosa, que las padecen,
aproximadamente, 5% de los pacientes. La enfermedad tiroidea ocurre en cerca
de 10%, a veces asociada con anticuerpos antitiroideos. Alrededor de 10 a 15%
de los pacientes con miastenia gravis tienen un timoma, mientras que la
hiperplasia linfoide del timo con proliferacién de los centros germinales ocurre en

50 a 70% de los casos.
PATOGENIA

Se asume que una falta de regulacion de la respuesta inmunitaria puede interferir
con la tolerancia tanto de las células B como las células T en el timo, lo que
ocasiona una respuesta intensa contra los RACh. Quiza uno de los hallazgos mas
importantes es la presencia de células mioides en las glandulas timicas que

expresan en su superficie RACh; sin embargo, el mecanismo por el cual se



produce esta disregulacion se desconoce; aunque podria desencadenarse por una

infeccion viral o bacteriana.
PRESENTACION CLINICA

La caracteristica de la miastenia gravis es la fluctuacion o la debilidad fatigable.
Los pacientes advierten que su debilidad fluctda 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

afios posteriores al inicio de la enfermedad
CLASIFICACION

Las diferencias en la presentacion clinica, la edad de inicio, el perfil inmunoldgico y
la presencia o ausencia de afectacion timica permiten la clasificaciéon de la
miastenia gravis en varios subtipos. Miastenia gravis generalizada. Puede dividirse
en: inicio temprano y tardio. Inicio temprano (antes de los 40 afos).
DIAGNOSTICO

El diagnostico debe basarse en los antecedentes de debilidad fluctuante, con
hallazgos que lo corroboran durante la exploracion. Existen diversas formas de

validar o confirmar el diagndstico clinico.

PRUEBA DE EDROFONIO,ANTICUERPOS DE ACETILCOLINA, ANTICUERPO
ANTIESTRIADO, ELECTROFISIOLOGIA, TOMOGRAFIA Y RESOGNANCIA
MAGNETICA

TRATAMIENTO

El tratamiento de la miastenia gravis puede dividirse en: 1) sintomatico, que
incluye basicamente a los inhibidores de colinesterasa, 2) terapia a corto plazo

(plasmaféresis, inmunoglobulina intravenosa), y 3) terapia a largo plazo



(prednisona, azatioprina, micofenolato, ciclosporina, tacrolimus, ciclofosfamida,

rituximab).
SINDROME DE GUILLAIN BARRE

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) consiste en una polineuropatia autoinmune,
con variantes clinicas heterogéneas, en la mayoria de los casos se presenta como
una paralisis monofésica antecedida por una infeccion; la forma desmielinizante es
la mas comun.Es una enfermedad que cursa con paralisis aguda secundaria a la
inflamacion de nervios periféricos y raillces nerviosas, clinicamente se manifiesta
como parestesia, entumecimiento y debilidad progresiva de las extremidades
hasta imposibilitar la marcha. Puede afectar los musculos de la cara, deglucion y

ventilacion.
EPIDEMIOLOGIA

Es la causa mas frecuente de la paralisis flacida en nifios previamente sanos,
tiene una incidencia anual de 0.6 a 2.4 casos por 100,000 habitantes, se presenta
en cualquier grupo etario, afecta a ambos géneros, relacion H/M 1.5:1.3 El pico
mas alto de incidencia es en la tercera edad y el menor en nifios (0.38 a 0.91

casos por 100,000), es muy rara en nifios menores de 2 afios.
PATOGENIA

El SGB tiene un espectro clinico amplio, lo cual proyecta diferentes sitios y grados
de dafo, en la patogénesis de la enfermedad se han involucrado mecanismos

autoinmunes mediados tanto por el sistema inmune humoral como por el celular.
MANIFESTACIONES CLINICAS

La frecuencia de los sintomas y sus caracteristicas clinicas, durante la evolucion,
se presenta en el siguiente listado: « Dolor neuropatico (79%): localizado en la
region posterior de las extremidades inferiores. ¢ Incapacidad para la marcha
(60%). + Disfuncién autondmica (51%): asistolia, arritmias (taquicardia sinusal,

bradicardia, taquicardia sinusal, taquicardia ventricular), hipotension ortostética,



hipertension, ileo paralitico, disfuncién vesicular y sudoracién anormal. ¢ Involucro
de los nervios craneales (46%). se afecta con mayor frecuencia el nervio facial,
resultando en una debilidad facial bilateral, « Debilidad de las extremidades
superiores (26%). « Afeccidn de los musculos de la respiracion que rellquieren uso

de ventilador mecanico (13%).
FENOTIPOS CLINICOS DE SGB

*Polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda: Es el prototipo de SGB, es la
forma mas frecuente en América del norte, Europa y el mundo industrializado,
correspondiendo del 85 al 90% de los casos. *Neuropatia axonal motora aguda: es
una forma de afeccién motora del SGB, se distingue por afeccion de los nervios
motores con un patrén electrofisiolégico sugestivo de dafio axonal, ocurre
principalmente en el norte de China, Japén, México y el sur de Ameérica.
*Neuropatia axonal sensorial-motora: Es semejante a la variante axonal motora
con la caracteristica adicional que presenta sintomas de afeccion sensorial y tiene
un curso mas prolongado.*Sindrome de Miller Fisher. Se manifiesta como

oftalmoplejia externa, ataxia, debilidad muscular y arreflexia.
DIAGNOSTICO

Los estudios electrofisiolégicos son las pruebas diagnésticas mas sensibles y
especificas, muestran anormalidades que indican involucro multifocal

desmielinizante.
TRATAMIENTO

La terapéutica del SGB incluye la plasmaféresis (PF) y la gammaglobulina
intravenosa (GGIV). Es crucial determinar el momento en el que el paciente con
SGB debe ingresar a la unidad de terapia intensiva y cuando ser asistido con

ventilacion mecanica.
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