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Miastenia Gravis de Presentacion Bulbar:
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Resumen

La miastenia gravis es un desorden autoinmune neuromuscular en el cual el sintoma predominante es la debilidad mus-
cular que fluctiia durante el dia y afecta principalmente a los musculos oculares y bulbares. Existe una intima relacion con las
alteraciones del timo, cuya extirpaciéon permite en muchos casos un mejor control de la enfermedad y, siempre que sean rese-
cables debe ser parte del tratamiento inicial. Presentamos un caso de una paciente con miastenia gravis y timoma en la cual el
tratamiento inicial fue quirtrgico.

Palabras clave: Miastenia gravis, timoma, debilidad muscular

Abstract

Myasthenia gravis is a neuromuscular autoimmune disorder in which the predominant symptom is muscle weakness that
fluctuates during the day and mainly affects the ocular and bulbar muscles. There is an intimate relationship between thymus
abnormalities, the extirpation allows in many cases a better control of the disease and as long as they are resectable it must be
part of the initial treatment. We present a case of a patient with myasthenia gravis and thymoma in whom the initial treatment
was surgical.
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Introduccion

La miastenia gravis (MG) es el desorden neuromus-
cular mas comun. La caracteristica principal de esta enfer-
medad es la debilidad muscular que fluctia durante el dia,
afectando principalmente a los musculos oculares, bul-
bares, extremidades y musculos respiratorios. La fisiopa-
tologia detras de los sintomas es la autoinmunidad, anti-
cuerpos que atacan directamente a las proteinas en la
membrana postsindptica en la unién neuromuscular. El
diagnostico se establece a través de la presentacion clinica
de hallazgos de laboratorio y estudios electrofisiologicos!?

Reporte de Caso Clinico

Paciente femenina de 57 afios con historia médica
pasada de nodulos tiroideos que se encontraba en su estado
de salud usual 4 meses previo a su presentacion. Su cuadro
clinico estaba caracterizado por fatiga, malestar general,
debilidad y disfagia. Inicialmente desarroll6 un sindrome
gripal que incluia odinofagia, escalofrios y malestar
general; acudidé a una clinica donde se obtuvo cultivo de

faringe con evidencia de: K. pneumoniae, recibi6 trata-
miento antibidtico con ciprofloxacina, sin embargo los sin-
tomas no mejoraron. Posteriormente desarroll6 disfagia de
solidos y liquidos, pesadez de la lengua y voz nasal que,
en ciertas ocasiones, producia regurgitacion nasal. Ini-
cialmente los sintomas eran esporadicos, pero empezaron
a ser mas frecuentes, peores al final del dia. Después de
dos meses, desarroll6 fatiga generalizada, vision borrosa
y pérdida de peso de aproximadamente 20 libras. Ella
negaba tener vision doble, ptosis palpebral o dificultad
respiratoria. Al examen fisico todos los hallazgos incluido
examen neurologico y pruebas de fatigabilidad se encon-
traban dentro de limites normales: no fatiga en la mirada
hacia arriba durante 30 segundos y no debilidad del del-
toides luego de prueba del aleteo. Paciente fue admitida
en el hospital donde se realizd tomografia de cuello que
demostr6: masa de 4.8 x 3.6 cm en el mediastino ante-
rior (Figura 1), sin evidencia de invasion a tejidos adya-
centes. Debido a la sintomatologia y hallazgos imageno-
logicos se hicieron estudios adicionales serologicos, con
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Figura 1. Tomografia de térax que demuestra masa mediastinica anterior de 4.8 x 3.6 cm

demostracion de anticuerpos contra receptor de acetilco-
lina de tipo bloqueador: 59% de inhibicion y de ligadura:
3.40 nmol/L, es decir en titulos positivos. El tratamiento
fue iniciado con Piridostigmina después de lo cual mostrd
una significativa mejoria de los sintomas. Paciente fue lle-
vada a cirugia para extirpacion de masa mediastinica con
diagnostico presuntivo de: Miastenia Gravis y Timoma.
La patologia demostro: timoma tipo B2 de 5.5cm (Estadio
I) con 6 ganglios linfaticos negativos, el tumor estaba con-
finado a la capsula sin invasion linfovascular. Posterior a
cirugia la paciente tuvo recuperacion exitosa incluyendo
mejoria de la debilidad muscular y disfagia.

Discusion

La miastenia gravis es una enfermedad neuromus-
cular autoinmune en la cual existe una respuesta mediada
por anticuerpos contra un antigeno en el receptor de ace-
tilcolina que se localiza en la region postsinaptica. Es una
enfermedad relativamente poco comtin con una incidencia
anual de 7 a 23 nuevos casos por millon. La prevalencia es
de 70 a 320 por millon. Tiene dos picos de incidencia: el
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primero, entre la segunda y tercera década de la vida que
afecta principalmente a las mujeres; y el segundo, entre la
sexta y séptima década con predominio masculino?*

La mayoria de los pacientes con MG y anticuerpos
positivos en sangre tienen anormalidades timicas: hiper-
plasia del timo en 60-70% de los casos, timomas 10-12%
y pocas veces carcinoma. Los timomas generalmente apa-
recen en pacientes entre 40 a 60 afios de edad. Usualmente
tienen un crecimiento lento y extenso local en el medias-
tino anterior, las metastasis a la pleura o pericardio son
poco comunes. Adicionalmente, los timomas se asocian
a otras enfermedades autoinmunes, como el Lupus erite-
matoso sistémico, la artritis reumatoidea, la anemia perni-
ciosa, la tiroiditis de Hashimoto, entre otras’

Los timomas se clasifican en 5 subtipos histopato-
logicos por la Organizacion Mundial de la Salud (OMS).
El timoma estd formado en su mayoria por linfocitos T y
células epiteliales La clasificacion de la OMS se basa en la
morfologia de estas células epiteliales y la cantidad de lin-
focitos T asociados, que es un indicador de la funcién bio-
logica de las células del timoma. Los timomas tipos A, AB,



B1, B2 y B3 muestran una cierta cantidad de linfocitos T
inmaduros, los carcinomas timicos no tienen un namero
mesurable de linfocitos T inmaduros y, por lo tanto, no
se diferencian. El timoma cortical (tipo B2) se asocia con
MG en el 50% de los casos, al igual que la paciente previa-
mente descrita, mientras que el timoma medular (tipo A)
rara vez se asocia con la MG.#

Los sintomas cardinales flucttian entre debilidad mus-
cular y fatiga muscular. Mas del 50% de los pacientes pre-
sentan sintomas oculares: ptosis y/o diplopia. Alrededor
de 15% presentan sintomas bulbares, como la paciente
previamente descrita. Los sintomas incluyen disartria, dis-
fagia y fatiga al masticar. Menos del 5% se presentan con
debilidad en las extremidades?!

El diagnostico se basa en una buena historia y
examen fisico. Pruebas iniciales incluyen: prueba del Ten-
silon y del hielo, los cuales son faciles de realizar y son
muy sensibles, sin embargo una limitacion es el exceso
de falsos positivos. Métodos mas fiables de laboratorio
son la confirmacion con pruebas serologicos: anticuerpos
(anticuerpo contra receptor de acetilcolina y anticuerpos
contra el receptor de tirosina cinasa musculo especifico)
y pruebas electrofisiologicas (prueba de estimulacion ner-
viosa repetitiva y el electromiograma de fibra tnica)!!

El tratamiento tiene 4 componentes: Tratamiento
sintomatico (agentes anticolinesterasicos), tratamientos
crénicos inmunomoduladores (glucocorticoides e inmu-
nosupresores), tratamientos inmunomodulares rapidos
(plasmaféresis e inmunoglobulinas intravenosas) y trata-
miento quirurgico (timectomia). La cirugia es la moda-
lidad principal para el tratamiento de MG con timomas.
La cirugia ayuda a la evaluacion histopatologica exacta y
la estadificacion, y es la modalidad de tratamiento de pri-
mera linea en la mayoria de los casos. Se recomienda la
reseccion quirtrgica inmediata y completa para tumores
resecables. La eliminacion radical del timoma es curativa
para los tumores timicos en la mayoria de los casos, pero
los pacientes siguen padeciendo MG después de la cirugia.
Por lo tanto, es necesario el tratamiento farmacolédgico y el
seguimiento continuo incluso después de la cirugia’

Conclusion

La miastenia gravis tiene una correlacion muy intima
con los timomas desde el punto de vista fisiopatologico. El
tratamiento de la MG es multimodal e incluye tratamiento
farmacologico y quirtrgico. La extirpacion del timo per-
mite en muchos casos un mejor control de la enfermedad y
siempre que sean resecables debe ser parte del tratamiento
inicial. La paciente previamente presentada recibio trata-
miento farmacoldgico al igual que reseccion del timo que
permitieron un buen control de los sintomas.
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