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RESUMEN

La Miastenia Gravis (MG) es una de las patolo -
gias neuromusculares mas frecuentes. Su origen es
autoinmune, y sus sintomas principales son la debi -
lidad y la fatigabilidad muscular, que afectan sobre
todo a musculos faciales y proximales. El debut cli -
nico de la MG puede ser muy inespecifico y mime -
tizar cuadros muy diversos. El médico de familia
debe tener presente la MG ante cualquier sintoma
cuyo origen pueda deberse a una debilidad muscu -
lar. Su pronostico depende de un rapido diagnosti -
co y tratamiento. Recordamos, a través de nuestro
caso esta interesante enfermedad.

Palabras clave: Miastenia gravis. Presentacion
clinica. Debilidad muscular.

Clinical presentation of myasthenia gravis
in Primary Health Care: a case report

ABSTRACT

Myasthenia Gravis (MG) is one of the most fre -
quent neuromuscular diseases. There is an autoin -
munological origin. The main symptoms are fatigue
and muscle weakness which affects primarily mimic
and proximal muscles. The inicial clinical presen -
tation can be very nonspecific and mimic various
pathologies. However, a general practicioner
should think about MG when a patient complains
about muscle weakness. The prognosis depends on
the correct diagnosis and treatment.

This case report wants to remind that interesting
disease.

Key words: Myasthenia gravis. Clinical presen
tacion. Muscle weakness.

INTRODUCCION

La Miastenia Gravis (MG) es el trastorno adqui-
rido cronico mas frecuente de la uniéon neuromus-
cular, con una prevalencia aproximada en Europa
Occidental de 8 a 15 casos por 100.000 habitan-
tes'.

Su presentacion por edad es bifasica, con el ma-
ximo pico entre los 20 y 30 afios y otro por encima
de los 50. Es mas comun en mujeres (3:2). Se trata
posiblemente de la enfermedad de origen autoin-
mune mejor caracterizada.

Los sintomas principales son la debilidad y fati-
gabilidad de las fibras musculares esqueléticas que
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afecta sobre todo a grupos musculares proximales
(cintura escapular y pelviana) y a los inervados por
pares craneales, produciendo tipicamente diplopia,
claudicacion mandibular y dificultad deglutoria.
Esta clinica es caracteristicamente fluctuante a lo
largo del dia, mejorando con el reposo y el suefio®.
El diagnostico se basa en la exploracion neurolo-
gica ante una clinica sugestiva, confirmandose me-
diante estudio inmunolégico y electromiografico.
Se trata de una patologia poco frecuente y su mé-
todo diagnostico parece claro. Sin embargo quere-
mos llamar la atencion del médico de Atencion Pri-
maria, a través de nuestro caso. El mimetismo con
otros procesos con los que la MG puede llegar a
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presentarse en los primeros estadios (los que el mé-
dico de primaria va a observar en primera instancia
precisamente), hace, como veremos mas adelante,
que la realizacion de un diagndstico correcto sea en
ocasiones bastante dificil y nos lleve a pensar en
multiples y variados diagnosticos diferenciales.

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 48 afos, fumadora de
30 cigarrillos al dia, sin otros antecedentes patolo-
gicos de interés, ni alergias conocidas.

Refiere que el proceso comenzd con sensacion
de debilidad generalizada, astenia y sintomas sub-
jetivos de desinterés y anhedonia. Estos sintomas
aumentan con el transcurso del dia, atribuyéndolo
la propia paciente a un exceso de trabajo y estrés
emocional. Durante semanas la debilidad progresa
hasta el punto de hacerle sentarse tras subir las es-
caleras de un sola planta de su casa.

Dos meses después del inicio de la sintomatolo-
gia, la paciente consulta por visién borrosa que
aumenta con la luminosidad y el esfuerzo, mejoran-
do con el reposo nocturno. Pocos dias después de
notar estas alteraciones visuales se afiade claudica-
cion mandibular con la masticacion y dificultad pa-
ra la elevacion de brazos. No presenta sintomas de
afectacion respiratoria, digestiva ni urinaria. Tam-
poco refiere pérdida de peso reciente.

A la exploracion fisica el estado general es bue-
no. Piel y faneras normales, no presenta bocio, la
temperatura es de 36,5°C y la TA de 120/80. Sin
hallazgos en la auscultacion cardiopulmonar y la
palpacion abdominal. Se descubre leve ptosis bila-
teral que aumenta con los tests de fatiga (elevacion
de la mirada a un punto fijo, parpadeo repetido),
signo de parpado caido positivo y diplopia. El resto
de pares craneales es normal. Presenta ademas dis-
minucion de fuerza en cintura escapular y pelviana
simétrica que también se objetiva por fatiga a los
pocos segundos de mantener brazos o piernas en
elevacion. Reflejos y sensibilidad son normales.
Ante la sospecha de miopatia y para descartar posi-
ble patologia maligna intracraneal expansiva, se
deriva via urgente al hospital de referencia.

Se realiza estudio complementario. Hemogra-
ma, VSG y coagulacion son normales, asi como el
ECG. Presenta Ac. Anti-FML y Ac. Anti-FME po-
sitivos. El resto de estudio inmunoldégico (ANA,
anti-LKM, anti-mitoc, anti-tiroideos, crioglobuli-
nas, FR, IEF), hormonal (T4, THS), marcadores tu-
morales (CEA, AFP, B2ZHCG), bioquimica (B12,
bateria basica, orina), serologias (HIV, HCV, HBV,
MAT, EBV, HSV, HZV, CMV, toxoplasma, mico-
plasma) es normal o negativo.

Las pruebas funcionales respiratorias revelan un
patron levemente obstructivo (FVC 81%, FEV1
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77%, PIM 97, PEM 104). En la Rx de tdérax se ob-
serva una masa en mediastino anterior de 7 cm que
se confirma con TAC.

El estudio neurofisiologico es compatible con al-
teracion de la union neuromuscular. Se realiza una
prueba de respuesta terapéutica con piridostigmina
oral (MESTINOM) con el resultado de mejoria cli-
nica muy significativa.

Con el diagnodstico de MG comienza tratamiento
con anticolinesterasico, corticoide y la masa me-
diastinica se extirpa. El diagndstico anatomopato-
légico es de timoma de predominio linfocitico con
hiperplasia timica asociada.

Dos afios después del diagnostico, la paciente
continda con corticoterapia a dosis descendentes y
anticolinesterasicos a demanda estando asintomati-
ca la mayoria del tiempo.

DISCUSION

En estudios epidemiolédgicos recientes se obser-
va un aumento de la prevalencia de MG en nuestro
medio, sobre todo en varones mayores de 50 afios y
con una mayor asociacion a timomas*. Esto se debe
a unos mejores medios diagnosticos, al envejeci-
miento poblacional' y al avance terapéutico que ha-
ce que se cronifiquen muchos de los casos al dismi-
nuir su mortalidad®.

En el 90% de los casos se detectan anticuerpos
IgG anti receptor nicotinico de la acetilcolina en la
membrana postsindptica de la unidén neuro-
muscular’. Esto se traduce en dificultad de depola-
rizacion de dicha membrana a pesar de que la ace-
tilcolina es liberada con normalidad. Si Ia
afectacion es solo ocular los anticuerpos aparecen
en el 50%. Su negatividad no excluye el diagnosti-
co. En algunos casos estos anticuerpos tienen su
origen en reacciones inmunologicas cruzadas con
dominios proteicos que comparten el receptor de
acetilcolina con proteinas de virus tan comunes co-
mo el herpes simplex®. Existe la posibilidad de in-
ducciéon medicamentosa (D-penicilamina, procaina-
mida, aminoglucosidos).

Histolégicamente, el trastorno fundamental es
una disminucion en el nimero de receptores de
acetilcolina y un aplanamiento de los plieges en la
membrana postsinaptica.

A pesar de que los detalles del origen de la sin-
tesis de estos autoanticuerpos permanece sin escla-
recer’, existen evidencias del papel del timo en su
formacion. Mas del 70% de los pacientes presentan
hiperplasias timicas y hasta un 10-15% timomas.
Probablemente la reacciéon autoinmune comience
en este 6rgano, pero las células T reactivas emigran
en estadios muy precoces a otras localizaciones'.
Cuando la enfermedad debuta en mayores de 50
aflos existe la particularidad inmunoloégica de pre-
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sencia de anticuerpos anti-musculo estriado en el
50% de los casos’. Este autoanticuerpo es conside-
rado marcador de existencia de timoma asociado.

Escalas como la de Osserman y otras desarrolla-
das posteriormente nos ayudan a clasificar el grado
de incapacidad de cada grupo muscular y su pro-
gresion'"'?,

En un 10% existe so6lo afectacion ocular. En
raras ocasiones la debilidad afecta la musculatura
respiratoria, siendo el prondstico muy grave (crisis
miasténicas).

El tratamiento consiste en la combinacion de es-
teroides, anticolinesterasicos y en caso de grave-
dad, plasmaferesis e inmunosupresores. La timec-
tomia esta indicada en caso de timoma para evitar
complicaciones de crecimiento local en el mediasti-
no® no como terapia curativa ya que segun algunos
estudios recientes no varia de forma significativa el
curso de la enfermedad".

La paciente que presentamos padecié sintomas
muy caracteristicos de miastenia gravis como di-
plopia (que se presenta en el 60% de los casos) lo
cual nos ayudo a una buena orientacion diagnodsti-
ca. Sin embargo, los sintomas iniciales fueron ines-
pecificos y confusos.

La miastenia gravis puede simular gran cantidad
de enfermedades neuromusculares (neuropatias,
miopatias mitocondriales, sindrome de Lambert-
Eaton).

Se encuentran en la literatura casos de pseudo-
obstrucciones intestinales repetidas sin otros sinto-
mas que son secundarias a paralisis de la pared in-
testinal, diagnosticados posteriormente de MG con
hiperplasia timica'®. Otros casos han debutado con
acalasia cuya patogenia parece ser la pérdida de
las neuronas del plexo mientérico por mecanismo
autoinmune asociado a timoma'’. Incluso pacientes
que s6lo han referido disfonia crénica han resulta-
do ser paralisis de cuerdas vocales (alguno preci-
sando traqueotomia de urgencia) debidas a MG'®".

En pacientes ancianos o afectos de alguna enfer-
medad neurodegenerativa, el diagnostico diferen-
cial de una debilidad en un grupo muscular concre-
to es aun mas dificil, confundiéndose incluso con
accidentes cerebro-vasculares'.

También encontramos casos diagnosticados du-
rante aflos de psicopatologias, por comenzar su en-
fermedad con sintomas como cansancio generali-
zado, lentitud a la masticacion y dificultad para la
deglucion que lleva a una negacion de la ingesta',
debilidad para la elevacion de los brazos (disminu-
cion del aseo y peinado diario), debilidad de cintu-
ra pelviana (evitacion de la deambulacion) y dismi-
nucion de la mimica facial. De hecho hasta un 20%
son confundidas en su debut con patologias psi-
quiatricas®, siendo el grupo de mujeres jovenes el
mas perjudicado de este retraso diagnostico. Ade-
mas, la percepcion subjetiva de debilidad muscular
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que tiene el paciente puede provocar ansiedad, de-
presion e incluso fobia social*' cuando la afectacion
de musculos faciales es grave.

Esta dificultad para orientar los sutiles primeros
sintomas retrasa enormemente un diagnostico y por
tanto un tratamiento correcto, esencial para si no la
curacidn, si alcanzar una mejor calidad de vida'y
mejor prondstico final®.

Asi, es imprescindible, ante la apariciéon de cual-
quiera de los mencionados sintomas, realizar una
historia clinica minuciosa, detallando momento de
origen de los mismos, evolucidn, enfermedades o
sintomas concomitantes. No hay que olvidar que
MG también puede presentarse como sindrome pa-
raneoplasico (mas frecuentemente asociado a ade-
nocarcinoma de pulmoén), y que en ocasiones pre-
cede en afios al diagnoéstico del tumor®*.

Hacer una exploracion neurolégica completa,
comprobando que todos los reflejos y sensibilidad
son normales, y aislando los grupos musculares
afectos con tests de fatigabilidad muscular sencillos
(repeticion de tareas: abrir-cerrar ojos, abrir-cerrar
boca, elevar brazos, etc.) es fundamental.

Entre los diagnoésticos diferenciales que el médi-
co de familia debe realizar se encuentra el hiperti-
roidismo, facilmente excluible con pruebas de fun-
cion tiroidea; el sindrome de Lambert-Eaton, en el
cual objetivaremos una disminucién de reflejos y/o
alteraciones autondémicas; la neuroastenia y lesio-
nes intracraneales ocupantes de espacio. En el caso
de diplopia aislada pensaremos en posibles causas
locales, miositis o infiltraciones orbitarias o lesio-
nes de pares craneales oculomotores.

Teniendo presente la posibilidad de MG por par-
te del médico de familia y con una historia y explo-
racion adecuadas, la confirmacion de la sospecha
es facil con la busqueda de anticuerpos antirrecep-
tor de acetilcolina en suero y la electromiografia.
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