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Miastenia Gravis

Las enfermedades neuromusculares son de especial interés debido a su poco conocimiento
y diagnéstico, por lo que esta semana queremos dedicdrsela a la Miastenia gravis.

{Qué es la Miastenia gravis?

La Miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoinmune caracterizada por la produccién
de auto anticuerpos contra los receptores de acetilcolina u otras moléculas que participan
en la membrana postsindptica en la unién neuromuscular.

Existen formas genéticas de MG, las cuales se consideran sindromes congénitos miasténi-
cos. De igual manera, toxinas como el botulismo pueden dar una clinica similar a la MG.

Esta enfermedad tiene una incidencia de 4 a 12 casos por un millén de personas y una
prevalencia de 40 a 180 casos por millén a nivel mundial. En Latinoamérica se estima una
prevalencia menor a 100 casos por un millén, pero existe pocos estudios epidemiolégicos.
En Guatemala, no existen estudios epidemioldgicos que reporten la prevalencia o
incidencia de la enfermedad. En todo caso, la MG es una de las enfermedades mas
frecuentes que afectan la unién neuromuscular.



¢Cuales son los anticuerpos asociados con la MG?

Los autoanticuerpos establecidos como marcadores diagnésticos por su sensibilidad y
especificidad son:
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{Como se diagnostica la MG?

El diagndstico dependera tanto de las manifestaciones clinicas como de las comorbilidades
asociadas y se confirmara por medio de la deteccién de los anticuerpos. Estos autoanticuerpos
presentan una alta sensibilidad y especificidad para MG y ademds ayudan a diferenciar los dife-

rentes subgrupos de la MG.

Existen diferentes metodologias para la medicién de anticuerpos para la MG entre ellas:

Ensayo de inmunofluorescencia
indirecta basados en células:

realiza la determinacion in vitro
cualitativa o semicuantitativa de
anticuerpos humanos de la clase
de inmunoglobulina IgG contra
los receptores (EUROIMMUN ®
Myastenia gravis Mosaic 2).

Ensayo de radioinmuno-
precipitacion: hasta ahora
el método de eleccién pero
utitiliza materiales radioac-
tivos.
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{Como se manifiesta la MG?

Las manifestaciones clinicas de la MG dependen de la variante, pero habitualmente puede
cursar como debilidad neuromuscular predominantemente proximal, puede ser genera-
lizada o localizada y suele haber afectacion a nivel de los musculos oculares.

La debilidad muscular aumenta con el ejercicio y por el uso repetitivo del musculo, y varia
durante el dia y de dia en dia. Habitualmente los pacientes presentan una fuerza muscular
normal durante la mafana que posteriormente disminuye con el paso del dia.

Idealmente, los pacientes deberian de dividirse en subgrupos segun las manifestaciones
clinicas, los anticuerpos detectados y las comorbilidades asociadas (tabla 1).

Existen enfermedades asociadas y hasta un 15% de los pacientes con MG pueden presen-
tar una segunda enfermedad autoinmune asociada. Entre ellas la tiroiditis es la mas

comun, seguida por el lupus eritematoso sistémico y la artritis reumatoide.

La MG también ocurre en un tercio de los pacientes con timoma y también existe un mayor
riesgo de presentar desordenes autoinmunes asociados como citopenias y endocrinopatias.

Tabla 1. Subgrupos de Miastenia gravis.

Inicio temprano ACRA <50 anos Frecuente hiperplasia
Inicio tardio ACRA 50 afos Frecuente atrofia
Timoma ACRA Cualquier edad linfoepitelioma
Quinasa muscular | MusK Cualquier edad normal

LRp4 LRp4 Cualquier edad normal

Seronegativa No detectable Cualquier edad variable

Ocular Variable Cualquier edad variable




{Como se trata la MG?

El tratamiento de la MG depende de la sintomatologia del paciente:

Tratamiento de
crisis miasténica

Tratamiento de
mantenimiento

® MG sintomatica: el farmaco de elec- ® Se define como crisis miasténica la

cién es la piridostigmina, inhibidor
de la acetilcolinesterasa, y ha
demostrado mejorar la debilidad
muscular. En pacientes con MG posi-
tiva para Musk, los inhibidores de la
acetilcolinesterasa son menos efecti-
vos y ocasionen mas efectos adver-
sos por lo que requiere monito-
rizacion especial en estos pacientes.

En los pacientes que no responden
adecuadamente a los inhibidores de
la acetilcolinesterasa, se recomienda
el uso de medicamentos inmunosu-
presores: corticoesteroides y azatio-
prina.

Timectomia: se recomienda en casos
especificos.

Ejercicio fisico regular y mantener un
peso adecuado.

necesidad de iniciar ventilacién
mecdanica por debilidad muscular.
Por lo tanto requiere tratamiento en
cuidados intensivos.

El tratamiento especifico para las
crisis miasténicas son las inmuno-
globulinas intravenosas y el recam-
bio plasmatico  (Plasmaféresis).
Ambas alternativas son igualmente
efectivas y se pueden utilizar en se-
cuencia si el paciente no responde a
alguna. Se recomienda realizar el
tratamiento durante 3 a 6 dias con-
secutivos.



