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RESUMEN

El trastorno postsinaptico que representa la miastenia gravis es un ataque
autoinmune de anticuerpos antirreceptores de acetilcolina que produce
una triada tipica: ptosis, diplopia y fatigabilidad, que afecta gravemente
a los musculos faciales y proximales, lo que se traduce, entre otras ano-
malias, en debilidad del habla, de la masticacion y la deglucién, y que
puede incluso afectar los masculos respiratorios. Se presenta un caso de
paciente masculino de 58 afos, con previas consultas en el servicio de
urgencias durante un mes por graves problemas de atragantamiento, tanto
con sélidos como con liquidos. Entre sus antecedentes clinicos presenta
alergia a penicilina, ibuprofeno y tramadol, asma bronquial extrinseca,
poliomelitis de infancia y fractura de trocanter mayor no intervenida. Se le
realizan analisis exhaustivos y se le aplica estimulacion repetitiva distal y
Jitter con microestimulacion axonal proximal. Los resultados corroboran
los diagnosticos utilizados en relacion a esta etiopatogenia muscular.

Palabras clave: Miastenia gravis, estimulacion repetitiva, Jitter.

ABSTRACT

The postsynaptic disorder that represents myasthenia gravis is an autoim-
mune attack of anti-acetylcholine Ach-receptor antibodies that produces a
typical triad: ptosis, diplopia and fatigability, and severely affects the facial
and proximal muscles, resulting, among other abnormalities, in weakness
of speech, chewing and swallowing, and may even affect the respiratory
muscles. We present a case of a 58-year-old male patient, with previous
consultations in the emergency department for a month due to severe
choking problems, both with solids and liquids. His medical history includes
allergy to penicillin, ibuprofen and tramadol, extrinsic bronchial asthma,
childhood poliomyelitis and unintervened fracture of the greater trochanter.
The patient underwent exhaustive analysis and repetitive distal stimulation
and Jitter with proximal axonal microstimulation. The results corroborate
the diagnoses used in relation to this muscular etiopathogenesis.

Keywords: Myasthenia gravis, repetitive stimulation, Jitter.

EMCFU = electromiograffa de fibra tGnica

ER = estimulacion repetitiva

GABAR = anticuerpos GABA

GAD = anticuerpos

LGIT = anticuerpos

MCD = media consecutiva de las variaciones del Jitter
MMSS = miembros superiores

MOE = movimientos oculares externos

Abreviaturas:

ACP = anticuerpos

AMPA-R = anticuerpos AMPA

CASPR2 = anticuerpos

CMAP = potencial de accién motor complejo
DN = anticuerpos

EMG = electromiografia
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ms = milisegundos

OD = anticuerpos

PEND = pendiente de cursar

pth = paratohormona

SEL = sindrome de Eaton Lamber
tsh = hormona tiroidea

INTRODUCCION

La miastenia gravis (MQ) es una de las enfermedades
neuromusculares mas frecuentes. Su etiopatogenia es
autoinmune, adquirida y su triada clinica tipica es: ptosis,
diplopia y fatigabilidad de predominio proximal. Ademas
de debilidad de masculos faciales y proximales, se puede
asociar a timomas. Su pronéstico depende de un rapido
diagnéstico y tratamiento. En el caso que presentamos,
el paciente habfa acudido varias veces a urgencias por
debilidad proximal.

La prevalencia aproximada es de 8-15 casos por cada
100,000 habitantes."” Su edad de presentacién tiene dos
picos de mayor incidencia, uno entre los 20-25 y otro a
partir de los 50. Es mds comun en el sexo femenino. En
mujeres, por lo general, aparece en edades mas tempra-
nas. En los hombres es mas tardia. Se trata de la enfer-
medad autoinmune mejor caracterizada. Generalmente
es de predominio proximal.

La miastenia gravis es un trastorno postsindptico,
ataque autoinmune de anticuerpos antirreceptor de ace-
tilcolina (Ach), ataque selectivo contra los receptores de
acetilcolina de la terminal postsinaptica, la debilidad se
agrava con el ejercicio y mejora con el frio, de ahf la im-
portancia del test del hielo para verificar si mejora algo la
ptosis palpebral de este tipo de pacientes. El diagnéstico se
hace con base en la exploracién neurolégica, y se confir-
ma a través de estudio inmunolégico y neurofisiolégico."*
Centraremos mas este estudio en el andlisis electroneuro-
grafico y electromiografia (EMC) y estimulacién repetitiva
proximal y distal y electromiografia de fibra Ginica (EMGFU)
de nuestro paciente con el fin de mejorar la formacién
de los especialistas que realizan esta técnica. En nuestro
medio hospitalario hemos realizado unos 1,500 a 1,700
protocolos de Jitter y estimulacion repetitiva (ER) en los
dltimos 18 afos de experiencia profesional.

Suele afectar a los pares craneales. La miastenia gravis
puede remedar cualquier patrén de pardlisis oculomotora
supra o infranuclear. En nuestro medio, es relativamente
frecuente que, ante pacientes con diplopia y o ptosis, se
pida el protocolo EMG del Jitter (EMGFU) y la estimulacion
repetitiva (ER).

La miastenia gravis suele cursar con debilidad de
la mimica facial, ptosis, diplopfa, fatigabilidad. Nuestro
paciente nos referfa en muchas ocasiones que tenia serias
dificultades en cerrar la boca, es quizd el sintoma que
mas referia. Debilidad del habla, de la masticacién, de
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la deglucién, debilidad que puede llegar a los misculos
respiratorios, asi como la musculatura proximal de las extre-
midades. En la EMG se pueden constatar los decrementos
en la estimulacion repetitiva, no sélo del nervio facial, sino
también del nervio accesorio espinal, recogiendo en mus-
culo trapecio, ademas del protocolo tipico del facial.* La
afectacion inicial de la miastenia gravis suele ser del facial
y musculatura proximal.
Existen varias técnicas diagndsticas:

1. Estimulacién repetitiva proximal y distal (nervios me-
diano, cubital, facial y accesorio espinal).

2. EMG de fibra aislada Jitter.

3. Otros estudios: electroneurografia-electromiografia
(ENG-EMQ).

La estimulacion repetitiva es el estudio neurofisiol6-
gico mas especifico en el diagnéstico de los trastornos de
la unién neuromuscular.” El estudio debe hacerse a una
temperatura mayor de 30-35 °C, con un estimulo supra-
méximo (que active el mayor nimero de fibras musculares),
asegurando bien la amplitud estable del potencial de accién
motor complejo [CMAP]).

El estimulo se realiza sobre un nervio motor con un
tren de descargas y el registro de los CMAP en un musculo
correspondiente a este nervio estimulado; se suele hacer
de los nervios mediano, cubital, facial y accesorio espinal.

La técnica de estimulacion recomienda un tren de esti-
mulo basal, un tren de estimulo con contraccién mantenida
o isquemia mas estimulacién prolongada. La contraccion
mantenida supone contraer el misculo intensamente 10-60
segundos (es lo mismo que estimularlo a 20-30 Hz) hasta
conseguir su tetanizacién, pero esta Gltima técnica a esa
frecuencia es dolorosa; por eso, en los laboratorios, se opta
por la contraccién mantenida, esto hace que se movilicen
las reservas de acetilcolina y se acumule el calcio y, por
tanto, se consiguen CMAP de mayor amplitud.

En los trastornos presindpticos se produce aumento
significativo de la amplitud del CMAP (el ejercicio breve
puede recuperar los potenciales disminuidos por la estimu-
lacion lenta); tras dos a cuatro minutos de la contraccién
mantenida se agotan las reservas de acetilcolina y se pone
de manifiesto mas claramente el decremento en compa-
racion con los valores preejercicio.®

La amplitud del CMAP indica el ndmero de fibras
musculares activadas por ese estimulo. Al llegar el poten-
cial de accién a la terminal nerviosa presinaptica se libera
20% de la acetilcolina almacenada en la terminal o botén
presindptico. Los trenes de estimulos a una frecuencia de
2, 3y 5 Hz (baja frecuencia) producen que se consuma
la acetilcolina de liberacién inmediata, por tanto, hay una
disminucién de las vesiculas liberadas en los primeros
estimulos nerviosos. Esto hace que disminuya un poco de

27


http://www.medigraphic.org.mx
www.medigraphic.org.mx

Molina-Leén Ay col. Miastenia gravis

manera fisiolégica (menos de 5% de la amplitud del CMAP)
en la placa motora; aunque, en nuestra experiencia, el
CMAP en personas sanas permanece muy estable y se pue-
de ver al promediar la senal de dicha estabilidad.’*” Con la
activacion de la acetilcolina almacenada, que ocurre entre
el 4°y 5° potencial, se estabiliza la cantidad de acetilcolina
liberada y también el potencial de la placa motora. Siendo
los decrementos de manera fisiolégica menores siempre
de 10% del primer potencial. Esto ocurre en pacientes
normales libres de enfermedad de la unién neuromuscular.
Se considera patolégico un decremento de la amplitud del
4°-5° potencial mayor de 10%.">%

En las enfermedades presindpticas, la estimulacion
repetitiva muestra CMAP disminuido. La estimulacion
repetitiva a baja frecuencia disminuye el 4°-5° potencial
y la estimulacion repetitiva a alta frecuencia produce un
incremento significativo de la amplitud (facilitacion).**

En la electromiografia se observa un decremento
mayor de 10% del 4°-5° potencial respecto del primero
a baja frecuencia (3 Hz), dando la caracteristica forma de
U o herradura invertida, debido al electrodecremento del
potencial. Esto mismo ocurre para el sindrome de Eaton
Lambert (SEL) y para el botulismo. Pero en la miastenia
congénita no suele estar presente.

El Jitter es el registro selectivo del potencial de accién
de una fibra muscular aislada en un radio de 300 micré-
metros. Aporta informacion detallada de la fisiologia y
estabilidad de la placa neuromuscular. Se puede explorar
cualquier musculo, son prefieren los musculos: frontal,
orbicular de los ojos, extensor comun de los dedos e in-
ter6seo dorsal. Se realiza mediante la activacion muscular
voluntaria leve y mantenida (mas dificil de obtener), o
mediante microestimulacién a frecuencia baja estable
(mas facil de obtener), la cual estd mas indicada en nifos,
enfermos psiquidtricos, pacientes mayores y en sujetos
que no colaboran. El Jitter (EMGFU) permite el andlisis
del comportamiento y estabilidad entre si de una o dos, o
mas fibras musculares pertenecientes a la misma unidad
motora. Para el estudio del Jitter se usa una aguja de fibra
aislada, que tiene en su interior un electrodo de superficie
de registro muy reducido (25 micrémetros) menor que el
didmetro medio de las fibras musculares; el area de registro
del electrodo es de 270 micrémetros, y este electrodo esta
a 3 mm de la punta de la aguja. También se puede usar
una aguja concéntrica, y aunque tiene una mayor super-
ficie de registro, ajustando adecuadamente los filtros, los
valores del Jitter (tanto voluntario como estimulado), con
experiencia se obtienen perfectamente, mostrando valores
de MCD diferentes, sea EMGFU voluntario u estimulado;
los valores del MCD estimulado son inferiores a los del Jitter
voluntario. En definitiva, el Jitter es el andlisis o estudio de la
variabilidad de la activacién de dos fibras musculares perte-
necientes a la misma unidad motora, dicha variabilidad es
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minimay casi estable; pero, cuando hay un trastorno de la
unién neuromuscular, la variabilidad y estabilidad se alte-
ran dando valores de disfuncién e inestabilidad (bloqueos
e incremento de la variabilidad, incrementos del Jitter),
al superponer la promediacién de respuesta se registra
perfectamente la estabilidad o inestabilidad del complejo.

Si hay miastenia gravis o enfermedad de la placa
neuromuscular, el trastorno neuromuscular suele estar
incrementado y con bloqueos, que es lo que demuestra
la inestabilidad de la placa neuromuscular. Una placa sana
es perfectamente estable y se superponen todos los poten-
ciales generando una gréfica estable; a diferencia de los
trastornos neuromusculares tipo miastenia gravis, sindrome
de Eaton Lambert y botulismo, donde se demuestra la clara
inestabilidad del Jitter.>® Si el trastorno neuromuscular de
trasmision es grave y, por tanto, con datos clinicos marca-
dos, el impulso nervioso es insuficiente para alcanzar el
umbral de despolarizacion de la membrana postsindptica
y no se desencadena el potencial de accién de membrana
muscular y se produce el llamado bloqueo intermitente
del estimulo, que suele ir asociado a valores del MCD
superiores a 100 ms.

Es necesario estudiar al menos 20 pares de fibras para
obtener 20 valores individuales. Sera un Jitter patolégico si
el Jitter medio excede los valores limites normales y si mas
de 10% de pares de fibras presentan un Jitter aumentado
(dos de 20 pares) y, por supuesto, la presencia de bloqueos
en la trasmision postsinaptica.’

En Jitter voluntario, el MCD varia de un musculo a
otro, de 23-33 ms para mdsculo extensor comtn de los
dedos."**9 Para el misculo orbicular de los ojos, el MCD
del Jitter voluntario oscila entre 24-34 ms.

Para el Jitter estimulado los valores son algo inferiores.
Para el extensor comin de los dedos entre 18-22.6 ms 'y
para el orbicular de los ojos o frontalis (21-25 ms) y 16-24
respectivamente.*?

Normalmente, en los hospitales, para la miastenia gravis
se hace la prueba de edrofonio (anticolinesterasico), que hace
que mejore la clinica del paciente, en concreto, la debilidad
muscular; si es negativo, no descarta la miastenia gravis. Y
también se realiza la deteccién de anticuerpos antirreceptores
de acetilcolina: marcadores de la miastenia gravis, que suelen
ser positivos en 80% de los casos.” Y, por supuesto, las pruebas
neurofisiolégicas anteriormente expuestas.

La EMGFU es el método de diagnéstico idéneo, sobre
todo en las formas oculares, la estimulacion repetitiva es
muy poco rentable en territorios musculares no afectados.
El Jitter aumentado tiene mayor rendimiento diagnéstico
que la estimulacién repetitiva. Existe correlacién signifi-
cativa entre la debilidad del paciente, la clinica (ptosis,
diplopia, fatigabilidad) y el incremento en los valores del
Jitter y la presencia de bloqueos. La densidad de fibras en
la miastenia gravis suele ser normal.’>¢%9
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Los bloqueos de conduccién del impulso antes descritos,
son més frecuentes cuando el Jitter es mayor de 100 microse-
gundos, y son indicativos de grados de debilidad marcados.

En la neurografia sensitiva de un paciente con mias-
tenia se suelen encontrar valores normales. La neurografia
motora suele estar también dentro de la normalidad; en
pacientes con gran debilidad raramente se encuentran
amplitudes del CMAP ligeramente disminuidas (muchas
fibras musculares no llegan a contraerse con el estimulo).
La EMG suele ser normal, aunque a veces se han descrito
fibrilaciones (son muy raras) y alglin potenciales de unidad
motora (PUM) de tipo miopético de corta duracién, incre-
mento en la polifasia, inestable, se produce por el bloqueo 'y
enlentecimiento fisiolégico de la trasmisién neuromuscular
durante la activacién voluntaria.'**

Objetivos: Demostrar cémo la EMG de fibra aislada
y la estimulacién repetitiva son pruebas muy fiables y con
alta sensibilidad diagnéstica para las enfermedades de tras-
misién neuromuscular como: miastenia gravis, botulismo,
sindrome de Eaton Lambert, sindromes miasteniformes.
Presentar el protocolo a seguir validado por la Sociedad
Espanola de Neurofisiologia Clinica, y una explicacién
breve sobre la etiopatogenia y las técnicas diagnésticas
que ayudan a mejorar el proceso de diagnéstico ante una
enfermedad de la placa neuromuscular, haciendo especial
hincapié en el Jitter como la prueba que, bien realizada,
con los filtros adecuados y siguiendo los protocolos, junto
con la estimulacién repetitiva a frecuencias bajas, permite
una alta sensibilidad diagnéstica.

PRESENTACION DEL CASO

Motivo de ingreso: varén de 58 afios con varias consultas
en urgencias en el dltimo mes por dificultad para tragar y
para masticar.

Clinica: ptosis, debilidad y disfagia.

Antecedentes: alergia a penicilina, ibuprofeno y
tramadol. Hipertensién arterial (HTA) en tratamiento.
No diabetes mellitus ni dislipidemia. Sin habitos toxicos.
Sin cardiopatia conocida. Asma bronquial extrinseca en
tratamiento con broncodilatadores y conjuntivitis alérgica
en tratamiento con antihistaminicos. Hemitiroidectomia
derecha, hipotiroidismo postquirdrgico en tratamiento
sustitutivo. Poliomielitis en la infancia con secuelas de
atrofia en miembro inferior derecho. Fractura de trocanter
mayor de fémur en 2016, no intervenida. En seguimiento
por unidad del dolor por espondiloartrosis lumbar y este-
nosis de canal, en terapia con neuroestimulacion eléctrica
transcutanea (TENS, por sus siglas en inglés) e infiltraciones
periddicas. Trastorno adaptativo con animo depresivo.
Duelo patolégico. Gesto parasuicida en julio de 2020.

Situacion basal: deambula con apoyo unilateral por
secuelas de la polio en miembro inferior derecho, no disnea
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ni ortopnea. Tratamiento crénico: Eutirox 112 (L-V) y 125 (S
y D), Adalat retard 20, Ebastel Forte Flas 20, sertralina 100,
Orfidal 1T mgsi hay insomnio, omeprazol 20, paracetamol/
Zaldiar si hay dolor, ventolin, formodual.

Enfermedad actual: dificultad para tragar y para mas-
ticar. Ademas, refiere cambios en la tonalidad de la voz,
caida de ambos parpados y dificultad en la movilidad ocular
sin apreciar diplopia, todos los sintomas con la misma evo-
lucién (aproximadamente un mes). Ha presentado varios
episodios de atragantamiento, tanto con sélidos como con
liquidos, por lo que ha disminuido la ingesta, con pérdida
de peso no cuantificada. No refiere pérdida del apetito.
Estd utilizando las manos como ayuda para poder cerrar
la boca durante la ingesta. Ademas, refiere que durante el
Gltimo mes se agota pronto al caminar. Disnea ocasional
con los esfuerzos. Niega cuadro intercurrente o cambios
recientes en la medicacion.

Exploracion fisica: hidratacién y coloracién de tegu-
mentos normales, afebril, normotenso, eupneico, SatO?
(aire ambiente) 98%, ACP normal.

Exploracién neurolégica: adecuado nivel de alerta,
orientado, lenguaje normal sin elementos disfasicos, resto
de funciones superiores aparentemente conservadas. Fas-
cies miasténica, con ptosis palpebral bilateral, activacion de
ms frontal y paresia facial inferior bilateral. Habla disartrica,
con cambio a bitonal al minuto de iniciar la entrevista. De-
bilidad en la extension cervical y en el cierre mandibular.
El paciente insiste en esa debilidad y dificultad marcadas
para el cierre mandibular, no paresia velopalatina, reflejo
nauseoso conservado.

Motilidad ocular extrinseca (MOE): limitaciéon de
la abduccién bilateral, mas acusada en OD, sin diplopia
(refiere ojo ambliope izquierdo desde la infancia). Protru-
ye y moviliza la lengua, no atrofia ni fasciculaciones. No
debilidad ni fatigabilidad en MMSS.

MMII no valorables (secuelas de polio, fractura de ca-
dera). No alteraciones sensitivas ni dismetria DN. Marcha
parética (secuelar).

Exploraciones complementarias: analitica: bioqui-
mica renal, hepética, iones, perfil lipémico, metabolismo
férrico, tsh, pth dentro de valores normales, excepto calcio
sérico (corregido por protefnas) 10.9 mg/dL 8.6-10.0; calcio
sérico (corregido por albdmina) 10.10 mg/dL 8.60-10.00;
hemograma: hematies 4.2 X 10¢/ul 4.5-5.9; hemoglobina
12.3 g/dL 13.5-17.5; hematocrito 36.4% 41.0-53.0; volu-
men corpuscular medio 87.7 fL 80.0-100.0; hemoglobina
corpuscular media 29.6 pg/célula 26.0-34.0. Concentra-
cién hemoglobina corpuscular media 33.8 g/dL 31.0-36.0;
ancho de distribucién eritrocitaria (CV) 12.9% 11.5-14.5;
ancho de distribucién eritrocitaria (DS) 41.1 fL 38.0-52.0,
serie blanca y plaquetas dentro de la normalidad. Eritroblas-
tos 0.00 X 10%/uL 0.00-0.03; eritroblastos % 0.00/100WBC
0.00-0.05; folato 2.5 ng/mL 3.8-16.0; déficit severo:
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< 2.7 ng/mL; vitamina B12 379 pg/mL 200-770; vitamina
D 10 déficit severo. Ac. antinucleares (Hep-2) negativo. Ac.
onconeuronales (suero) (IFl) pendiente de cursar (PEND)
anti: NMDA-R, AMPA-R 1y 2, GABAR, LGI1, CASPR2.
Suero negativo Ac. anti-GAD PEND, Ac. anti-receptor de
acetilcolina positiva; Ac. anti-MUSK negativo; Ac. anti-
gangliésidos 1gG e IgM PEND; Ac. antimusculo estriado/
miocardio PEND; Ac. antiproteinasa 3 (cANCA) 0 U/mL
0-20; Ac. antimieloperoxidasa (p-ANCA) 0.2 U/mL 0-20;
Ac. anticardiolipinas (IgG) 0 U-GPL/mL 0-20 negativo; Ac.
anticardiolipinas (IgM) 0 U-MPL/mL 0-10; Ac. antibeta
2-GPI (IgC) 0 GPL-U/mL 0-20 negativo; Ac. antibeta 2-MPI
(IgM) 0.1 MPL-U/mL 0-10; Ac. antitiroperoxidasa 55.8 Ul/
mL 0.0-25.0 positivo.

Serologia: ltes, Borrellia, Brucella negativos.

Estudio radiolégico de térax: aorta prominente, sin
signos de condensacién o derrame.

Tomografia axial computarizada (TAC) de térax:
no se identifican opacidades pulmonares sospechosas
de malignidad. Tractos pleuroparenquimatosos en ambas
bases pulmonares. Estructuras mediastinicas sin evidencia
de lesiones focales y sin hallazgos relevantes.

No derrame pleural ni pericardico. No hay adenopatias
axilares, supraclaviculares, mediastinicas ni hiliares.

Cortes de abdomen inferior incluidos en el estudio sin
hallazgos relevantes. Cambios degenerativos en esqueleto
axial.

Impresion diagnéstica: estudio sin signos de hallazgos
sugestivos de timoma.

Resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral y
cervical: se observan miiltiples focos de pequeno tamaio
de alteracién de intensidad de sefial en la sustancia blan-
ca subcortical, en I6bulos frontales y parietales, de forma
bilateral, algunos de ellos confluentes, de probable origen
vascular de pequefo vaso. Foco (nico de microsangrado
en I6bulo parietal izquierdo. No se observan otros de-
positos de hemosiderina. Ganglios de la base, talamos y
cépsulas internas normales. Fosa posterior sin alteraciones
significativas. En el estudio por difusién no se aprecian fo-
cos de alteracion a la difusion. Sistema ventricular, surcos
cerebrales y espacios cisternales de tamano normal. Ner-
vios Opticos y quiasma 6ptico de morfologia e intensidad
de sefal normal. Musculatura extrinseca simétrica y sin
alteraciones. Glandulas lacrimales sin alteraciones. Leve
engrosamiento mucoso en senos paranasales sin niveles
hidroaéreos que sugieran infeccién en el momento actual.

Hallazgos
La estimulacion repetitiva proximal a baja frecuencia (3Hz,
5 Hz y 10 Hz) en musculo nasalis derecho e izquierdo

(facial derecho e izquierdo) en reposo y tras tetanizacion si
muestra respuestas decrementales, a mayor frecuencia del
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estimulo. Respuestas decrementales de 23 a 35%. Mayor
decremento en los potenciales motores, caracteristicos en
la miastenia gravis ocular. No se registran fenémenos de
facilitacién que incrementen el potencial motor caracte-
ristico del sindrome de Eaton Lambert. Las respuestas de-
crementales se observan sobre todo tras uno a tres minutos
postejercicio. Respuestas decrementales de 23 a 35%.

La estimulacion repetitiva distal a baja frecuencia (3
Hz, 5 Hzy 10 Hz) en msculo abductor digiti minimi (cubi-
tal derecho) en reposo y tras tetanizacion también muestra
respuestas decrementales en los potenciales motores, de 23
a 35%, caracteristicos en la miastenia gravis generalizada.
No se registran fenémenos de facilitacién que incrementen
el potencial motor caracteristico del sindrome de Eaton
Lambert. Las respuestas decrementales se observan sobre
todo tras uno a tres minutos postejercicio.

El Jitter con microestimulacién axonal proximal, sin
activacion voluntaria del masculo por parte del paciente,
realizado con aguja monopolar a nivel de masculo orbicular
del ojo derecho. Lado mas afecto por la ptosis bilateral.
Muestra variaciones significativas a nivel de los intervalos
interpotenciales, en 25 pares estudiadas. Se observan
bloqueos de placa motora.

Datos actuales para definir enfermedad de la unién
neuromuscular de localizacion proximal y distal patolégica.
Estimulacion repetitiva distal también patolégica. Estudio
del Jitter con microestimulacién axonal, sin activacién
voluntaria por parte de la paciente, a nivel de musculo
orbicular del ojo derecho patolégico, lo que apunta a favor
de la posibilidad de una miastenia gravis con afectacion
proximal y distal.

DISCUSION

La miastenia gravis es un trastorno neuromuscular postsi-
naptico, con ataque autoinmune anticuerpos antirreceptor
de acetilcolina y ataque selectivo contra los receptores
de acetilcolina del terminal postsinaptico. La debilidad
se agrava con el ejercicio y mejora con el frio, de ahi la
importancia del test del hielo para verificar si mejora algo
la ptosis palpebral de este tipo de pacientes. Al reducir la
temperatura con el test del hielo, se reduce la actividad de
la colinesterasa y aumenta la amplitud de la despolarizacion
producida por una Gnica molécula de acetilcolina.

Se recomienda que la temperatura de la piel para
hacer la prueba sea de 35 grados, y los farmacos anticoli-
nesterasicos deben ser retirados al menos 12 horas antes
de la prueba.

En la miastenia gravis suele haber elevacion del titulo
de anticuerpos contra la acetilcolina en 80-90% de los
casos. En estos pacientes se detectan anticuerpos IgG an-
tirreceptor nicotinico de la acetilcolina en la membrana
postsindptica de la unién neuromuscular® como consecuen-
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cia del bloqueo-ataque, autoinmune de esos receptores
de acetilcolina, lo que se traduce en una dificultad de la
despolarizacion de la membrana, a pesar de que la ace-
tilcolina es liberada con normalidad, pero los receptores
estan reducidos, debido al ataque autoinmune por los
anticuerpos antirreceptores.

Si la afectacion es de predominio ocular, los anticuer-
pos aparecen en 50% de los pacientes, por tanto, la ne-
gatividad a la prueba de anticuerpos contra los receptores
de acetilcolina no excluye el diagnéstico.

En algunos casos estos anticuerpos tienen su origen en
reacciones inmunoldgicas cruzadas con dominios proteicos
que comparten el receptor de acetilcolina con proteinas
de virus tan comunes como el herpes simple.’” También
existe la posibilidad de una induccién medicamentosa (D-
penicilamina, procaina y aminoglucésidos) en la generacion
de un sindrome miasteniforme.

Histolégicamente, lo que se produce es disminucion
del ndmero de receptores de acetilcolina en la terminal
postsindptica y aplanamiento de los pliegues en la mem-
brana postsindptica. Existen evidencias de que el timo
juega un papel en el origen de la sintesis de estos anti-
cuerpos.*”81112 Mas de 70% de estos pacientes presentan
hiperplasia timica, o un timoma en 10-15% de los casos;
la reaccién autoinmune comienza en el timo.® Las células
T reactivas emigran en estadios muy precoces a otras loca-
lizaciones; ' cuando la enfermedad debuta en mayores de
50 anos, existe la peculiaridad inmunolégica de presencia
de anticuerpos antimdsculo estriado en 50% de los casos.
Este autoanticuerpo es considerado marcador de existencia
o no de un timoma asociado.®"

Un 10% de los casos de miastenia gravis son de pre-
sentacion ocular. En raras ocasiones la debilidad afecta a la
musculatura respiratoria, siendo el pronéstico grave (crisis
miasténicas). La miastenia gravis se puede presentar como
sindrome paraneopldsico (mas frecuentemente asociado
a un adenocarcinoma de pulmén) y que en ocasiones
precede en afos al diagnéstico del tumor.®'41°

Otro test clinico muy interesante y que da més pistas al
explorador es el test de Simpson: incremento de la ptosis tras
mantener la mirada hacia arriba durante dos minutos. El ejer-
cicio repetitivo empeora la clinica. El test del hielo la mejora.”

Suele afectar a los pares craneales, la miastenia gravis
puede remedar cualquier patrén de pardlisis oculomo-
tora supra o infranuclear. Suele cursar con debilidad de
la mimica facial, ptosis, diplopia, fatigabilidad, nuestro
paciente referia que en muchas ocasiones tenfa serias
dificultades en cerrar la boca. Debilidad del habla, de la
masticacion, deglucién, debilidad que puede llegar a los
mdasculos respiratorios, asi como la musculatura proximal
de las extremidades.

En la EMG a veces se pueden constatar los decre-
mentos en la estimulacion repetitiva del nervio accesorio
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espinal, recogiendo en musculo trapecio, ademds del
protocolo tipico del facial. La afectacion inicial de la mias-
tenia gravis suele ser del facial y musculatura proximal de
extremidades. Suele cursar con voz nasal, dificultad para
mantener erguido el cuello, dificultad para abrir y cerrar
la boca, disfonfa fluctuante, y alteraciones de la deglucion.
Puede haber un estrabismo en el que la relacién entre los
ejes oculares varia en las distintas direcciones de la mirada
(no concomitante).*®

CONCLUSION

Moderada leucopatia (Fazekas grado 2) de probable origen
vascular de pequefio vaso. Resto de la exploracién cerebral
y de 6rbitas sin alteraciones significativas. RNM cervical:
union craneo-vertebral de caracteristicas normales. Cuer-
pos vertebrales de morfologia, alienacién e intensidad
de senal normal. Canal medular y foramenes de calibre
normal, sin apreciar compresién medular ni radicular
significativa. No se identifican claras alteraciones de sefal
en cordon medular, aunque la valoracién es muy limitada
por los artefactos de movimiento. Exploracién de columna
cervical sin alteraciones objetivables.

Descripciéon EMG. Protocolo miastenia gravis, se ha
explorado:

1. EMG convencional de misculos orbicular de los ojos
izq. lado afecto por la ptosis.

2. ENG motor de N. nervio facial motor izq. lado mas
afecto por la ptosis.

3. Estimulacién repetitiva de nervio facial motor iz-
quierdo y de nervio mediano motor derecho.

4. Jitter de musculo orbicular del ojo izquierdo.

Los hallazgos son compatibles con datos actuales
para definir la enfermedad de la unién neuromuscular
de localizacién proximal y distal, estimulacion repetitiva
proximal y distal patolégica. Estimulacién repetitiva distal
decremento de la respuesta.
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