2)
o
=
=
o
S
=
O
oy
S
g
d
:
E
)
=
)
-

nacionae - FISIATRIA

DE COLOMBIA ESPECIALIDAD EN MEDICINA FISICA Y REHARILITACION

Romero Rueda Jose David (1) 1. Residente Medicina Fisica y Rehabilitacion, Universidad Nacional

de Colombia.

La miastenia gravis en su presentacion juvenil
es una entidad rara que al igual que su
presentacion en adultos es una enfermedad
autoinmune que afecta la transmision
postsinaptica de acetilcolina.

La crisis miasténica es una condicion
potencialmente mortal caracterizada por el
empeoramiento de la debilidad miasténica
con compromiso ventilatorio que requiere
intubacion o ventilacion no invasiva para
evitar la muerte.1 La crisis miasténica es la
forma de debut en un 8% de los enfermos; y
su forma de aparicion esta condicionada por
una variedad de factores desencadenantes
tales como infecciones, stress, ejercicio,
embarazo, parto, farmacos, exposicion
prolongada al calor o cirugias incluyendo la
timectomia.2 Ademas, la crisis miasténica
puede ocurrir espontaneamente como parte
de la historia natural de la propia miastenia
gravis.3

Este es un reporte de un caso de crisis
miasténica en un adolescente masculino
como presentacion de miastenia gravis.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 17 afos de edad
procedente de area rural de Ibagué, Tolima,
sin comorbilidad previa mencionada, con
antecedente reciente de episodio de debilidad
generalizada asociada a disfagia, disartria,
alteracion para la marcha y falla ventilatoria
que requirio intubacion

Crisis miasténica como debut
de miastenia gravis juvenil
en un adolescente masculino:
reporte de un caso

orotraqueal (desde 08/01/2020 hasta
17/01/2021), manejado en el sitio de
referencia bajo la impresion diagndstica de
sindrome de Guillain Barré, con variante de
Miller Fisher. Recibi6 tratamiento con un
ciclo corto de corticoide y de
inmunoglobulina intravenosa presentando
mejoria parcial.

Reconsulta el dia 21/02/2021 por deterioro
neurolégico caracterizado por debilidad
simétrica, homogénea, constante de las
cuatro extremidades asociado a
oftalmoplejia, compromiso bulbar-facial y
disautonomia. El dia 23/02/21021 presentd
deterioro del estado clinico, asociado a
dificultad respiratoria, bradicardia con parada
cardiopulmonar, RCP por 2 minutos, con
retorno a circulacion espontanea tras
administracion de adrenalina.

El dia 26/02/2012 fueron realizados estudios
de electrofisiologia (test de estimulo
repetitivo), en musculos observados en la
figuras 1, 2 y 3 con hallazgos compatibles con
enfermedad de la placa neuromuscular a nivel
postsinaptico.

Ante estos hallazgos se plante6 el diagnostico de
crisis miasténica y se continud el tratamiento con
inmunoglobulina intravenosa y se adiciona pulsos
de metilprednisolona, junto a piridostigmina por
via oral.
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Figura 1. Test de estimulo repetitivo en misculo abductor pollicis brevis.
Se observa una respuesta decremental notable del PAMC.

Figura 2. Test de estimulo repetitive

Ante estos hallazgos se plante¢ el diagnostico
de crisis miasténica y se continud el
tratamiento con inmunoglobulina
intravenosa y se adiciona pulsos de
metilprednisolona, junto a piridostigmina por
via oral.

El paciente recuperéd progresivamente la
fuerza muscular permitiendo la retirada de la
ventilacion mecanica a la semana del ingreso.
Los anticuerpos  anti-receptores  de
acetilcolina fueron positivos. Se confirmo por
tanto el diagnoéstico de miastenia gravis
juvenil y se mantuvo tratamiento con
piridostigmina, azatioprina y prednisona por
via oral.

El paciente fue visto en control dos semanas
después del tratamiento y se le realizé una
electromiografia de fibra tnica (figura4) enel
musculo  orbicularis  oculi  izquierdo
obteniendo un jitter anormal con un MCD
promedio de 99.9.

Figura 3. Test de estimulo repetitivo en misculo orbicularis oris.

El paciente recuperéd progresivamente la
fuerza muscular permitiendo la retirada de la
ventilacién mecanica a la semana del ingreso.
Los  anticuerpos  anti-receptores  de
acetilcolina fueron positivos. Se confirmo por
tanto el diagnodstico de miastenia gravis
juvenil y se mantuvo tratamiento con
piridostigmina, azatioprina y prednisona por
via oral.

El paciente fue visto en control dos semanas
después del tratamiento y se le realizé una
electromiografia de fibra tnica (figura4) en el
musculo  orbicularis  oculi  izquierdo
obteniendo un jitter anormal con un MCD
promedio de 99.9

Figura 4. EMG de Fibra tinica en masculo frontalis izquierdo muestra jitter
anormal con bloqueos.

DISCUSION

La miastenia gravis juvenil es un trastorno
poco frecuente, representando del 10% al
15% de todos los casos de miastenia gravis. Al
igual que la forma adulta, se caracteriza
generalmente por un ataque autoinmune a los
receptores de acetilcolina en la union
neuromuscular.*
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La mayoria de los pacientes con miastenia
gravis juvenil presentan debilidad motora
fluctuante. Los musculos extraoculares son
generalmente los primeros afectados por el
trastorno, lo que conduce a la ptosis, diplopia
y estrabismo. Hasta el 90% de los nifios con la
enfermedad tendra estos sintomas, siendo la
ptosis la mas comin y notable.4

La debilidad bulbar también es comin y
puede afectar hasta 75% de los pacientes. Las
extremidades  también  pueden  estar
implicadas, con las extremidades proximales
mas afectadas. Los sintomas mas graves
incluyen el compromiso del diafragma, que
provoca dificultad respiratoria y la necesidad
de apoyo respiratorio inmediato y la
hospitalizacion.5

La insuficiencia respiratoria puede ocurrir
agudamente, se caracteriza por una debilidad
fatigosay asimétrica, que puede ser sutil en la
presentacion  inicial. La insuficiencia
respiratoria puede desarrollarse rapidamente
debido a la debilidad critica de los misculos
respiratorios, los musculos bulbares, o
ambos, lo que resulta en una crisis miasténica.
Las crisis generalmente no son fatales
mientras los pacientes reciban apoyo
respiratorio oportuno e inmunoterapia
apropiada. Si bien es mas dificil de evaluar, la
debilidad muscular de las vias respiratorias
superiores también puede resultar en una
crisis miasténica. Los signos clinicos de esto
incluyen disartria flacida con habla hipernasal
0 ronca, regurgitacion nasal, dificultad para
masticar o tragar, babeo y debilidad por
flexion del cuello.6

Podemos afirmar que en el caso presentado la
crisis  miasténica no  tuvo  ningln
desencadenante  infeccioso 'y  ocurrid

inmunoglobulina intravenosa por sospecha
de sindrome de Guillain Barré variante de
Miller Fisher, lo cual nos hace deducir que
posiblemente la etiologia de la crisis
miasténica estuvo relacionada con un
tratamiento incompleto de la enfermedad.

En este caso particular observamos el reto
diagndstico que implica una enfermedad
neuromuscular en el contexto de un
paciente con falla ventilatoria, si bien el
enfoque inicial que se dio al paciente como
sindrome de Guillain Barré variante de
Miller Fisher, permitio el inicio del
tratamiento para la crisis miasténica
(inmunoglobulina intravenosa); el estudio
electrofisiolégico fue el que permitio
aclarar definitivamente el diagndstico de
miastenia gravis y permitio el tratamiento
definitivo.

En conclusion, la miastenia gravis es una
enfermedad que debe incluirse dentro del
diagnostico diferencial de los procesos que
cursan con debilidad neuromuscular e
insuficiencia respiratoria aguda y debe
tenerse presente la utilidad de los estudios de
electrodiagnostico como el test de estimulo
repetitivo y la electromiografia de fibra dnica.
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