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Se estudia a un paciente de 7 anos de edad. que presenta la forma
oftalmopléjica pura de la miastenia grave. Se realiza una revision
bibliografica acerca de esta enfermedad y sus diferentes formas
clinicas. y se establece una comparacidn con los hallazgos de otros
autores. Sobresalen como detalles de interés: la baja incidencia de
@sta afeccién en la infaneia y su predominio en el sexo femenino. Se
investigan los distintos métodos de diagnéstico para el tratamiento de
esta entidad. y se resalta el valor de los elementos clinicos y la
prueba terapéutica con los anticolinesterasices para el diagnédstico
definitive de dicha afeccidn.

INTRODUCCION

La miastenia grave es una enfermedad crénica caracterizada por debilidad
muscular progresiva, ffgpués del emples de los misculos voluntarios. y que
mejora con el reposo.

La primera descripcién de la enfermedad corresponde a Thomas Willis, en
1685 y a Wilks, en 1877. Posteriormente Erb, en 1878 y Goldflam, en 1893,
la detallaron mis completamente, por lo que fue dencminada sindrome de Erb-
-Coldflam. En 1895, Jolly comprobé que la debilidad miasténica podla repro-
ducirse mediante la estimulacién farddica de un nervio motor y decidid nom-

brarla miastenia grave.
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Campbell y Bramwell en 1500, v Oppenhein en 1901, establecieron el con-
cepto médico de la afeccidén. Muchos anos después, Remer (1932) y Walker
{1934) demostraron el valor terapéutico de los :lrxt.i<:C||.'l.iru:z:lue:.'tle::l.u::c\va.‘I

Se han descrito varias formas del sindrome miasténico, pere la adquirida
es la mas frecuente. La variedad de la enfermedad que se cbserva en recién
nacidos, tiene manifestaciones clinicas diferentes: wuna transitoria., que

aparece en hijos de madres miasténicas. los cuales se recuperan totalmente

1.2.5.6
después de la séptima semana_de vida, ¥ otra persistente. en la gque

los sintomas son progresivos. °" También existe una forma familiar, que
afecta a varios miembros de una misma familia ¥ puede ser adquirida a cual=-
quier edad. sin excluir a los integrantes que presentan manifestaciones
desde el momente del nacimiento; esta forma clinica es bastante rara. y se
le atribu¥e un cardcter genético con un mode de trasmisién autosimico
recesivo.

Se conocen ademas, otras formas desencadenadas por el uso de algunos
antibiéticos . asi como también por asociarse con cierta frecuencia a
enfermedades de tipo autoinmune. entre ellag: pénfige eritematoso, espon-
dilitis reumatoidea y lupus eritematoso. T por lo cual wvarios autores
les atribuyen una base combn.

Igualmente se ha sefialade su asociacidn con hipotircidismo e hiperti-
roidismo. Algunos investigadores apoyan la tecrla de la base autoinmune en
la génesis de la miastenia, a causa %f la existencia de anticuerpos
antimisculos en una parte de los pacientes, ¥ muchos de ellos sostienen
que el timo desempefia una importante funcién en los fendmenos inmuno-
légicos, pues un nimero importante de estos enfermos Ei?igntan tumores
timigcos. y en el 80 % cambios histicos de dicha glandula.

Después que Dale y Feldman establecieron la base quimica de la transmi-
sién neuromuscular. 'en 1937. se formuld una teorla gque propone, que el
trastorno consiste en la formacién o liberacidn de acetilcolina o acetilco-
linesterasa en la unién neurcomuscular. La mejoria de la potencia muscular
como respuesta a los inhibidores de la acetilcolinesterasa. parece concor-
dar con este planteamiento. Por Wultimo., algunos autores han unificado
ambas teorias. de manera tal., que consideran al timo como drgano efector y
a la pliga neuromuscular como lugar de chogue donde se efectba la reaccidn

inmune.
2
La frecuencia de la enfermedad es de 10 casos por 100 000 habitantes,

segin algunos autores.

El objetive de nuestro trabajo es describir una miastenia grave en un
paciente de 7 afios de edad. etapa de la vida poco usual para el inicie de
esta enfermedad, y dar a conocer ademés. la conducta terapéutica seguida vy

los resultados cbtenidos.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente de 7 anos de edad. historia clinica 16845. del
sexo masculino y raza mestiza. que fue traido a nuestra consulta porgue
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desde hacia un mes la madre habla notado una caida ﬂroureaiva del parpado
superior de ambos ojos, gue se tornaba mis evidente a medida que trans-
curria el dia. Mo existian sintomas ascciados.

Antecedentes patoldgicos familiares: Abuela diabética.

Antecedentes patoldgicos personales: Amebiasis, queﬁndurai dérmicas e
hipodérmicas de un 16 %. 7 meses antes de aparecer les sintomas actuales.

DATOS POSITIVOS EN EL EXAMEN FISICO

En el examen de piel se verificaron: queloides mbltiples en miembros

superioresz e inferiores:; ptosis palpebral bilateral y estrabismo divergente
del ojo derecho (figuras 1 vy 2).

FIGURA 1. FPtosis palpe-
bral bilateral. Vista
frontal.

Realiza sin dificultad los<movimientos iteratives de cabeza.
extremidades,

tronco ¥

Ne existen alteraciones fénicas. mimicas ni de la deglucién. Los refle-
jos estan conservados.
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FIGURA 2. Ptosis palpe-
bral. Vista lateral.

ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS

Estos destacaron lo siguiente: hemograma: hemoglobina: 12.9 g: leucoci-
toes: 9 000/mm : polimorfonucleares: 60 %; linfocitos: 30 %: ecosindfi-
los 4 %: heces fecales: trichuris 1 por campo: giardias: 2 por campo:
orina: negativa: eritrosedimentacidn: 6 mm; radiografia de créneo: normal:
radicografia de térax: mediastino normal: electroencefalograma: normal;
fonde de ojo: normal. Ptosis palpebral de ambos ojos. En el ojo derecho:
pardlisis del recto interno y paresia del recto superior.

Con los elementos ya senalados., se establecid el diagndstico de miaste-
nia grave de tipo ocular y se procedid a realizar la prueba terapéutica con
la administracidén de 15 mg de neostigmina cada & horas. La respuesta al
tratamiento fue favorable, pues desaparecid la afectacién de los misculas
extrinseces del ojo y mejord notablemente la ptosis palpebral. HNo apare-
cieron reacciones indeseables por el uso de anticolinérgicos por lo cual
fue dado de alta de nuestro hospital después de 7 dias de’ ingresado. Los
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controles efectuados en consultas posteriores al alta. muestran una regre-
8idn clinica de la enfermedad después de 4 meses de tratamiento.

DESARROLLO

La miastenia grave es una enfermedad de baja incidencia en 1la poblacidn
general. La edad promedic de inicioc oscila entre los 20 y 30 anos. = ¥
del tfgal de los casos. en el 4 % comienza antes de la primera década de la
vida.

Nuestre paciente pertenece al grupo etareo de menor incidencia y al sexo
masculino, a pesar de que E?E?Eslos autores reconocen el predominio de esta
enfermedad en el femenina.

Se plantea que el inicio de la afeccién suele relaciocnarse econ un
procgso infeccioso generalmente respiratoric, © con trastornes emociocna-
les. En nuestro caso se recogid el antecedente de quemaduras recientes,
que requiriercon su hospitalizacidn pocos meses antes de presentarse las
manifestaciones miasténicas.

El rasge clinico mas llamative consiste en una debilidad fluctuante de
ciertos misculos veluntarios, en particular los inervados, por los nidcleos
motores del tronce encefdlico, entre ellos les oculares, masticatorios,
faciales, linguales y de la deg%gciﬁn; perc generalmente los misculos que
se afectan son los cculares ~ y la enfermedad puede permanecer limitada
a estelgivel, Y constituir entonces la forma ocular pura de la miastenia
grave.

Se han propuesto variadas pruebas diagnésticas para esta enfermedad.
entre las_ cuales figuran: la administracién de sustancias del tipo del
curare. el clorurc de edrofonio {tensilén)” *~ y la prueba de reaccién

miasténica de Jolly. no  exentas de riesgbs las primeras e incémoda la
dltima. sobre tode en los ninos.

hdams4 sefnala, que los 2 atributos de la miastenia son la fatigabilidad
muscular. con la actividad persistente o repetida ¥ la recuperacidn
mediante el repose. Estes 2 elementos bastan para establecer el diag-
néstico.

Tomando como base dichos criterios. planteamos el diagndéstice en nuestro
paciente y utilizamos la pruehasfgfggﬁggica con la necstigmina., que todos
los autores consideran efectiva

Cuande el use de anticolinérgicos no resulta eficaz o existen recaidas
graves. se ha recomendado la utilizacién de bajas dosis de esteroides por
un tiempo proleongade, y cuando no son efectivas, administrar citostitices e
inmunosvpresores, la timectomla tiene indicaciocnes muy precisas en el
nife. En la literatura médica se da a cu%ocer ademas. la utilizacidn de
la plasmaféresis, con resultados efectives.
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SUMMARY

The case of a seven year old patient, presenting the pure ophthalmoplegic

form of myasthenia gravis, is studied. A bibliographic review on this

disease and its different clinical forms is done, and a comparison is esta-

blished with those findings from other authors. Low incidence of this affec-
tion during childhood and its prevalence in the female sex stand out as

interesting details. Different diagnostic methods for the treatment of this

entity are investigated. Value of clinical elements and the therapeutical

assay with anticholinesterase agents for the definitive diagnosis of such

affection, is emphasized.

On étudie un .patients Agé de 7 ans. atteint de la forme ophtalmoplégique
pure de la myasthénie grave. On fait wune revue bibliographique de la
littérature concernant cette maladie et ses différentes formes cliniques,. et
on établit une comparaison avec les trouvailles d'autres auteurs. Il est 4
remarquer la faible incidence de cette affection chez l'enfant et sa
prédominance chez le sexe féminin. On étudie les diverses méthodes de diag-
nostic pour le traitement de cette entité. On souligne la valeur des
é¢léments cliniques et 1°épreuve thérapeutique par les anti-cholinestéra-
siques pour le diagnostic définitif de cete affection.
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