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sefales entre el nervio y el masculo. Es
relativamente poco frecuente (entre 4 y
6 casos por 100.000 habitantes), de
origen autoinmune y afecta por igual a
ambos sexos. Si bien puede debutar a
cualquier edad, se observan dos picos
de maxima frecuencia: entre los 20 y 40
anos en las mujeres y después de los 40
anos en los hombres. Clinicamente se
manifiesta en forma de fatigabilidad
muscular al esfuerzo, trastornos
oculares (ptosis y diplopia), problemas
de la deglucién e insuficiencia
respiratoria, que puede
descompensarse durante las llamadas
crisis miasténicas. La evolucion es
variable, si bien generalmente cursa a
brotes dificiles de preveer, separados
por periodos de remision. Puede llegar a
provocar debilidad generalizada. El
pronéstico dependera de la topografia e
intensidad de la debilidad muscular, asi
como de las complicaciones
respiratorias y terapéuticas. El
tratamiento sintomatico se basa en los
anticolinesterasicos. Se suelen asociar a
corticoides, inmunosupresores y/o
gammaglobulinas. En algunos casos el
tratamiento médico puede completarse
con plasmaféresis. La timectomia suele
practicarse a los menores de 40 afos
con miastenia generalizada. La
miastenia neonatal aparece en el 10-
25% de los hijos de madres
miasténicas, aunque regresa en pocas
semanas. Existe una forma inducida por
la D-penicilamina. En este caso la
clinica suele ser leve, y desaparece al

parar el tratamiento con este farmaco.



L Al |
Al i) |

. _ _ _ ]
e LIS LIV )
b

L ANGSTES I
SOt ote

D S GRS I PG |
Il dl ) )

L Dasliatirin
e L CCNATCARE RCA )

SINTOMATOLOGIA

« fatigabilidad muscular variable durante
el dia, empeorada por el esfuerzo y el
estrés, de evolucién a brotes

* ptosis

e diplejia facial

e dificultad para la alimentacion:
masticacion y deglucion

« fatigabilidad al andar

* tos, disnea

 insuficiencia respiratoria aguda
» disnea, taquicardia, cianosis y angustia

» Irritabilidad

« dificultad de adaptacion psicosocial
e cambios de humor

¢ disminucién de la autoestima

¢ dificultad de comunicacion

* estrés

* trastornos del tiroides

¢ trastornos de la deglucion

* hipersalivacion

¢ dolores abdominales

* diarrea

¢ agravacion de la miastenia (en la mitad
de los casos) en el primer trimestre,
durante el parto o en el posparto (las
tres primeras semanas)

* no hay empeoramiento de la miastenia
durante el embarazo

Recién nacido:

* Jlanto débil, trastornos de la deglucién
* trastornos de la succion

* a veces distrés respiratorio

Lactante:

¢ ptosis

* oftalmoplejia

¢ debilidad generalizada

EXPLORAR

 valoracién muscular, estado funcional,
clasificacion de Osseman

e aspiraciones

¢ descompensacion respiratoria

* aspiraciones
* infecciones respiratorias

* descompensacion de la enfermedad (crisis
miasténica)
* obstruccién bronquial

* sobredosificacion de anticolinesterasicos
(crisis colinérgica): hipersecrecion, célicos,
hiperreflexia

* sobredosificacion de anticolinesterasicos
(crisis colinérgica)

* estados de ansiedad

* estados depresivos en relacion a una
enfermedad crénica, invalidante, inaparente y
aleatoria

® a veces, trastornos de la personalidad
(especialmente en las mujeres en casos de
enfermedad grave)

* enfermedad autoinmune

* aspiraciones

» sobredosificacion de anticolinesterasicos
(crisis colinérgica)

« etiologias habituales (célico hepatico,
apendicitis)

* sobredosificacion de anticolinesterasicos
(crisis colinérgica)

* trastornos de la deglucion
* trastornos respiratorios

* miastenia neonatal de aparicion en los dos
primeros dias tras el parto, con buena
evolucion en dos o tres semanas

* miastenia de |la madre sin diagnosticar

* sindrome miasténico: miastenia congénita de
aparicion durante los dos primeros afios de la
vida, con madre no miasténica, de evolucion
lentamente progresiva y posterior
estabilizacion

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

* Prueba del tensilon o prostigmina

* EMG

¢ Dosificacion de los anticuerpos receptores de
la acetilcolina (presentes en el 85% de los
casos)

* Biopsia muscular: Unicamente necesaria ante
la negatividad de los anticuerpos, para
eliminar la posibilidad de una miopatia
mitocondrial

* TAC toracico para descartar un timoma

e radiografia pulmonar

¢ espirometria
e gasometria

¢ hateria diagnodstica
* perfil psicoldgico

 dosificacion de hormonas

e analitica, ecografia

» Dosificacion de anticuerpos antireceptor de
acetilcolina en la madre vy el hijo (transmision
materno-fetal de anticuerpos antireceptor de
acetilcolina)

* No hay defecto inmunolégico



ORIENTACIONES

Tratamientos sistémicos con
adaptacion individual de las dosis

Timectomia

Formas graves

Brotes agudos

Ver aparato respiratorio

Tratamiento antibiético de toda infeccion

Vacunas

Tratamiento de la crisis, ventilacion mecanica

Parar el tratamiento anticolinesterasico y reequilibrar el
tratamiento sintomatico tras Ja resolucion de la crisis

Reequilibrar el tratamiento anticolinesterasico

Ayuda psicologica
Reconocimiento del estatus de enfermo

Tratamiento antidepresivo

Tratamiento del trastorno

Adaptar la alimentacién y la organizacion de las comidas
Equilibrar el tratamiento

Utilizar atropinicos

Tratamiento etiolégico

Reequilibrar el tratamiento anticolinesterasico

Comunicar al anestesista la enfermedad y el tratamiento
Medidas farmacolégicas
Prolongar la vigilancia postoperatoria

informar

Medidas farmacolégicas

Parto en medio especializado

Preferir la anestesia peridural que la general, en caso
necesario

Durante el posparto

La lactancia no esta contraindicada

Informar
Reanimacion neonatal
Medidas farmacolagicas

Medidas farmacolégicas

Ausencia de eficacia de la timectomia, de los
inmunosupresores y de la plasmaféresis

TERAPEUTICAS

Anticolinesterasicos adyuvantes: atropinicos

Sobre todo en los debuts antes de los 40 afios

Corticoides: riesgo de agravacion al inicio del tratamiento
Inmunosupresores: vigilancia hematolégica y del perfil hepatico

Plasmaféresis asociada a inmunosupresores; inmunoglobulinas

Atencion a las contraindicaciones medicamentosas

Estan contraindicadas en asociacion a corticoides e inmunosupresores las vacunas con gérmenes
vivos atenuados

Hospitalizacion especializada al menor signo de insuficiencia respiratoria

Psicoterapia individual y de grupo
Es una enfermedad poco o nada visible (bajas taborales, invalidez)

Atencién a las contraindicaciones medicamentosas

Encontrar la textura adecuada, fraccionar las comidas

Con el riesgo de enmascarar nuevas crisis

Aplicar, si es posible, anestesia local o regional; no utilizar curarizantes
Mantener la intubacion hasta el despertar completo

Prevenir el riesgo de miastenia perinatal en el hijo (10 a 25% de los casos); recordar al ginecélogo
los tratamientos contraindicados; reposo
Desaconsejados corticoides y beta-agonistas; ajustar anticolinesterasicos

Escoger un centro con medios de reanimacion de adultos y neonatal

Reposo, aumentar las dosis de anticolesterasicos

Aconsejar a la madre miasténica dar a luz en un centro especializado

Tratamiento transitorio con anticolinesterasicos

Tratamiento con anticolinesterasicos (no siempre eficaces)



la miastenia

CONTRAINDICACIONES
MEDICAMENTOSAS

B absolutas: D-penicilamina, curarizantes
(exceptuando atracurio y vecuronio), quinina
y derivados, procainamida, beta-bloqueantes
(incluso toépicos), trimetadiona, fenitoina,
dantrolene, magnesio ev, tetraciclinas ey,
colimicina y polimixina.

M relativas (utilizar con precaucion depen-
diendo de la edad): aminoglucésidos, carba-
macepina, clorpromazina, litio, benzodiacepi-
nas, progesterona.

CONTRAINDICACIONES
DE VACUNACION

B Los tratamientos con corticoides o inmu-
nosupresores contraindican la utilizacion de
vacunas vivas atenuadas (polio bucal, rubéo-
la)
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