REVISIONES

REVISION DE MIASTENIA GRAVIS: A PROPOSITO DE UN CASO

Br. Maria Carolina Ramos*
Br. Ruth Valdivia*

Resumen

La Miastenia Gravis s un frastorno neuromuscular caracte-
rizado por la presencia de anticuerpos contra recaplores de
acetilcolina y disminucién del nimero de dichos receplores en
las uniones neuromusculares, que ocasiona debilidad y
fatigabilidad de los musculos esqueléticos. Se trata de una en-
fermedad crdnica sujeta a brotes y remisiones. Debido a su
tendencia de presentarse durante los afos reproductivos de la
vida en la poblacidn femenina, la asociacion entre ella y el emba-
razo revisie especial importancia. A continuacidn presentamos
un caso ocurrido en la Maternidad Concepcion Palacios, en Abril
de 1998 a través del cual realizamos una revisidn de conceptos
y manejo terapéutico adecuado de esla patologia durante la
gestacion.
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Abstract

Myasthenia Gravis is an autoinmune neuromuscular disease
characterized by the presence ol antiacelylchohn-receptor
antibodies and diminution in the number of receptors of acetyl-
choline in the neuromuscular junction, which cause weakness
and fatigability of voluntary muscles. It is a chronic disease that
presence buds and remittances. Myasthenia Gravis trends to
appear during the reproductive age of the woman, the asso-
ciation between Myasthenia Gravis and pregnancy is especially
important, We presence a case, which has happened in the
Maternidad Concepcion Palacios, in April of 1958. We have done
a review about conceplts and appropriate management of this
disease during the pregnancy.
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Myasthenia Gravis. Pregnancy. Neonatal Myasthenic
syndrome.
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Introduccion

La siguiente es una revision que intenta abarcar de forma
esquemdtica y resumida la epidemiologia, fisiopatologia,
clasificacién, clinica, diagnéstico, diagndéstico diferencial y pautas
terapéuticas de la Miastenia Gravis no sélo en el adulto, sino
también en los casos de Miastenia Gravis Neonatal con la fina-
lidad de hacer notar la importancia de un manejo cuidadoso y
adecuadas decisiones terapéuticas para la obtencién de
resultados satisfactorios en casos de Miastenia Gravis y emba-
razo.

Caso clinico

HISTORIA CLINICA MATERNA

Se trata de paciente femenina de 21 afos con diagndstico
de Miastenia Gravis (MG) de 3 afios de evolucion, que presenta:
1) Embarazo de 35 semanas + 5 dlas. 2) Amenaza de parto
prematuro. En V5SS se realizan pruebas de maduracién y
ultrasonido que reportan: embarazo de 37 semanas, feto maduro
y menitoreo fetal no estresante reactivo. Es referida a la
Matarnidad Concepcion Palacios el 02/04/98 por presentar
ruptura prematura de membrana (RPM) y no disponer de cupo
en UTIA.

Antecedentes: Familiares: madre con HTA, abuela materna
diabética, abuela paterna muerta por Lupus Eritematoso
Sistémico (LES). Personales: MG 1995 en tratamiento con
Mestigndn (Piridostigmina 1 tab VO BID), timectomia en 1996
en Hospital Vargas.

Ginecobstétricos: menarquia a los 10 afos, ciclos
menstruales irregulares 4/30-50, dismenorreica, IG, embarazo
controlado en IVSS Matemidad Santa Ana.

Examen fisico: paciente luce en RsCsGs, TA: 115/64 mmHg,
FC: 72 ppm, FR:18 rpm , FF:136 1pm, dilatacién uterina:
negativa. CR: RsCsRs y Rs s/s MV PSAsCsPs s/a. Abdomen
gestante. Altura uterina: 34 cm.

Tacto: vagina normotécnica, normoelastica, cuello central,
corto, blando, permeable a un dedo en todo el trayecto, MsOsRs,
presentacion cefdlica, movil.

Neurolbgico: consciente, orientada en T/P/E, FM:V/V, ROT:II/
IV, no presenta ptosis paipebral. Resto del examen fisico: DLN.
Diagnéstico de ingreso: 1) Embarazo de 36 semanas + 2 dias
por FUR, 2) Embarazo de 37 semanas por ECO. 3) RPM de &
horas de evolucién, 4) Miastenia Gravis,

Sala de partos: 02/04/88 7.20 pm se realiza ingreso a sala
de trabajo, se constata examen fisico y tacto de ingreso. Se
consulta caso con adjunto de guardia, quien en vista de las
condiciones de la paciente decide: 1) Induccién de trabajo de
parto, 2) Notificacidn a UTIA. 3) Notificacién al servicio de
neonatolegia. Indicacionas:

1) Oxitocina: 5 U en 500 cc de solucién dextrosa al 5% VEV
(21 gotas por minuto). 2) Mestignon: 1 tab VO cada 12 horas,

02/04/38 9:00 pm, tacto sin variaciones. FF:136ppm. Se recibe
notificacién de neonatologia sin cupo en UTIN,

Indicaciones: 1) Omitir oxitocina, 2) Cefazolina: 1 g VEV cada
6 horas.

03/04/98 1:10 am, paclente refiere contracciones uterinas
regulares y ritmicas, de fuerte intensidad, tacto sin cambios.
FF:132 ppm. Indicaciones: 1) Oxitocina: 2,5 U en 500 cc de
solucién dextrosa 5% VEV. 2) Heamatologia complata, que reporta
Hb: 8 g/dl, Hto: 29,3% , GB: 7,3.

03/04/98 6:50 am, tacto sin variaciones. Indicaciones:
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1) Preparar para quiréfano por fracaso de induccién,

Evalvacién por medicina interna, que reporta: 1) MG no en
crisis. 2) Embarazo de 37 semanas por ECO en trabajo de parto.
3} Anemia leve.

Quirdéfano; 03/04/98 8:30 am, se realiza cesdrea segmentaria
por cuello no inductible. Anestesia practicada: peridural continua.

Diagnobstico postoperatorio: 1) Puerperio inmediato a
cesarea segmentaria. 2) MG no en crisis. Indicaciones: 1) Dejar
en recuperacién. 2) Oxitocina 30U en 500 cc de solucidn
glucosada VEV. 3) Mefoxitin: 1 g VEV cada & horas. 4) Mestignén:
70 mg VO cada 6 horas,

Reevaluacion por medicina interna: 03/04/98 11:20 am
examen fisico: TA: 120/70 mmHg. FC: 72 ppm. FR: 18 rpm. Luce
en BsCsGs , afebril, CP: RsCsRs y Rs s/s MV PSsAsCsPs, sfa.
Abdomen en puerperio inmediato,

Neurolégico: DLN. En vista de las buenas condiciones de la
paciente se decide transferirla a hospitalizacion. La madre
evoluciona satisfactoriamente hasta el 08/04/98, cuando es dada
de alta. Tratamiento indicado: Cefazolina | g VEV cada 6 horas,
hasta el 07/04/08, Piridostigmina 1 tab VO cada 12 horas.

Historia ¢linica del recién nacido:

RMNAT femanino producto de IG, obtenido a través de cesdrea
segmentaria por cuello no inductible; RPM de 20 horas de
evolucién. RN respira y llora al nacer. PAN: 3000 g. TAN: 48 cm.
CC: 35 cm. Permanece en ¢l servicio de neonatologia hasta el
14/04/98, sin presentar signos de MG, es dado de alta en
BsCsGs. Tratamiento: PNC 100.000 U por Kg cada 4 horas por
10 dias.

Discusion

La Miastenia Gravis (M) es un trastorno autoinmune media-
do por anticuerpos dirigidos contra los recaeptores nicetinicos de
acetilcolina, produciendo una disminucion de los mismos, asi
como un aplanamianto de los plisgues postsinapticos. Los anti-
cuerpos interfieren con la transmision sindptica al menos de 2
formas: en primer lugar, impidiendo la interaccién entre la
acetilcolina (Ach) y su receptor; y en segundo lugar provocando
un depdsito de inmunocomplejos en la membrana postsinaptica
que lisa al receptor y acelera su endocitosis.

Afecta a todos los grupos de edad, con un pico de incidencia
para las mujeres en la segunda vy tercera décadas de la vida y
para los hombres en la quinta y sexta, con una proporcidn 2:1
(respectivamente). La MG presenta una prevalencia de 50-125
casos por millén de habitantes. La preexistencia de enferme-
dades autoinmunes, especialmente LES y Artritis Reaumatoidea,
ha sido asociada a la ocurrencia de MG (17). El time parece
jugar un papel importante dado que es anormal en el 75% de
los pacientes; en el 85% es hiperpldsico y en el 10% hay timoma.

Es asencial comprender la funcion béasica de la unidn
neuromuscular y las modificaciones que se producen como
resultado del proceso patoldgico. La Ach se sintetiza en las
terminales nerviosas motoras y se almacena en vesiculas
(cuantos) que contienen aproximadamente 10.000 molécuias
cada una de elias. Los cuantos de Ach son liberados en forma
espontdnea, dando lugar a potenciaies de placa terminal en
miniatura. Cuando un potencial de accién alcanza la terminal
nerviosa, se libera la Ach de 150 a 200 vesiculas, y se combinan
con los receptiores de Ach que aparecen en cantidades
abundantes en los picos de los pliegues postsindpticos. Se abren
los canales de receptores para Ach, 10 que permite 'a entrada
rapida de cationes, principalmente sodio, que a su vez da lugar
a la despolarizacién de la placa terminal de la fibra muscular.

Cuando la despolarizacién tiene una intensidad suficiente inicia
un potencial de accidn que se propaga a lo largo de la fibra
muscular, desencadenando la contraccién muscular, Este pro-
ceso finaliza rdapidamente por la difusién de la Ach lejos del
receptor y por la hidrélisis de la Ach por la acetilcolinesterasa.
l.a cantidad de Ach liberada por cada impulso disminuye normal-
mente tras la actividad repetida (10 que se denomina agota-
miento presindplico). En el paciente miasténico, la disminucidn
en la eficacia de la transmisién neuromuscular junto con el
agotamiento normal, produce la activacion de un ndmero cada
vez menor de fibras musculares por parte de impulsos nerviosos
sucesivos y , por lo tanto, un aumento de la debilidad o fatiga
miasténica (8). .

En 1961, Osserman y col. categorizaron y estandarizaron
los trastornos de miastenia: (14)

a) Miastenia necnatal,

b) Miastenia juvenil.

¢) Miastenia del aduito:

Etapa |: Miastenia ocular pura,

Etapa LA: sintomas oculares con cambios

electrofisiologicos de generalizacion.

Etapa HA: Miastenia generalizada leve predominantemente
esqueletica (brazos y piernas).

Etapa [1B: Miastenia generalizada leve con sintomas
bulbares (disfagia, disartria y dificultad respiratoria).

Etapa lll: Miastenia aguda fulminante con progreso de
sintomas oculares hasta incapacidad grave en 6 meses.

Etapa IV: Miastenia generalizada intensa tardia.

Etapa en remision: alivio de todos los sintomas de miastenia,
no hay mejerla adicional con medicamentos anticolinesterasa,

Los datos fundamentales son debilidad y fatigabilidad. Tres
caracteristicas marcan su diagndstico: 1) Cardcter fluctuante
de ia debiiidad, con empeoramiento tras ejercicio y mejoria con
el reposo vy tras el suefo. Los pacientes se quejan de mayor
debilidad por las tardes.

2) Afectacién de la musculatura craneal, preferentementa
la extraocular, con ptosis. Otros sintomas son disartria disfagia,
debilidad de musculatura cervical. En un 85% de los casos , la
debilidad se generaliza a los musculos de los miembros, siendo
de caracter proximal y asimétrica, con preservacién de los
reflejos miotaticos. No hay alteraciones sensitivas, autondmicas
ni pupilares.

3) Respuesta clinica a los farmacos colinargicos (anticoli-
nesterdasicos).

Diagnostico: 1) Clinico. 2)Test de edrofonio. 3)
Demostracién de los anticuerpos anti-receptor de Ach: aparecen
en un 85-80% de los pacientes con MG generalizada y en un
50% de las miastenias oculares. Su titulacién no se corresponde
con la gravedad de la enfermedad, pero sirve como
monitorizacion de evolucion en pacientes aislados. Su presencia
es diagnostica pero su ausencia no excluye el diagnéstico,
Ademas no son patognomonicos de MG, ya que pueden
aparecer en miastenias farmacocldgicas como la generada por
penicilamina. (10,17). 4) Estudios neurofisiolégicos. 5)
Hadiologia: se debe realizar TAC 0 BRM toracica para detectar
alteraciones timicas (hiperplasia o timoma).

Debe realizarse diagnostico diferencial con: 1) Miastenia
inducida por farmacos y tdxicos; el tratamiento con farmacos
como kanamicina, neomicina, procainamida, penicilamida o la
exposicion a érganos fosforados pueden producir sindromes
miasteniformes o exacerbacién de los sintomas (17). Ademas,
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pueden agravar la debilidad miasténica los betablogqueantes,
eritromicina lidocaina, litio, magnesio, morfina, contraste
yodado, nicotina y levonorgestrel (3,4,16,17).

Generalmente |la debilidad es moderada y la recuperacion
comienza semanas o meses después de la suspensidn del
fdrmaco. 2) Sd miasténico de Eaton Lambert: trastorno presi-
ndptico de la transmisién neuromuscutar causado por
anticuerpos que bloquean los canales de caldo dependientes
de voltaje del terminal presindptico, impidiendo de esta forma
la liberacién de Ach. 4) Botulismo. 5) Otros: -Sd congénito
miasténico-Miopatias o distrofias musculares,

En general, los medios terapéuticos disponibles son 4

1) mejorar la transmisiéon neuromuscular con anticoli-
nesterasa (8). Los farmacos anticolinesterasicos inhiben la
destrucciéon de la Ach dentro de la hendidura sindptica,
permitiendo su acumulacién en ella. Se utiliza piridostigmina
(dosis usual 80 mg VO TID) y la neostigmina (150 mg por dia
VO en dosis divididas a intervalos de 2-8 horas). El primere es
el mas usado por tener menos efectos muscarinicos a dosis
terapéuticas. Se usan como monoterapia en las formas oculares
puras para corregir la ptosis y en menor medida la diplopia, y
asociados a otros farmacos en las formas generalizadas, Su
sobredosificacién conduce a la aparicidn de sintomas
muscarinicos como aumento de la secrecion bronquial, diarrea,
salivacién, nduseas, dolor abdominal y aumento de la debilidad
(crisis colinérglca).

2) Inmunosupresidn con esteroides o citostaticos: Los corti-
coesteroides se utilizan (8, 14) cuando hay fallo de Ia medicacidn
anticolinesterdsica, para mejorar la fuerza preoperatoria del
paciente pretimectomia, cuando hay fallo de la remisién tras
timectomia, o raramente en la miastenia ocular pura. Se debe
iniciar con 15 a 20 mg por dia VO de pregnisona y aumentar 5
mg cada 2 a 3 dias, segln la respuesta de cada paciente, Es
comuin el empeoramiento en los primeros dias tras comenzar
el tratamiento. El beneficio méximo se observa de 6 a 12 meses.
En aquellos casos que no responden a corticoesterpides o bien
estos estdn contraindicados (2,8) puede utilizarse la azatioprina
(dosis inicial: 2,5-3 mg por Kg VO QID} es la de uso mas comun,
sus efectos secundarios incluyen fiebre, malestar general,
depresién medular y alteraciones de la funcidn hepatica. La
medicacion se debe suspender si los leucocitos caen por debajo
de 3.000 o los linfocitos por debajo de 1.000. Otro inmuno-
supresor es la ciclosporina (dosis inicial: 2,5 mg por Kg BID
VO, dosis de mantenimiento: dosis efectiva mas baja), con
control estricto de [a funcion renal aunque la mayor incidencia
de efectos secundarios hace gue deba ser usada sélo en casos
concretos. 4) Plasmaféresis para disminuir la titulacion sérica
de anticuerpos anti-receptor (8) pacienies con MG severa
generalizada resistente a otros tratamientos, pueden mejorar
transitoriamente con plasmaféresis. Se usa de forma puniual
en las crisis miasténicas y en la preparacién pretimectomia
cuando el resto de las medicaciones no consiguen una buena
situacién funcional previa a la cirugia. Su efecto es rapido pero
de corta duracién y se correlaciona con una calda de [a titulacion
sérica de anticuerpos. Tipicamente son 5 recambios de 3-4 litros
en un periodo de 2 semanas. 4) Timectomia para eliminar &
posible origen de los anticuerpos (8,14). En caso de timoma ia
extirpacién quirGrgica es necesaria, dada la posibilidad de
extensién local del tumor, aunque la mayoria de los timomas
son benignos. En ausencia del tumor hasta un 85% de los
pacigntes mejoran con timectimia y un 35% alcanzan un estado
de remisidn sin necesidad de tratamiento farmacoldgico. Esta
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indicada en todos los casos de MG generalizada en pacientes
entre la pubertad y los 55 afios.

Cambios cominmeante vinculados con el embarazo pueden
afectar la evolucién de la MG, asi: (10,14)

Las nauseas y vomitos en fases tempranas gestacionales
impiden retener el medicamento anticolinesterasa y adherirse
al esquema de dosis regular requerido. La paciente con afeccién
bulbar que no toma una dosis pudiera tener debilidad suficiente
que impida la deglucién o inclusive el habla para pedir su
medicamento. La ansiedad y el estrés fisioldgico normal vincu-
lados con el embarazo y sus complicaciones pueden ser en parte
causantes de las exacerbaciones gestacionales de MG. Las
madres miasiénicas deben descansar a intervalos regulares,
sobre todo en etapas tardias de la gestacidn. El aumento de la
depuracion renal y del volumen sanguineo, asi como la absorcién
digestiva errédtica de farmacos orales suelen alterar el patrén de
dosis de medicamentos necesarios para controlar la MG.

Los segmentos basales de los pulmones en casi todas las
embarazadas no se distienden por completo, debido a [a
elevacion del diafragma por el dtero en crecimiento. La restriccidn
del movimiento diafragmatico e hipoventilacidn resultante
constituyen un riesgo real para las miasténicas cuyos masculos
respiratorios son debilitados por [a enfermedad.

Las infecciones de las vias respiratorias deben tratarse con
celeridad, ya que la principal complicacion que pone en peligro
la vida de la miasténica es la insuficiencia respiratoria aguda o
cronica, Todas las infecciones de la paciente miasténica deberdn
tratarse de manera intensiva porgue suelen precipitar exacerba-
ciones graves (10). Las pacientes deberian ser objeto de mues~
treo prenatal y tratamiento de la bacteriuria asintomadtica a igual
que de las infecciones de vias urinarias. Esta vigilancia debe
sar mayor en aquellas gue reciben esteroides (14).

El comportamiente de la enfermedad durante la gestacidn
es variable. Seguin fa revisidn de Plauché (1991) de 322 emba~
razos, en 225 miasténicas ocurrieron exacerbaciones en 41%
de las gestaciones, remisiones en 29% y ningin cambio en el
restante 32% (14). Asi podemos afirmar que cantidades aproxi-
madamente iguales de pacientes experimentan agravamiento
mejoria o ninguna modificacidn. Se observaron exacerbaciones
postparto en 30% de las pacientes, que fueron particularmente
siibitas v devastadoras y que con frecuencia se acompafnaron
de insuficiencia respiratoria. Las muertes maternas de miasté-
nicas se relacionaron por lo general con empeoramiento de los
sintomas o complicacionas del tratamiento {(14).

Detallando la evolucién por trimesire: se encuentran
exacerbaciones de la enfermedad durante el primer trimestre y
mejoria en el segundo y tercero (11}, Durante el puerperio
inmediato puade ocurrir exacerbaciones graves, por lo cual se
recomienda vigilancia estrecha durante este periodo.

Los riesgos en cuanto a la madre incluyen: insuficiencia
respiratoria, respuestas adversas a farmacos, exacerbacién de
la Miastenia, crisis e incluso la muerte. En cuanto al feto incluyen
premadurez, contracturas articulares y miastenia necnatal (14).

Se ha descrifo una mayor frecuencia de trabajo de parto
prematuro en miasténicas embarazadas (1). Pero la incidencia
real es dificil de precisar, debido a que segln Plauché, los
informes de casos no suelen incluir la edad gestacional o peso
del recién nacido. Los reportes de prematuridad van del 13 al

- 41,3%, mientras que en la poblacion general estan entre 8,8 al

24,8% (9).
La incidencia de toxemia en combinacién con MG no es méas
alta que en la poblacion general (9).
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Reportes de malformaciones congénitas en nifios de madres
con MG, quienes no recibleron esterocides y otros inmunosu-
presores son raros @ incluyan: artrogriposis multiple congénita
hipognatismo, polidactilia @ hipogamma-globulinemia. Estas
anomalias son tan infrecuentes que no pueden atribuirse a la
MG sola (9).

Por otra parte, las pruebas de valcracion fetal basadas en
modificaciones de los movimientos del feto o respuesta de la
fracuencia cardiaca a éstos, no siempre son confiables en las
miasténicas. Es importante la vigilancia fetal en cuanto a signos
de hipoxia durante cualquler exacerbacidn de la Miastenia,

E! musculo liso uterino no participa del proceso miasténico,
pues su mecanismo contréctil no incluye a la Ach en uniones
neuromusculares. El musculo estriado que participa en las
fuerzas exclusivas voluntarias del segundo perfodo del trabajo
de parto si puede atectarse, El médico debe estar preparade
para ayudar a |la paciente cansada en esta elapa con un férceps
bajo o extraccién por vacio,

Existe una relacién inversa entre MG y el riesgo de mortalidad
matema. El riesgo era méximo en el primer afo de la enfermedad
y minimo después de 7 afios, por lo cual se propone posponer
el embarazo de miasténicas de recién deteccién (lo cual es un
tema en discusion).

Segun algunos autores, no existen tactores predictivos que
identifiquen el riesgo del recién nacido a presentar Miastenia
Neonatal (13).

La MG puede mostrar remisién durante el embarazo V
exacerbarse en el puerperio, porque la alla-fetoproteina (AFP)
producida por el feto bloquea la interaccién del anticuerpo contra
el receptor de acetilcolina (anti AchR) (7).

Las cifras variables de AFP en el suero de madres con MG
podrian explicar algo de variabilidad en las manifestaciones de
la enfermedad durante el embarazo y la discrepancia entre
titulaciones de anticuerpos y grado de debilidad muscular. Si
las titulaciones crecientes de AFP protegen a la madre de
manifestaciones de MG, seria de esperar el menor nimero de
sintomas y casi lodas las remisiones en elapas tardias del
embarazo, cuando las titulaciones de AFP suelen ser méximas.
Este pudiera ser el patrén persistente. Las exacerbaciones
tendrian mas posibilidad de presentarse, como de hecho lo
hacen, después del parto, cuando las cilras de AFP disminuyen
de manera precipitada (1).

La variacion de los niveles de anticuerpos anti-AchR V AFP
en el suelo de madres y recién nacidos después del parto, es
como sigue: (18). Las concentraciones en suero materno de
anticuerpos anti-AchR se incrementan progresivamente después
del parto, en contraste los niveles de anticuerpos anti-AchR
disminuyen rdpidamente después del nacimiento en el suero del
recién nacido. Las concentraciones de AFP en suero materno y
del nifio disminuyen progresivamente.

Es critico el tratamiento del trabajo de parto y del parto.
Deberd lograrse un parto vaginal de ser posible, disminuyendo
al minimo el ejercicio y el sostén respiratorio. Deben adminis-
trarse los medicamentos por via parenteral durante el trabajo
de parto, debido a que la absorcién gastrointestinal es imprede-
cible y hay un tiempo de vaciamiento gdstrico aumentado (5).

Es necesario observar cuidadosamente a la paciente en
trabajo de parto en busca de signos de alleracién respiratoria,
se debe disponer de sostén respiratorio inmediato, # igualmente
es necesaria [a vigilancia fetal buscando signos de hipozia.

Si se desarrolla hipertensién inducida por el embarazo, la
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administracién de sulfato de magnesio esta contraindicada, pues
exacerba la debilidad muscular, y porque la hipomagnesemia
inhibe la liberacién de acetilcolina y desencadena una crisis de
MG. (B,7).

La duracién del trabajo de parto de las pacientes miasténicas
no difiere de las pacientes sin enfermedad (11, 12), aunque
algunos autores han comunicado una menor duracidn y relativa
ausencia de dolor en el trabajo de parto en casos aislados.(9)

La cesdrea solo esta justificada por razones obstétricas, las
intervenciones quirdrgicas en MG implican estrés, interrupcién
del tratamiento y programas de reposo, asi como los peligros
de los agentes relajantes y los anestésicos. Iguaimente el
postoperatorio causa movilidad diafragmética disminuida.por el
dolor & nivel de la incisién y un diffcil control de las secreciones
bronguiales, por lo que se entiende que el parto quirirgico es
particularmente peligroso para la madre miasténica.

Se recomienda la anestesia epidural para disminuir los
requerimientos de medicamentos sistematicos, evitar la fatiga
y proporcionar buena anestesia para un férceps bajo, a fin de
abreviar el segundo periodo del trabajo de parto (1,14).

La anestesia regional con anestésicos locales tipo amida,
como la lidocaina, se considera segura durante el trabajo de
parto o la cesdrea (1, 10, 14).

Los analgésicos locales como cloroprocaina son seguros
para utilizarse en el embarazo normal por su rdpida hidrélisis
de ésteres por la colinesterasa plasmética (dependen de la
colinastarasa plasmatica materna para su metabolismo), pero
en pacientes miasténicas su hidrélisis rdpida por colinesterasas
puede ser inhibida por la terapia anticolinesterasa (la actividad
de la colinesterasa estd disminuida en pacientes con MG). ..

Para la cesérea astd recomendada la anestesia endotraqueal
general, ya que es mas facil controlar las vias aéreas, la oxige—
nacién y las secreciones (1,14). La anestesia general evitd la
complicacién de bloqueos motores ailtos, Se recomienda la
intubacidn endotraqueal con el paciente despierto o la induccién
rapida con tiopental e intubacién inmadiata, v el uso de dxido
nitroso o halotano (6,14), éste Gitimo sobre todo cuando se
requiera relajacion uterina, pues éste y otros agentes similares
potencian el bloqueo neoromuscular.

Las miasténicas son muy sensibles a relajantes musculares
no despolarizantes: curare y succinilcolina; puede presentarse
una respuesta exagerada y prolongada a éstos (1,6,14).

Medicamentos indicados:

+ Anticolinesterasas: piridostigmina (Mestignén).

Iniciar con 15-30 mg cada 3 a 4 horas; ajustar dosis.
Pueden usarse cdpsulas 180 mg de liberacién
prolongada. Entre los efectos adversos tenemos
colicos abdominales, flatulencia, diarreas, nduseas y
vémitos,

* Inmunosupresores: pradnisona. De 60-80 mg por

dia. La fatiga puede ameritar hospitalizacién hasta
observarse mejoria.

Miastenia gravis neonatal (MGN)

Del 10 51 20% de los recién nacidos de madres con MG
presentan MGN. Aproximadamente 12% de los hijos de madres
miasténicas (15). Rara vez la forma permanente se manifiesta
inicialmente en el periodo neonatal.

Los signos de Miastenia en el recién nacido incluyen: facies
planas, succién débil, y sufrimiento respiratorio. Se caractleriza
fundamentaimente por debilidad muscular simétrica que afecta
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a todo el cuerpo y la cara. Los nifios presentan llacidez, inmo-
vilidad casi completa y falta casi total de tono muscular. Puede
observarse dificultad para deglutir. En contraste con los pacien—
tes mayores, no se observan con frecuencia ptosis y debilidad
de los musculos oculares extrinsecos. Es deliclente la respuesta
de Moro; hay disminucién o abolicién de los reflejos profundos.

Suele iniciarse 12 a 48 horas después del nacimiento y
puede durar de 10 dias a 15 semanas, con un promedio de 21
dias (12,14), luego del cual manifiestan por lo genaral ramisién
espontanea. El retraso del inicio puaede estar relacionado con
la transferencia de farmacos anticololinesterasa hidrosolubles
a partir de la madre. Otro factor podria ser una concentracién
inicialmente alta de AFP, rapidamente decreciente.

Se acepta en general gue la MGN es el resultado de la
translerencia pasiva de anticuerpos matemos anti-AchR a feto.
Las madres cuyas titulaciones de anticuerpos son particular-
mente altas tienen mayor riesgo de hijos afectados dentro del
utero y en el periodo neonatal. No deben considerarse estas
titulaclones como marcadores absolutos de MGN. Los nifios
con MGN no tienen titulaciones de anticuerpos uniformemente
mas elevadas que aquelios sin Miastenia (1).

La forma permanente es un proceso muy raro. Entre varios
centenares de casos de la forma juvenil, sélo una minoria
presenta signos clinicos durante la primera semana de vida.
Se cree que esta forma de la enfermedad se transmite por un
cardcter genérico recesivo (15).

Puede ofrecer dificultad el diagnéstico diferencial en esta
edad, a no ser que la madre tenga MG. En caso alirmativo, es
natural y probablemente correcto la sospecha de Miastenia en
el nifo, Si la madre es normal, tendrdn que excluirse: lesién
intracraneal del parto, amiotonia congénita (enfermadad de
Oppenheim) y agenesis nuclear (Sd, De Moebius),

En la Miastenia falta la depresién del sensorio del nifo con
flacidez debida a lesién del parto. El nifio con Miastenia tiene
conciencla ¢lara, pero también debilidad. La amiotonia congé-
nita plantea un problema més dificil. En ella, la debilidad gene—
ralizada y la arreflexia, junto con la normalidad del sensorio,
semejan perfectamente la MG. Es posible que exista una lesién
més profunda de los misculos respiratorios en la amiotonia,
pero también puede observarse dicha lesién en MG. Es
patognoemdnica de la enfermedad de Oppenheim la disminucién
0 ausencia de creatinina en orina.

La parélisis bilateral del nervio facial, a menudo concomiante
con pardlisis exatraoculares en el Sd. De Moebius puede sugerir
MG, pero se diferenciaré claramente por debilidad generalizada
y por la presencia de otras anomalias congénitas.

El diagndstico diferencial entre todos estos sindromes y la
MG se logra mediante la administracién de un inhibidor de coli~
nastorasa. La administracién intramuscular o subcutdnea de
0,05 a 0,5 mg de metilsulfato de neostigmina produce a los 10-
15 minutos una gran mejorfa que dura varias horas. La admi-
nistracidn intramuscular o subcutdnea de cloruro de edrofonio
mejora la debilidad muscular al cabo de varios minutos, pero
su efecto dura pocos minutos.

El prondstico es bueno en el recién nacido con la forma
neonatal, siempre que se establezca pronto el diagnéstico y
se inicie e tratamiento. Cuando se recupera el vigor muscular
nunca vuelve a perderse (15). Los nifios que presentan la forma
juvenil, la padecerdn durante toda la vida. Su tribulacion no es
tan grande como en los adultos, las crisis son infrecuentes y
los perfodos de remisidn se puedan presentar a menudo y durar
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mucho tiempo, En ambas formas pueda producirse la muerte
por pardlisis respiratoria.

No estd indicado el tratamiento continuo con medicamentos,
a menos que existan dificultades para la succién o para la respi—
racién. La neostigmina por via intramuscular o subcutdnea a
dosis inicial da 0,1 mg, suele ser eficaz. 5i el nifio estd débil, la
medicacién se administra de 10 a 20 minutos antes de la comida.
Cuando el nifio majora, la medicacién pueda darse por sonda
nasogédstrica. Es necesario administrar el fdrmaco durante un
pariodo de tiempo que oscila entra 1 y 115 dias, con una duracién
promedio de 28 dias.

Se intentard la suspensidn periddica del medicamente. En
ia forma neonalal se consigue satisfactoriamente la interrupcion
sin recidiva de los sintomas, cuando el nifio tiene de 1 a 8 sema-
nas de edad. En la forma juvenil casi siempre se necesita el
tratamiento de por vida, salvo en los perigdos de remision, No
as recomendable la timectomia en estos nifios hasta una edad
mucho mayor. La miastenia congénita implica el diagndstico de
miastenia, casl siempre basada en una oftalmoplegia bilataral
en un recién nacido de madre sin MG; al contrario de lo que
ocurre en la MGN, los movimientos fetales son muy débiles, no
existen remisiones clinicas y se aprecia una tendencia a la
mejoria después de 8 a 10 afios da vida. Se comporta igual que
ia MG del adulto. En muchos casos no se demuestra la presencia
de anticuerpos contra AcnR. La respuesta de anticolinergicos
es incierta y la timectomia no mejora el cuadro clinico. La
evolucién natural de la enfermedad es de curso benigno.

Los anticuerpos anti-AchR de la madre miasténica pasan al
recién nacido en la leche e incrementan potenciaimente la MGN.
Los farmacos anticolinesterasa maternos presentes en la leche,
pueden causar trastornos digestivos en el recién nacido. En
cuanto a los corticoesteroides inmunosuprosores ingeridos, sélo
pequefas cantidades aparecen en la leche materna.

Una madre miasténica en remision, con bajas titulaciones
de anticuarpos y sin tratamiento peligrosc para el recién nacido,
puede amamantaric sin riesgo. Los elevados niveles de anti-
cuerpos, las dosis altas de farmacos anticolinosterasa a la
exacerbacién de sintomas de MG impiden la lactancia.
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