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Patogenia

 Trastorno autoinmune adquirido de la, unidén neuromuscular
que se caracteriza por debilidad y fatiga de los musculos
esquelético forma fluctuante y con el movimiento repetido.

UNION NEUROMUSCULAR ATACADA POR ANTICUERPOS
ANTI-RECEPTORES DE ACETILCOLINA.

« Autoanticuerpos: AChR (80-90%)

e Células T

 Timo

e F. genéticos: HLA-D8, DRw3 y DQwW&







Epidemiologia

e Incidencia anual: 7-23 casos por millon
* Prevalencia: 70-320 casos por millon. |
 Distribucion: bimodal

« Pico temprano: segunda y tercera década —> Mujeres

* Pico tardio: sexta y octava década —> Hombres.

70-80 anos

* RIN:
« MG neonatal: transitoria por anticuerpos maternos.
« MG congénita: mutaciones genéticas.






Clinica

 Formas de presentacion:
* >50%: Sintomas oculares de ptosis y / o diplopia.
* 15%. sintomas bulbar: disartria, disfagia y masticacion fatigable.
« <B5%: debilidad de la extremidad proximal.

« Menos comunes: debilidad del cuello, debilidad muscular
respiratoria aislada y debilidad de la extremidad distal.
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Muasculos bulbares:
Muasculos faciales (70%): Diastria, disfagia y masticacion fatigable
Fascies inexpresiva Voz nasal e hipofonica
Desprecio miasténico Aspiracion -> crisis miasténica

Ocular (80-90%):.
Ptosis

Diplopia binocular
Pupilas normales

Cuello y extremidades (8%): Musculos respiratorios:

Sindrome de la cabeza calda Mas grave
Debilidad proximal (MMSS) Insuficiencia respiratoria




Clinica - Curso clinico

e Fluctuaciones y sintomas mas graves (Crisis miasténicas)
5 -7 anos.

e Sintomas estables pero persistentes.
Fase e Empeoramiento con infecciones, farmacos...

estable

e No siempre esta presente.

o+ Libre de sintomatologia con inmunoterapia o incluso sin tto.
remision







Crisis miasténica

« Afeccidon potencialmente mortal.
* Debilidad de musculos respiratorios y/o musculatura bulbar.
 Requiere de intubacidn o ventilacidon mecanica no invasiva.

Epidemiologia:

* 10-20% de los pacientes sufren una crisis a lo largo de la
enfermedad.

* 13-20%: primera manifestacion de la miastenia gravis.
 Durante la fase activa de la enfermedad



Crisis miasténica - Diagnostico

Signos de alarma Evaluacion funcion muscular
respiratoria

* Disnea que empeora en decubito
supino. * VC: menor de 15-20 ml/kg.

* Disfagia severa con tos débil. * PIM: entre 0 y -30 cmH20.

* Hipofonia, pausas al hablar, aumento
FR con respiraciones superficiales,
musculos accesorios y respiracion

abdominal paraddjica.



Precipitantes

» Infecciones

e Intervenciones quirurgicas

 Farmacos

* Parto o embarazo

 Diminucién de farmacos inmunosupresores.

Pronostico

El tratamiento medico y la mejora de los cuidados intensivos
ha disminuido la mortalidad del 75% al 5%.






Diagnostico

* Prueba del hielo.

* Test de edrofonio o Tensilon: muchos FP y FN.
* Pruebas serologicas.

 Pruebas electrofisiologicas:
» Estimulacion nerviosa repetitiva
» BElectromiografia de fibra aislada.



Diagnostico: pruebas serologicas

Anti AChR:
« 90% de los pacientes con afectacion generalizada.
« 50% de los pacientes con afectacion ocular.
« 100% de los pacientes con timoma.

Anti MuSK:
 50% de los pacientes con Anti AChR negativo.

Anti LRP4:

 10% de los pacientes con negatividad a Anti AChR y Anti MuSK.
» Jovenes sin afectacion timica.

Seronegativa: 6-12%.
« Afectacion ocular.
e Si generalizada -> mejor prondstico.



Diagnostico: pruebas electrofisiologicas

60% MG

e Estimulacion nerviosa repetitivas:

 Disminucidon rapida del potencial de las respues
e Sensibilidad: 75-80%

(Estimulacién repetitiva 3c/s)

* Electromiografia de fibra aislada:

* Incremento del “jitter” (variabilidad del intervalo interpotencial).
Prueba mas sensible (95%) \;
g e
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
AFECTACION OCULAR

« Oftalmopatia tiroidea
» Oftalmoplejia o sd de Kearns-Sayre
e Distrofia muscular

« Patologla del troncoencéfalo







DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE LA
MG GENERALIZADA

e Astenia generalizada

» Eisclerosis lateral amiotrofica
 Enfermedad de Eaton-Lambert

* Guillain-Barré

* Botulismo

* Miastenia inducida por penicilamina
* Sindromes miasténicos congénitos







ASOCIACIONES DE MG

PATOLOGIA TIMICA

8 TIROIDITIS AUTOINMUNE



PATOLOGIA TIMIC.

* >75% de pacientes con anti
AChR y MG tiene patologia
timica, siendo:

 85% hiperplasia
* 15% neoplasias

* Poca relacidon con anti
MuSK

e MG + anti AChR—~> RM o TC

 En timmoma, >80%
presentan anticuerpos anti
musculo estriado






~
TRATAMIENTO ’ ‘ﬁ
Existen 4 terapias 7 A “‘*3‘
« Tratamiento sintomatico: inhibidores * u — J
acetilcolinesterasa. A »

* Terapias inmunosupresoras cronicas: corticoides y agentes
inmunosupresores no esteroideos.

 Agentes inmunomoduladores de accidon corta:
plasmaferesis y inmunoglobulina..

e Timectomia.



PIRIDOSTIGMINA INMUNOSUPRESORES

* In. Acetilcolinesterasa » Si sintomas con piridostigmina
e Tto sintomatico * Inicio con corticoides a dosis
» Administracion cada 6-8 Plenas o

horas * Seguir con azatioprida o

e Inicio 30mg cada 8h micofenolato

* Dosis maxima 120mg cada
4h (no ncoturna)
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PIRIDOSTIGMINA



TIMECTOMIA

 Paciente CON timoma =
timectomia +/- RT y/o0 QT
e Paciente SIN timoma—>

timectomaia si:

« MG generalizada
« Anti AChR +
e <60 anos

CRISIS MIASTENICA

* Plasmaferesis
 Inmunoglobulinag iv

* Glucocorticoides en
megabolo si menor
gravedad.







FARMAGCOS CONTRAINDICADOS

Procainamida Estatinas






