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INTRODUCCION 

La miastenia grave es una enfermedad relativamente rara 

en nuestro país, como lo es en el r e sto del mundo. Sin embar­

go, presenta por lo general una sintomatología bastante defi­

nida, lo cual, y el empleo de los medicamentos anticolineste­

rásicos, hace relativamente fácil el diagnóstico. 

La etiología permanece a6n desconocida, a pesar de va -

rios años de investigación, y por lo tanto e l tratamiento cu­

rativo no se ha podido establecer. 

En este estudio se comentan 9 casos clínicos, todos de l 

sexo femenino, que están siendo o han sido tratados desde ha­

ce 10 años en los centros hospitalarios Rosales, Bloom y Mate~ 

nidad. En dos de los casos la enfermedad se inició durante la 

infancia; en otros seis en la tercera década de la vida y en -

el 61timo, en la sexta década. Pudimos controlar a dos pac ien­

tes durante sus embarazos, uno de ellos llegado a feliz térmi­

no durante la preparación de es te trabajo. Tendremos así mismo, 

la oportunidad de comentar los resultados obtenidos después de 

diferentes tratamientos como el uso de anticolinesterásicos, -

irradiación del timo, timectomía y denervación de l seno carotí 

deo . 

Tuvimos reportes verbales de la existencia de otros tres 

casos fuera de la clientela hospitalaria, entre ellos uno de l -

sexo masculino, los cuales al presente se encuentran bien contro 

lados de su enfermedad. 
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DEFINIeION 

Miastenia grave es una enfermedad crónicc, caracterizada 

por debilidad y fatiga patológica de los músculos voluntarios 

después del ejercicio y que se alivia con el reposo prolongado 

o con el uso de medicamentos anticolinesterásicos. 

Se afectan comunmente los músculos inervados por los pa-

res craneales, especialmente los extraoculares. 

HISTORIA 

El conocimiento de la enfermedad llamada miastenia grave 

se extiende casi a 300 años. Fué primeramente descrita en 1672 

por Thomas Willis, quien mencionó los principales síntomas cua - -

les son: debilidad y rápida f a tiga de los músculos voluntarios 

durante la actividad, y una recuperación de la fuerza total o 

parcial, después del reposo. 

Pasaron cerca de 200 años antes de que se hicieran nue -

vos estudios. Al reiniciarse las investigaciones, se suscitaron 

problemas en el diagnóstico diferencial con otras enfermedades 

neuromusculares. 

En los últimos años del siglo pasado, varlOS investigado-

res, en especial en Alemania e Inglaterra, definieron el cuadro 

clínico y pudieron distinguir la miastenia grave de otras enfer 

medades orgánicas del sistema nervioso central. 

Erb en 1879 y Goldflam en 1893 hicieron una revisión ex -

haustiva, llamándose por ello algunas veces a esta enfermedad,­

de Erb-Goldflam. Jolly en 189S usó por primera vez el término -
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por el estímulo repetido con corriente farádica (Test de Jolly) 

y sugirió que la fisiostigmina la aliviaba. Contribuyeron luego 

al estudio en forma especial Campbell, Bramwell y Oppenheim. En 

1901 Laquer y Weigert señalaron por primera vez la relación en­

tre timo y miastenia grave. En 1930 Edgeworth, quien adolecía -

de la enfermedad, descubrió por accidente que el sulfato de efe 

drina la aliviaba. Mary Walker en 1934 la comparó con la intoxi 

cación con curare, y comenzó a tratar la enfermedad con fisios­

tigmina y luego con neostigmina, con la que obtuvo mejores re -

sultados. 

Paralelo a estos hallazgos clínicos y terapéuticos, se hi 

cieron adelantos en los estudios de la transmisión neuromuscular 

y el papel que en ella desempeña la acetilcolina y la acetilcoli 

nesterasa, con lo cual se aclara cada vez más la etiología de la 

enfermedad. Así mismo, en el campo reciente de la inmunología se 

han hecho varios descubrimientos sugestivos de que la enfermedad 

tenga un origen auto-inmune y que el timo juega importante papel 

en la producción de la misma. No sería tampoco de extrañar que -

tuviera un origen hormonal, por las relaciones que existen entre 

esta enfermedad y las glándulas tiroides y tímica, así mlsmo por 

los notables cambios que experimentan muchas pacientes durante -

sus embarazos y puerperios. 

INCIDENCIA 

Aún en los países más adelantados no está bien establecida 

la incidencia, pues los casos leves no se consultan a facultati-
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vos. Como medida comparativa, en los Estados Unidos hay apr~ 

ximadament e 10.000 cas os conocidos y se cree qu e hay de 1 a 2 

casos más por cada uno reportado, l o cual e leva l a incidencia 

total entre 20 . 000 a 30 . 000 paci entes , dándonos una tasa apr~ 

x i mada de 1 2 pacientes por 1 00 .000 habitantes . 

En nuestro país, cono cemos aprox imadame nte 12 casos, lo 

cual elevaría l a incidencia total entre 24 a 36 paci entes ,que 

para una pob l ación t o tal de caS l 3,000 .00 0 de habitantes nos 

daría la presencia de 1 caso po r cada 100.000 habitantes. 

SEXO, EDAD, RAZA Y OCUPACION. 

En general e s más frecu ente e n e l s exo f emenino, e l cual 

agru pa aproximadamente un 60 a 70 %, qu edando un 30 -40 % para e l 

masculino. 

Se ve e n t odas las edades , pero e n espec i a l l a inciden -

cia e s alta e ntre l o s 25 a 28 a ños para e l sexo feme nino y en-

tre los 40 y 42 para e l masculino. 
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Se han reportado casos de la enfermedad entre hermanos -

y se han publicado algunos casos, muy raros, de pacientes con 

padres que acolecían la misma enfermedad. 

En cuanto a la raza y ocupación no se han descrito dife­

rencias especiales. 

Por nuestra parte, hemos encontrado un notable predomi -

nlO de la enfermedad en el sexo femenino, y en cuanto a la edad, 

veremos que la mayoría de los casos coinciden con las estadísti­

cas extranjeras, o sea la manifestación de la enfermedad al fi -

nal de la tercera década de la vida. Tenernos sin embargo los ex­

tremos, o sea casos originados en la infancia y uno que comenzó 

a la edad de 52 años. 

No hemos tenido reportes, en nuestra serle, de herencia -

de padres a hijos, ni hemos observado la enfermedad entre herma­

nos. 

PATOLOGIA. 

No existen cambios patológicos definidos, éstos s e limitan 

a hiperplasia o tumores del timo y a colecciones esparcidas de -

linfocitos (linforragias) en algunos músculos. Estas se ven apro 

ximadamente en un 50% de los pacientes y no se correlacionan con 

la gravedad del caso. Se han observado algunas veces cambios se­

veros corno necrosis a guda coagulativa, con pérdida de las fibras 

y miositis. El aspecto macroscópico del músculo es normal, la a­

trofia que se ve es más bien secundaria a l a falta de uso. 

Respect o al timo, un 50% de los pacientes tienen una hipe~ 

plasia tímica con formación de centros germinativos, un 15 a 20% 
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tienen timomas, un 10% timo grande normal y un 20 a 25% timo 

~ormal o ~ste no existe. M&s de un 50% de pacientes con timo 

adolecen de miastenia grave, siendo la hiperplasia m&s fre -

cuente en las mujeres y el timoma en los hombres. Los que ad~ 

lecen de este último, tienen una forma de miastemia más seve­

ra y progresiva. Frecuentooente el tumor es maligno, ascen -

diendo la mortalidad de ~stos a un 70%. El timoma es usual en 

los niños afectados. 

Estudios recientes histológicos e histoquímicos han re­

velado alteraciones en las terminaciones nerviosas y placas -

terminales de la unión mioneural. 

Se concluye que en esta enfermedad hay anormalid a des es 

tructurales en las fibras nerviosas terminales, las placas ter 

minales, el aparato sub-neural y en las fibras musculares. 

En la autopsia no se encuentran lesiones específicas. 

Mueren por fallo respiratorio debido a crisis colin~rgicas o 

miast~nicas, con evidencia de neumonía, atelectasia, obstruc -

ción bronquial, congestión p\llmonar~ edema y encefalopatía anó­

xica. 

El caso de la paciente número VIII de nuestra s erie, es 

el único en que tenemos un estudio anatomopatológico. La pa -

ciente murió en el postoperatorio de una timectomía. En el es­

tudio no se reportó lesión es pecífica fuera de hiperplasia lin­

foide de la m~dula del timo, caracterizada por proliferación de 

los centros germinativos. Se reportaron linforragias, así mismo 

proceso bronconeumónico y edema cerebral. 
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FISIOETIOPATOGENIA 

Transmisión neuromuscular normal. 

La forma cómo se verifica la transmisión neuromuscular -

est~ todavía en vías de investigación. Varios grupos de inves 

tigadores han sugerido, que la transmisión nerviosa motora pr~ 

sináptica contiene acetilcolina en cantidades específicas en -

sus vesículas sinápticas. Las fibras de músculo estriado en esta 

do de reposo (polarización), tienen una diferencia de potencial 

de membrana de aproximadamente 90 mv., siendo la superficie in­

terna de esta membrana , negativa con respecto a la exterior. A­

parentemente la membrana postsináptica es inexcitable eléctric~ 

mente, pero sí responde a los estímulos químicos. El impulso ne~ 

vioso en esta hipótesis, libera acetilcolina del nervio terminal, 

la cual es adsorbida por sustancias receptoras, probablemente pro 

teírias o mucopolisacáridos de la placa terminal del músculo, de~ 

pués de lo cual la permiabilid ad de esta estructura para el ion 

sodio y potasio aumenta temporalmente, resultando en un movimien 

to de sodio hacia adentro del músculo y una menos marcada salida 

de iones potásicos. Esto causa el desaparecimiento de la diferen­

cia de potencial antedicha, produciendo lo que se llama depolari­

zación y generándose así el potencial de placa y luego el poten -

cial de acción de las fibras musculares que inicia la contracción 

del músculo. 

En la región de la placa terminal muscular, particularmen­

te en el aparato subneural, existe la enzima colinesterasa, la -

cual rápidamente después de la depolarización, hidroliza a la 
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acetilcolina en acetato y colina, reestableciéndose de nuevo la 

diferencia de Dotencial. La enzima colina-acetilaza resintetiza 

de nuevo a la acetilcolina. 

Diferentes tipos de bloqueo neuromuscular. 

Estos bloqueos son el resultado de exceso o defecto d e a­

cetilcolina en la unión mioneural, o por enfermedades o drogas 

que simulen estos efectos. Estos son: 

1 - Bloqueo por inhibición de la síntesis o liberación de la a­

cetilcolina. 

La droga hemicolinio por ejemplo, inhibe la producción de -

acetilcolina en la unión mioneural. La t ox ina botulínica, 

produce un bloqueo probablemente causado por defecto en la 

liberación de la misma. Así mismo, concentraciones excesi -

vas de neomicina kanamicina, estreptomicina y magnesio, pr~ 

ducen el mismo efecto. 

2 - Bloqueo de tipo competitivo. 

Es aquél en que otra sustancia por ejemplo el curare, d-tu­

bocurarina, gallamina, etc. comp iten con la acetilcolina por 

ocupar el receptor de la placa motora terminal, elevando lue 

go el umbral excitativo para la misma. Es reversible si se -

inye cta acetilcolina o inhibidores de la acetilcolinesterasa. 

3 - Bloqueo depolarizante. 

Una depolarización prolongada y anormal de la placa terminal, 

produce una larga inexcitabilidad y un bloqueo de tipo depola­

rizante de la placa terminal. Puede ser producido por exceso 

de acetilcolina endógena o exógena, por los compuestos anti -
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coline ste rásicos, por c o lina, de cameto nio , succinilcolina, 

etc. Al a dministrar acetilcolina este bloqu e o se int e nsifi-

ca. 

4.- Bloqueo d e ti po mixto . 

Suc e de a veces c o n e l d ecame tonio y la s uccinilco lina. En -

es t o s caso s el bloque o ti e n e las característica s de s er de 

tipo depolarizante y lue go c ompetitivo. 

Bloqueo neuromuscular en miastenia g r a v e . 

El d efe cto , s e cree rad ica e n la unión neuromuscular. Hay 

va rios me canismos posibl e s, los cuales podrían actuar s epar a da­

me nt e o e n asociación, explicando a sí l a s d iversas modalidade s -

clínicas d e l a enferme dad , así como la varia bilidad d e las r e s -

pue stas a los med icamentos anticoline ste rásico s. 

Estos son: 

1 - Concentración excesiva de acetilcolinesterasa e n l a unión -

mioneural, inhibiendo así a la acetilcolina en una forma rá 

pida e impidiendo, total o parcialmente, la d e polarización. 

No hay por el momento ninguna evidencia, e n muchos estudios 

realizados, de que haya excesiva colinesterasa en e l músculo 

miasténico. 

2 - Disminución en la síntesis o libe ración de ac e tilcolina, pro­

duciéndose así un tipo de bloqueo por falta de e lla . 

Se pone en duda, pues con los inhibidores de la coline stera­

sa se produce suficie nt e cantid ad d e ac e tilcolina o s e a que -

hay bue na sínte sis y libe ración. Sin embargo se ha sugerido -

la ex istencia de una sus tancia c omo e l hemicolinio qu e inter-
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3 - Elevación del umbral excitativo de la placa motora termi -

nal a la acetilcolina liberada por el impulso nervioso. 

Estudios recientes se inclinan por esta teoría. Creen que 

se debe a un bloqueo de tipo competitivo que podría ser -

producido por una sustancia curariforme circulante y tal 

vez producida en el timo, que compita con la acetilcolina 

por el receptor. Se afirma que puede existir, por los ca­

sos de miastenia neonatal hijos de madre con la enfermedad, 

así mlsmo, algunos pacientes han mejorado con la hemodiá -

lisis. 

4 - Bloqueo por insensibilidad a la acetilcolina (por dessensi­

bilización) . 

Existe un tipo de bloqueo neuromuscular que es caracteri­

zado por no depolarizar a la membrana postsináptica. Es atribuí­

do al desarrollo de refractariedad de la placa motora terminal 

a la acetilcolina, y se ha llamado bloqueo por "desensibiliza -

ción". Este por lo general, se ve despu~s de una prolongada de -

polarización causada por exce so de acetilcolina, o por el uso 

prolongado de medicamentos anticolinesterásicos. Las placas moto 

ras terminales desarrollan por esto, una insensibilidad a los es 

tímulos de la acetilcolina y ya no responden en su presencla. 

Este estado, se puede desarrollar durante una exacerbación 

de la enfermedad o corno dijimos, puede ser el resultado de un pr~ 

gresivo aumento de los anticolinesterásicos. Pacientes que presen 

tan este tipo de bloqueo, responden muy pobremente o nada, a estoE 

comnUE'!!=;t:o!=;. v F:l ÁF:t:OF: F:P Allmpnt:Fln Dupopn! pn \TP7. c1P me-;oY'ar la -
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situación, aumentar la debilidad. Esto a causa de que probable­

mente, cada vez más y más placas terminales se van insensibili­

zando a la acetilcolina. 

Est e estado de insensibilidad es un gran problema en el -

manejo de estos enfermos. Es fácil que el médico inexperto lo -

confunda con crisis miasténica, y continúe aumentando l o s anti­

colinesterásico s con el único resultado de llevar al paciente a 

una crisis colinérgica por exceso de acetilcolina. 

La conducta a seguir la expondremos en la sección sobre -

el manejo de las crisis miasténicas. 

Papel de la inmunología. 

Se ha sugerido que la miastenia grave puede deberse a una 

respuesta autoinmune del músculo, en el cual un anticuerpo pro­

ducido por el sistema reticuloendotelial incluyendo al timo ac­

túe sobre las proteínas de l a placa terminal. Esta sería esen -

cialmente una sustancia de tipo curariforme específica del indi 

viduo, y ocasionalmente el feto de una madre miasténica. 

Se sostiene esta teoría por haber encontrado en una frac -

ción de globulina del suero de miasténicos, una sustancia que se 

combina tanto con el músculo normal como con el miasténico, en -

la presencia de complemento. Sin embargo no se encuentra siempre 

y podría ser secundaria al desorden muscular. 

Transfusiones de miasténicos a personas sana s, o enfermos 

en períodos de remisión no han demostrado nada, aunque reportes 

recientes aseguran haber obtenido debilidad ?8sajera en algunas 

personas. 
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El timo de las personas, miasténicas o no, contiene com-

puestos de amonio cuaternario que tienen acción bloqueante ne~ 

romuscular, pero el papel de estos compuestos y de la glándula 

permanecen todavía oscuros. 

MANIFESTACIONES CLINICAS. 

Se trata de una enfermedad que por lo general se inicia-

en una forma gradual, aunaue a veces comienza con debilidad ge 
~ -

neralizada. Es frecuente que su inicio coincida con el puerpe-

rio, crisis nerviosas o infecciones. 

En nuestra casuística, la paciente del caso número VII -

comienza los primeros síntomas 2 meses después de un parto. 

Las pacientes de los casos números IV y VIII los inician con -

posterioridad a un proceso respiratorio, y el caso número V a 

raiz de problemas emocionales. El resto no lo correlacionan 

con un motivo especial. 

Entre los síntomas iniciales más frecuentes tenemos: par~ 

sia de los músculos oculares 40%; ptosis bilateral que se ve -

en un 11% de los casos; ptosis unilateral 9%, siendo ésta causa­

da por debilidad de los músculos elevadores del párpado; diplo-

pia en un 20%~ causada por debilidad de los músculos oculares -

extrínsecos; debilidad de las extremidades en un 31%; fatiga g~ 

neralizada 10%; dificultad en la deglución y disartria 15%; voz 

nasal 5%; dificultad para masticar 2%; debilidad de cuello y ca­

ra 2% y debilidad en el tronco o acortamiento de la respiración-

1%. Otras pacientes comienzan con síntomas vagos, difíciles de -

catalogar, como son: disminución de la capacidad física para tra 
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GRAFICA REPRESENTATIVA DE LOS SINTOMAS INICIALES 

(186 casos) 

Paresia de músculos oculares 40% r 
~--------------------~ 

Diplopia 20% f 

Ptosis bilateral 11% 

Ptosis unilateral 9% f::==J 

Disfagia y disartria 15% [ ____ _ 

Debilidad de la masticación 2% [J 

Debilidad muscular general 10% 

Debilidad de músculos del cuello 
y la cara 2% n 
Voz nasal 5 % O 

Debilidad de músculos del tronco 
y acortamiento de la respiración 1% O 

Por nuestra parte las pacientes de los casos número s 1, 

11 Y 111 inician su sintomatología con problemas en el área -

ocular, lo cual obligó a las 3 a consular por dicha sintomato 

logía, haciéndolo una de ellas con un oftalmólogo. Las pacie~ 

tes de los casos números IV y V notan por primera vez trasto~ 

nos en el habla y la deglución, respectivamente , o sea probl~ 

mas en el área faringo-laríngea. Las restantes 4 pacientes c~ 

mienzan su enfermedad con debilidad en las extremidades y fa-
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Los músculos extraoculares se afectan por lo menos dura~ 

te un período en la enfermedad y pueden preceder varios e piso-

dios de debilidad pasajera antes de que la enfermedad sea per-

sistente. Puede ser ptosis uni o bilateral, y cuando es marca-

da, invariablemente está tomando el orbicular de los párpados, 

habiendo entonces incapacidad para cerrar con fue rza los mismos. 

Un rasgo característico es la variabilidad diaria de los ~ ~ renome 

no s oculares. 

Podemos observar en nuestros casos que la totalidad de 

las pacientes presentaron ptosis uni o bilateral, si e ndo éste -

pues, el signo más frecuente de la enfermedad, y el cual per -

siste actualmente en la mayoría de las pacientes. La diplopia,-

debilidad general y debilidad de los músculos faringolaríngeos 

ha sido también frecuente, al grado de haberlos tenido todos 

nuestros pacientes en algún momento durante su enfermedad, menos 

la paciente número 1 que como veremos más adelante, la enferme-

dad está localizada al área ocular. 

La pupila nunca se altera, tampoco la agudeza ni los cam-

pos visuales, y son raros los trastornos en la acomodación , En 

un 20% de los pacientes, la enfermedad permanece localizada a -

los músculo s extraoculares, a excepci6n que generalmente envuel 

ven el orbicular de los párpados. En e l restante 80% la enferme 

dad progresa a otros músculos y se generaliza en aproximadamen-

te 2 años. 

El caso de la paciente número 1 se trata al mome nto de 

miastenia localizada a los músculos extraoculares. No sabemos -
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permanecerá al grupo favorecido en el que la enfermedad nunca 

se disemina. 

Al afectar los miembros ataca primero los músculos prc­

ximales y luego los distales. Los reflejos osteotendinosos -

están normales o levemente disminuídos, en especial en los ni­

ños, pero en algunos casos severos pueden llegar a desaparecer, 

A veces hay dolor muscular sordo. El líquido cefalorraquídeo -

es normal. 

El cuadro clínico clásico es el de un paciente con ptosis 

bilateral, imposibilidad para cerrar los párpados, diplejía fa­

cial que hace la cara apática, somnolienta e inexpresiva, aste­

nia de los músculos perilabia1es y debilidad de los maceteros, 

lo cual mantiene al paciente con la boca semiabierta y excesiva 

sialorrea. La voz se va haciendo nasal perdiendo su claridad e 

intensidad, pudiendo llegar a la afonía. Es difícil la mastica·­

ci6n y la degluci6n, llegando a veces hasta la regurgitaci6n -

nasal. Puede haber dificultad para toser, respirar y al afecta~ 

se los músculos torácicos hay dificultaG para limpiar los bron­

quios y expulsar las secreciones. Puede haber debilidad en el -

cuello que no permita levantar la cabeza y al final se ven obli 

gados a guardar cama por debilidad generalizada. 

CRISIS MIASTENICAS y COLINERGICAS 

El miasténico puede entrar en dos tipos diferentes de crl­

sis, una es la llamada miasténica y la otra colinérgica. Se en -

tiende por crisis, el fallo respiratorio que requiere atenci6n -

de emergencia. para mantener la vía aérea libre. v dar resoira 
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La miasténica se debe a una inadecuada dosificación anti­

cOlinesteráslca, y se caracteriza por un aumento de la d ebili -

dad de los músculo s afectados, depresión de la respiración deb~ 

da a una parálisis pro gresiva del diafragma y de l o s músculos -

intercostales, obstrucción de la vía aérea por parálisis de los 

músculos laríngeos, faríngeos y de la lengua, excesiva secreción 

salival e imposibilidad para poderla eliminar, debilidad general, 

un aumento progresivo en los requerimientos de anticolinesterás i­

cos y una disminución en la respuesta. Todo ésto conduce a la -

muerte por asfixia o a neumonías y atelectasias. Estas crisis son 

desencadenadas por supresión de la medioación, inf e cciones en -

especial respiratorias, emociones, menstruación, embarazo, post­

parto, cirugía, administración accidental de curare, quinina, 

quinidina, neomicina u o tros de los medicamentos contraindicados, 

que al darlos, requerirían un aumento de la medicación anticoli­

nesterásica, o pueden simplemente provocar una resistencia a los 

efectos de las mismas. En muchas ocasiones estas crisis son de -

sencadenadas por causas des c onocidas. La frecuencia actual es de 

un 11% y la mortalidad que durante ella se ve es de un 17%. 

En nuestra serie las pacientes -números VI y VIII han teni 

do crisis miasténicas desencadenadas por la sus pensión de los an 

ticolinesterásicos, más un proceso respiratorio sobreagregado e n 

el caso número VI. Es obvio que la mayoría del t o tal de la ca -

suística han tenido acentuamiento de los síntomas miasténicos -

antes de consultar por primera vez, o los han tenido posteriorme~ 
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Las crisis colinérgicas se desencadenan por sobredosifi­

cación de medicamentos anticolinesterásicos, usualmente por ad 

ministrarlos de rutina con anticolinérgicos, l o cual oscurece­

los síntomas muscarínicos secundarios que se presentan primero 

y que harían ponerse en alerta tanto al paciente como al médi­

co. Estas se ven más frecuentemente en pacientes que tie nen una 

remisión espontánea no recono cida y que continúan con igual do­

sis de anticolinesterásicos. Al suceder e sto aumenta la acetil 

colina endógena y entra en un bloqueo depolarizante por exceso 

de ésta, sobreviniendo así la crlS1S. Estas son usuales, t a mbién, 

en pacie ntes en los cuales se aumentan progresivamente los anti­

colinesterásicos por no mej orar la debilidad, cuando en realidad 

padecen de un estado de insensibilidad a la acetilcolina. 

La crisis se caracteriza po r similar sintomatología a la -

miasténica, más síntomas de intoxicación c o linérgica. Mueren ta~ 

bién por fallo r e spiratorio y según los últimos reportes la fre­

cuencia es de un 3% ascendiendo la mortalidad entre ello s a un-

22%. 

Están predispuestos a este tipo de crlS1S l o s pacientes 

con un tipo de miastenia inestable o frágil, que s o n aquellos -

que tienen un margen estrecho entre las dosis terapéuticas y 

las dosis intoxicantes, y que en es~e pequeño margen responden 

malo sólo parcialmente a la medicación. Esta crisis es más fre 

cuente cuando se usan or ganofosforados y comDuestos de amonio -

cuaternario de larga acción como la bis neostigmina y l a bis pi 

ridostigmina. 
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El diagnóstico entre crisis miasténica y colinérgica pu~ 

de ser muy difícil pues a veces sólo se manifiesta por un au -

mento en la debilidad, ya que los síntomas muscarínicos pueden 

estar obscurecidos, como dijimo s, por el uso de los a nticoli -

nérgicos. Es importante la historia que nos inclinaría a pen -

sar en crisis miasténicas c omo , antecedentes de parto, infec -

cione s o alguna de las otras causas ante s mencionadas. En gen~ 

ral debe sospecharse crisis miasténica si hay aumento en la 

ps otis, pupilas normales o grandes, ausencia de fasciculaciones 

musculares, debilidad de la mandíbula e imposibilid a d para sos­

tener la cabeza, voz nasal, ausencia de síntomas muscarínicos 

y dificultad para respirar, toser y ~ragar. 

Se sospecha crisis colinérgica si hay síntomc s muscaríni­

cos como anorexia, náus e a, vómitos, diarrea, dolor abdominal, -

pe ristaltismo aume ntado, diaforesis, sialorrea, miosis, e tc.; 

síntomas nicotínicos como f a tiga, disfagi a , calambres; fascicu­

laciones, debilidad muscular; ° síntomas de l sistema nervioso -

central como ansiedad, inso mnio, agitación, cefal ea , confusión, 

estupor, coma y convulsiones. 

El diagnóstico se establece prlmero suspend iendo t oda me­

d icación y dando r e spiración artificial. Se obs erva por c orto -

ti empo el resultado , y luego , si persiste la duda, el diagnósti 

ca se confirma con el uso de 1 a 2 mg . I.V. de tensilón, admini~ 

trados rápi damente. Se da esta dosis baja pues si e s crisis c oli 

nérgica puede empeorar y c ar apnea. Si no sucede ésto en un ml­

nuto , s e aumenta la dosis a 10 mg. Puede r epetirs e de nue vo 2 -
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minutos después, si no hay respuesta. Si el paciente mejora no 

tabalemente se diagnostica crisis miasténica y si empeora o no 

sucede nada, crisis colinérgica, o puede sospecharse el estado 

de insensibilidad a la acetilcolina. La presencia de crisis co 

linérgica se puede así mlsmo confirmar, observando los resulta 

dos con la administración de una oxima como el P.A.M. ó el D.­

A.M. que son reactivadores de la colinesterasa. Se dan 500 mg. 

I.V. y habrá mejoría si es crisis co~inérgica o empeorará si es 

miasténica. Los pacientes que responden pobremente a los anti -

colinesterásicos, probablemente por el estado de insensibilidad 

a la acetilcolina, la oxima puede no tener efecto. Las pruebas 

con Tensilón y oximas daben de practicarse siempre frente a un 

respirador artificial y teniendo todas las facilidades para una 

rápida intubación. 

Por nuestra parte no hemos reportado crisis colinérgicas. 

La mayoría de las 8 pacientes que están vivas, están siendo tr~ 

tadas actualmente con dosis relativamente bajas de anticolines-

terásicos, y ninguna de ellas utiliza anticoli~érgicos de ruti 

na, lo cual posiblemente ha ayudado a evitar estas crisis. El -

único caso es el número VIII, de la paciente que murió a raiz -

de la timectomía. Es seguro que en el postoperatorio entró en 

crisis colinérgicas y miasténicas alternas qu e no se diagnosti­

caron, y por lo tanto no se pudieron tratar adecuadamente, lo -

cual la llevó a la muerte. 

EVOLUCION 

El curso de esta enfermedad es muy variable. Por lo gene -



20 

ral hay una extensión gradual hacia una debilidad más o menos 

estable, pero que puede variar por épocas. Esto se alcanza e n 

un promedio de 1 a 3 años, siendo frecuentemente alcanzado en 

l. Los síntomas varían día a día y pueden haber remisiones 

hasta de v~rios años, siendo la debilidad ocular la última en 

desaparecer y la prime~a en apare cer en las recaídas. En los 

pacientes con miastenia severa el intervalo entre el comienzo 

de la enfermedad y la primera crisis grave, es de aproximada -

mente 8 meses. La enfermedad tiende a ser más corta y rápida -

mente progresiva en el hombre. 

Aproximadamente un 25% de los pacientes tiene remisiones 

totales o parciales y por períodos muy variables que por lo g~ 

neral no son mayores de 6 meses. El promedio es de 4.6 años p~ 

ro se han observado hasta por 18 años. Los factores asociados 

a las nuevas exacerbaciones son similares, a los relacionados -

con el aparecimiento de las crisis miasténicas y con el inicio 

de la enfermedad. Por lo general las mujeres empeoran sus sín­

tomas antes y durante la menstruación, mejorando después. 

En un estudio de 350 pacientes con miastenia grave gene­

ralizada seguidos por 10 años en los Estados Unidos, un 30% m~ 

rieron de la enfermedad en un promedio de 4.9 años, variando -

entre 3 meses hasta 25 años después del inicio de la enfermedad; 

un 85% de éstos murieron entre 3 a 6 años. Un 13% está e n reml­

sión total o parcial, un 2S% ha presentado cierta mejoría en la 

fuerza muscular y la dosis necesaria de anticolinesterásicos es 

menor y mejor la respuesta, un 21% no han cambiado y un 10% han 
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La mortalidad antes del uso de las drogas anticolinest~ 

rásicas era de un 90%, y ahora en los centros espe cializados 

es de un 10% en un período de 10 afios desde e l inicio de la -

e nfermedad. 

En nuestros casos, con excepción de las paciente s núme­

ros I y VIII que no obtuvieron mayor beneficio con los antico 

linesterásicos y la número IX que no se pudo volve r a contro­

lar, las restantes se puede decir que están bien controladas­

por el momento, ya que la ma yoría pre sentan solamente pt osis 

leve o moderada, o voz nasal como único síntoma. Claro e stá -

que al suspend e r la medicación, algunas de ellas empeora rían su 

sintomatología. Otras necesita n poca dosis de medicamento y aún 

lo suspenden por períodos sin notar empe oramiento. Por lo tanto 

podría considerars e que unas d e e llas están en r emisión parcial. 

La paciente número VI tuvo una r emisión total d e s pu Gs de 

la primera irradiación d e l timo, y la número VII e stá a ctualme n 

te asintomática, como lo ha estado durante sus últimos dos emba 

razos. 

En algunas de nuestras paciente s reaparec e n o empeoran 

sus síntomas durante sus me nstruaciones, otras lo hace n con pro 

c e sos gripales o con trastornos emocionales. Ninguno d e los pr~ 

meros 7 casos ha empeorado notablemente, a p e sar de t e ner algu­

nas como la paci ente número V, 17 a fias de evolución. 

Las paci e ntes números VI y VIII han sido los casos qu e h a n 

e volucionado rápidamente , teniendo crisis miasténicas ~empranas. 

Por e llo, el pronóstico no es tan halag tiefio para la primera.La 

. ~ 
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DIAGNOSTICO .. 

El diagnóstico se verifica basándose en una historia CUl 

dadosa, una detallada observación del paciente, pruebas diag -

nósticas mecánicas y otras más específicas, con el uso de los­

medicamentos anticolinesterásicos. 

Un diagnóstico presuntivo se verifica en un 80% de los -

casos basándose en la historia, examen físico y pruebas mecáni 

caso El diagnóstico confirmativo se verifica con las pruebas 

farmacológicas. 

Pruebas mecánicas: 

Algunas de estas pruebas que se pueden verificar en el -

consultorio externo son las siguientes: abrir y cerrar los ojos 

repetida y rápidamente, y observaremos así que la ptosis se a­

centúa; contar o leer rápido y veremos que a medida qu e la pa­

ciente habla la voz se va apagando hast a casi d e saparecer; man 

t ener los brazos extendidos, y v eremos que éstos se van c a yan­

do; apretar el puño repetidamente contra una resistencia (pru~ 

ba del dinamómetro); v er hacia arriba sin parpadear durante un 

minuto, cosa que resiste bien una persona normal, pero e l mias­

ténico a los 30 segundos tiene tendencia a dejar caer los párp~ 

dos, en 45 segundos los mismos han caído hasta la pupila y al -

minuto la ptosis es evidente. Esto Slrve también como medio d e 

evaluar el tratamiento. Otras pruebas más complicadas serían d e ­

terminar la capacidad respiratoria máxima, medir la amplitu~ d e 

los movimie ntos o culares en las cuatro dimensiones cardin ~ les, -
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dos los casos en que se presente esta enfermedad, aunque mu-

chas veces es negativa aún en presencia de patología tímica. 

Pruebas farmacológicas: 

Estas se verifican con algunos de los medic~mentos ant~ 

colinesterásicos o con medicamentos inhibidos de la transmisión 

mioneural. 

Con el uso de los anticolinesterásicos a veces la mejoría 

es incompleta aún después de administrar dosis totales, pero 

por lo general es suficiente para confirmar el diagnóstico en -

un 85% a 90% de los casos, en los cuales mejora la debilidad del 

músculo miasténico. Esto se observa mejor, midiendo la apertura 

de la fisura palpebral, grado de movimiento,:del globo ocular en 

sus 4 dimensiones, aumento de la fuerza muscular en músculos de 

la cabeza, br.azos y piernas; alivio de la disfagia, lo cual se 

comprueba por medio de la fluoroscopía, etc. En personas sanas 

no tienen efecto, pero a veces pueden producir fasciculaciones 

en especial en cara y cuello, pero nunca cambio en la fuerza 

muscular. Estas fasciculaciones no suceden en los miasténicos,-

excepto en aquellos músculos que no están tomados como sucede -

frecuentemente con los de las extremidades. Se aconseja usar 

primero un placebo corno solución salina o uno que tenga reaCClO 

nes generalizadas no específicas, como el ácido nicotínico,para 

; 

aSl descartar cierto tipo de enfermedades siconeuróticas. 

Prueba con neostigmina.-

Se inyecta intramuscular.mente metilsulfato de neostigmina 

a dosis de 1 mg. por 45 kg. de peso. Se da también sulfato de -
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0.6 mg . por 45 kg. d e peso, para limitar los efectos muscarí­

nicos de la neo stigmina en el músculo liso, cardíaco y glánd~ 

las secretorias. El paciente meJora su fuerza muscular en 10 a 

30 minutos, y su e fecto dura de 3 a 4 horas. Se examina el pa ­

ci e nte cada 5 a 10 minutos, y si mejora en una hora, la prueba 

e s positiva. Si la r e s puesta es incierta, se r epite la misma -

otro día, con dosis de neostigmina de 1.5 mg. por 45 kg . d e pe 

s o y 0.7 mg . d e atropina por 45 kg. de peso. Pue de practicarse 

l a prueba intrave nosame nte con 0.5 mg. d e neosti gmina y dará -

una r espue sta positiva en 1 a 2 minutos, pero no son raras las 

falsas negativ~s por la rela tivament e pequ eña cantidad de droga 

usa da, y las f a lsas positivas en individuos sensibles , e n los -

qu e la droga causa una sobre depolarización y así d ebilidad.Pue 

de usa rse también bromuro de neostigmina e n f o rma oral, con do­

sis de 15 mg . 4 ve c e s al día y un período de obs e rvación de va­

rios días. Por l o gen e r a l se alternan pl a c e bos en día interme­

dios. 

Prueba con cl oruro de edrofonio. Est e me dicame nto e s de rá 

pida acción y e f e cto bre ve , teniendo además a l g una acción d epo 

l arizante dire cta sobre e l músculo. Da fr e cuentemen t e reaccio­

nes colinérgicas, pe ro éstas son breves, por l o que no se aco~ 

tumbra dar atropina. La prueba se v erifica inye ctando intrave­

no samente 2 mg . en 15 s egundos, si no ocurre nada e n 30 segun­

dos s e inyectan 8 mg. más, completando a sí 1 ce. Si o curriera 

una r eacción c o linérgica severa des pués de inyectar los prime­

r os 2 mg. s e de ti e n e la prueba y s e da de 0.5 a 1 mg. intramus 

cular d e atropina. La prueba puede r epetirs e de media a una ho -
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La respuesta e s por lo gener~l en un minuto, aliviando de­

finitivame nte la debilidad, y su efecto dura de 1 a 7 minutos. 

Puede darse también 1 ml. intramuscular, y la respuesta será -

en 2 a 10 minutos y durará de 5 a 20 minutos. En ciertos caso s 

hay r e spuestas falsas con estas drogas, como por ejemp lo en p~ 

cientes con escl erosis lateral ami o trófica que tienen disfagia, 

la cual mejora d e bido a que aumentan la salivación y facilita -

así la deglución. El neurótico mejora con la atropina o e l pla­

cebo inyectando ant e s del anticolinesterásico. 

Prueba con neostigmina intrarterial. Aquellos pacientes en 

los cuales no se establece el diagnóstico con las pruebas ant~ 

riores y que tengan afectado el miembro superior, se puede ad­

ministrar intraarterialmente 0.5 a 1 mg. de neostigmina y se -

verá notable mejoría en dicho brazo. 

Prueba con drogas inhibidoras: Hay caso s en los cuales el 

diagnóstico es incierto y difícil de establecer. En estos caso s 

y en los cuales se careciera d e anticolinesterásicos, se usan -

sustancias que inhibe n o deprimen la actividad en la unión neu­

r omuscular. Los pacientes con miastenia grave son muy sensibl e s 

a e stas drogas, y por lo tanto las pruebas son muy pe ligrosas. -

Pueden precipitar una severa crisis respiratoria, por lo cual -

se debe estar preve nido con todos los aparatos de recuperación 

Se usa la quinina, el curare y el decametonio. 

F:-ueba C ' >l. é:""; nina: Se da oralmente 0.3 gramos cada 2 a 3 ho 

ras durante 3 días, hasta que aparecen los síntomas miasténicos. 

Esta sustancia disminuye la excitabilidad neuromuscular y produ-

_ -C _ _ ..L. _ _ __ ~ , _ ~ _ _ _ ___ 'L. _ _ _ __ , __ _ 
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pacientes que han tenido o pueden tener dificultad respirato­

rla. 

Prueba con curare: Se usa la d-tubocurarina cuyo uso es -

problemático pero útil en ciertos casos de duda diagnóstica.­

Se debe practicar siempre en un hospital con todas las facili 

dades para poder practicar una traqueostomía y dar respiración 

artificial. Se dan 0.1 ml. por 18 kilos de peso (la solución -

trae 3 mg. por ml.) La dosis de prueba se diluye en 4 ml. de -

solución salina y se da 0.5 ml. intravenosos cada 2 minutos.Es 

ta dosis es bastante segura y la respuesta positiva es debili­

dad muscular. Al finalizar l~ prueba se inyectan 15 a 20 mg.­

de edrofonio y 0.5 m8. de atropina. 

Prueba con decametonio. El decametonio tiene uso limitado; 

pero también es muy valioso en los casos que son problema de 

diagnóstico. Se hace durante la estimulación de los músculos -

de la región hipotenar a través del nervio ulnar, y grabando -

en un registro las amplitudes de potencial, así como la fuerza 

voluntaria por medio de la ergometría. Se inyectan 2.5 mg. ln­

travenosos en dosis divididas hasta obtener debilidad. Al final 

slempre se inyectan 10 mg. de edrofonio. 

En nuestras pacientes, el diagnóstico se ha sospechado en -

todos los casos por la historia y examen físico, confirmándose 

luego por medio de la inyección intramuscular de prostigmina.En 

algunos casos el dia gnóstico ha sido temprano y en otros como -

en el de la paciente número V, éste se verificó 11 años después 

de haberse iniciado su sintomatología. 
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL 

Hay varias enfermedades neuromusculares que pueden produ -

Clr debilidad en los músculos craneales o apendiculares.-Entre 

ellas tenemos: poliomielitis en especial bulbar, esclerosis l~ 

teral amiotrófica, parálisis seudobulbar, neuropatía craneal -

infe cciosa, poliradiculoneuritis, oftalmoplejía nuclear progr~ 

siva, distrofia muscular progresiva en e special la localizada­

en los músculos oculares, múltiples esclerosis, estados poste~ 

cefálicos, parálisis familiar progresiva, miopatía tirotóxica, 

poliomiositis, miopatía carcinomatosa e n especial las asociadas 

con un sindrome parecido a la miastenia, hipoadrenalismo, deple 

ción de potasio . Así mismo otras enfermedades del área naso-fa 

ringolarín~ ea, siconeurosis, etc. 

Como dijimos en la sección anterior, el diagnóstico defini­

tivo s e basa en las prueba-s con anticolinesterásicos. Sin emba!: 

go hay casos en donde es indispensable ayudarnos a descartar e~ 

tas enfermedades por medio de una cuidadosa observación clínica 

y otras pruebas de laboratorio. Investigaremos por ejemplo / pre­

sencia de atrofias, trastornos en la sensibilidad , signos de h~ 

pert ensión intracraneana, presencia de parálisis, e tc. Del lab~ 

ratorio y gab inete obtendremos siempre una serología,estudio del 

LCR, estudios sanguíneos completos, rayos X del cráneo, biopsias 

musculares, etc. Todo ésto será ne gativo en caso de miastenia 

grave. 

En este sentido n~estras pacientes números V y VII se les 
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mera de ellas fué catalogada como adoleciendo de espasmos eso­

fágicos y posteriormente anginc de pecho. El caso de la pacie~ 

te número 111 se creyó al inicio, cuando solamente tenía ptosis 

unilateral, que se trataba de una oftalmoplegía, siendo luego -

referida al otorrinolaringólogo para descartar patología en la 

región nasolaringea. 

MIASTENIA y GLANDULA TIROIDES 

Hay un porcentaje de micsténicos que varía entre 3 a 5% que 

adolecen de hipertircidismo. Algunos solo presentan exoftalmos 

sin enfermedad tiroidea. En cambio, de 100 hipertiroideos apr~ 

ximadamente 1% adolece micstenia. En aproximadamente un 68% el 

hipertiroidismo aparece antes o al mismo tiempo que la miastenia 

y en el resto ésta es primero. La miastenia puede comenzar du -

rante una actividad tiroidea elevada o después del tratamiento -

cuando el paciente está eutiroideo, y aún d e spués de la tiroidec 

tomía. Con el tratamiento del hipertiroidismo la miastenia puede 

empeorar o me jorar. En general el tratamiento de ambas enfermeda 

des no es satisfactorio y es de difícil control. La mortalidad -

es aproximadamente de un 40 %. Se aconseja más el uso de yodo 131 

que la tiroidectomía. 

En nuestra serie no se ha observado ningún caso de hipertiro i 

dismo, sin embargo, en los casos número IV, V Y VII se ha encon -

trado la glándula tiroides un po co aumentada en tamaño y se ha 

diagnosticado bocio colo ide. Han sido tratado s con Proloid con lo 

cual la paciente número IV ha reducido notablemente el bocio, no 
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la número V, quien no ha seguido bien el tratamiento por pro­

ducirle dicho medicamento efectos secundarios. La paciente nú­

mero VII no ha sido tratada. 

MIASTENIA y EMBARAZO 

Miastenia grave asociada con embarazo es otra entidad tam 

bién poco frecuente. El efecto del embarazo en el curso de la -

enfermedad es muy variable. En muchos casos no hay cambios, en 

otros mejora, en especial al final del mismo, y en otros empe~ 

ra como a veces se ve en los primeros meses de gestación o del 

puerperio. 

La paciente puede llevar su embarazo sin problema especial, 

necesitando algunas veces aumentar la dosis de anticolinesterási­

cos en los primeros 3 meses. Nunca hay indicación de aborto tera 

péutico y se espera un trabajo de parto normal. 

En el postparto en especial en las primeras 3 semanas, pue 

de haber un empeoramiento, cosa que se ve en aproximadamente la 

mitad de las pacientes, y motivo por el cual éstas deben perma­

necer hospitalizadas por lo menos un mes después del mismo. 

En cuanto al diagnóstico, es similar al de la paciente no -

embarazada, con la única inconveniencia de que el edrofonio ú 

otro anticolinesterásico no deben ser usados por la vía intrave­

nosa, pues pueden producir irritación uterina y pérdida del emba 

razo. Puede usarse neostigmina intramuscular y comenzar la obser 

vación a los 30 minutos. 

El curso de la enfermedad varía de una paciente a otra, y 

aún evoluciona diferente en la mlsma mujer en distintos embara-
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El manejo durante el embarazo es i g ual al de la paciente 

no embarazada. Tal vez, como mencionamos arteriormente, en al­

gunos casos habrá necesidad de aumentar la medicación durante­

los primeros meses. 

Manejo durante el trabajo de parto. 

Al ingresar la paciente, ésta se prepara localmente y se 

administra con cuidado un pequeño enema salino, ya que las pa­

cientes son sensibles a ellos y se han reportado muertes des -

pués de su aplicación. Se evalúa el estado de la paciente y -

se instruye al personal de en~ermería y de anestesia. Narc6ti­

cos y sedantes también se usan con cuidado, pues estas pacien­

tes son sensibles a ellos pudiendo acentuarse los síntomas. Pue 

de darse al inicio 50 mg. orales de fenobarbital sódico si hay 

indicación, y si al cabo de media hora no hay efectos s e cunda -

rics se puede repetir la dosis. Se dan narcóticos al estar el -

trabajo adelantado y haber fuertes do lores, pudiendo darse 25 -

mg. intramusculares de Demerol, y si éste es bien tol e rado pue­

den darse luego dosis indicadas de 50 mg. No son recomendables 

los tranquilizantes. La medicación anticolinesterásica deberá 

ser intramuscular y cuando ésta se necesite, no se administra -

rá en forma oral para evitar así irritación gástrica y sobvedo­

sificación. Estas medicinas se darán si hay un aumento en la de 

bilidad, si la paciente lo pide o si hay dificultad respiratoria. 

Manejo durante el parto. 

El parto se verifica por vía vaginal, aplicando forceps -

baio orofiláctico v amolia eoisiotomía al estar la cabeza en el 
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Si hay necesidad de anestesia se prefiere la reg ional, aun 

que puede darse caudal y aún general con óxido nitroso, y si se 

necesita un plano más profundo se añade ciclopropano. Puede dar­

s e también pentotal, pero se contraindica el éter. Si hay necesi 

dad de verificar una cesárea puede darse cualquiera de los men -

cionados , y durante el período que la paciente esté dormida no -

se darán anticolinesterásicos sino solamente respiración asisti­

da. 

Manejo durante el postparto. 

Se observa muy de cerca a la paciente, pues no son raras -

las crisis. El manejo de ellas se expondrá en la sección del tra 

tamiento general. Cuando se reinicia la alimentación oral se da­

rán de nuevo anticolinesterásicos según el cuadro clínico y la -

prueba intravenosa con Tensilón. Se prefiere un supositorio en -

vez de e nema, y una pronta deambulación~ La leche materna es no~ 

mal, no se hallan anticolinesterásicos, pero no se recomienda el 

amamantamiento pues es necesario el reposo prolongado. 

En nuestra casuística pudimos controlar a dos pacientes du 

rant e sus embarazos. La paciente número VI fué controlada además 

durante el p~rto y puerperio. Esta paciente experimentó durante­

su embarazo una notable mejoría de su sintomatología, así mismo 

gran disminución en l o s requerimientos diarios de anticolineste­

rásicos. Durante el parto, a pesar de no tomarse la mayoría de -

indicaciones que se recomiendan e n este traLajo, no tuvo ningún 

problema. El puerperio fué normal, pero al final de éste se rea­

centuaron los síntomas, teni e ndo que aumentar de nuevo los anti-

..... _ , ~ _ ... _ .J... ___ ~ _ .: _ _ .... _ . __ .: _ _ .:! ., _ _ _ _ _ ~ __ ~ _ 
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salir embarazada. 

La paciente número VII pudo ser controlada solamente du­

ra nte su embarazo. Desde el inicio de su enfermedad, 2 meses 

después del octavo parto, ha estado embarazada en 3 ocasiones 

más. Durante los 9 meses que duran los embarazos, entra en re 

misión t o tal, como lo está actualmente. Dos a tres meses des­

pués de sus partos reinicia la sintomatología miasténica, la 

cual dura hasta ~l próximo embarazo. 

Esto nos hizo pensar que este tipo de paciente pudiera -

obtener remisiones similares a las de sus embarazos, con el uso 

de anticonceptivos orales, y así la paciente número VI ha ini­

ciado a tomarlos desde hace un mes, pero Sln obtener hasta la 

fecha .ningún result~do positivo. 

Las demás pacientes han tenido partos, y aún abortos, la 

mayoría antes de aparecer la enfermedad. Ninguna relata haber -

tenido problemas especiales a excepción de la número V quien -

refirió un notable ace ntuamiento de sus síntomas durante el -

puerperio temprano de su último parto. 

MIASTENIA EN LA INFANCIA. 

Cuando aparece la enfermedad durante la infancia, ésta se 

h a ce aparente después de la lactancia. En un 10% de adultos en­

fermos la miastenia se inició en esta época. En general es rara 

antes de los 5 años y la incidencia aumenta al acercarse la ado 

lescencia, siendo siempre más frecu ente en las niñas que en los 

niños. 
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Los signos y síntomas aparecen en semanas a meses, sien 

do la ptosis el signo más frecuente. Por lo general se desen­

cadena por emociones e infecciones. La enfermedad puede coexi~ 

tir en especial con tirotoxicosis, atrofia muscular atípica, ml 

graña y trastornos emocionales. Casi sin excepción son hijos de 

madres libres de esta enfermedad. 

En este sentido, los casos de nuestras enfermas números 1 

y LI se iniciaron durante la infancia. En ninguna de las dos 

hay historia familiar positiva ni coexiste la miastenia con nin 

guna otra e nfermedad. La paciente número 1 inició su sintomato­

logía al final de la lactancia, pero con la suerte de permanecer 

ésta localizada hasta el momento, en los músculos extraoculares 

y por tanto la paciente lleva una vida normal. En cambio la pa­

ciente número 11 inició su enfermedad en la preadolescencia y -

ésta se generalizó rápidamente al resto del organlsmo. 

MIASTENIA NEONATAL. 

Se trata de una c ondición temporal, caracterizada por una 

debilidad general, que se ve en aproximadamente un 20% de los -

hijos nacido s de madres miasténicas. Su inicio es entre el naci 

miento y los primeros 10 días de vida, pudiendo durar de horas 

a semanas. No existe relación aparente con la duración, grave -

dad o tratamiento del estado de la madre. La timectomía en la -

madre tampoco influye en el cuadro del hijo. Los movimientos fe 

tales durante el embarazo son normales. Se ha su~erido la exis­

tencia de una sustancia curariforme que se transmite por la pl~ 

centa y que cause así la sintomatología, aunque contra ésto es-
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se debe a un defecto placentario que permite el paso de dicha 

sustancia. 

Los síhtomas por lo general son debilidad muscular, lla~ 

to suave, succión pobre, disfabia, parálisis ocular, dificultad 

respiratoria, etc., lo cual nos presenta un niño flácido,inac­

tivo, con la boca abierta y cara inmóvil. 

El diagnóstico se verifica primero con la historia mater 

na y se corrobora con el uso de 1 mg. intramuscular de Tensilón 

con lo cual aumentará la fuerza. Puede darse también metilsulfa 

to de neostigmina a dosis de 0.25 mg. intramusculares. 

El tratamiento consiste en aspirar bien al niño, colocar­

lo de lado, mantener la respiración y dar sustancias anticoli -

nesterásicas, según los requerimientos de cada uno. En general 

se da neostigmina intramuscular, a dosis de 0.02 a 0.04 mg., o 

piridostigmina 0.08 a 0.16 mg. cada 2 a 3 horas, de preferencia 

30 minutos antes de cada fórmula. Puede darse en forma oral por 

sonda nasogástrica, dando la dosis 20 a 30 minutos antes de la 

alimentación. De neostigmina se da 0.05 mg. y de piridostigmina 

2 mg. por mI. de solución que se va a administrar. Se adaptan -

lue go las dosis según los efectos secundarios parasimpáticos. No 

se aconseja el uso de atropina de rutina, sólo que esta droga 

fuere necesaria. El tratamiento se termina en forma gradual. 

El pronóstico es bastante bueno si son adecuadamente tra­

tados, aunque hay casos en qu e el niño ha salido sin necesidad -

de tratamiento, de este estado pasajero. La recuperación es to­

tal, y las pruebas para diagnóstico de miastenia son negativas -
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posteriormente. Se conoce sólo un caso de recaída a los 2 años 

tratándose probablemente de un caso de miastenia congénita. 

Como dijimos, por nuestra parte no obtuvimos datos de -

ninguna madre, sugestivos de miastenia neonatal. 

MIASTENIA CONGENITA. 

Este estado miasténico existe desde el nacimiento y es -

persistente. A diferencia de la miastenia neonatal es de difí­

cil diagnóstico, pues la madre rara vez o nunca es miasténica, 

pero por lo general hay casos en la familia, a menudo lejanos. 

La madre ha experimentado durante su embarazo, pocos mo­

vimientos fetales. No hay predilección sexual. Hay síntomas oc~ 

lares y bulbares en especial ptosis, llanto débil y dificultad 

para alimentarse, pero es rara la debilidad general y la difi­

cultad respiratoria. El diagnóstico se verifica entre los 2 y 8 

meses, y es difícil el diagnóstico diferencial con retardo men­

tal, amiotonía, sindrome de moebius, distrofia muscular progre­

siva, ptosis congénita y tumor cerebral. El diagnóstico se veri 

fica con Tensilón o neostigmina. Las pruebas para miastenia en 

la madre son negativas. 
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T R A T A M 1 E N T O 

A) FARMACOLOGIA DE LOS ANTICOLINESTERASICOS 

Los me d icamentos colinérgicos pueden dividirse en dos -

grandes grupos cuales son: 1) los que act6an directamente so­

bre los receptores colinérgicos muscarínicos o nicotínicos, y 

2) los inhibidores de la acetilcolinesterasa. Nos ocuparemos 

en esta ocasión de los segundos, ya que son los me dicamentos 

usados en el tratamiento de la miastenia grave. Estos compues­

tos son considerados como parasimpaticomiméticos por su acción 

sobre las estructuras inervadas por nervios colinérgicos. Los 

inhibidores de la acetilcolinesterasa imoiden la destrucción 

de la acetilcolina, produciendo así altas concentraciones de 

ella en los lugares dond e es liberada. En medicina se usan pa­

ra tratar la miastenia grave y el glaucoma, habiéndose también 

obtenido con ellos insecticidad de alto poder toxicológico pa­

ra el hombre. Se dividen en inhibidores reversibles competiti­

vos y en inhibidores irreversibles no competitivos. 

Inhibidores reversibles competitivos. 

Fisiostigmina (Eserina). Se obtiene de las semillas del P~yso~ 

tigma venenosum o haba de calabar o del juicio. Es una amina -

terciaria y un antagonista del curare y su 6nica aplicación a~ 

tual es como miótico en oftalmología. Al principio se usó en -

miastenia grave pero se ha dejado por tener grandes efectos mus 

carínicos secundarios. 

Neostigmina (Prostigmina).- Este es un compuesto de amonlO cua-
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mioneural, además de inhibir reversiblemente a la colinestera­

sao Tiene pues un~ doble acción y de ésto se ha sugerido que -

las acciones muscarínicas son producidas por la inhibición de­

la colinesterasa, y l~s acciones nicotínicas, por lo menos a -

nivel neuromuscular dependen en gran parte de su efecto direc 

too Se usa desde 1935 siendo la atropina el antítodo para las 

accione s nicotínicas. Se cree es destruída ?or el hígado y eli 

minada p8r el riñón. 

Usos en miastenia grave: Cualquiera que sea la base fi -

siopatológica de la miastenia, ya sea reducción en la síntesis 

o liberación de la acetilcolina en la unión mioneural, o una -

sustancia curariforme circulante o producida localmente que e­

leve el umbral de la placa mioneural para la acetilcolina libe 

rada, la neo stigmina mejora esta situación. 

Se expende como sal bromurad'l en tabl e tas de 15 mg., y -

en solución para uso parenteral como metilsulfato de neostigmi 

na a concentraciones de l/1000, 1/2000 Y 1/4000. La relación -

entre dodis oral y parenteral es de 1 a 30. Oralmente se da . a 

mayor dosis pues es en parte inactivada en el tubo digestivo. 

La dosis t o tal diaria varía generalmente entre 15 y 375 mg., -

pudiéndose aume ntar mucho más en ci erto s casos. El tratami ento 

parenteral s e reserva para casos graves y los que no mejoran, -

con e l tratamiento oral. Si s e exc ede de la dosis en algunos p~ 

cientes, puede dar crisis c o linérgica, así mismo acostumbramie~ 

t o y el paciente necesita c ada vez más, hasta que ya no respon­

de por hab erse vuelto insensible , muri e ndo así, si no se toman 
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minutos, durando de 1 a 3 horas y en unos 5 a 10 minutos Sl -

se da intravenosamente. 

Piridostigmina (Mestinón). Es un substituto de la neos­

tigmina con las siguientes ventajas: duración más larga, de 3 

a 5 horas, menos efectos secundarios gastrointestinales, efi­

cacia mayor en mGsculos tulbares pequefios. Un inconveniente -

es que por sus efectos secundarios menores, es más fácil que 

el paciente entre sin darse cuenta en una crisis colinérgica. 

Se expende como bromuro en tabletas de 60 mg. y en amp~ 

llas de 5 cc. que contienen 2 mg. por cc. Hay tabletas de ac­

ción retardada como el Timespán Mestinón de 180 mg. que se -

usa sobre todo por las noches. Estas se absorben lentamente -

y tienen acción más regular y menos efectos secundarios. Se -

utiliza sólo en pacientes bien controlados. Hay también jara­

be de Mestinón con 60 mg. por 5 cc. que se usa en lactantes, 

nifios y en pacientes disfágicos. 

Cloruro de Ambenomio (Mytelase).- Este tiene todavía me­

nos efectos secundarios y más larga acción. Se absorbe por el -

tubo digestivo apareciendo su efecto rápidamente. Se expende en 

tabletas de 10 y ?5 mg. 5 mg. de él equivalen a 60 mg. de Mesti 

nón y 15 mg. de Prostigmina. 

Cloruro de Edrofonio (Tensilón). Es una sal fenólica de 

amonio cuaternario que se usa como anticurárico y para el dia~ 

nóstico y regulación de la miastenia grave. Su acción es muy -

breve y sus efectos secundarios pasajeros. Se expende en diales 

de 10 cm. que tienen 10 mg. porcc., y en amDollas de 1 cm. de 

, n 
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Inhibidores Irreversibles no c ompetitivos: 

Compuesto s d e f ó sforo orgánico: Estos son poderosos in -

s e cticidas y que se han usado en la guerra química. Su efecto­

dura de semanas a meses a no s e r que se de un reactivador de -

l a acetilcolinesterasa. Actúan combinándose c on la coline stera 

sa, fosf orilándola y f o rmando así un c ompuesto estable qu e no 

hidroliza y es inactivo c ontra la acetilcolina. Por tanto l a -

actividad enzimática queda disminuída hasta que se r es inte tiza 

nueva colineste rasa. 

El cuadro de intoxicación que se presenta es d e ti pa co -

linérgico con sus r e percuslones sobre el sistema n e rvioso cen 

tral. La atropina protege de l o s efectos muscarínicos, y el P. 

A.M. de las fasciculaciones y de la debilidad de l o s músculo s 

esqueléticos. 

Entre ellos tenemos al di-isoprofilfluorofosfato CD.F.P.) 

tetraetilpirofo sfato (T.E.P.P.), ~ecotihofato (fosfo lina), o c -

-tametilpirofosforamida (O.M.P.A.), exaethiltetrafosfato (H.E. 

P.P.), etc. Al descubrir el D.F.P., s e creyó que iba a ser l a -

solución para el paciente miasténico, pero resultó que tiene mu 

chos efectos secundarios. Sin embargo s e usa c omo coadyuvant e -

de la Prostigmina, nec e sitándo s e así do sis menor es de ésta. Se 

administra a dos is de 2 a 3 mg. intramusculares una a dos veces 

por semana. El O.M.P.A. se da en dosis progresivas hasta llegar 

a 30 mg. diarios, dándo l o siempre con atrop ina. 

El antídoto e s l a Pralidoxima (metiyoduro de piridín 2 -

Aldoxima) o P.A.M. que es reac tivador de la colineste rasa. Se -
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da introvenoso lentamente a dosis de 50 mg. por kilo de peso -

en un litro de solución salina. Siempre se da atropina para ali 

viar los efectos muscarínicos. 

B) TRATAMIENTO CON ANTICOLINESTERASICOS. 

Se debe de dejar claro que los medicamentos anticolines -

terásicos usados en el tratamiento de la miastenia grave se usan 

para mejorar los síntomas del paciente, pero no solucionan el 

problema básico específico de la enfermedad. Solamente un tercio 

de los pacientes puede estar bien balanceado con un tratamiento 

cuidadoso, otra tercera parte tienen un buen alivio de sus sínto 

mas y el último tercio obtiene solamente ayuda parcial o no la -

tiene en absoluto. 

Es importante explicarle al paciente la índole de la en -

fermedad, es decir sus peligros, remisiones, y lo que el trata -

miento persigue. Lo ideal es que el mismo paciente conozca tan -

bien su enfermedad que él mismo pueda autoregular sus dosis para 

así prevenir las crisis. Los medicamentos usados son los enumer~ 

dos en la sección anterior, difiriendo ~stos entre sí, en cuanto 

a la duración de su acción en la siguiente forma: órganos fosfo-

radas piridostigmina~ambenonio ~ neostigmina, y en la 
.. - ---

gravedad de sus efectos secundarios parasimpáticos, así: órganos 

fostorados ~ neostigmina:> piridostigmina ~ ambenomio. La máxima 

fuerza de todos los compuestos es similar. Todos estos compuestos 

aumentan la fuerza muscular, pero en algunos casos graves en un 

grado muy inferior a lo normal. 
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La acetilcolina no se usa en el tratamiento por ser rápi­

damente hidrolizada, además de tener efectos secundarios musca­

rínicos marcados. 

Para iniciar el tratamie nto es aconsejable comenzar con -

neostigmina, pues es el compuesto que más e fectos secundarios -

muscarínicos da, y es fácil así diagnosticar una sobre-dosific~ 

ción en los pacientes que comienzan a conocer estas drogas. La 

do sis óptima se obtiene, probando la fuerza máxima que el pacie~ 

te puede alcanzar con una inyección intramuscular de 1.5 mg. de 

neostigmina, acompañados de 0.5 mg. de atropina por 45 kg. de -

peso. Luego se da la neostigmina oral, 15 mg. cada 2 horas, au­

mentando poco a poco la dosis hasta obtener la fuerza máxima co­

mo la obtenida con la prueba intramuscular. Al dar más droga ya 

no mejorará la fuerza pero sí puede llevarlos a una crisis coli 

nérgica. Algunas veces, si el caso es moderado , se comienza con 

15 mg. de neostigmina, ó 120 mg. de piridostigmina, 6 10 mg . de 

ambenomio orales cada 4 horas durante el período activo, ó 1 mg . 

de neostigmina intramuscular cada 2 a 3 horas si el caso es se­

vero. La dosis se aumenta lentamente cada 2 a 3 días para así -

evitar sobredosificación , hasta que observamos que ya no mejora 

la fuerza, pero el intervalo entre ' dosis y dosis puede bajarse a 

1 hora si es necesario. Al llegar a una dosis en la cual ya no -

se observa mejoría s e pasa a la anterior para darla de manteni -

miento. Si el caso es leve, puede inicarse con dosis de neostig­

mina de 20 a 25 mg . diarios o en su vez p iridostigmina 5 mg . 3 

veces al día, siempre aumentando la dosis lentamente cada 3 días. 
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Ión 2 mg. intravenosos cada vez. Si mejora la fuerza se sigue 

aumentando la dosis oral. Si hay ya sobredosis, la fuerza mu~ 

cular disminuye y a veces se presentan fasciculaciones y sig­

nos muscarínicos. Si no ocurre nada, se supone que el paciente 

está cerca de la dosis óptima, aunque a veces pacientes sobre­

dosificados no presentan cambios. 

Existe el problema que en un mismo paciente, unos músculos 

necesitan mayor cantidad de medicamento para alcanzar la fuer­

za máxima. Los músculos del cuello, masticución y deglución a 

menudo presentan signos de sobredosificacíón primero, luego se 

afectan los músculos del hombro y extremid~d superior, siendo 

los de la extremidad inferior y los extraoculares los más resis 

tentes a la intoxicación. Pueden permanecer inalterados cuando 

los otros presentan ya debilidad por sobredosis. 

La dosificación es muy variable de paciente a paciente y -

aún en el mismo en épocas y situaciones diferentes, así unos -

necesitan 15 mg. de neostigmina 4 veces al día, otros 45 mg. -

cada 2 a 3 horas hasta llegar a algunos que ingieren 2 gr. en 

24 horas. Esta droga se usa no sólo para iniciar el tratamien­

to, sino también en aquellos pacientes con miastenia leve que 

requieren pequeñas dosis diariamente. 

El bromuro de piridostigmina es más efectivo que la neosti& 

mina en aliviar la debilidad de los músculos inervados por los 

pares craneales. Las tabletas de acción retardada se administran 

por la noche en pacientes que presentan sintomatología durante -

~ll~_ ~1 ~fp0~n rlp ~R~~R PR rlP R ~ R hnrA~_ d~ndose una tableta 



43 

cada 8 Y nunca en un lapso menor de 6 horas. 

La piridostigmina y el ambe nomio son drogas intermedias 

en su duración de acción y en el peligro de sobredosis. La m~ 

yoría de los pacientes se regulan satisfactoriamente con 120 

a 300 mg. de piridostigmina ó 10 a 30 mg. de ambenomio or~les 

cada 3 ó 4 horas de actividad. La fuerza alcanzada por estos 

2 últimos es similar a la de la neostigmina, pero tienen me -

nos efectos residuales por la noche y el amanecer. Algunos pa 

cientes grave s logran mayor mejoría dando pequeñas dosis de -

neostigmina una hora después de cada dosis de pirido stigmina­

ambenomio ú órganos fosforad os.Si hay problema con la deglu -

ción o la masticación se dan 45 minutos antes de las comidas. 

En los que no tienen este problema es preferible darlos des -

pués, pues así se retarda la absorción y se reducen los efec­

tos colaterales muscarínicos. Si el paciente está muy débil -

se da neostigmina intramuscular 1 a 2 mg. cada 1 a 3 horas, y 

en emergencias se puede dar hasta 1 mg. intravenoso acompaña­

do de 0.4 mg. de atropina. 

Los órganofosforados, tienen la desventaja de tener muy 

cerca la dosis terapéutica d e la dosis tóxica, siendo por lo 

tanto de difícil control. Uno de los menos activos es el O,M. 

P.A. Su actividad dura 1 semana, y pudiera ser ideal para los 

miasténicos que tienen una enfermedad estable, pero e s un gran 

peligro para los que no la tienen. Se usa caSl exclusivamente 

en pacientes hospitalizados. El ecotiofato alcanza su máxima -

acción en 4 a 6 horas, manteniéndola por 8 a 12 horas, por lo 
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que también es recomendable usarlo slempre con el paciente -

hospitalizado. 

Otros medicamentos. 

Desde hace varios años se han reportado mejorías en apr~ 

ximadamente una tercera parte de los pacientes miasténicos al­

añadir al tratamiento anticolinesterásico otros medicamentos -

como el sulfato de efedrina, el cual se da a dosis de 25 mg. -

orales 3 veces al día. No está claro cómo actúa la efedrina en 

la unión neuromuscular, pero sí mejora la transmisión en algu­

tios de los casos, por lo que se usa a veces como coadyuvante -

en el tratamiento. Se cree que esta droga impide la destruc -

ción de la epinefrina, y ésta, parece, potencializa los efec -

tos de la acetilcolina en el ~úsculo esquelético. 

Algunos han reportado mejorías con el cloruro de potasio 

2 gr. orales 4 veces al día, otros lo han hecho con el hidro -

cloruro de guanidina, espirolatona, mostaza nitrogenada, pero 

con resultados variables. El ACTH ha tenido buenos resultados 

cuando se da a grandes dosis, como lo veremos en e l manejo de 

las crisis miasténicas. 

Uso de anticolinérgicos. 

La atr8pina se da oral o intramuscularmente para prevenir 

o suprimir los efectos secundarios muscarínicos de l o s antico­

linesterásicos. Los miasténicos, tienen un umbral más alto para 

desarrollar estos efectos que las personas sanas. Durante los -

primeros períodos de regulación de los anticolinesterásicos, la 

atropina se da sólo cuando se necesita para aminorar los efec -
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tos colaterales, y así poder diagnosticar temprano la sobre­

dosificación. Un aumento rápido de los efectos secundarios,p~ 

ne en alerta al médico para investigar otros efectos más se -

rios como lo es el acentuamiento de la debilidad muscular. Cuan 

do se ha llegado a la dosis ideal, algunos la continúan dando 

de rutina, pero la mayoría la indica sólo que sea necesarlO p~ 

ra suprimir efectos secundarios. Pueden darse dosis de 0.6 mg. 

orales o intramusculares cada 4 a 8 horas. Otros pacientes pr~ 

fieren usar Pro-Banthine 15 mg. orales o intramusculares cada 

6 horas. 

Todas las pacientes de nuestra serle, han sido tratadas -

casi exclusivamente con neostigmina oral y efedrina, con resul 

tados variables aunque buenos en general. Algunas de ellas re­

curren a la neostigmina intramuscular, al tener proceso s infe~ 

ciosos, o al aumentar simplemente la debilidad. Otras han usa­

do Mestinón, por las noches y por períodos relativamente cortos. 

El inicio del tratamiento ha sido g eneralmente con 1 a 2 -

tabletas orales de neostigmina cada 2 horas, dosis que luego -

se han ido modificando según las respuestas, tanto por el médi­

co como por las misma s pacientes. Muchas de ellas se autoregu -

lan bastante bien como sucede con nuestros casos números 11,111 

y VI. 

Hay pacientes como la número 1 que no ha obtenido ninguna 

mejoría con el tratamiento anticolinesterásico, pero debino a su 

edad y a la localización de la enfermedad no permite emplear 

otros métodos terapéuticos pGr el momento. Las pacientes VI y -
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VIII tambi~n respondieron m~l, por lo que se irradi6 el timo 

de la primera y se practic6 timectomía en la segunda. 

En la paciente número 11, se experimentó usar mostaza n~ 

trogenada I.V., con resultados negativos. 

Nue stro único reporte d e paciente que ha tomado esteroi­

des es la número 111, quien al inicio de la enfermedad, el of­

talm610go la trat6 durante varios meses con Deltacortef, y la 

paciente dice haber obtenido remisión c ompleta de su ptosis. 

Ninguna de las pacientes usa anticolin~r ' i c~s ~e rutina ~~­

haciéndolo solamente si aparecen síntomas muscarínicos. Esto -

como lo hemos mencionado, posiblemente ha ayudado a evitar cri 

sis colinérgicas. 

Drogas contraindicadas o de uso cauteloso. 

Las siguientes drogas se contraindican o pueden adminis -

trarse cün mucha precaución: curare, quinina, quinidina, morfi 

na, tiroides, sedantes, tranquilizantes, d-tubocurarina,decam~ 

tonio, succinilcolina, sulfato de magnesio, estreptomicina,ne~ 

m~c~na , kanamicina, polimixina B, colistina, tetraciclinas in 

travenosas, ~ter, cloroformo y esteroides. La asp~r~na a veces 

parece des encadenar crisis colinérgicas al darla junto con an­

ticolinesterásicos. Se contraindica el alcohol, pues s e cre e -

que aumenta la absorción de dichas drogas. 

C) MANEJO DE LAS CRISIS MIASTENICAS. 

Para el manejo de estas crisis l o primero que hay que lo 

grar es mantener la respiración y ésto se hace manteni e ndo la -
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luego con aparatos. Si hay cianosis se introduce un catéter -

endotraqueal, pues al inicio el paciente puede estar tan débil 

que no resista el colocar intubación, y ésto debe hacerse has­

ta unas horas después, o puede verificarse entonces una traqueas 

tomía bajo anestesia local. Si el paciente está predispuesto a -

neumonías o atelectasias~ algunos recomiendan dar penicilina pr~ 

filácticamente, y si hay muchas ~ecreciones puede darse atropi­

na de 1 a 2 rng. parenteralmente cada 15 minutos, lo cual las dis 

minuye y no aumenta la debilidad. A veces es hasta recomendable­

el verificar Ulla broncoscopía para extraer tapones mucosos d e 

los bronquios. 

Al inicio la alimentación es parenteral. Luego, aproximada­

mente al tercer día, se da por medio de sonda nasogástrica, au -

mentando la cantidad poco a poco y aspirando antes el estómago -

para ver si hay retención gástrica que pudiera orig inar vómitos 

y as p iración bronquial. Si hay ansiedad puede darse Demero l en -

pequeñas dosis. 

En cuanto a los anticolinester~sicos, en los casos en que -

el paciente los ha suspendido voluntaria o involuntariamente, o 

e s obvio que los requerimientos han aumentado por infección, tra~ 

ma,etc., se administran de nuevo y a dosis mayores que las que -

originalmente estaba tomando. Puede darse 1 mg . T.V. de neostigmi 

na, y repetirlo según :as respuestas, pero sin sobrepasar de 4-5 

mg . por hora. Esto será suficiente para que el paciente salga de 

la crisis. Si éste había estado bien controlado, y no mejora al -

aumentar la dosis de los medicamf~ntos, éstos se reducen, estando 
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e l paciente en e l res pira dor artificial, y si es n e cesarlO has 

ta s e suspenden del todo por a lgunos días (aprox imadamente una 

semana). Esto, o r educirla, puede s e r en e s pecial b eneficio s o -

e n pacientes que han e stado recibiendo grandes dos is y que han 

d isminu!do su capac idad de r espu e sta, presumiblemente deb ido -

ésto al desarrollo del estado ante s dicho de insensibilidad a 

la acetilcolina, que sucede en las p lacas motoras t e rminales 

po r la alta y prolongada exposición a l a acetilco lina endógena. 

Al r educirlas as!, hay una mejor res pu e sta posterior, y a ún ma 

yor frecu e ncia de remisiones. Otros, aún d an d-tubocurarin a y 

respiración artificial para dar mayor r eposo a l a s placas t e r-

minales. Otros pacientes mejoran con cloruro de potasio o r e -

duciendo la temperatura c orporal. Estos último s procedimientos 

sólo s e hacen en pacientes graves por s e r muy arriesgados. 

En algunos casos se han administrado altas dosis de A.C. 

T.H., 1000 VI, por 6 a 12 días. Al inicio se v e un empeoramien 

to de l os síntomas, ?er o al s uspe nd erlo s h ay r emisi6n, qu e en 

l a mayoría de l o s casos e s de un promedio de 7 meses de dura -

. ~ 
Clo no 

D) t1ANEJO DE LAS CRISIS COLINERGICAS. 

La crisis c o linérgica se trata básicamente e n una f o rma -

similar a la mi a sté nica, o s ea dando r e s p iración artificial,as-

p ira ndo mucosidades, a limentación parenteral y por supu e sto -

sus pen d iendo la medica ción anticoline sterásica. Se da atropina 

par a c ontrarrestar l o s e f ecto s muscarínicos, y OX lmas para me j o -

rar la debilidad. La atropina s e da a dosis de 1 a 2 mg . intra -
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venosos, repitiéndolos cuantas veces sea necesarlO hasta que 

aparezcan signos de sobredosificación, ya que estas manifest~ 

ciones no son corregidas por las oximas. Si se carece de es -

tas últimas, los músculos recuperan por sí mismos en aproxlm~ 

damente unas 72 horas. 

Cuando hay debilidad por sobredosis de anticolinesterás~ 

cos y las placas terminales responden bien a estas drogas, la 

fuerza muscular mejora o se aumenta dando P.A.M. o D.A.M. cau 

telosamente y en forma intravenosa. Puede darse 1 gr. de és -

tos, lo cual, por lo general revierte los efectos nicotínicos 

de las crisis. No es aconsejable repetir la dodis ya que lue­

go no aumenta la fuerza pero sí se puede producir una nueva -

debilidad y meternos en una crlS1S miasténica. Por eso se dan 

de 50 a 250 mg. intravenosos inicialmente y luego 50 mg. cada 

5 a 10 minutos, lentamente, hasta~btener la fuerza que tenía 

originalmente el paciente con sus drogas anticolinesterásicas. 

No tienen, como dijimos, ningún efecto en pacientes con un e~ 

tado de insensibilidad a la acetilcolina, en cuyo caso lo 6ni 

ca que se puede hacer es dar res~iración artificial. So n fre­

cuentes las remisiones totales después de estas crisis. 

Nuestras enfermas que han sufrido crisis miasténicas, és 

tas han sido desencadenadas, como mencionamos, por procesos -

infecciosos y supresión del tratamiento anticolinesterásico.No 

han sido muy severas y han salido del cuadro con dar de nuevo 

la medicación, y en algunos casos han requerido oxígeno. 
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E) TIMECTOMIA. 

La relación entre timo y miastenia grave no se puso de m~ 

nifiesto sino hasta en 1901 cuando Weigert encontró un tumor -

tímico en un paciente que murió de la enfermedad. En 1939 Bla­

lock observó que los pacientes mejoraban después de la timect~ 

mía. Desd e entonces se han ve nido practicando más y más oper~ 

ciones con resultados todavía inciertos y variables en distin­

tos centros especializados. En general, el pronóstico y la fa! 

ta de resultados definidos es peo r en el sexo masculino, de 

bi~ndose ~sto a que la incidencia en e llos es menor y por tan­

to han habido menos timectomías. 

Por lo general se practica timectomía en pacientes con ti 

momas, teniendo éstos un pobre pronóstico, pues en aproximada­

mente un 75% de los pacientes es maligno, en comparación a un 

20% de malignidad en pacientes sin miastenia grave. 

Para obtener resultados favorables la timectomía debe de 

practicarse en pacientes entre los 12 y 40 años, con hiperpla­

sia tímica, con historia de la enfermedad menor de 5 años de -

evolución, con síntomas severos, mala respuesta a la medicación 

o un incremento rápido de ella, en pacientes con p~rdida de pe­

so por disfagia, imposibilidad para trabajar o lr a la escuela 

o frecuentes crisis respiratorias. En este grupo de pacientes -

se obtiene cerca del triple de buenas remisiones, baja mortali­

dad y larga longevidad que e n otros grupos. 

Se hace de preferencia en un período de relativa estabili­

dad de la enfermedad, y con e l paciente libre de otras enferme-
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dades. Se aconseja que sea de tipo electivo y nunca de urgen 

cia. .' 
Preoperatorio.- Primero se verifica una buena evaluación 

muscular y un estudio respiratorio completo. Se dan los anti­

colinesterásicos en forma oral, y en cantidad suficiente para 

mantener confortable al paciente y no a su máxima fuerza. Una 

hora antes de la operación se comienza a dar, de preferencia, 

piridostigmina parenteralmente. No se recomienda dar barbitú­

ricos ni sedantes. Muchos hacen traqueostomía de rutina, otros 

sólo que la capacidad vital respiratoria preoperatoria sea me­

nor de 1.800 cc., o si hay debilidad de los músculos de la fa­

ringe, si han habido complicaciones respiratorias o han tenido 

crisis. Pueden darse pequeñas dosis de succinilcolina o cura-

re como relajantes musculares si es necesario, y anestesia ge­

neral con pentotal sódico, óxido nitroso y fluothane. 

Operatorio.- Se recomienda una esternotomía media y dise­

car el timo ex1'rapleuralmente, extray~ndolo así. Si se trata -

de un timoma, se abren ambas cavidades pleurales para ver bien 

las relaciones del tumor con los nervios frénicos, sus metást~ 

SlS y extensión. Se extirpa todo el tumor con sus adherencias 

a las estructuras vecinas en un s o lo bloque. Son frecuentes las 

metástasis en la cavidad torácica las cuales hay qye extirpar­

las, pero son raras en otras partes del cuerpo. 

Postoperatorio.- El postoperatorio es frecuentemente Slml 

lar en la mayoría de los pacientes. Por un corto período todos 

tienen una remisión dramática de sus síntomas y no necesitan me 



53 

a 5 días. El dolor es poco pero sí hay ansiedad. 

Luego viene un período inestable que se caracteriza por 

broncorrea y r e aparecimiento de l o s síntomas miasténicos, lo 

cual dura de 2 a 7 días con un promed io de 5. Esto se asocia 

c on un progresivo aumento en la ne c e sidad de drogas anticoli 

n e sterásicas y con respuestas impredecibles. Está muy cerca 

e l margen de dosis terapéutica y sobredosis, por 10 tanto hay 

un gran peligro de pasar rápidamente de crisis miasténicas a 

co1inérgicas. Luego de ésto, el paciente entra en un período 

de estabilización con respuesta a las drogas más predecible, 

pudiendo usarse ya drogas de larga acción, y en vario s meses 

va mejorando poco a poco, disminuyendo los requerimientos de 

anticolinesterásicos. 

Ultimamente las crisis y la mortalidad postoperatoria -

s o n casi nulas por el c o no cimiento que se tiene de la enfer­

medad y un adecuado postoperatorio. Este s e logra c on un per 

sonal especializado , traqueostomía con todas l a s reglas de -

higiene, respiración artificial durante varios d ías, temando 

rayos X del tórax a diario para buscar atelectasias, dr e naje 

postural cada 6 horas desde el primer d ía, buen cuidado del -

balance hidroelectrolítico, una pro nta deambulación, y r e tar­

dando lo más posibl e el inicio de la med icación anticolines­

terásica, la cual no es ind ispensable mientras se mantenga a~. 

paciente en el res pirador artificial. Estas drogas se comie~ 

zan a dar hasta que el paciente tenga muchos síntomas miasté­

nicos. El test con edrofonio es de rutina, siendo éste por lo 
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general positivo. Se dan entonces anticolinesterásicos intra­

venosos y a pequeñas dosis, generalmente la mitad de la dosis 

preoperatoria, y se aumenta según las respuestas día a día.Se 

evalúa para este aumento la respuesta de los músculos respira­

torios y no la de otros músculos. De preferencia se da piri -

dostigmina 1 mg. intravenoso cada 6 horas) pudiéndose aumen -

tar paulatinamente hasta 7.5 mg. intravenosos cada 4 horas.Si 

hay efectos colinérgicos secundarios o no hay respuesta, se -

retiran de nuevo las drogas y se da respiración artificial por 

otros 2 a 4 días, volviendo luego a probar. 

Al reaparecer la motilidad gastrointestinal se coloca la 

sonda nasogástrica y se da la medicina por vía oral. Se retira 

la sonda al estar fuertes los músculos de la deglución. Pueden 

darse pequeñas dosis de atropina de 0.1 a 0.4 mg. para reducir 

las secreciones profusas. L& respiración artificial se retira 

paulatinamente en el transcurso de varios días. 

Resultados.- En general los resultados en varias inves­

tigaciones extranjeras, y en pacientes con hiperplasia tímica 

son así: remisiones del 17 al 25%, mejorías d e l 25 al 45%, sin 

efecto del 17 al 25%, empeoraron o murieron del 12 al 34%. Los 

pacientes de los grupos controles obtuvieron resultados un po -

co menos halagüeños, hubieron menos remisiones y mayor mortali­

dad. Se han obtenido remisiones hasta por 18 años. 

El valor de la timectomía no ha sido demostrado completa­

mente, y no hay criterios definidos ya que la miastenia es una 

enfermedad muy variable. No se sabe con certeza si la mejoría -
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se debe a la operación o a otros factores desconocidos, tal vez 

emocionales. Pac~entes con timomas responden generalmente mal a 

la timectomía. En la mayoría de los casos la enfermedad s e ha -

iniciado en forma brusca y con síntomas sever o s y un curso más 

virulento. En ellos se aconseja irradiar el timo con 3.000 R. -

previamente a la timectomía. 

Por nuestra parte, l a paciente número VIII de nue stra ca­

suística, r e unía casi t odas las indicaciones para una timectomía 

ideal. Era una paciente joven con evolución meno r d e 5 años, hi~ 

toria de 2 crisis miasténicas, presencia de hiperplasia tímica -

y mala respuesta a los anticolinesterásicos. Se decide practica r 

la timectomía la cual se verificó sin problemas fu e ra de la ru p ­

tura pleural. Como era de esperarse, el problema c omenz ó en e l 

postoperatorio cuando la paciente probablemente entró en crisis 

alternas colinérgicas y miasténicas, teniendo además un Droceso 

bronconeumónico sobreagregado . 

En re a lidad no se tenían las cond icione s, nl cerca de i-­

deales, para poder practicar una operación de este ti po . Empe -

zando por la aus encia de Tensilón, por lo que se administraron 

al azar anticolinérgicos y a nticolineste rásicos. No s e practicó 

traqueostomía ni se dió r espiración a rtificial desde e l inicio 

y los cuidados de enfermería dejaron mucho q ué desear. El desen 

lace fatal obtenido fué pues, lo e s perado. 

Tuvimos r e ferencia verbal, que al pacie nt e del sexo mascu 

lino se le practicó timectomía, e n e l extranjero, por presencla 

de un timoma y los resultado s han sido excelentes. 
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De nuestras pacientes, la número VII podría ser cand ida 

ta para practicar timectomía, pues reúne varias de las indic~ 

ciones para obtener bueno s resultados. Sin embargo, por ahora, 

no es recomendable el practicarla en nuestro medio. 

F) IRRADIACION DEL TIMO. 

En pacientes con timoma s muchos aconsejan una radiación 

profunda del timo en vez de cirugía, pues estos tumore s son -

muy radiosensibles y la agravación de los síntomas es más ra­

ra que después de la cirugía. La radiación disminuye el tamaño 

y la actividad de esta glándula, habiéndose observado buenas -

remlSlones totales o parciales en aproximadamente un 50% de 

los casos. Si vuelven los síntomas pueden darse nu evas aplica­

ciones y s e observan nuevas remisiones ( se han hecho hasta 3 

tratamientos), No se ssbe todavía qué peligros resultarán en -

e l futuro por el exceso de rayos. 

La radia ción se usa también en pacientes ancianos y en -

los que no se puede practicar cirugía por presencia de otras -

enfermedades concomitantes, pero no se recomiendan en niños. -

Se han dado desde 600 R. hGs ta 4.000 R. en 10 a 12 dosis repa~ 

tidas durante un tratamiento . 

Su v a lor tampoco se ha e stablecido , -pero en comparación 

a grupos controles la mejoría es ligeramente superior. Después 

de irradiar el timo, no es aconsejable la timectomía por la pr~ 

sencia de adherencias. 

En nuestra serie han sido radiadas total o parcialmente -

__ ___ .! _ _ _ _ _.! __ .J.... _ _ __ __ ...:l _ ' _ ___ ~ __ ~ __ ~~ _ ____ T, J:: __ -:! .:. ______ '.!_~1 ..... 
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con 600 R. a la edad de 9 años, y según refiere la paciente -

no obtuvo ninguna mejoría, más bien continuó empeorando. Creo 

que esta paciente no debió haber sido radiada en esa época 

por su edad. 

Los casos de las pacientes 111 y IV fueron comenzadas a 

irradiar, suspendiéndose luego el tratamiento por haber aume~ 

tado la debilidad. Esto se reporta a veces como normal al ln1 

C10 del tratamiento, mejorando con posterioridad. 

La paciente número V fué radiada totalmente y desde en-

tonces ha sentido una notable mejoría de sus síntomas (lleva 

ya 5 años). Sin embargo toma 150 mg. diarios de prostigmina. 

La paciente número VI ha sido radiada en 2 ocasiones.-

Después de la primera obtuvo una remisión total, no obstante-

haber estado tomando antes de ella más de 1 gr. diario de neos 

tigmina. La remisión aludida fué breve, reapareciendo los sín-

tomas a los 6 meses y sufriendo su primera crisis miasténica -

- d ~ P , un ano espues. osterlsr Q la segunda irradiación los result~ 

dos no fueron tan halagüeños como en la primera vez, sin embar 

80 obtuvo notable mejoría. 

La radiación es la conducta a segu1r para cualquiera de 

nuestras Dacientes que llegaron a tener mala respuesta a los -

anticolinesterásicos, menos para la número I por su edad.-Tam-

poco sería recomendable para la paciente número VI por haber Sl 

do radiada ya en 2 ocasiones. 

G - O T R O S 

Algunos han Dracticado la denervación del seno carotídeo 
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con resultados muy variables. Otros han verificado paratiroi -

dectomía con resultados inciertos. 

En nuestra paciente número III se practicó denervación -

bilateral del seno carotídeo, refiriendo ella no haber obteni­

do ningún alivio. A pesar de ello suspendió a los pocos meses 

la medicación antico1inester&sica, y 6 meses despu~s de la ope 

ración tuvo un notable acentuamiento de sus síntomas. 

Pueden verificarse gastrostomías para la alimentación si 

el paciente tiene mucha disfagia. Esta se cierra luego , al me­

jorar aquélla o si entran en remisión. 
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C A S U I S TIC A 

CASO I 

M.L.G. Edad 4 A. 10 m. Sexo F. Origen Depto. de Usulután.Domi-

cilio Hacienda Miravalle, Depto. de Sonsonate.- Rg .# 13309-67. 

Refiere l a madre, que al cumplir su hija 20 meses de edad, 

comienza a notar que por las mañanas amanecía con lig era ptosis 

bilateral, la cual se acentuaba durante el día hasta llegar a -

ser, por el atardecer, casi t o tal. 

Consulta al Hospital Bloom en Junio de 1967 por "estar mal 

de la vista". Al examen le encuentran ptosis bilateral más acen-

tuada en el ojo izquierdo, siendo negativo el resto del examen -

físico. Se sospecha miastenia 8rave, diagnosticándose esta enfer 

me dad, al obtener gran mejoría de la ptosis después d e la inyec-

ción intramuscular de 0.5 mg. de neostigmina al 1/2000.Todos los 

~ 

examenes practicados fueron ne gativos, incluyendo las radiogra -

fías del tórax. Se le da el alta a los pocos días con tratamien­

to oral de 15 mg. de neostigmina 4 veces al día y solución de 

efedrina al 0.5%, X gotas 2 veces al día. 

Estado actual.- La ptosis no ha tenido mayor mejoría des -

pués de 2 años y medio de tratamiento, así mismo tampoco ha pre-

sentado ninguna otra sintomatolog ía. En dos ocasiones ha suspen-

dido la medicación, aún por varios meses sin notar empeoramiento. 

Tampoco lo hace si la paciente tiene procesos infecciosos, ni 

aún con el e jercicio excesivo. 
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La historia familiar es negativa y tiene 4 hermanos li­

bres de la enfermedad. La miastenia no coexiste con ninguna -

otra enfermedad y la madre durante el embarazo notó movimien­

tos fetales normales. 

CASO II 

P.P. Edad 18 a. Sexo F. Origen Depto. de San Salvador. Domici­

lio Mejicanos, Depto. de San Salvador. Rg. #C-16938. 

Esta paciente remonta sus padecimientos al año de 1960,­

cuando tenía 8 años de edad. Comienza a notar ligera ptosis 

del ojo izquierdo que a los pocos meses s e vuelve bilateral.­

Lue go nota visión borrosa y comienza a sentir debilidad gene -

ralizada que se acentuaba con el transcurso del día. Consulta 

al Hospital Bloom en donde le diagnostican miastenia grave y -

le dan neostigmina, media tableta 3 veces al día, con lo cual­

dice no obtuvo mejoría. Se decide entonces, teniendo la pacie~ 

te 9 años y medio, irradiar el timo con 600 R., c o n lo cual 

tampoco recuerdan haber tenido alivio de su sintomatolog ía,si­

no más bien continuó empeorando. A la edad de 10 años es ingre 

sada al Hospital Rosales por acentuamiento de sus síntomas. Al 

examen se encontró paciente con ptosis bilateral moderada, leve 

nistagmus y debilidad general. Los exámenes que se t omaron fue­

ron todos negativos, incluyendo la radio grafía del tórax. Esta 

vez sí obtuvo mejoría con la neostigmina oral y ha estado así -

desde entonces. Ocasionalmente, con sus menstruaciones, procesos 
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infecciosos y emociones reaparece la debilidad y aún dificul 

tad para masticar y deglutir. Al suceder ésto, aumenta la do -

sis de anticolinesterásicos según la respuesta. 

En 1968 le ponen Diclorén (Mostaza nitrogenada), 10 mg.­

intravenosos en dextrosa al 5%, con lo cual dice empeoró. 

La historia familiar es negativa y su enfermedad no coe­

xiste con otras. Actualmente persiste ligera ptosis bilateral. 

Se mantiene con 40 mg. de neostigmina después de desayuno y 

después de almuerzo. 

CASO 111 

G.Y. de F. Edad 38 a. Sexo F. Origen Depto. de La Paz. Domici -

lio Departamento de San Salvador. Rg. #35374-66. 

G 11, P 1, A 1, V 1 -

Paciente quien inicia su sintomatología en Julio de 1958, 

a la edad de 26 años, cinco meses después de haber dado a luz -

a su único hijo. Refiere que amanece un día c o n diplopia, y una 

semana después aparece ptosis en el ojo derecho. Consulta a un 

oftalmólogo, quien le receta antibióticos y esteroides con lo -

cual dice obtuvo completa mejoría durante 6 meses. Reaparece 

luego igual sintomatología, no cediendo esta vez con tratamien­

to a base B12 y lIestímulos eléctricos". Pasó así un año, al fi­

nal del cual comienza a aparecer progresivamente: sialorrea, di~ 

fagia, voz nasal, tos, regurgitación líquida y debilidad en bra­

zos y piernas. Consulta esta vez a un otorrinolaringólogo,quien 
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encuentra paresla del velo del paladar, faringe y esófago. Es 

remitida luego a un internista, quien diagnostica la enferme­

dad a finales de 1959. rué tratada con Mestinón y luego con -

neostigmina oral, 45 mg. cada 2 horas. Mejoró notablemente y 

en 1961 le dan 3 aplicaciones de rayos X suspendiéndolas lue-

go por haber empeorado un poco los síntomas. En 1962, con ane~ 

tesia local, le practican denervación bilateral del seno caro­

tídeo, refiriendo no haber obtenido ninguna mejoría. A mediados 

de ese mlsmo año tuvo un acentuamiento de sus síntomas, desen­

cadenado por la suspensión de los medicamentos anticolinesterá­

sicos más un proceso gripal sobreagregado. A pesar de ello ha -

suspendido en varias ocaSlones sus medicamentos y a veces hasta 

por varlOS meses, sin volver a recaer. Empeora al aspirar insec 

ticidas, al tener infecciones resDiratorias y tensión emocional. 

Sus menstruaciones le vienen sin ningún problema. Al notar em -

peoramiento ella misma aumenta su dosis oral y hasta se inyecta 

neostigmina intramuscular, si lo amerita la debilidad. Todos 

los exámenes tomados son negativos, incluyendo la radiografía -

del tórax. Hace 3 años tuvo un aborto sin ninguna repercusión -

sobre su enfermedad. La historia familiar es negativa y la en -

fermedad no coexiste con otras. Actualmente lleva una vida nor­

mal, asintomática, fuera de moderada ptosis bilateral. El trata­

miento actual es de 45 mg. de neostigmina 3 veces al día. 



63 

CASO IV 

R.D.R. Edad 39 a,~. Sexo F. Origen Depto. de La Libertad.Do­

micilio Quezaltepeque, Depto. de La Libertad. Rg. #27062-67. 

G 111, P 111, A O, VIII. 

Refiere la paciente que en el año de 1959, a la edad de 

28 años, un año 3 meses después de su último parto, tuvo un -

proceso gripal prolongado, quedando luego con voz nasal. A 

. los pocos meses nota ptosis bilateral, dificultad para masti­

car, hablar y deglutir, debilidad en miembros, en especial su 

periores, y luego debilidad del cuello y cara, llegando al 

grado que tenía que sostenerse la mandíbula para que la boca 

no se le abriera. Consulta entonces en enero de 1961 al Hosp~ 

tal Rosales, encontrándose el examen físico ptosis bilateral, 

voz nasal que se hacía más d é bil al hablar, hasta desaparecer, 

parálisis del velo del paladar y el tiroides un poco aumenta­

do de tamaño. Los exámenes tomados fueron negativos, incluye~ 

do la radiografía del tórax. Sin embargo se encontró el 1 -131 

un poco elevado. Se diagnosticó miastenia grave y bocio coloide, 

por lo que se trató con tiroides 60 mg. 3 veces al día, neosti& 

mina 30 mg. cada 2 horas y Mestinón 60 mg. por las noches. A -

los pocos meses, dice le aplicaron 3 dosis de cobalto, siendo -

luego suspendidas por haberle aumentado la debilidad. Nota que 

empeora si tiene procesos gripales, emociones y al venirle su -

menstruación. En 4 ocasiones le ha aumentado la debilidad, ha -
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cultad respiratoria. En Septiembre de 1969 le extirpan quiste 

del canal del ligamento redondo, bajo anestesia general, sin 

ocasionarle por ello problemas. 

Actualmente persiste voz nasal como única sintomatología. 

Le aparece ptosis y diplopia durante largas horas de trabajo -

en costura. Así mismo empeora si suspende la medicación. Toma 

por ahora, 30 mg. de neostigmina cada 2 horas, de 6 amo a 6 pm. 

CASO V 

E. M. F. Edad 44 -~~ , Sexo F. Origen Depto. de Moraz&n. Domici 

lio San Salvador. Rg. #29984-68. 

G VII, P IV, A 111, VII. 

Paciente quien en 1953, a la edad de 27 años, y a raiz de 

problemas familiares, se le inicia un día dolor retroesternal, 

opresión torácica, sensación de asfixia, sialorrea y posterior­

mente disfagia. Notaba que empeoraba a medida que transcurría -

el día, a pesar de amanecer bastante bien. Consulta al Hospital 

Rosales siendo catalogada en varias ocaSlones d istintas como -

adoleciendo de neurosis, y espasmos esofágicos. A los pocos me­

ses aparece ptosis bilateral, voz apagada y debilidad que se le 

acentuaban también por las tardes. Se le imposibilita hasta el 

verificar los oficios dom€stioos. 11 años d espués luego de va -

rias consultas al Hospital, es referida a cardiología con diag -

nóstico de angina de pecho, diagnosticándose allí por primera -

vez miastenia grave. Fué tratada con neostigmina oral. Todos sus 
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problemas solamente con el último parto, cuando en el puerpe­

rio temprano se le acentuaron los síntomas, al grado de casi -

no poder moverse, deglutir ni amamantar. Rápidamente salió de 

este cuadro. Sus hijos al parecer no adolecieron de miastenia 

neonat~l. Nota que empeora con la tensión, gripe y sus menstrua 

ciones. Los exámenes practicados fueron negativos, incluyendo -

la radiografía del tórax. Se encontró bocio simple para el cual 

le recetaron Proloid, el cual no toma por sentir que le aumenta 

la debilidad y darle sensación de asfixia. 

En 1965 le dan irradiación del timo con 4.000 R. por no -

obtener mejoría con los medicamentos. Sintió desde entonces no­

table mejoría, la cual aún mantiene. En la actualidad persiste 

ligera ptosis bilateral y el tratamiento que ahora emplea con -

siste en 30 mg.dé ~neostigmina después de desayuno, 30 mg. antes 

y 30 mg. después de almuerzo y de cena. Efedrina XX gotas 2 ve­

ces al día. 



66 

CASO VI 

Z.Y.A. Edad 30 a. Sexo F. Origen Depto. de San Salvador, do-

micilio Santa Tecla, Depto. de La Libertad. Rg. #E24545. 

G IV, P 11, A 11, VII. 

Paciente quien remonta sus padecimientos a abril de 1964, 

teniendo entonces 24 años de edad, cuando nota por primera vez 

debilidad en miembros superiores y luego en inferiores. Poste­

riormente le aparece dificultad para el habla, ptosis bilateral, 

disfagia, regurgitación líquida, y se acentúa la debilidad al -

gr.ado de tener dificultcd para mantener la cabezc erecta. Nota 

que empeoraba con el transcurso del c ía. Consulta al Hospital -

Rosales en donde se sospecha la enfermedad y se diagnostica és­

ta con neostigmina intramuscular. Se da tratamiento con Prostig 

mina oral 15 mg. cada 2 horas y Mestinón 60 ms. por las noches. 

Fué empeorando rápidamente, al grado d e llegar a tomar más de 

70 tabletas diarias de neostigmina. No obteniendo mejoría, re­

cibe la primera aplicación de rayos X en clínica particular a -

mediados de 1965. Al finalizar el tratamiento fué tan notable­

la mejoría, que suspendió por completo la medicación oral duran 

te 6 meses, al final de los cuales reaparece la debilidad y co~ 

sulta esta vez a curanderos. En Diciembre de 1966, a raiz de un 

proceso gripal, presenta crisis miasténica severa, la cual fué 

tratada en el Hospital de Santa Tecla con neosti gmina intramus­

cular y oxígeno. Salió del cuadro pero recae a los pocos días -

por bronconeumonía sobreagregada. Esta vez fué ingresada al Hos 
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pital Rosales, dándosele el alta cuando se encontraba mejora­

da y con tratamiento de neostigmina de 15 mg. cada 2 horas. -

Los exámenes practicados fueron negativos, incluyendo la ra -

diografía del tórax. En Junio de 1967 se le da el segundo tr~ 

tamiento de radiación con 4.000 R., despu~s del cual ha senti 

do de nuevo mejoría, aunque no como la primera vez, y continuó 

tomando neostigmina 30 mg. cada 2 a 3 horas; y solución de efe 

drina. 

Durante la preparación de este trabajo la paciente es­

tuvo embarazada, pudi~ndose seguir el curso del embarazo, par­

to y puerperio. Durante el e~barazo experimentó notable mejo -

ría de sus síntomas, que ell~ la compara a la experimentada 

despu~s de la primera irradiación del timo. Ha venido disminu­

yendo el uso de neostigmina hasta tomar solamente de 60 a 75 -

mg. diarios. Los movimientos fetales fueron normales. El parto 

fu~ inducido 4 días despu~s de la fecha probable, no teniendo 

problemas durante él. El niño nació con APGAR 10. No se usó 

forceps ni episiotomía. Antes del parto se inyectaron 0.5 mg. 

intramus ~ulares de neostigmina, y en el postparto una ampolla 

intravencsa . Un mes después del parto, de nuevo comienzan a -

acentuarse los síntomas, al grado de tomar actualmente hasta -

300 mg. diarios de neostigmina para mantenerse bien. 

Empeora con los procesos gripales y con las tensiones -

emocionales, no así con sus reglas. La historia familiar es n~ 

gativa y la miastenia no coexiste con ninguna otra enfermedad 

Actualmente persiste ptosis bilateral moderada. 



68 

Desde hace un més está tomando anovulatorios orales, sin 

notar ninguna mejoría po~ el momento. 

CASO VII 

A.M.O. Edad 30 a .. Sexo F. Ori gen San Salvador. Domicilio Bo. -

Candelaria, San Salvador. Rg . #4820-66. 

REfiere la paciente que~ en febrero de 1966, a la edad -

de 26 afios, 2 meses despu~s de un parto, comienza a notar debi 

lidad en piernas y brazos. A los pocos días aparece diplopia,­

ligera ptosis, dificultad para deglutir, regurgitación nasal -

y tenía que sostener la mandíbula para que ésta no cayera.­

Decide consultar al Hospital Rosales, en donde se le diagnosti 

ca trastorno funcional. A los pocos meses sale de nuevo embara 

zada, desapareciendo por completo su sintomatología. Vuelve a 

consultar de nuevo, en Julio d e 1968 por reaparecimiento de la 

debilidad, 3 meses despu~s de haber nacido el hijo. Esta vez -

se diagnostica la enfermedad, siendo tratada con neostigmina 

30 mg. 3 veces al día y solución de efedrina. Se diagnostica -

también bocio simple, el cual no ha sido tratado. Los exámenes 

practicados han sido negativos, incluyendo la radiografía del 

tórax. Desde hace 8 meses está de nuevo embarazada, habiendo en 

trado desde el inicio de su gestación en un nuevo período de re 

misión total de su sintomatología. Durante sus 3 últimos embara 

zos no ha necesitado tomar medicamento alguno, pero a los 2 a 3 

meses despu~s del parto la sintomatología se reinicia, controlán 

~--- ....... _~--_.-.- Ile __ -l ...... _~ ___ ..I-':_ ......... ': __ ~ .......... ___ .... , ..4:t ..... ... ~ vv ~-. 
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tas de efedrina al 0.5% 2 vec e s al día. Sus hijos han sido to­

dos sanos y la historia fami~i~r es negativa. 

CASO VIII 

B.A.R. Murió en Febrero de 1967 ¿ los 31 a. Sexo F. Origen De­

partamento de Usulután. Rg. #9776-64. 

G IV, P IV, A 0, V l. 

Paciente quien consulta por primera vez en abpil de 1964 

dando historia que a la edad de 27 años, después de un proceso 

gripal, comienza a sentir debilidad general que se acentuaba 

durante el transcurso del día. Pasó así un año, apareciendo -

luego ptosis, diplopia, voz nasal, dificultad para masticar 

y tragar, pérdida de peso y acentuamiento de la debilidad al -

grado de dificultársele la deambulación, Ingresa al Hospital -

de Zacatecoluca en donde se le diagnostica la enfermedad y es 

remitida al Hospital Rosales. Al examen físico se encuentra -

una paciente con ptosis bilateral, hipotonía muscular, voz na­

sal, dificultad respiratoria y reflejos osteotendinosos un poco 

disminuídos. Los exámenes practicados fueron negativos, inclu -

yendo la radiografía del tórax. Fué tratada con neostigmina ln­

tramuscular y luego oral 15 mg. cada 2 horas, y solución de efe 

drina al 0.5% XV gotas 3 veces al día. Se le da el alta con no­

table mejoría. Consulta de nuevo, un año después, con nueva crl­

sis miasténica a raiz de haber suspendido la medicación por un -

mes. Sale del cuadro y se le da igual tratamiento que la vez an-
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ra y última vez en enero de 1967, para evaluar timectomía por 

mala respuesta a los anticolinesterásicos. Se practica la ope - -

ración bajo anestesia general con óxido nitroso , fluothane y 

surital. Se practicó esternotomía media llegande a cavidad.-

Se extirpó el timo, aparentemente aumentado de tamaño, y acci 

dentalmente se abre la cavidad pleural derecha, por lo que se 

colocaron tubos de succión. En el postoperatorio se indicó neos 

ti gmina 1/2 mg. intramuscular cada 4 horas, antibióticos, anal-

gésicos y sueros. A las pocas horas presenta secrecione s exce -

sivas, calambres y ansiedad, por lo que se administra atropina 

0.25 mg . intramuscular cada 6 horas. Al siguiente día presenta 

dificultad respiratoria, por lo que se practica traqueostomía 

y se da respiración asistida, pero el aparato dejó de funcionar 

muriendo la paciente 3 días después de la intervención. 

La historia familiar fué negativa, y sus hijos libres de 

la enfermedad. 

Diagnóstico Anatomopatológico: 1) Miastenia grave, 2) Hiperpla­

sia del timo 15 gr., y 7.6 cm. de mayor diámetro. Había hiper -

plasia linfoide de la médula caracterizada por proliferación de 

los centros germinativos, 3) Hiperplasia esplénica, 4) Infiltr~ 

ción linfocitaria del híeado y suprarrenales, 5) Hiperplasia f~ 

licular intestinal, discreta, 6) Bronconeumonía, 7) Edema cere­

bral, 8) Derrame pleural der e cho 300 cC., 9) Traqueostomía. -

Músculo~ Normal. Tiroides: Normal, con ligera inflamación aguda. 
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CASO IX 

F. V. de D. Edad 56 a . Sexo F. Domicilio Depto. de Cuscatlán, 

Rg. # 1702-70. 

Se trata de una paciente quien ingresa al Hospital Rosa­

les en Enero del presente año remitida del Hospital de Materni 

dad por prolapso genital grado III y para descartar miastenia­

grave e hipotiroidismo. No se pudieron obtener datos claros por 

la debilidad que presentaba la paciente, y tampoco se pudo con­

trolar posteriormente. Daba historia de 3 años de debilidad ge ­

neral. Ptosis bilateral de sde hace 3 meses y dificultad para ha 

blar y masticar desde hacía un mes. 

Lo s exámenes fueron negativos, incluye ndo la radiografía 

de l tórax, y se le da el alta mej orada con tratamiento de neos­

tigmina 30 rng. 3 veces al día y efedrina al 0.5% XV go tas 3 ve­

ces al día. 
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e o N e L u S ION E S. 

1 En nuestro país la incidencia de miastenia grave es no­

tablemente más elevada en el sexo femenino. 

2 La edad de mayor frecuencia para este sexo, es al final 

de la tercera década de la vida. 

3 La herencia de padres a hijos y la presencia de la en -

fermedad entre hermanos no se ha reportado en ninguno de 

los casos. Así mismo no tuvimos reportes de miastenia 

neonatal. 

4 Es frecuente en nuestro medio, que la sintomatología se 

inicie en el área de los músculos extraoculares; así mlS 

mo con debilidad progresiva en las cuatro extremidades. 

5 No es raro que el inicio de la enfermedad, recaídas y 

crisis coincidan con infecciones respiratorias, tensión 

emocional y puerperio. 

6 Las crisis; . .miasténicas han sido relativamente raras y p~ 

ca severas en la mayoría de nuestras pacientes y las co­

linérgicas solamente se ha sospechado la existencia en -

una de las pacientes de nuestra serie. 

7 La mayoría de nuestras pacientes ha evolucionado en una -

forma bastante benigna, hasta el momento, fuera de la que 

murió a raiz de la timectomía. 

8 Dos pacientes han tenido remisiones totales, una de ellas 

después de irradiación del timo, y la otra, las ha tenido 

durante sus 3 últimos embarazos. Otras han tenido remisio-
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9 Es de hacer notar que la enfermedad asociada con bocio 

coloide ha sido frecuente~ y las pacientes bien contr~ 

ladas. No he encontrado reportes de esta asociación en 

las publicaciones revisadas. 

10 El embarazo, parto y puerperio tienen una evolución in­

cierta, sin embargo muchas de nuestras pacientes han m~ 

jorado durante el embarazo y empeorado durante el puer­

perlo. 

11 La miastenia en la infancia no es tan rara para el to -

tal de los casos reportados. Hemos observado 2 casos,uno 

de aparecimiento muy temprano y localizada a los múscu -

los extraoculares y el o tro de inicio tardío y generali­

zada. 

12 Las pacientes han sido bastante bien controladas con la 

medicación anticolinesterásica en la mayoría de los ca -

sos y muchas de ellas se autoregulan adecuadamente. 

13 No podemos sacar conclusiones de la timectomía, radia -

ción del timo ni denervación del seno carotídeo, por ha 

ber sido tan escasos los casos tratados en esta forma.­

Sin embargo, 2 de los casos obtuvieron remisiones tota­

les o parciales y por períodos variables después de la 

irradiación. La timectomía sólo debe volverse a practi -

car tomando todas las precauciones ya establecidas. 

14 Se sugiere continuar probando el uso de anticonceptivos 

orales en las pacientes de edad reproductiva, en vista -

de la mejoría que muchas obtienen durante el embarazo. 
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R E e o M E N D A e ION E S. 

1 Todo médico, en especial el oftalmólogo, otorrinolarin­

gólogo e internista, debe de tener presente la enferme­

dad en pacientes de cualquier sexo y edad, que presen -

ten debilidad, problemas oculares o perioculares y en el 

habla. 

2 Darle a los pacientes amplios conocimientos de su enfer 

medar para facilitar así el tratamiento y reducir al mí 

nimo el aparecimiento de las crisis. 

3 Nunca dar anticolinérgicos de rutina sólo que éstos sean 

necesario s por la presencia de efectos secundarios musca 

rínicos. 

4 Investigar bocio en toda paciente con miastenia, así mis­

mo investigar miastenia en pacientes con bocio que tengan 

síntomas o signos sugestivos de la enfermedad. 

5 Vigilar el puerperio muy de cerca, pues durante él se re 

portan muchas crisis o empeoramientos de la enfermedad. 

6 Irradiar el timo, como único camino seguro que por ahora 

existe en nuestro medio, en todas aquellas pacientes de -

edad adecuada, en las cuales no se obtenga buena respues­

ta Q los anticolinesterásicos. 

7 En el futuro practicar timectomía con todas las precaucio 

nes que hasta el momento se conocen. 

8 Introducir el uso del cloruro de edrofonio al país, para 

facilitar el diagnóstico y el manejo de las crisis, en es 
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