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Capitulo 50
DEBILIDAD AGUDA SIMETRICA

B. Vidal Diaz. - R. Garcia Montero

INTRODUCCION
4 Cuando hablamos de debilidad muscular nos referimos a la imposibilidad de uno
o varios musculos para ejercer una fuerza normal. Existira, en este caso, un défi-
cit motor que podra presentarse como disminucion de fuerza (paresia) o como pér-
dida total de la misma (plejia), acompafiados o no de alteracion sensitiva y/o au-
mento del tono muscular (espasticidad). El motivo de este déficit puede residir en
una lesién de la via corticoespinal (desde la corteza cerebral hasta la médula es-
pinal) o en una alteracion de la unidad motora (asta anterior medular, nervio peri-
férico, unién neuromuscular o masculo).
4 En lineas generales la debilidad muscular se puede presentar con cuatro patrones
de distribucion:
- Monoparesia o monoplejia: déficit motor de todos los musculos de un brazo o
de una pierna.
- Hemiparesia o hemiplejia: afectacion del brazo y la pierna del mismo lado
(con o sin afectacion de la musculatura facial).
- Paraparesia o paraplejia simétrica: debilidad o pardlisis de ambas piernas.
- Tetraparesia o tetraplejia simétrica: debilidad de las cuatro extremidades.

Figura 50.1: Debilidad muscular asimétrica: monoparesia y hemiparesia

MONOPARESIA

—— Con atrofia muscular —® Braquial: Traumatismo.

Infeccién médula espinal.
Siringomielia.

ELA.

Lesion del plexo braquial.

——» Crural: Lesi6on medular: trauma, tumor, mielitis.
Patologia retroperitoneal: tumor, hematoma.

— Sin atrofia muscular —® Lesidn cortical: vascular, infecciosa, tumoral
(hiperreflexia, espasticidad, RCP extensor.)

- Lesion medular: desmielinizante, tumoral.

HEMIPARESA E:Lesién corticoespinal (mucho mas frecuente).

Lesi6on medular: Sindrome de Brown-Séquard.

4 Este capitulo lo dedicaremos a la debilidad muscular de instauracion aguda o su-
baguda y simétrica.

GENERALIDADES

4 Los pasos a seguir en la valoracion de un paciente con pérdida de fuerza simétri-
ca de evolucion aguda-subaguda no son distintos a los de cualquier otro proceso,
es decir: anamnesis detallada, exploracién fisica y neurolégica minuciosas, exa-



340

MANUAL DE PROTOCOLOS Y ACTUACION EN URGENCIAS PARA RESIDENTES

menes complementarios que confirmen nuestra impresion diagndstica y comenzar

el tratamiento que garantice la funcionalidad y mejor prondstico al paciente.
1.- En la anamnesis son datos imprescindibles: la forma de instauracion (aguda, su-
baguda...), antecedente traumatico o heridas recientes, evolucion de los sintomas,
fluctuacion de la clinica, otros sintomas y signos neuroldgicos y generales asociados
(sintomas sensitivos, alteracion de esfinteres, lesiones cutaneas, fiebre...), exposicion
o consumo de tdxicos, tratamientos recibidos (farmacos, radioterapia, quimioterapia),
enfermedades sistémicas del paciente y antecedentes familiares.
2.- La exploracion, desde el punto de vista neuroldgico, va encaminada a resolver la si-
guiente pregunta: ;donde esta la lesion?. Es de suma importancia tener presente que la
presentacion de la debilidad como paraparesia 0 como tetraparesia agudas nos obliga a
descartar en primer lugar una afectacion medular. Cuando el paciente presente una pér-
dida de fuerza generalizada simétrica o sin nivel sensitivo-motor en la exploracién, pen-
saremos en afectacion de nervio periférico, unién neuromuscular o masculo (Cuadro 50.1).

Cuadro 50.1: Localizacién neuroanatémica

. . . Union .
*k
Signos Asta anterior Nervio neuromuscular Musculo
Debilidad No No Si No
fluctuante
Distribucion Distal Distal Proximal Proximal
Fasciculaciones Si Raras No No
osteggﬂic:fosos Exaltados Disminuidos Normales l(;:gmnalllliedsoc;
Reflejo
cutaneoplantar Si No No No
extensor
Alteracion sensitiva No Parestesias No No
Alteracion esfinteres No** Puede No No
CPK Normal Normal Normal Elevada
Proteinas de LCR Normal/elevada Elevadas Normal Normal

(**ver también sindrome medular).

3.- El siguiente paso ser& solicitar los estudios necesarios para conocer la etiologia
de la lesion y comenzar el tratamiento. Aungue son mdltiples las causas de debilidad
muscular aguda-subaguda (cuadro 50.2) nos centraremos en el manejo diagndstico-
terapéutico en Urgencias de tres entidades: Lesion medular aguda, Miastenia Gravis
y Sindrome de Guillain-Barré. Otros procesos como el botulismo o la intoxicacién por
organofosforados se estudian en otros capitulos del manual (capitulos 60 y 82).

Cuadro 50.2: Causas de debilidad aguda-subaguda

Médula Nervio periférico Unién neuromuscular Mdsculo
Traumatismo Sdr. Guillain-Barré. Miastenia Gravis. Polimiositis aguda.
Infarto medular. Botulismo. Pardlisis periddica.
Paraneoplésica. Intoxicacién por Rabdomiolisis.
Mielitis. organofosforados.

Poliomielitis.

E. desmielinizante.
M. Vacuolar (HIV).
M. Combinada Subaguda.
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LESION MEDULAR AGUDA

1.- CLINICA: las lesiones medulares son la causa mas frecuente de paraparesia agu-
da o subaguda. En la fase aguda la clinica puede ser:

a) Lesion medular transversa completa: shock medular. Tipico de traumatismos me-
dulares y mielitis aguda. Se caracteriza por:

- Paralisis flaccida y arrefléxica infralesional (tetraplejia en lesion cervical; para-
plejia en lesion toracica o lumbar). jOJO! Una lesién cervical ain no estableci-
da puede presentarse como paraparesia que progresara hacia tetraparesia.

- Anestesia infralesional.

- Pérdida de la funcion vesical. Abolicion de reflejos genitales.

- lleo paralitico.

- Pulmén neurégeno.

- Disrregulacion de temperatura, hipotension arterial, alteracién del tono vaso-
motor y piloereccion.

Esta fase puede durar dias o semanas. La recuperacion del automatismo medular se
producira en direccién caudocefalica apareciendo entonces espasticidad e hiperre-
flexia.

b) Sindromes medulares incompletos: los sintomas se reflejan en el cuadro 50.3.

Cuadro 50.3: Sindromes Medulares transversos incompletos

Sindrome Paralisis Propiocepcion  Dolor Temperatura
-Hemiseccion Ipsilateral (-)(ipsilateral) (-)(contralateral)  (-)(contralateral)
(Brown-Sequard).
-Medular anterior. Bilateral Conservada (=) (-
-Cordonal posterior.  Ausente (=) (-)(ascend) (-)(ascend)
-Centromedular Més afectados Conservada (-)nivel (-)nivel

MMSS suspendido

(-): Abolido; MMSS: Miembros superiores.

2.- ANAMNESIS: no olvidar recoger datos sobre antecedente traumatico, proceso tu-
moral conocido, cuadros infecciosos. No es infrecuente la aparicién de dolor en re-
gion cervical, toracica o lumbar con valor localizador y mas a menudo en relacion
con patologia vascular (infarto medular) o infecciosa (absceso epidural).

3.- EXPLORACION: recordar que ante la sospecha de lesion medular aguda debemos
buscar un nivel sensitivo (exploracién de sensibilidad tactil y dolorosa con aguja) y
motor (motilidad voluntaria de dedos en las 4 extremidades, exploracion de reflejos
osteomusculares). Cuadro 50.4.

4.- EXAMENES COMPLEMENTARIOS: en primer lugar debemos descartar una lesion
medular compresiva (cuadro 50.5) y para ello solicitaremos RMN medular urgente
indicando el nivel (si esta exploracion esta contraindicada o no disponible, solicitare-
mos TAC de columna o mielografia). jCuidado con la movilizacién del paciente!

Si se trata de una lesion medular de etiologia no compresiva (cuadro 50.6), se ini-
ciaran los estudios clinicos para un diagndstico precoz:

- Puncién lumbar para estudio de LCR: se solicitaran urgentes las determinacio-
nes habituales para glucosa, células con recuento y proteinas y no urgentes las
siguientes: bandas oligoclonales e IgG en bioquimica y serologia IGes, borrelia,
virus neurotropos, cultivos habituales (incluido para mycobacterias), Ziehl en
microbiologia. Si sospechamos proceso neoplasico o paraneopléasico, debemos
enviar muestra a anatomia patologica para citologia del LCR.




342

MANUAL DE PROTOCOLOS Y ACTUACION EN URGENCIAS PARA RESIDENTES

- Analitica de sangre con: hemograma, velocidad de sedimentacion, estudio de
coagulacion, vitamina B12, bioquimica completa, ANA, ECA, serologia lUes,
virus neurotropos, HIV. También solicitaremos gasometria arterial.

- Sistematico de orina.

- Radiografia de torax.

- Estudio vascular selectivo segun la sospecha diagndstica.

Tabla 50.4: Localizacién del nivel medular

Nivel Motor Sensitivo Reflejo

C4 Diafragma

C5 Deltoides. Flexion codo Hombro Bicipital

C6 Extension mufieca Dedo pulgar Bicipital, tricipital
C7 Triceps Tercer dedo mano Tricipital

Cc8 Flexores dedos 5° dedo mano Tricipital

T1 Intrinsecos mano

T2-T9 Intercostales

T4 Mamila

6 Apéndice xifoides

T9-T10 Abdominales altos

T10 Ombligo Cut. Abd. Alto
T11-T112 Abdominales bajos Cut. Abd. Bajo
L2 Flexion cadera (ileopsoas) Rotuliano

L3 Ext rodilla (cuéadriceps) Rétula Rotuliano

L4 Dorsiflexion pie (tibial ant) Maleolo interno Rotuliano

L5 Peroneos 1° dedo pie Aquileo

S1 Flexion plantar Maleolo externo Aquileo

S4-S5 Perianal

Cuadro 50.5: Lesién medular compresiva

No neoplésica Neoplasica
Traumatismo Hematoma espinal Epidural
Espondilosis Siringomielia Intraduralextramedular:
MTS, meningioma, NF.
Herniacion disco Alteracion congénita Intramedular
Estenosis Quiste aracnoideo
Infeccién: absceso, TBC Paget

(TBC: Tuberculosis; MTS: metéastasis; NF: Neurofibroma)

Cuadro 50.6: Etiologia de la M. Aguda no compresiva

Enfermedad sistémica No enfermedad sistémica

- Neoplasia - Mielopatia desmielinizante (Esclerosis Mltiple)
- Metastasis intramedular - Mielitis postinfecciosa

- Mielopatia paraneoplasica - Mielopatia vascular

- Mielopatia por radiacion - M. Transversa idiopatica

- Sarcoidosis - Mielitis infecciosa (polio, SIDA, neurolues,

- Enf autoinmune neurobrucelosis, tuberculosis, hongos, parasitos,

virus neurotropos)
- LUes - Mielopatia téxica y metabdlica
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5.- TRATAMIENTO:
a) Medidas generales de la lesién medular aguda: cuadro 50.7.

Cuadro 50.7: Tratamiento médico y cuidados del shock medular

Metilprednisolona...............ccc....e. 30 mgr/kg iv en bolo durante 15 min. Tras 45 min
iniciar perfusion iv a 5,4 mg/kg/h durante 23 h.
Funcion respiratoria ..................... iOjo!: Causa més frecuente de muerte en la fase aguda

Oxigenoterapia con/sin intubacion.
Prevenir y tratar infecciones.
Hipotension arterial............ccc....... Evitar TA<80mmHg
Control de PVC. Evitar sobrecarga volumen
Usar inotropos si es preciso (dopamina).
DiIUreSIS....cooviiiiiiiieeeeeeiieee Diuréticos si <40 cc/h
Disrregulacion T2. Evitar la pérdida de calor
Disfuncién vesical Sondaje vesical. Vigilar infecciones. Evitar célculos.
Problemas digestivos.................... lleo paralitico: Dieta absoluta al menos 48 horas.
Alimentacion parenteral después si es necesario
Gastroparesia: SNG con aspiracion si es preciso.
Anti-H2 iv:Ranitidina (evitar ulcus de stress)
Profilaxis TVP-TEP........ccccoccuvveeene Nadroparina sc 0,3 ml/dia.
[D70] (o] SR P UUU PRSPPI AINEs como primera opcion.

Figura 50.2: Algoritmo de manejo en la mielopatia aguda:

MIELOPATIA AGUDA

| Causa compresiva |<— RMN medular P Lesion intramedular
TAC columna Normal
Mielografia
Y \
Valoracién quirdrgica Puncion lumbar
Urgente (Estudio LCR)
\
| Dexametasona iv |
Y
- Trauma: Metilprednisolona iv. Cirugia \
- Infeccion: cirugia. Antibioterapia
(siempre cubrir estafilococo aureus) Continuar estudio
- Causa mecéanica: Medidas diagndstico descrito
conservadoras, cirugia (hemograma, bioquimica,
- Tumor: cirugia. Radioterapia. microbiologia...)
- Malformacién vascular: cirugia
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b) En el trauma espinal:

- Movilizacion cuidadosa (sobre apoyo rigido), fijacion de cabeza en posicion neu-
tra evitando desplazamientos laterales de la misma (importantisimo en lesiones cer-
vicales).

- Medidas generales de paciente politraumatizado (ver capitulo 5).

- Tratamiento médico del shock medular (cuadro 50.7).

- Cirugia urgente en caso de:

4 Necesidad de reduccion abierta.

Fractura cervical con lesion medular y fragmentos 6seos.

Trauma cervical con lesion medular por compresion discal.

Fractura del arco vertebral con fragmentos deprimidos.

Fracturas conminutas.

Lesién medular parcial con deterioro progresivo.

c) En la lesiones medulares compresivas no traumaticas debera realizarse tratamiento

quirdrgico (urgente en caso de abscesos 0 hematomas epidurales); en las metéstasis de

tumor primario conocido, en primer lugar esta indicada la radioterapia urgente.

d) En los procesos medulares no compresivos de etiologia no traumatica, comenza-

remos en Urgencias el tratamiento con corticoides iv: Dexametasona en bolo inicial

de 12 mgr iv seguido de 4 mgr/6h iv. Una vez conocida la etiologia, se iniciara el
tratamiento especifico.

> > > > >

SINDROME DE GUILLAIN-BARRE (SGB)
1.- Concepto:
Polirradiculopatia aguda inflamatoria idiopatica. Hasta un 70% presentan antece-
dentes como infeccion (C. jejuni, CMV, VEB, HIV y Mycoplasma), cirugia, inmuniza-
cion reciente, traumatismo, linfoma, LES).
2.- Clinica:
Generalmente tiene una presentacion subaguda aunque también se dan casos de ins-
tauracion aguda. Los sintomas iniciales suelen ser la debilidad motora y parestesias
(hormigueos, acorchamiento) ascendentes desde las extremidades inferiores. El défi-
cit maximo se alcanza en 2-3 semanas en el 90% de los pacientes.
3.- Variantes clinicas: Sd. de Miller-Fisher (ataxia, oftalmoplejia y arreflexia), sensiti-
vo puro, faringo-cérvico-braquial, pandisautonémica y forma motora pura.
4.- Diagnéstico (cuadro 50.8).
5.- Diagndstico diferencial de urgencia: fundamentalmente con la lesion medular
aguda. Dudaremos del diagnoéstico de SGB en caso de marcada y persistente asime-
tria, disfuncion vesical-intestinal persistente, nivel sensitivo marcado, presencia en el
LCR de leucocitos polimorfonucleares o mas de 50 células.
6.- Tratamiento: siempre debemos ingresar al paciente. El cuadro clinico puede pro-
gresar (incluso con tratamiento) dentro de las 3 primeras semanas y en ocasiones los
pacientes pueden precisar ingreso en UVI, fundamentalmente por compromiso respi-
ratorio secundario.

4 Medidas Especificas: dos opciones terapéuticas principalmente:

a) Inmunoglobulina intravenosa: dosis de 0,4 gr/kg/dia durante 5-7 dias.

b) Plasmaféresis: utilizado en casos con marcada debilidad (imposibilidad pa-
ra levantarse de la cama sin ayuda), compromiso respiratorio y/o sintomas
bulbares (disfagia, disnea). Pauta: 4-6 ciclos en dias alternos por un total de
200mI-300mli/kg. En ocasiones aparecen recaidas tras la supresiéon de los
ciclos.
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Ambos mejoran el pronéstico administrados en las primeras 2 semanas. La
eleccion de uno u otro tratamiento depende en gran medida de la disponi-
bilidad del mismo (en nuestro Centro utilizamos las inmunoglobulinas fun-
damentalmente).

Cuadro 50.8: Criterios diagnosticos del Sdr. Guillain-Barré
Necesarios:
- Debilidad motora progresiva en mas de un miembro.
- Hipo-arreflexia.
De apoyo (clinicos):

- Progresion rapida de sintomas y signos.

- Relativa simetria.

- Afectacion de nervios craneales. Debilidad facial en el 50% de los pacientes (frecuente-
mente bilateral). Afectacién de otros PPCC dando lugar a alteraciones de la deglucion,
disartria y alteracion de la musculatura extraocular.

- Sintomas sensitivos (subjetivos): parestesias y dolor neuropatico, lumbar o muscular.

- Disfuncion autondémica: Arritmias, hipotension arterial, HTA, taquicardia, (siempre debe
excluirse tromboembolismo pulmonar: TEP).

- Ausencia de fiebre al inicio de los sintomas.

De apoyo (examenes complementarios):

- LCR: disociacion albumino-citolégica; aumento de proteinas (a partir de la 12 semana de
evolucién, maximo a las 4-5 semanas) y menos de 50 leucocitos mononucleares ( tipico
< de 10 cél). No imprescindible hacerla de urgencia.

- EMG: disminucién de la velocidad de conduccién, bloqueos (el 20% de los estudios seran
normales; otros no seran patoldgicos hasta varias semanas después). Alteracion precoz
de la onda F.

4 De las complicaciones: fundamental porque también marcara la evolucion.

a) Profilaxis de trombosis venosa profunda (TVP) con heparina de bajo peso
molecular (Nadroparina o Enoxiparina: ver capitulo 18). Administracion
subcutanea diaria ajustando la dosis segun el peso del paciente.

b) Cuidados respiratorios: muy importantes. Monitorizar la funcién respirato-
ria mediante la medicion de la capacidad vital (CV) al menos una vez al dia.
La gasometria no nos servira como seguimiento porque la repercusion en la
misma aparece cuando ya existe un compromiso respiratorio grave. Son cri-
terios de ventilacion mecanica: CV inferior a 25 ml/kg en varones, 20 ml/kg
en mujeres y 200 ml x edad en los nifios, frecuencia respiratoria superior 30
rpm, agotamiento fisico e incapacidad para toser y expectorar. Vigilar la
aparicion de complicaciones como neumonias o atelectasias. Se indicara fi-
sioterapia respiratoria.

Vigilar la sintomatologia bulbar: se pondra sonda nasogastrica si es preciso
para evitar broncoaspiracion.
d) Disfuncion autondmica: alteraciones electrocardiogréficas o imposibilidad
de controlar la presion arterial pueden ser indicacion de ingreso en UCI.
e) Laxantes y enemas si es preciso.
f) Profilaxis de edemas, Ulceras de decubito y contracturas musculares por in-
movilizacion. Comenzar lo antes posible el tratamiento rehabilitador.
7.- Pronéstico: generalmente los sintomas progresan durante 7-21 dias. La mitad de
los pacientes se recuperaran sin secuelas significativas; el 80% podran deambular de
forma auténoma en 6 meses, quedaran con alteraciones de importancia alrededor

()
~

-~



346

MANUAL DE PROTOCOLOS Y ACTUACION EN URGENCIAS PARA RESIDENTES

del 10-15% de los enfermos. Son factores de buen pronéstico la edad inferior a 40

afnos,

la evolucion sin complicaciones respiratorias y la ausencia de dafio axonal en

el estudio neurofisioldgico.

MIASTENIA GRAVIS (MG)
1.- Concepto:
Es una enfermedad autoinmune producida por la existencia de anticuerpos contra
los receptores nicotinicos de acetilcolina postsinapticos de la union neuromuscular.
2.- Presentacion clinica:

El

dato clinico caracteristico es la debilidad muscular fluctuante de predominio

proximal y la fatigabilidad. Aproximadamente un 40-50% de los pacientes tienen
sintomas de musculatura extraocular -diplopia y ptosis- sin afectacion pupilar. El
30% cursara con sintomas bulbares -disfagia, voz nasal-. Todos los sintomas em-
peoran con el ejercicio y mejoran con el reposo y el frio. En funcién de la clinica
se clasifican en 5 grupos (Cuadro 50.9).

A
A

Cuadro 50.9: Clasificacion de Osserman de la Miastenia Gravis

I: MG ocular. Si se mantiene 2 afios: bajo riesgo de progresion.

IIA: generalizada leve, afectacion ocular. Sin crisis y con respuesta al trata-
miento. Pocos pacientes tienen deterioro rapido.

IIB: generalizada moderada. Afectacion ocular y bulbar; peor respuesta al
tratamiento. Se deterioran con procesos intercurrentes.

II: fulminante aguda. Afectacion bulbar y respiratoria. Crisis miasténica. Aso-
ciada a timoma. Mala respuesta al tratamiento.

IV: grave tardia. Croénica con tratamiento infructuoso. Aquella que tarda 2
afios en progresar desde los tipos | y Il

3.- Pruebas diagnésticas:

Test del edrofonio (Tensil6n®, 1 amp=10 mgr; Anticude®, 1 ampolla= 25 mgr)): la
mejoria de los sintomas tras la administracion de cloruro de edrofonio confirma
el diagnostico. Es el método disponible para hacer un diagndstico rapido. Para
realizarlo es imprescindible que existan sintomas visibles cuya mejoria o remision
podamos objetivar (ptosis palpebral, disfonia...). Puede haber falsos positivos en
caso de enfermedad de motoneurona, sindrome de Guillain-Barré, tumores hipo-
fisarios, miopatia ocular, sindrome de Eaton-Lambert y neuropatias oculares dia-
béticas. Debe realizarse con monitorizacion del paciente y disponiendo de Atro-
pina iv. para contrarrestar las sintomas colinérgicos. Se administran primero 2
mgr iv, esperamos un minuto y si no aparecen efectos secundarios importantes,
se administran 3 mgr y 5 mgr a intervalos de 1 minuto (en nifios la dosis es de
0,2 mg/kg). La mejoria de los sintomas es transitoria (2-20 min).
Electromiograma (EMG): en la estimulacién repetitiva a 3 hz aparecera una
disminucién de la amplitud del 4° potencial respecto al 1° (al menos del 10%).
Anticuerpos anti-receptor de acetilcolina: positivos en el 75-85% de las formas
generalizadas.

Otros estudios: TAC toracico para descartar timoma; hormonas tiroideas; com-
pletar estudio autoinmune (anticuerpos antinucleares, factor reumatoide, Ac-
antitiroideos).

4.- Diagnostico diferencial: Cuadros 50.10 y 50.11.
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Cuadro 50.10: Diagnéstico diferencial de MG
- . : Diplopia 'y " Debilidad en
Diplopia o ptosis sintomas bulbares Sintomas bulbares extremidades
- Lesiones de tronco | - Lesiones de tronco | - Lesiones de tronco | - Sindrome
cerebral. cerebral. cerebral. miasténico de
- Miopatia - Sindrome de - Esclerosis lateral Eaton-Lambert.
mitocondrial. Miller Fisher. amiotrofica (ELA). | - Sindrome
- Masa orbitaria. - Distrofia muscular | - Siringobulbia. miasténico
- Botulismo. oculofaringea. congénito.
- Oftalmopatia de - Miopatias.
Graves. - Atrofia muscular
- Enf. de Wernicke. espinal.

Cuadro 50.11: Diagn6stico diferencial MG y Sindrome Eaton-Lambert

Miastenia Gravis

Sindrome Eaton-Lambert

- Distribucion debilidad

- Afectacion pupilar

- Reflejos

- Efecto del ejercicio repeti-
do sobre la debilidad

- Anticuerpos antirreceptor
de acetilcolina

- Anticuerpos anticanales
del calcio

- Paraneoplasico

Oculomotores>bulbar
No

Normales

La empeora

Si

No

10% asociado a timoma

Piernas>brazos>bulbar
Miosis

Hipoactivos o abolidos
La mejora

No

Si

>60% asociado a carcinoma

de pulmén de células peque-

fas.
- EMG:
estimulacién repetitiva 3 hz | Decremento Decremento
" " 20-50 hz Variable Incremento

5.- Tratamiento:

4 Anticolinesterasicos: de eleccién. Piridostigmina a dosis maxima de 60 mg/4-6 h.
Si es necesaria la administracion intravenosa, usaremos Neostigmina a dosis de
0.5mg/4h.

4 Corticoides: Indicados cuando no es suficiente el tratamiento con anticolinestera-
sicos. Normalmente comenzando por dosis altas (Prednisona 1 mg/kg/dia en do-
sis Unica matutina) y descenso segun respuesta hasta la dosis minima eficaz.
Siempre que comencemos tratamiento con corticoides deberemos seguir de cerca
al paciente (ya sea de forma ambulatoria o ingresado si es preciso) porque en las
primeras 2 semanas puede existir un empeoramiento clinico. Este deterioro clini-
co se controla con Piridostigmina o con plasmaféresis.

4 Plasmaféresis: usada en la crisis miasténica con sintomas bulbares y compromiso
respiratorio, en MG sin respuesta al tratamiento previo. Habitualmente los ciclos
son de diez sesiones.

4 Timectomia: en caso de timoma o MG generalizada (incluso sin timoma, sobre to-
do en adultos < 60 afios). Debe realizarse preferiblemente dentro de los 2 prime-
ros afios del diagnostico y con el paciente en las mejores condiciones clinicas, so-
bre todo desde el punto de vista respiratorio. Si el paciente recibe tratamiento con
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anticolinesterasicos, éstos deberan suspenderse 12-24 horas antes y se reanuda-
ran pasadas 24-48 horas de la intervencion.

Inmunosupresores: tras timectomia y en aquellos casos que no responden a corti-
coides o en los que éstos no son recomendables. El mas utilizado es la Azatiopri-
na a dosis inicial de 50 mg/dia controlando hemograma y funcion hepatica.
Inmunoglobulina: a dosis de 0,4 gr/kg/dia iv durante 5 dias (dosis total de 2
gr/kg). Tiene las mismas indicaciones que la plasmaféresis. Puede causar reac-
ciones anafilacticas en pacientes con déficit de IgA.

Urgencias en la Miastenia Gravis:

El paciente miasténico puede acudir al Servicio de Urgencias con la clinica des-
crita de debilidad y fatigabilidad con sintomas oculares o bulbares adn sin estar
diagnosticado, pero lo habitual es que veamos pacientes con MG conocida que
consultan por empeoramiento de su situacion basal. Las principales causas de de-
terioro se reflejan en el cuadro 50.12 y se incluyen determinados farmacos (cua-
dro 50.13).

Cuadro 50.12: Causas de empeoramiento de la MG

Infecciones, sobre todo respiratorias
Hiper-hipotiroidismo

Trastornos emocionales

Embarazo

Menstruacion

Hipertermia-golpe de calor
Vacunacion

Cirugia

Farmacos

> > >

Existen dos formas de deterioro agudo que precisan ingreso del paciente y trata-
miento urgente: crisis miasténica y crisis colinérgica.
a) Crisis miasténica: definida por debilidad marcada de la musculatura respiratoria

o bulbar. Es una emergencia que precisa cuidados intensivos; la complicacién ca-
racteristica es la insuficiencia respiratoria aguda que puede requerir intubacion
orotraqueal (capacidad vital <15 ml/kg). La plasmaféresis, junto con el trata-
miento habitual, parece acelerar la recuperacion (no hay estudios controlados).

b) Crisis colinérgica: se manifiesta como aumento de los sintomas miasténicos junto

7.-

con fasciculaciones, miosis, salivacién, sudoracion, palidez cutanea, bradicardia,
broncorrea, dolor abdominal y diarrea (sintomas indistinguibles de la intoxicacién
por organofosforados). La confirmacion diagndstica se puede hacer siempre que
dispongamos de apoyo ventilatorio inmediato, monitorizando al paciente y admi-
nistrando edrofonio (2-10 mg iv): la sintomatologia empeorara. En ese caso, sus-
penderemos la medicacion colinérgica durante 2-3 dias. Los efectos de la acetil-
colina se antagonizaran con la atropina. Igualmente es precisa la vigilancia
estrecha. (No olvidar monitorizacion de la funcion respiratoria).

Miastenia Gravis y Embarazo:

A

La gestacion en pacientes con MG se considera como embarazo de alto riesgo.
El primer trimestre del embarazo y el primer mes postparto son los periodos criti-
Cos.
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Cuadro 50.1: Farmacos de riesgo para el paciente miasténico
Relajantes musculares | Antirreumaticos Anestésicos generales | Antipalddicos
D-tubocurarina D-Penicilamida Eter y cloroformo Quinina
Pancuronio Cloroquina Ketamina Cloroquina
Galamina Colchicina Propanidid Analgeésicos
Decametonio Cardiovasculares Metoxifluirano Morfina
Vecuronio Quinina Halotano Dipirona magnésica
Piperonio Procainamida Ciclopropano Ketoprofeno
Doxacurio Lidocaina, Fluotano Antihistaminicos
Mivacurio propafenona, Anestésicos locales Difenhidramina
Succinilcolina Verapamilo Lidocaina Diuréticos
Suxametonio Ajmalina Procaina Evitar los depletores
Decamonio Hidantoinas Laxantes y enemas de potasio
Benzodiacepinas Guanetidina Evitar preparados de Anticolinérgicos
Meprobamato Gangliopléjicos magnesio. Los laxantes | Pueden enmascarar
Baclofeno Betablogueantes disminuyen la una crisis colinérgica
Dantroleno Sulfato de magnesio absorcion de los en pacientes
Toxina botulinica A Reserpina anticolinesterasicos tratados con

Antibiéticos y similares
No hay riesgo:
Penicilina
Cloranfenicol
Vancomicina
Cefalosporinas
Agravan:
Aminoglucésidos
Polipéptidos
Tetraciclinas
Lincomicina
Clindamicina
Ciprofloxacino

(Si el antibiograma lo
aconseja y no hay otra
eleccion, pueden
administrarse los
antibiéticos
contraindicados
valorando el riesgo y
vigilando todo

signo de alarma)

(En caso de necesidad
cardioldgica y si son
insustituibles pueden
usarse con mucha
precaucion)
Anticomiciales
Hidantoinas
Barbituricos
Trimetadiona
Benzodiacepinas
Etosuximida
Psicotropos, hipnéticos
Benzodiacepinas y deriv.
Carbonato de litio
Amitriptilina
Imipramina
Inhibidores de la MAO
Clorpromacina
Haloperidol
Droperidol

Clozapina
Anfetaminas

orales.
Anticolinesterasicos
-Inhibidores
irreversibles de la
AChE: malation,
paratién y derivados
del carbamato.
-Inhibidores reversibles
de la AChE:
neostigmina,
piridostigmina y
edrofonio

(en ocasiones)
Agentes hormonales
ACTH y corticoides
(s6lo

usarlos bajo indicacion
y seguimiento por
neurologo)
Hormonas tiroideas
Anticoncentivos
Oxitocina

anticolinesterasicos.

A El efecto del embarazo sobre el curso clinico de la MG es variable: el 33% em-
peoran, el 33% mejoran y en el 33% no se modificara. No existe relacion entre la
severidad de la MG antes del embarazo y la exacerbacion de los sintomas du-

rante la gestacion.

4 Lo habitual es que la MG no afecte al curso del embarazo ni del parto.

>

Por si misma la MG no constituye indicacion de aborto.

A La musculatura uterina no se afecta por la enfermedad pero si es posible que la
medicacién anticolinesterasica aumente la excitabilidad uterina (efecto que se ha
relacionado con aborto espontédneo o parto prematuro) y por este motivo no se
recomienda la administracion intravenosa o en dosis altas de estos farmacos du-
rante el embarazo. Los corticoides, las inmunoglobulinas y la plasmaféresis pue-
den utilizarse (esta ultima puede inducir parto prematuro). En cuanto a los agen-
tes citotdxicos, tienen efectos teratogénicos y su uso debe limitarse a casos en los
que se consideren indispensables para el control de la enfermedad.
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Durante el parto el Gtero responde con normalidad a la infusién de oxitocina. La
debilidad marcada puede prolongar el expulsivo y aumentar la necesidad de for-
ceps. En ocasiones se administran dosis adicionales de corticoides para contra-
rrestarla. La enfermedad por si misma no es indicacion de cesarea. En caso de
necesitar anestesia, es preferible la regional o epidural.

La MG no aumenta el riesgo de malformaciones congénitas. El 10-15% de los re-
cien nacidos pueden presentar miastenia neonatal, manifestada como hipotonia,
llanto débil, dificultad para la alimentacion y problemas respiratorios. Este cua-
dro se produce por el paso al feto de anticuerpos anti-receptor de acetilcolina a
través de la placenta. No existe relacién entre el grado de enfermedad de la ma-
dre y la afectacién del nifio. Aparece entre las primeras horas y el tercer dia del
nacimiento y generalmente remite espontaneamente en 2-4 semanas. Si transcu-
rrida la primera semana no han aparecido sintomas, es muy poco probable que
el recién nacido desarrolle una miastenia neonatal. Aunque pueden resolverse sin
tratamiento especifico, los casos con mayor afectacion necesitaran anticolineste-
rasicos (Piridostigmina, 1-2 mg/kg cada 4 horas) de forma transitoria, teniendo
mucho cuidado en no prolongar su uso innecesariamente.
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