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LA MIASTENIA GRAVIS

La Miastenia Gravis (MG) es una enfermedad autoinmune crénica de etiologia
desconocida que afecta a la unidén neuromuscular. La inmunidad celular y ciertos factores
genéticos parecen ser los responsables patogénicos (1) de esta heterogénea enfermedad, que se
caracteriza por presentar ciertas peculiaridades especificas (2). En el aspecto clinico destaca por
cursar con debilidad y fatigabilidad anormales de los musculos esqueléticos, que aumentan con
la actividad prolongada y tienden a la recuperacion tras un periodo de inactividad o de reposo
muscular. Desde el punto vista inmunoldgico se caracteriza por la presencia en la sangre de
anticuerpos circulantes que actGan sobre los receptores de acetilcolina de la membrana
postsinaptica de la placa motora, bloqueando la transmisién neuromuscular y produciendo su
progresiva destruccion. La valoracion de la actividad muscular mediante estudio
electrofisiol6gico demuestra un decremento de los potenciales de respuesta tras la estimulacion
repetitiva del masculo. En el aspecto farmacoldgico se aprecia cierta mejoria de los sintomas
con la administracion de anticolinesterasicos y de farmacos inmunosupresores. Por Gltimo,
desde el punto de vista anatomopatolégico, se ha comprobado que la mayoria de los pacientes
con MG presentan diversas anomalias en la glandula timica, entre las que destaca la presencia
de hiperplasias, neoplasias o involucion de la glandula.

Descrita por primera vez en el afio 1672, la MG es una enfermedad que, aungue no es
rara, es relativamente poco frecuente, con una incidencia aproximada de 10 a 15 pacientes por
cada 100.000 habitantes. Puede presentarse en cualquier edad, pero es mas frecuente en las
mujeres de 20 a 40 afios (relacién de 3 a 2) y en los varones de 50 a 70 afios. Las
manifestaciones clinicas mas frecuentes son ptosis palpebral, diplopia y facies inexpresiva. En
ocasiones aparecen disartria, disfagia y dificultades para la masticacion. Las crisis miasténicas o
agravamiento brusco de la sintomatologia, pueden desencadenar insuficiencia respiratoria, que
obliga a la aplicacion de ventilacion asistida. Su diagndéstico puede resultar dificultoso, ya que
sus diversas manifestaciones clinicas y su sintomatologia variable pueden ser confundidas con
las de otras enfermedades neuromusculares. La evolucion de la enfermedad es impredecible,
con remisiones espontaneas seguidas de recidivas (3).

Se han propuesto muchas teorias para explicar el origen y las causas que provocan la
enfermedad. Igualmente son muchas las clasificaciones que se han utilizado para diferenciar sus
caracteristicas y también son mdltiples los tratamientos puestos en marcha para atenuar su
sintomatologia. Pero, la MG presenta su propia Yy peculiar historia natural que la permite cursar
con remisiones y exacerbaciones espontaneas y con una respuesta impredecible, independiente
de las diferentes terapéuticas aplicadas.

Asi, segin algunos autores, podemos afirmar que estamos ante ““la gran imitadora™ y
“la mejor desconocida de las enfermedades autoinmunes™.

Para tratar esta enfermedad tan peculiar y heterogénea se han propuesto diversas y
diferenciadas terapéuticas, como el uso de anticolinesterdsicos o de medicamentos



inmunosupresores, la realizacion de aféresis y plasmaféresis y también la timectomia o exéresis
de la glandula timica.

Resulta peculiar que una enfermedad que cursa con manifestaciones sistémicas, y que
presenta un origen incierto y discutido, pueda ser tratada mediante una actuacion quirurgica
localizada, como es la exéresis de una glandula que, inicialmente, parece presentar unas
caracteristicas y una funcion totalmente diferentes a las manifestaciones de la MG. No obstante,
y a pesar de esta discordancia, en el transcurso de los afios, se ha comprobado que el timo
parece el origen de la respuesta autoinmune caracteristica de la enfermedad y que la timectomia
conlleva una mejoria de los sintomas en la mayoria de los pacientes.

EL TIMO

El timo es un 6rgano linfoepitelial situado en el mediastino anterosuperior. Presenta una
serie de caracteristicas: embrioldgicas, anatdmicas, histoldgicas y fisiologicas que justifican la
indicacion de realizar timectomia como tratamiento de la MG. Estas caracteristicas influyen
también en el tipo de técnica y la via de abordaje méas convenientes para realizar la exéresis
quirargica de la glandula.

Embriologia. El timo se origina a partir del epitelio plano de la tercera bolsa faringea. En su
crecimiento embrionario esta intimamente relacionado con el desarrollo de las glandulas
paratiroides, que se originan en la parte dorsal de la bolsa faringea. Este desarrollo conjunto
hace posible que durante el desplazamiento de estas estructuras hacia sus destinos definitivos,
restos de tejido timico puedan quedar retenidos en la region cervical dando lugar a timos
ectépicos cervicales, mientras que restos de tejido paratiroideo puedan desplazarse
andmalamente hasta el mediastino, posibilitando la aparicién de glandulas paratiroides ectpicas
mediastinicas. Igualmente restos timicos pueden quedar incluidos entre la grasa del mediastino
dando lugar a la aparicion de timos ectopicos.

Anatomia. Normalmente, el timo se encuentra situado en el mediastino anterosuperior por
delante de los troncos supraadrticos, en contacto con el tronco venoso innominado y la vena
cava superior y por delante y encima del pericardio. Se encuentra recubierto y en intimo
contacto con las reflexiones pleurales mediastinicas. Es una estructura muy bien vascularizada.
Presenta tamafio y formas variables que se modifican durante el crecimiento. Normalmente esta
constituido por dos l6bulos y presenta una forma similar a la letra H con unos polos superiores
que se extienden hacia la base del cuello y otros inferiores que se extienden hacia el mediastino
anteroinferior. En general, los polos superiores timicos se encuentran unidos a los polos
inferiores de la glandula tiroides mediante unas bandas fibrosas, los ligamentos tirotimicos, lo
que, en ocasiones, relaciona intimamente ambas glandulas.

Histologia. El timo es una estructura linfoepitelial recubierta por una capsula de tejido
conjuntivo gue se prolonga en forma de trabéculas hacia el interior de la glandula, dividiéndola
en maultiples lobulillos. En estos tabiques mesenquimales es donde se localizan los vasos
sanguineos y linfaticos. En los lobulillos se pueden distinguir dos partes bien delimitadas, una
zona periférica o cortical y otra interna o medular. La zona cortical, mas externa o subcapsular
estd constituida por linfocitos de gran tamafio, especificos de la glandula, denominados
timocitos. La zona cortical interna estd constituida mayoritariamente por linfocitos de menor
tamafio, no proliferantes, adosados de forma homogénea. En la zona medular destaca la
presencia de células reticulares epiteliales, que derivan de la tercera bolsa faringea, y de los
denominados corpusculos de Hassall, estructuras histoldgicas especificas de la glandula timica
constituidas por células epiteliales que se disponen de forma concéntrica (Figura 1). El
desarrollo anémalo de estas estirpes celulares da lugar a la aparicion de hiperplasias o de
diferentes neoplasias timicas, patologias que estan presentes en la mayoria de los pacientes con
MG.
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Figura 1. Histologia del timo. Figura 2. Fisiologia del timo.

Fisiologia. El timo es un 6rgano imprescindible para la adquisicion de la inmunocompetencia
de los linfocitos. Durante el periodo embrionario el timo se puebla de linfocitos procedentes del
higado y de la médula 6sea. Mediante la timosina, factor humoral producido por las células
reticulares epiteliales timicas, los linfocitos primitivos sufren una transformacion intratimica,
madurando y convirtiéndose en linfocitos especializados timodependientes denominados
linfocitos T o timocitos. Durante su maduracion intratimica, los timocitos se dividen en distintas
subpoblaciones linfocitarias, adquieren los receptores especificos frente a los diferentes
antigenos, quedan preparados para el reconocimiento antigénico y adquieren la capacidad de
tolerancia frente a los propios componentes del organismo. El timo envia estos linfocitos
especializados al torrente circulatorio, estimulando el desarrollo y la actividad inmunoldgica de
los 6rganos linfoides periféricos (Figura 2). La MG es una enfermedad autoinmune en la que se
aprecia la presencia de anticuerpos anémalos frente a los receptores de acetilcolina de la placa
motora, sospechandose que dichos anticuerpos tienen su origen en el timo.

Estas diferentes caracteristicas han hecho posible relacionar el timo con la MG y
determinar que la timectomia se considere una terapéutica plenamente indicada en el
tratamiento de esta enfermedad.

EL TIMO Y LA MIASTENIA GRAVIS. EVOLUCION HISTORICA

La primera descripcion cientifica de una paciente con sintomas sugestivos de MG fue
realizada en el afio 1672, por Thomas Willis, en Oxford. Describe los sintomas tipicos de esta
enfermedad en una mujer que presentaba ““una paralisis espuria, que no so6lo afecta a sus
extremidades sino también a su lengua, de tal manera que durante un rato puede hablar sin
molestias y con una intensidad aceptable, pero después de hablar durante un tiempo, de
manera apresurada o con ansiedad, no es capaz de pronunciar una sola palabra y se vuelve
muda como un pez, para después recuperar su voz en una hora o dos” [...] “este tipo de
paralisis espuria que parece originarse de un defecto [...] depende de un fallo en la unién que
existe entre la sangre y las fibras motrices”.

En el afio 1877 Samuel Wilks, en Londres, describe el caso clinico de una mujer joven
“histérica”, que presentaba debilidad generalizada con disartria y disfagia y que fallecié por
insuficiencia respiratoria poco tiempo después de la aparicion de los sintomas (1). En la
autopsia no se evidenci6 patologia alguna en el sistema nervioso central y la enfermedad se
describié como “paralisis bulbar”.

En el afio 1879 Wilheim Heinrich Erb, en Heidelberg, describe el proceso patoldgico de
tres pacientes que presentaban un cuadro con posible origen neurol6gico central; proceso que
cursaba con debilidad muscular, ptosis palpebral y dificultad para la masticacion y la deglucion
y que provocO la muerte brusca de los pacientes, no apreciandose en las autopsias proceso
patoldgico que justificara la enfermedad.



En 1892 Hermann Hoppe, en EEUU refiere, por primera vez, la coincidencia en un
paciente de sintomas sugestivos de MG y la presencia de una tumoracion de mediastino
anterior.

En 1895 Jolly publica dos nuevos casos en adolescentes y denomina a este proceso
patoldgico “myasthenia gravis pseudoparalytica”, nombre con el que se ha conocido desde
entonces a esta enfermedad.

Pero, el primero que relaciona claramente el timo con la MG es Hermann Oppenheim,
en Berlin en 1899, al hallar, en la autopsia de una mujer joven con sintomas de MG, la presencia
de un tumor en el mediastino anterior que correspondia a un linfosarcoma. Dos afios mas tarde,
en 1901, y también en Alemania, Carl Weigert describe en la autopsia de un paciente con
sintomas de MG el hallazgo de un tumor timico “del tamafio de una mandarina”, asi como
infiltracion celular linfocitaria en musculo esquelético y miocardio compatibles con ‘metastasis’
de un timoma.

La confirmacion de la estrecha relacion entre el timo y la MG la demuestra Bell en
1917, al comprobar en la autopsia de 57 pacientes con MG que 27 de ellos presentaban
anomalias timicas: 17 hiperplasias y 10 timomas.

MIASTENIA GRAVIS Y TIMECTOMIA

El cirujano aleman Ferdinand Sauerbruch, en 1911, fue el primero en realizar una
tiroidectomia y una timectomia de forma conjunta, por via cervical, en una paciente que
presentaba un hipertiroidismo por una enfermedad de Basedow y una MG por hiperplasia
timica, obteniendo mejoria temporal de los sintomas de ambas enfermedades.

En 1917 Von Haberer describe haber realizado tiroidectomia y timectomia parcial por
cervicotomia en 40 pacientes con tirotoxicosis y sintomas miasténicos, logrando una mejoria
parcial de ambas sintomatologias. Afios mas tarde, Sauerbruch interviene quirdrgicamente a dos
pacientes con MG y timoma, pero ambos fallecen en el postoperatorio inmediato debido a
complicaciones respiratorias e infecciosas, por lo que durante afios se abandona este
tratamiento.

Alfred Blalock, en 1936, reseca quirdrgicamente los restos timicos de una paciente de
20 afios con sintomatologia miasténica grave, que habia sido tratada previamente con
radioterapia del timo sin obtener mejoria clinica. Tras la reseccién timica a través de una
esternotomia media, la paciente presentd una buena evolucion clinica, con remisién
practicamente completa de la sintomatologia que se mantuvo durante mas de 20 afios (4); si bien
es verdad que la paciente fue tratada con prostigmina en el postoperatorio. Ese mismo afio, al
comprobar el buen resultado clinico de la paciente, Blalock aconseja “la exploracion del
mediastino y la realizacion de timectomia en pacientes con MG severa”. Animado por los
buenos resultados obtenidos en varios pacientes diagnosticados de MG y tratados con
timectomia por via transesternal, en 1941 Blalock propone la esternotomia media parcial
superior como via de abordaje para realizar la timectomia total, ya que “el timo esté situado en
el mediastino y el abordaje cervical es insuficiente” y, ademas, “los Iébulos del timo se
extienden lateralmente hacia las pleuras”, siendo el abordaje cervical insuficiente para realizar
la correcta reseccion de la totalidad de la glandula. De esta forma, se puede considerar que
Blalock fue el iniciador de la moderna cirugia del timo.

Los resultados obtenidos por la técnica propuesta por Blalock animaron a otros
cirujanos a utilizar la via transesternal como abordaje quirargico para el tratamiento de los
pacientes con MG. Asi, en 1955, Keynes en Inglaterra, publica una serie de 260 casos de MG
tratados con timectomia por esternotomia media (5). Ese mismo afio, Eaton y Clagett en EEUU
publican una serie de 121 casos (6), y en 1961, Schwab, también en EEUU, publica la
realizacion de 130 casos de timectomia por esternotomia media en pacientes con MG.



No obstante, una revision critica de los resultados de estas series mostro que existia una
cierta confusion al valorar la respuesta obtenida tras la timectomia en la sintomatologia
miasténica, ya que las respuestas eran muy irregulares. Ademas, revisados en su conjunto, los
resultados eran desalentadores ya que la intervencién quirdrgica realizada por via transesternal
se acompafiaba de una alta mortalidad perioperatoria: 15% en la serie de Blalock, y cifras
escandalosas y dificilmente asumibles en las series de Schwab (31%) y de Keynes (33%).

Las causas de tan altas tasas de mortalidad perioperatoria estaban relacionadas con la
aparicion de complicaciones, principalmente respiratorias, y de crisis miasténicas en el
postoperatorio inmediato, que eran tratadas inadecuadamente por un insuficiente control
farmacoldgico de la enfermedad miasténica.

Desde otra perspectiva, los resultados obtenidos en las distintas series eran muy
dispares, con remisiones ocasionales de la sintomatologia miasténica en unos pacientes y falta
de respuesta, e incluso empeoramiento, en otros. La causa de esta disparidad, como muy bien
apuntara Keynes, es que se estaban mezclando los resultados obtenidos sin tener en cuenta las
caracteristicas clinicas de la enfermedad y la presencia o no de timomas. No obstante, se
comprobd que, en conjunto, los resultados parecian mas favorables en las mujeres jovenes, con
sintomatologia miasténica leve y enfermedad de corta evolucidn; por lo que Keynes consideraba
que la timectomia sélo aportaba buenos resultados en los pacientes con MG sin timoma.

Desalentado por los malos resultados obtenidos, Clagett cuestion6 la realizacion de
timectomia en varones con MG y en presencia de timomas. Afortunadamente, afios mas tarde,
se desdijo de esta rotunda afirmacion y continu6 proponiendo la timectomia para el tratamiento,
tanto de la MG, como de los timomas.

En 1959 Carlens, en Suecia, describe la mediastinoscopia por via supraesternal para el
abordaje diagndstico de las adenopatias mediastinicas (7). Esta via permite el acceso al
mediastino anterior y superior y la reseccion del timo por un abordaje minimo y poco agresivo.
Asi, cirujanos de diversos paises, Akakura en Japon (1965), Crile en EEUU (1966) y Carlens en
Suecia (1968) publican la realizacion de timectomias en pacientes con MG por via cervical
supraesternal. Los buenos resultados quirdrgicos obtenidos hacen que rapidamente se implante
la via cervical para el abordaje del timo en los pacientes con MG, ya que esta via presenta
menor morbimortalidad, mayor confort y rapida movilidad del paciente, y menor estancia
hospitalaria. Asi, Papatestas en 1987 publica una amplia serie de 700 timectomias por via
cervical (8) y Cooper en 1988 describe un dispositivo para facilitar la diseccién mediastinica del
timo por un abordaje cervical supraesternal. Sin embargo, la mejora en los resultados
operatorios inmmediatos se acompafiaba de peores resultados en la evolucion de la MG porque,
por esta via, las resecciones timicas podian ser incompletas. Aparte de que, ocasionalmente, los
pacientes presentaban timomas gue no eran tratados de forma adecuada desde el punto de vista
oncoldgico.

MIASTENIA GRAVIS Y TIMECTOMIA.
EVALUACION DE LOS RESULTADOS INICIALES

Para comprender adecuadamente la disparidad de resultados (dependiendo de las
diversas patologias timicas y de las diferentes vias de abordaje) es necesario indicar que la MG
cursa con la presencia de un timo de caracteristicas normales en el 10 a 25% de las ocasiones,
pero gque en 75 a 90% de los casos la MG se acompafia de patologia timica, principalmente
hiperplasia (presente en 85 a 90% de los pacientes) y timoma (en el 10 a 15% restante) (Figuras
3y 4). Valorados los timomas de forma independiente, se comprueba gque se acompafian de MG
en el 30 a 50% de los pacientes.



Figura 3. Hiperplasia del timo. Figura 4. Timoma.

En resumen. Los datos aportados por los diferentes autores, anteriormente referidos,
permiten afirmar que los mejores resultados se obtienen en mujeres jévenes con historia corta de
enfermedad y escasa sintomatologia, mientras que los peores resultados se obtienen en los
enfermos miasténicos de mas de seis afios de evolucién, con sintomatologia grave y patologia
respiratoria previa (9). Los resultados también son peores en las timectomias incompletas o en
presencia de restos timicos aberrantes. Ademas, el curso evolutivo de la MG tras la timectomia
es diferente dependiendo de la presencia o no de timoma. En todo caso, y de forma global, se
puede afirmar que el prondstico es siempre mejor en los pacientes con miastenia e hiperplasia
timica, que en los que presentan miastenia y timoma (10) (Figuras 5y 6). Ello se debe a que en
presencia de timoma la MG se considera un sindrome paraneoplasico y presenta una serie de
especiales caracteristicas:

- Su aparicidn no esté relacionada con el sexo.

- Es mas frecuente en pacientes en la 42 a 62 décadas de la vida.

- Los sintomas miasténicos son mas severos y mas dificiles de controlar en el
postoperatorio.

- La sintomatologia leve preoperatoria puede exacerbarse en el  postoperatorio.

- Hay una respuesta pobre a la timectomia y la timomectomia.

- Debido a la posible invasion tumoral de las estructuras adyacentes se  pueden precisar
resecciones ampliadas a pericardio, pulmon, vena cava, nervio frénico, etc.

- La morbimortalidad perioperatoria es mayor.

- La supervivencia a largo plazo es menor.

Timo y Miastenia Gravis (MG)
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Figura 5. Clasificaciones de la miastenia gravis.



Timo y Miastenia Gravis (MG) Timoma y Miastenia Gravis (MG)
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Figura 6. Timoma y miastenia gravis.

INDICACIONES DE LA TIMECTOMIA EN LA MIASTENIA GRAVIS

La timectomia estd indicada en el tratamiento de la MG, pues actla como un
inmunosupresor que reduce de forma progresiva la produccion de anticuerpos frente a los
receptores de acetilcolina de la placa motora. En conjunto, y de forma empirica, se puede
afirmar que en los pacientes con MG la timectomia aporta las mayores posibilidades de
remisién completa de la sintomatologia miasténica, aunque en algunos casos s6lo permita
atenuar sus sintomas sin lograr su curacion definitiva (Figura 7). Las indicaciones para la
timectomia son diferentes dependiendo de la complejidad de la sintomatologia clinica y de la
presencia 0 no de timoma.

d Pacientes con MG sin Timoma

La indicacion de realizar timectomia va a depender principalmente de la edad y de la
sintomatologia.

Edad. En principio se puede aceptar que la timectomia no esta indicada en la MG neonatal y
tampoco en nifios con una edad inferior a los 10 a 12 afos, ya que la reseccion del timo en etapa
tan precoz puede interferir en el desarrollo de la inmunidad timodependiente. Tampoco estaria
indicada la timectomia en adultos con edad superior a los 60 a 65 afios, ya que en esa época de
la vida el timo esta totalmente involucionado, convertido en grasa y carente de funcionalidad.

Sintomatologia. La indicacién de timectomia va a depender principalmente de la duracion e
intensidad de los sintomas, de la respuesta al tratamiento médico, de la presencia de anticuerpos
circulantes frente a los receptores de acetilcolina y de la presencia de hiperplasia timica (11).

Indicaciones. Segun diferentes autores (8,11,12) la timectomia estaria indicada en:

-Pacientes que presentan una historia corta de la enfermedad, principalmente mujeres jovenes,
porgue en estos casos es cuando se alcanzan los mejores resultados.

-Pacientes de ambos sexos con afectacion orofaringea y/o respiratoria.
-Pacientes con sintomas oculares que interfieran en su calidad de vida.

-Pacientes sin clinica generalizada, pero con manifestaciones electromiograficas y
sintomatologia ocular.

-Cuando la terapia médica ha fracasado o no es capaz de controlar de forma efectiva la
sintomatologia.

-Cuando los efectos secundarios de los farmacos son ‘severos’ o limitan la utilidad de la
medicacién.

Timectomia precoz. Segun algunos autores se deberia realizar la timectomia de forma precoz
en las formas de MG juveniles con sintomas severos y ante la inicial falta de respuesta al
tratamiento médico. También estaria indicada una timectomia precoz en adultos con sintomas
generalizados.



En los pacientes con miastenia ocular pura, asi como en los pacientes con
sintomatologia leve bien controlada con tratamiento anticolinesterasico y que realizan vida
normal, se puede evitar la cirugia. Actualmente, sin embargo, una gran mayoria de autores
consideran que, con una correcta preparacion preoperatoria, la timectomia estaria indicada en
todos los pacientes con MG tan pronto se establezca el diagndstico de la enfermedad, incluso
cuando la sintomatologia es leve, para de esta forma evitar la destruccion progresiva de la placa
motora (12) y el progresivo agravamiento de la sintomatologia.

a Pacientes con MG y Timoma

En estos pacientes hay siempre una indicacién formal de realizar tanto la reseccion de la
tumoracion timica como de los restos timicos remanentes en las regiones cervical y
mediastinica. La indicacién quirdrgica reside en un claro criterio oncolégico. Se debe resecar el
proceso tumoral junto con todas las estructuras adyacentes que puedan estar infiltradas por la
tumoracion. En estas ocasiones y dependiendo de la agresividad del timoma, no es infrecuente
tener que realizar exéresis parcial del pericardio, de las pleuras mediastinicas, del pulmén o de
alguno de sus lébulos, del nervio frénico e incluso de la vena cava superior. En este Gltimo caso
es necesaria la sustitucion vascular por materiales protésicos, tanto homdlogos como
heter6logos o sintéticos, materiales también utilizados para la reconstruccion del pericardio
cuando es precisa su reseccion.

Timectomia en la Miastenia Gravis Timectomia en la Miastenia Gravis
Resultados con diferentes técnicas de Timectomia Resultados con Timectomia

Remisién completa en 33 % vs 8 % con tratamiento médico
Factores:

Edad < 45 afios (predictor independiente de mejoria)
Sexo femenino (predictor independientes de mejoria)
Estadio preoperatorio precoz de la MG (factor favorable)

Tiempo de evolucion de la MG (factor independiente favorable)

Poca necesidad de medicacion preoperatoria

Hiperplasia mejor que atrofia
Coexistencia de MG y timoma (peor prondstico, <15% remision)
Respuesta retardada: 70 % en 1° afio y 30 % de 1 a 3 afios (3 a5 afios)

Zielinski M. Ann Thorac Surg 2004; 78: 253-8

Figura 7. Resultados de la timectomia en la miastenia gravis.

TIMECTOMIA EN LA MIASTENIA GRAVIS: TECNICAS

La timectomia consiste en la reseccién de la glandula timica. Como ya se ha indicado,
esta estructura glandular es heterogénea y presenta ciertas peculiaridades morfoldgicas que
pueden influir en su correcta reseccion. Ademas, pueden existir restos timicos o timos ectopicos
diseminados en la grasa cervical y en la grasa mediastinica, e incluso implantes timicos
localizados en pericardio o pleuras mediastinicas. Por otra parte, las tumoraciones timicas,
ocasionalmente invasivas, pueden infiltrar las estructuras cervicales y mediastinicas adyacentes,
lo que complica su reseccion y hace necesaria la utilizacion de diferentes tipos de abordajes
quirdrgicos.

Debido a esto, los diferentes autores han utilizado el término timectomia ampliandolo
segun el tipo de reseccion realizada y asi la han denominado timectomia simple, extendida,
radical, completa, total, maxima, etc. Una clasificacion mas facil y sencilla de utilizar podria
agrupar todas estas denominaciones en tres grupos de resecciones:

Timectomia simple

Consiste en la reseccion de la totalidad de glandula timica. Con esta técnica se reseca
exclusivamente la glandula con su capsula, sin extenderse a otra estructura cervical ni
mediastinica. Para algunos autores esta técnica es la indicada, y consideran que suficiente, en



los pacientes que presentan miastenia con un timo de caracteristicas normales. Otros autores la
consideran insuficiente, dado que en los pacientes miasténicos la mayoria de los timos son
hiperplasicos o presentan una degeneracion grasa parcial de la glandula, con unos limites
timicos imprecisos que dificultan su correcta reseccion. Estas exéresis limitadas a la glandula
pueden ser incompletas y seguirse de malos resultados, por persistencia de restos timicos
activos que mantendrian su funcionalidad y la sintomatologia miasténica.

Timectomia extendida o ampliada

Esta técnica consiste en la reseccion de la glandula timica junto con la grasa que se
encuentra localizada en el mediastino anterior en la zona periglandular. Algunos autores
extienden la reseccion a toda la grasa del mediastino, desde el borde inferior del tiroides hasta el
diafragma. Lateralmente la reseccion de la grasa se extiende hasta el limite de ambos nervios
frénicos. El objetivo de esta técnica es eliminar todos los posibles focos timicos ectopicos que
puedan situarse en la grasa mediastinica, a fin de conseguir mejores resultados en la
sintomatologia de la enfermedad.

Timectomia radical o maxima

Este tipo de reseccidn intenta eliminar, ademas de la glandula timica, todos los posibles
focos ectdpicos timicos, tanto de localizacion cervical como mediastinica. Para ello combina
dos abordajes independientes, uno cervical y otro mediastinico transesternal. Mediante el
abordaje cervical se realiza una reseccion radical de toda la grasa cervical, para eliminar todos
los posibles focos ectdpicos timicos cervicales. Por el abordaje transesternal se realiza una
timectomia extendida o ampliada, para eliminar —ademas de la glandula timica—toda la grasa
mediastinica con los posibles focos ectopicos timicos existentes. Segun los autores que la
realizan, con esta técnica se tendria la certeza casi total de eliminar todos los focos timicos
activos y se obtendrian los mejores resultados en la sintomatologia miasténica.

TIMECTOMIA EN LA MIASTENIA GRAVIS: VIAS DE ABORDAJE

Como hemos indicado anteriormente, los abordajes para realizar la reseccion de la
glandula timica han sido diversos y se han modificado con el transcurso del tiempo,
dependiendo de los diferentes autores y de los resultados clinicos obtenidos (Figura 8).

Cervicotomia

En 1911 Sauerbruch realiz6 la primera timectomia, junto con una tiroidectomia, por via
cervical. A partir de este momento las primeras timectomias se realizaron por esta via cervical
transversa supraesternal. Este tipo de abordaje permite un acceso, relativamente facil, a los
polos superiores del timo, aunque la diseccién del cuerpo de la glandula es mas dificil y
complicada en el mediastino anterior, principalmente por debajo del tronco venoso innominado.
Esta limitada via de abordaje impide, en ocasiones, la completa reseccion de la glandula timica,
provocando que queden abandonados en el mediastino restos timicos activos que permitan la
persistencia de la sintomatologia miasténica. Cooper en 1988 describié un separador especial
cervical, que permite una mejor vision del mediastino anterior facilitando la diseccion de la
parte mediastinica de la glandula. Este abordaje cervical ampliado no permite una correcta
diseccion de los polos inferiores del timo que, generalmente, se extienden hacia el mediastino
anteroinferior de forma bilateral, ni de toda la grasa mediastinica donde ocasionalmente pueden
asentar pequefios focos timicos ectdpicos activos funcionalmente. La via cervical es defendida
por muchos autores por su menor agresividad, sus resultados mas estéticos y su mas rapida
recuperacioén. Empero, otros consideran que es un abordaje insuficiente para el correcto
tratamiento mediante timectomia de la MG.

Esternotomia media

Fue Blalock en 1936 el primer cirujano que utilizé la esternotomia media para el
abordaje del timo. Consideraba que el timo tenia una localizacion predominantemente
mediastinica y que la glandula estaba recubierta por las pleuras mediastinicas, siendo el



abordaje cervical insuficiente para la correcta diseccion y reseccion de la glandula, maxime
cuando esta diseccién podia estar dificultada por las modificaciones morfologicas que el timo
podia presentar (tras haber sido previamente tratado con radioterapia, como ocurria en el caso
de la primera paciente que oper0 por esta via, 0 ante la presencia de timomas).

La esternotomia media parcial superior, via propuesta y utilizada inicialmente por Blalock,
permite un buen abordaje, aunque parcialmente limitado, del mediastino superior donde
normalmente se encuentra la glandula timica. Esta via permite una buena identificacion de todas
las estructuras mediastinicas anterosuperiores y facilita la correcta reseccién del timo y de las
estructuras adyacentes, que puedan estar infiltradas en el caso de timomas invasivos. No
permite, sin embargo, la correcta evaluacion del mediastino anteroinferior.

La esternotomia media total provee una correcta exposicion de todas las estructuras
mediastinicas, facilitando la resecciéon de la glandula, de toda la grasa mediastinica —donde
pueden asentar timos ectopicos— y de todas las estructuras afectadas en el caso de tumores
timicos infiltrativos.

Es una via mas agresiva que la cervicotomia, pero, con los medios actuales, su tasa de
complicaciones es muy baja. Es la via preferida por todos los autores que propugnan una
diseccion ampliada del timo, con objeto de eliminar todos los restos timicos capaces de
perpetuar la enfermedad miasténica.

Cérvico-esternotomia

Es un abordaje combinado. La cervicotomia permite una correcta diseccion de los polos
superiores del timo y la reseccion de la grasa cervical, donde puede haber restos timicos. La
esternotomia facilita la reseccion de toda la glandula timica, de las estructuras adyacentes
infiltradas en los tumores invasivos y de la grasa mediastinica. Esta via es la propuesta por los
autores que defienden la realizacién de una cirugia radical para el tratamiento de la miastenia.

Toracotomia antero-lateral

Es una via poco utilizada para el tratamiento de la MG con timo de caracteristicas
morfol6gicas normales. Es utilizada por algunos autores ante la presencia de tumoraciones
timicas mediastinicas de gran tamafio que se extienden hacia una de las cavidades pleurales.
Permite una buena manipulacién de las caras lateral y posterior de la tumoracién mediastinica y
un buen control del hilio pulmonar, mientras la diseccién de los polos superiores puede resultar
laboriosa. Esta via toracica anterior se puede combinar con una esternotomia total o parcial en
los tumores de gran tamafio, cuya extraccion puede ser dificil.

Incisidn tipo ‘clamshell’

Se trata de una toracotomia anterior bilateral con esternotomia transversal. Procura un
buen abordaje del mediastino y de ambas cavidades pleurales. Esta indicada en presencia de
tumoraciones timicas gigantes que se extienden hacia ambos lados del mediastino.

Videotoracoscopia y Cirugia videoasistida

Consiste en la reseccién del timo controlada mediante vision con un sistema optico.
Para la diseccion de las diferentes estructuras mediastinicas se utiliza un instrumental quirdrgico
adecuado, que se introduce, junto con la éptica de vision, a través de varias incisiones de
pequefio tamafio que se realizan en la pared toracica y permiten alcanzar el mediastino desde las
cavidades pleurales. Segun los diferentes autores, estas incisiones pueden realizarse en el
hemitérax derecho, en el izquierdo o en ambos. Tras la diseccion de la glandula timica, la
extraccion se puede realizar ampliando uno de los orificios realizados.

En los timos de mayor tamafio, algunos autores han propuesto la realizacion de cirugia
videoasistida o videotoracoscopia extendida (VATET), practicando incisiones bilaterales junto
con una cervicotomia que facilite la diseccion de los polos superiores del timo y la extraccion de
la glandula tras su reseccion mediastinica videotoracoscopica. También se ha propuesto realizar
una incision infraesternal para facilitar la diseccion de los polos inferiores del timo.



Recientemente, este tipo de abordaje videotoracoscopico se ha mejorado ain mas con el
concurso de la cirugia robotica.

En el afio 2000, la Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) propuso un
grupo de expertos para realizar una clasificacion que agrupara de forma sencilla todos los
posibles abordajes para llevar a cabo la timectomia en el tratamiento de la MG.

Timectomia en la Miastenia Gravis Timectomia en la Miastenia Gravis

Vias de abordaje Nuevas Vias de abordaje

Clasificacién de la Timectomia *

1L Timectomia Transcervical
(a) Basica
(b) Extendida

T-2 Timectomia Videotoracoscopica
(a) Clasica
(b) VATET (extendida)

T3 Timectomia Transesternal
(a) Estandar
(b) Extendida

T-4 Timectomia Transcervical y Transesternal

*Jaretzki A. Ann Thorac Surg 2000; 70: 327-34. Meacci E. EurJ Cardiothorac Surg 2009; 35: 1063-9

Figura 8. Vias de abordaje.
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