Curso de actualizacidon en Miastenia Gravis
Colegio de Meédicos de Valladolid
21-22 de febrero de 2012

MANIFESTACIONES CLINICAS DE
LA MIASTENIA GRAVIS

Miguel Angel Tola Arribas
Neurologia. HURH

‘] ﬂ 11 S
HQSPJTAL UNIVERSITARIO 5 a cy
RiO HORTEGA



"
Esquema

m Caracteristicas esenciales.
m Sintomas Yy signos.

m Estadiaje de la enfermedad.
m Evolucion.

m Protocolo de evaluacion.

- |11

HOSPITAL UNIVERSITARIO
RIO HORTEGA



MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA MIASTENIA GRAVIS

CARACTERISTICAS ESENCIALES
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Localizacion de los sintomas

FATIGABILIDAD

FLUCTUACIONES
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CARACTERISTICAS DE LA FATIGABILIDAD EN LA MG

m Fatiga especificade musculos concretos.

m Aumenta con el esfuerzo mantenido y mejora con el reposo.
m Empeoracon el calor y mejora en ambientes frios.

m Solo afecta musculos estriados voluntarios.

m Mejora con anticolinesterasicos.

m  No hay atrofia muscular, afectacion de reflejos o sensibilidad.

NO ES EQUIVALENTE A ASTENIA
O CANSANCIO GLOBAL
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LAS FLUCTUACIONES EN LA MG

Sintomas generalmente ausentes al despertar.
Empeoran al final del dia.
Variables de un dia a otro.

Remisiones espontaneas frecuentes al inicio de la
enfermedad.

Se desencadenan o se agravan por:

Infecciones. Embarazo y menstruacion.
Cirugia. Ansiedady estrés.
Traumatismos. Farmacos.

el |11

HOSPITAL UNIVERSITARIO
RiO HORTEGA



FARMACOS DESENCADENANTES O AGRAVANTES

m Anestésicos (blogueantes m  Quinina, quinidina,
neuromusculares). procainamida.
m  Antibioticos: m Sedantes menores (BZD).
Aminoglucosidos. m Sedantes mayores (morfina).
m Betablogueantes: m Sales de magnesio.

Propanolol, timolol.

: : m Contrastes yodados.
m Antagonistas del calcio.
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MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA MIASTENIA GRAVIS

SINTOMAS Y SIGNOS
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FORMAS CLINICAS

Miasteniaocular

Miasteniageneralizada

m Limitada a elevadores de los m Afectacionocular (casi
parpados, orbiculares de los siempre) asociada a
0jos y musculatura extrinseca. combinaciones variables de

m Respetalas pupilas.
m  Seropositivos: 50%

musculatura bulbar, miembros
0 M. respiratorios.

m  Seropositivos: 90%

20-30 anos (predominio femenino)
60-80 anos (predominio masculino)

Edad deinicio

Fisiopatologia similar aunque distinto prondstico y tratamiento
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MIASTENIA OCULAR

m Es la manifestacion clinica inicial en el 50% de

los pacientes.
m Enel 15% es la Unica manifestacion.

m Alo largo de la enfermedad los sintomas

oculares aparecen en el 90% de los pacientes.

ACTIVACION CONSTANTE DE LOS MUSCULOS
EXTRAOCULARES
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MIASTENIA OCULAR: SINTOMAS

m Ptosis palpebral (frecuente).
m Diplopia binocular (frecuente).

m Lagoftalmos (raro).



Ptosis palpebral

Sintomas

Signos

m Ptosis unilateral o asimétrica.

m Ptosis alternante (casi
patognomaonico).

m Empeoramiento al leer o ver la
TV, sobre todo al final del dia.

m Fotofobia habitual.

m Utilidad de fotos antiguas.

Evocable en mirada sostenida
hacia arriba 2 min.

Test del descanso: mejora al
cerrar los 0jos 2-5 minutos.

Test del hielo: mejora al aplicar
frio en region orbitaria.

Compensacion con
contraccion de musculo frontal.

Signo de la cortina.
Signo de la “mirada furtiva”.
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Ptosis palpebral

Contraccion compensadora
de m. frontal
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Signo de |la cortina

m La elevacion pasiva del parpado mas afectado

Incrementa la ptosis del contralateral.

m Basado en la ley de Hering de inervacion
simultanea idéntica de ambos elevadores del

parpado superior.
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Signo de |la cortina
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Signo de |la cortina
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Signo de la mirada furtiva

El cierre forzado de los ojos mas de 30 seg.
produce un fallo en el cierre completo
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Diplopia binocular

Sintomas Signos
m Fluctuantetantoen su m Cualquier combinacion posible
Intensidad como en la de afectacion de MOE
direccion de la mirada que lo (individual o maltiple).
evoca. m Fluctuantey asimétrica.
m Horizontal (afectacion de s Puede simular OIN o
rectos interno o externo). afectacionfocal de I, IV o VI
m Vertical o diagonal (afectacion PC.

de rectos sup, inf, u oblicuos).

m |niciofrecuente convision
borrosa.
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Diplopia binocular

Simulacion de afectacion del 11l PC
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Diplopia binocular

Simulacion de
oftalmoplejia internuclear
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Lagoftalmos

ES rara.
Debilidad de m. orbicularis oculi.
Puede producir conjuntivitis por exposicion.

La correcta activacion del musculo se demuestra
comprobando el fendmeno de Bell.
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MIASTENIABULBAR

Sintomas Signos

m Disartriacon el habla m Disartria fluctuante. Empeora
mantenida. al contar hasta 50.

m Cambioseneltonoy la m oz nasal por oclusion
intensidad de la voz. Ronquera. velopalatinaincompleta.

m Atragantamientos con m Disfonia. Voz hipofonicao
regurgitaciones nasalesy bitonal por fatigabilidad de m.
aspiraciones. vocales.

m Dificultad para masticar con m Disfagiaaliquidos.
cambios en habitos m Estridor laringeo raro por
alimenticios. paresia de cuerdas vocales.

m Boca entreabierta por debilidad
de maseteros.
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MIASTENIA FACIAL

m Debilidad del orbicular de la boca.

m Pérdida de expresividad facial.

m Dificultad para silbar, sorber, inflar globos.

m A veces atrofia de m. peribucales (anti MusK)
m Signo de la sonrisa “horizontal”.
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ATROFIA FACIAL (Ac Anti-MuSK)

Atrofia facial superior

Reposo

Cierre
forzado
0j0s

Intento
mirada

hacia arriba

Atrofia
lingual
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AFECTACION DE TRONCO Y MIEMBROS

m Debilidad predominante en flexores del cuello.

m Debilidad ocasional en extensores del cuello.
Causa de sindrome de la “cabeza colgante”.
Cefalea por esfuerzo muscular sostenido.
m Afecta mas MMSS que MMII.
Dificultad para peinarse o lavarse el pelo.
Dificultad para subir escaleras o levantarse de una silla.

m Mayor afectacion proximal que distal.
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MIASTENIA RESPIRATORIA

m Equivalente a “crisis” miasténica:
Espontanea. En el curso de la enfermedad.

Provocada por desencadenantes habituales o disminucion de
dosis de Inmunosupresores.

m Afecta diafragma y m. intercostales.
m Causa reduccion de VIy CVF.

m Hipoventilacion nocturna con cefalea, somnolencia
diurna y aturdimiento matutino.

m Signo de alarma: empleo de m. accesorios (ECM,
serrato y escalenos).
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MIASTENIA INTRAPELVICA

m Muy rara.

®m Incontinencia urinaria en mujeres que mejora con
piridostigmina.

m Incontinencia urinaria en hombres tras RTU prostatica:
Elimina esfinter interno.
Aparece debilidad en el esfinter externo.
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MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA MIASTENIA GRAVIS

CLASIFICACION DE LA GRAVEDAD
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Clasificacion clinica de Osserman-Henkins

Tipo Frecuencia Localizacion Prondstico
MG ocular Restringida musculatura oculomotoray Buen prondstico si no se
Grupo 1 15% palpebral generaliza en 2 afios
MG generalizada Musculos craneales del tronco y Buena respuesta al
Leve Grupo 2A 30% extremidades pero no musculos tratamiento
Grave Grupo 2B 20% respiratorios Hiperplasia timica o
timoma
MG aguda fulminante Debilidad general de presentacién aguda o Alta incidencia de timoma
Grupo 3 11% subaguda y en menos de 6 meses y prondstico grave

afectacion bulbar y respiratoria

MG tardia grave Debilidad permanente con posible Mala respuesta al
Grupo 4 9% afectacion respiratoria tratamiento con
corticoidesy
anticolinesterasicos
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MYASTHENIA GRAVIS
FOUNDATION OF AMERICA, INC.

Clase | Debilidad aislada de musculos oculares.
Puede existir debilidad del orbicular de los ojos.
Resto de la exploracién normal.
Clase Il Debilidad leve que afecta a otros musculos con o sin afectacion ocular.
A Afectacion predominante de extremidades.
IIB Afectacién predominantemente bulbar.
Clase Ill Debilidad moderada que afecta a otros musculos con o sin afectacién ocular.
A Afectacién predominante de extremidades.
1B Afectacién predominantemente bulbar.
Clase IV Debilidad grave que afecta a otros musculos con o sin afectacion ocular.
IVA Afectacion predominante de extremidades.
IVB Afectacién predominantemente bulbar.
Incluye necesidad de SNG por disfagia grave.
Clase V Necesidad de ventilacién asistida con intubacion.
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MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA MIASTENIA GRAVIS

EVOLUCION
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Evolucion clinica de la miastenia ocular

m Solo el 15% permanecen como miastenia ocular tras el
primer ano.
No se conocen factores predisponentes.

m Probabilidad de continuar con miastenia ocular:
60% a los 7 meses.
84% a los 12 meses.
86% a los 2 afnos.
92% a los 3 afos.

1. GrobD. Lifetime course of myasthenia gravis. Muscle Nerve 2008 (1976 pac)
2. Mantegazza R. A multicentre follow-up study of 1152 patients with myasthenia gravis in Italy. J Neurol 1990
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Evolucion clinica de la MG

m Inicialmente los sintomas son transitorios con periodos,
a veces largos, de remision.

m La sintomatologia es maxima a los 2 afos en el 80% de
los pacientes.

m El 90% de las generalizaciones ocurren en los primeros
13 meses.

1. GrobD. Lifetime course of myasthenia gravis. Muscle Nerve 2008 (1976 pac)
2. Mantegazza R. A multicentre follow-up study of 1152 patients with myasthenia gravis in Italy. J Neurol 1990
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Fases clinicas de la MG

FASE ACTIVA

FASE ESTABLE

FASE DE REMISION
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Fases clinicas de la MG

FASE ACTIVA

FASE ESTABLE

Primeros 5-7 afnos

Debilidad+fluctuaciones

Crisis miasténicas

FASE DE REMISION
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Fases clinicas de la MG

FASE ACTIVA

FASE ESTABLE

Primeros 5-7 afnos

Debilidad+fluctuaciones

Crisis miasténicas

FASE DE REMISION

Sintomas persistentes
Sinapenas fluctuaciones

Empeoramientos en
relacion con

desencadenantes

Duracion variable
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= B
Fases clinicas de la MG

FASE ACTIVA

FASE ESTABLE

Primeros 5-7 afnos

Debilidad+fluctuaciones

Crisis miasténicas

FASE DE REMISION

Sintomas persistentes
Sinapenas fluctuaciones

Empeoramientos en
relacion con

desencadenantes

Duracion variable

m Remision prolongada o

completa

m  Cono sin tratamiento.
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MANIFESTACIONES CLINICAS DE LA MIASTENIA GRAVIS

PROTOCOLO DE EVALUACION




QUANTITATIVE MYASTHENIA GRAVIS TESTING FORM
Patient Name: Patient #: Date: Q M G Test
ME#: DOB: Sex: __ Ht.in): Wit.(kg):
Evaluator: Handedness: Lepgedness: Time of Exam:
Anticholinesterase Medication:
Comments:
TEST ITEMS WEAENESS NONE MILD MODERATE SEVERE SCORE
GRADE 0 1 2 3
Double vision -
] = &0 11-59 1-10 Spontaneous 1] 1£1 n
fteral gaze) Sec m “Cuantifica” la gravedad
Ptosis (upward gaze| Sec. 60 11-59 1-10 Spontaneous o -, ;.
) Normal Complete, Complete, de |a SltuaCIOn CI I nICa-
Facial Muscles lid weals, some without Incomplete
closure resistance resistance age . .
Migimal | 5 | Canmor m Se ha utilizado en distintos
Swallowin, coughing or coug:In ns swallow (test
. & Normal hr % Choking or nat I’ A
4 oz. Water (1/2 oa
oz. Water cup) clearms rem;;fiﬁon attempted) ensayos C I nICOS-
S h followi ti. - . . . - . .
P dload from 150 | Neme | Dysarthriaat | Dysarthriaat | Dysarthria a m Esfacil de aplicar pero
[onset of dysarthria) at #3 e B ’
mggofztfil:;n:;hﬂ 240 90-239 10-89 ) reCIUIere 30 Mminutos.
ft 2 stretched 1 Ire
farmoutsiuciched | 550 | s023 | 1089 m Se precisa espiréometro y
- V4
Forced vial capaciy | 280% | s | soews | <sow dinamometro manual.
Rt hand grip: male =45 15-44 5-14 0-4
(Kg) :female =30 10-29 ] 0-4
Left hand grip: male =35 15-34 5-14 0-4
Kg) :female =25 10-24 5-9 0-4
_Head, Lifted 120 30-119 1-29 0
[45%, supine| Sec.
Right 1 stretched . L .
e e 100 31-99 1-30 0 Barohn RJ. Reliability testing of the
Left lez outstretched o0 t100 o ] quantitative myasthenia gravis score.Ann NY
(45-50%,supine) Sec. - - Acad Sci 1998
TOTAL MG SCORE: : el 11110
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Protocolo evaluacion de la MG

Diplopia mirada lateral (seg) 60 11-59 1-10 Espontaneo
Evaluacioniocular Ptosis en mirada hacia arriba (seg) 60 11-59 1-10 Espontaneo
Cierre ocular (facial) Normal Completo, débil Completo Incompleto

Resistencia parcial Sin resistencia

Grado O
Normal

Grado1
Tos leve

Grado 3
No puede tragar

Grado 2

Intensatoso
regurgitacion

Disartria (contar hasta 50) Normal Disartria a >30 Disartria a 10-29 Disartria a<10

SEINEGT V|- ET@N Disfagia (medio vaso de agua)
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Protocolo evaluacion de la MG

Evaluacion
miembros

Evaluacién
troncoy respiraciéon

Decubito (seg)

ltem Grado 0 Grado 1 Grado 2 Grado3
MSD extendido 902
L, 240 90-239 10-89 0-9
Sedestacion (seg)
MSl extendido 902
., 240 90-239 10-89 0-9
Sedestacion (seg)
Fuerzamano derecha >45 (H) 15-44 5-14 0-4
Dinamdmetro (kg) >30(M) 10-29 5-9 0-4
Fuerzamanoizquierda >45 (H) 15-44 5-14 0-4
Dinamdémetro (kg) >30 (M) 10-29 5-9 0-4
MID extendido 45¢
o 100 31-99 1-30 0
Decubito (seg)
Mll extendido 452
100 31-99 1-30 0

Capacidadyvital forzada

Ninguno Grado 0

Leve Grado 1 Moderado Grado 2

Grave Grado 3

Flexién del cuello
en posicion supina (seg)

120

30-119 1-30

TOTAL 13 items: 0-39 pts.

gl [1110"

HQSPIT/\I UNIVERSITARIO

RIO HORTEGA



Gracias por la atencion
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