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RESUMEN

La Miastenia Gravis (MG) es un trastorno autoinmune cronico caracterizado por
debilidad muscular fluctuante y fatiga, las cuales se intensifican con la actividad
fisica y se atentan con el reposo. La enfermedad ha sido objeto de estudio desde
1672, y su conocimiento ha evolucionado con el tiempo, destacando el papel del
timo y los mecanismos autoinmunes subyacentes. Diversas teorias sefialaron que la
MG podria haberse iniciado por agentes externos que alteran las células del timo o
por mecanismos de mimetismo molecular. Esta condicién impone un impacto
significativo en la calidad de vida de los pacientes, limitando sus actividades diarias
y creando problemas psicosociales, como ansiedad y depresion. La MG presenta
una distribucion bimodal en términos de incidencia, afectando tanto a jovenes
mujeres como a hombres mayores, y ha experimentado una disminucion en la tasa
de mortalidad gracias a avances en diagndstico y tratamiento. La justificacion del
estudio se centra en la naturaleza autoinmune de la MG, cominmente el anticuerpo
causal suele estar dirigido contra el receptor de la acetilcolina (anti-AChR), este
anticuerpo puede ser eliminado parcialmente logrando disminuir su concentracion
en el paciente con la terapia de plasmaféresis.

El objetivo de la monografia es describir la Miastenia gravis y el uso de la
plasmaféresis para su tratamiento. Los resultados encontrados en esta revision
indican que la plasmaféresis es una alternativa a la terapia de la miastenia gravis,
concluyéndose que esta la plasmaféresis debe ser usada como una alternativa
terapéutica.

Palabras clave: Miastenia gravis (MG), autoinmune, plasmaféresis, anticuerpos.



ABSTRACT

Myasthenia gravis (MG) is a chronic autoimmune disorder characterized by
fluctuating muscle weakness and fatigue, which worsen with physical activity and
lessen with rest. The disease has been studied since 1672, and understanding of it
has evolved over time, highlighting the role of the thymus and underlying
autoimmune mechanisms. Various theories suggest that MG may be initiated by
external agents that alter thymic cells or by mechanisms of molecular mimicry. This
condition has a significant impact on patients' quality of life, limiting their daily
activities and leading to psychosocial issues such as anxiety and depression. MG
presents a bimodal distribution in terms of incidence, affecting both young women
and older men, and mortality rates have decreased due to advances in diagnosis and
treatment. The rationale for this study focuses on the autoimmune nature of MG,
commonly involving antibodies directed against the acetylcholine receptor (anti-
AChR). These antibodies can be partially removed, reducing their concentration in

patients through plasma exchange.

The objective of this monograph is to describe Myasthenia Gravis and the use of
plasma exchange in its treatment. The results found in this review indicate that
plasma exchange is an alternative treatment for Myasthenia Gravis, concluding that

plasma exchange should be used as a therapeutic option.

Keywords: Myasthenia Gravis (MG), autoimmune, plasma exchange,



INTRODUCCION

La miastenia gravis (MG) se configura como una entidad patoldgica de complejidad
intrinseca y ha capturado la atencion de la comunidad médica desde su primera
descripcion por Thomas Willis en 1672. A lo largo de los siglos, el conocimiento
sobre esta enfermedad ha evolucionado significativamente, especialmente en
términos de su relacién con el timo y los mecanismos autoinmunes subyacentes (1).
De esta manera, la MG se configura como un desorden autoinmune que afecta
directamente la unién neuromuscular. EI mecanismo patogenico se fundamenta en
la produccion de autoanticuerpos que se dirigen especificamente contra el receptor
nicotinico de acetilcolina y la tirosina quinasa asociada al tejido muscular. Esta
respuesta inmune conduce a una disminucion en el nimero de unidades funcionales
activas, provocando un bloqueo en la transmision neuromuscular, lo que se traduce
en debilidad y fatiga de la musculatura voluntaria, con una respuesta clinica
marcada por la mejora tras el reposo. (2).

En la MG, la debilidad muscular se fundamenta en la ineficacia de la musculatura
para captar correctamente los impulsos nerviosos, atribuible a la accion de
anticuerpos patoldgicos. Estos autoanticuerpos interfieren directamente con la
unién neuromuscular, ya que impiden o eliminan los receptores de acetilcolina
localizados en la membrana de las células musculares, lo que deteriora la
transmision normal del mensaje nervioso., interfiriendo con la transmision de
sefiales nerviosas y provocando debilidad muscular (3).

Existen varias teorias sobre como se inicia esta respuesta autoinmune. Una hipétesis
sugiere que agentes externos, como virus o bacterias, podrian alterar la estructura

antigénica de las células del timo u otros tejidos, lo que a su vez podria



desencadenar una respuesta inmune contra los receptores de acetilcolina. Otra teoria
implica mecanismos moleculares de mimetismo, donde el sistema inmune se
confunde y ataca las células del propio cuerpo al confundirlas con patdgenos
invasores (4).

La MG impone un considerable impacto en la calidad de vida de los pacientes,
abarcando tanto dificultades cotidianas como una significativa carga psicosocial.
Los sintomas de la enfermedad, tales como debilidad muscular fluctuante, fatiga y
ptosis palpebral, restringen la capacidad para realizar actividades diarias. Estas
limitaciones incluyen desde tareas que requieren fuerza muscular, como levantar
objetos o subir escaleras, hasta habilidades motoras finas necesarias para escribir o
vestirse. Ademas, la debilidad en los masculos faciales y de la garganta puede
dificultar la comunicacién efectiva y crear problemas para comer y respirar, lo que
aumenta la dependencia de los demas y reduce la autoeficacia y la independencia
(1). Es importante resaltar que dicha debilidad puede presentar variaciones en su
intensidad, afectando de manera diferenciada diversas regiones anatomicas. Entre
estas se incluyen los musculos encargados del movimiento de los ojos y los
parpados, asi como aquellos responsables de la expresion facial, el control del

habla, la masticacion y el proceso de deglucion. (5).

A nivel psicosocial, la MG genera un impacto emocional profundo. ElI manejo
continuo de esta enfermedad cronica puede ser emocionalmente agotador,
conduciendo a sentimientos de ansiedad y depresion. Los pacientes a menudo
enfrentan estigma social debido a la naturaleza fluctuante y invisible de sus
sintomas, lo que puede llevar al aislamiento social y al deterioro de las relaciones

personales. EI manejo a largo plazo de la enfermedad, con la necesidad de ajustes



frecuentes en la medicacion y visitas médicas constantes, puede ser abrumador.
Adicionalmente, la incertidumbre sobre la progresion de la MG afecta la

planificacion de la vida y las decisiones personales y profesionales (1).

A nivel mundial, la incidencia y prevalencia de la MG presentan una variabilidad
considerable. Las estadisticas reportadas indican que la incidencia fluctta entre 1.7
y 21 casos por millén de habitantes anualmente, mientras que la prevalencia se sitla
en torno a 150 a 250 casos por millon. Esta enfermedad autoinmune afecta a todas
las etnias y puede manifestarse en cualquier etapa de la vida, revelando dos picos
epidemioldgicos distintivos: uno entre los 20 y 40 afios, caracterizado por un
predominio en el género femenino, y otro a partir de los 60 afios, donde se observa
una mayor incidencia en el género masculino. (6).

En periodos anteriores, la MG se caracterizaba por presentar una elevada tasa de
mortalidad, lo que contribuia a una percepcién alarmante de la enfermedad. Sin
embargo, a lo largo del tiempo, se han producido avances sustanciales en las areas
de diagnostico y tratamiento que han generado un cambio significativo en este
panorama. Antes de estos avances, la MG era una condicién médica que enfrentaba
desafios significativos en términos de identificacion y manejo. La falta de métodos
precisos de diagndstico y opciones terapéuticas efectivas se traducia en una mayor
dificultad para abordar la enfermedad de manera eficaz. Este escenario se veia
agravado por la falta de comprension completa de la fisiopatologia subyacente y las

limitaciones en la atencion médica disponible (7).

El aumento en el diagndstico de la MG desde la década de los 80 se puede atribuir

a una combinacion de mejor educacion y formacion médica, avances en pruebas



diagndsticas, mayor conciencia publica, y el desarrollo de infraestructuras y
recursos especializados. Estos factores han permitido no solo identificar mas casos
de MG, sino también proporcionar un diagnéstico més temprano y preciso,
mejorando asi el prondstico y la calidad de vida de los pacientes (8). Esto se puede

visualizar con la Aféresis en la MG, siendo tema central de esta investigacion.

El proposito de esta monografia es describir la Miastenia gravis y el uso de la
plasmaféresis para su tratamiento.

JUSTIFICACION E IMPORTANCIA DE LA INVESTIGACION

La justificacion de este estudio radica en la naturaleza autoinmune de la Miastenia
gravis donde el sistema inmunolégico ataca errbneamente componentes criticos de
la union neuromuscular, causando debilidad y fatiga muscular. Tradicionalmente,
la MG se ha tratado con medicamentos que suprimen el sistema inmunolégico o
mejoran la transmisién neuromuscular. Sin embargo, algunos pacientes no
responden adecuadamente a estos tratamientos o experimentan efectos secundarios
significativos. La aféresis, un procedimiento que elimina los anticuerpos anormales

de la sangre, emerge como una alternativa prometedora para estos casos.

OBJETIVO

Describir la Miastenia gravis y el uso de la plasmaféresis para su tratamiento.

CUERPO

Definicion de Miastenia gravis

La miastenia gravis se define como una condicién autoinmune que interfiere con la

transmision neuromuscular a nivel postsinaptico. Esto ocurre debido a la generacion



de autoanticuerpos que se fijan sobre los receptores de acetilcolina, o incluso sobre
las propias moléculas de acetilcolina presentes en la membrana postsinéptica, lo
que conduce a una insuficiencia en la activacion de los potenciales de placa. En
consecuencia, la sefial nerviosa no alcanza a desencadenar el potencial de accion
necesario en las fibras musculares, situacion que se manifiesta clinicamente como
fatiga y debilidad, ya sea de forma localizada o generalizada, predominando en los
musculos proximales y presentando una evolucion de caracter fluctuante (9).
Asimismo, segun la Fundacion Americana de Miastenia gravis (MGFA), la MG
refractaria se define como la falta de respuesta o deterioro después de utilizar
corticosteroides y dos agentes inmunosupresores en dosis y tiempos adecuados

(10).

La MG se clasifica en dos formas principales: focal y generalizada, y ademas. La
forma focal de la MG se limita a grupos musculares especificos. En humanos, esto
a menudo se manifiesta en los masculos oculares, donde los pacientes experimentan
ptosis (caida del parpado) y diplopia (vision doble). Esta version de la enfermedad
se conoce comunmente como Miastenia gravis ocular. Aungue puede ser
debilitante, la forma focal generalmente implica un prondéstico méas favorable y
menos complicaciones que la forma generalizada. En contraste, la MG generalizada
afecta a multiples grupos musculares, incluyendo los musculos involucrados en la
respiracion, lo que puede llevar a complicaciones graves. Los sintomas de la MG
generalizada pueden incluir debilidad en los brazos y piernas, problemas para tragar
y hablar, asi como dificultades respiratorias. Esta forma es mas compleja de manejar

debido a la amplia gama de musculos afectados y el riesgo potencial de crisis



miasténica, una emergencia médica caracterizada por debilidad muscular extrema

y falla respiratoria (11).

Asimismo, la MG se clasifica en dos subtipos principales: Miastenia gravis ocular
(MGO) y Miastenia gravis generalizada (MGG). EI MGO se caracteriza por afectar
inicialmente los musculos oculares, dando lugar a sintomas como ptosis (caida del
parpado) y diplopia (vision doble). En muchos casos, la debilidad muscular se
limita a la regidn de los 0jos, sin extenderse a otras areas del cuerpo. Sin embargo,
en algunos pacientes, la MGO puede progresar a una forma generalizada con el
tiempo. Por otro lado, la MGG implica una afectacion mas extensa de los musculos,
no limitandose solo a los oculares. Esta forma de la enfermedad puede afectar los
musculos de la cara, cuello, extremidades y otras areas del cuerpo, causando
debilidad y fatiga significativas. Los sintomas pueden variar en intensidad y pueden

empeorar con la actividad fisica, mejorando con el reposo (12).

La MG también se clasifica segun su origen en congénita o adquirida. La MG
congénita es rara y resulta de mutaciones genéticas que afectan la transmision
neuromuscular. Estos casos suelen manifestarse en la infancia o la nifiez temprana.
Los pacientes con MG congénita tienen un defecto en la unién neuromuscular que
es inherente y no estd mediado por el sistema inmunoldgico. La MG adquirida,
mucho mas comun, es una enfermedad autoinmune donde el sistema inmunitario
del cuerpo produce anticuerpos que interfieren con la transmision de sefiales entre
los nervios y los muasculos. Esta forma de la enfermedad puede afectar a individuos
de cualquier edad, pero tiene dos picos de incidencia: en mujeres jovenes y en

hombres mayores (11).



Cabe sefialar que no es una condicién frecuente en la vida diaria; sin embargo,
cuando se presenta, impacta la calidad de vida del individuo en sus dimensiones

fisicas, sociales y emocionales (13).

Patogenia

A medida que la enfermedad progresa hacia la fase cronica, se observa una
disminucion bilateral del volumen muscular, acomparfiada de atrofia y fibrosis. Los
pacientes pueden experimentar dificultad para abrir la boca, lo que afecta la
aprehension y masticacion de alimentos. Ademas, algunos pacientes pueden

experimentar episodios de reagudizacion de la enfermedad (3).

La debilidad muscular puede empeorar con la actividad continua y mejorar con el
descanso, reflejando la naturaleza dinamica de la alteracion en la union

neuromuscular(14).

Asimismo, la fatigabilidad es la caracteristica clinica méas relevante de la MG,
manifestandose como debilidad que generalmente es simétrica y aumenta con el
ejercicio y el uso repetitivo del musculo. Aunque el prondstico generalmente es

bueno, la MG puede ser potencialmente mortal si no se trata adecuadamente (10).

Es importante destacar que la patogenia de la MG no solo se limita a la interaccion
directa de los anticuerpos con los receptores de acetilcolina. Se ha observado que
otros factores inmunolégicos, como la participacion de células T y la presencia de
citocinas inflamatorias, también desempefian un papel significativo en la progresién
y la gravedad de la enfermedad. Ademas, la predisposicion genética parece influir

en la susceptibilidad de una persona a desarrollar MG. Se han identificado ciertos



alelos y variantes genéticas que pueden aumentar la probabilidad de que un
individuo sea propenso a la autoinmunidad que caracteriza a la MG. Sin embargo,
la genética por si sola no explica completamente la enfermedad, y se requieren
factores ambientales y desencadenantes adicionales para activar la respuesta

autoinmune (15).

Fisiopatologia

La base fisiopatologica de la MG radica en un defecto en la transmision de impulsos
nerviosos a los mdasculos, especificamente una reduccion en el ndmero de
receptores de acetilcolina en la union neuromuscular. Este defecto puede ser
causado por la accién de autoanticuerpos, siendo el receptor de acetilcolina el

principal blanco. (16).

En la mayoria de los casos de MG, aproximadamente el 80%, los pacientes
presentan seropositividad para anticuerpos contra los receptores de acetilcolina.
Estos anticuerpos interfieren con la funcion normal de los receptores en la placa
mioneural, lo que impide la transmision efectiva de los impulsos nerviosos a los
musculos. Esta seropositividad es un marcador importante para el diagnéstico y el
seguimiento de la enfermedad. Sin embargo, hay un grupo de pacientes con MG,
cerca del 20%, que no presentan anticuerpos detectables contra los receptores de
acetilcolina. En aproximadamente el 70% de estos casos seronegativos, se han
identificado anticuerpos contra un receptor diferente, conocido como receptor
tirosina-cinasa (MuSK). Este receptor juega un papel esencial en la formacién y
mantenimiento de la unién neuromuscular. Los anticuerpos contra MuSK llevan a

una forma distinta de MG, que puede presentar caracteristicas clinicas diferentes a



las de la forma seropositiva, incluyendo patrones de debilidad muscular y respuesta

a tratamientos (17).

Especificamente, en la MG, el sistema inmunitario produce autoanticuerpos que se
dirigen contra las subunidades alfa de los receptores de acetilcolina (nAchRs), que
son esenciales para la transmision eficaz de sefiales desde los nervios a los
musculos. Estos receptores se encuentran en la placa mioneural, que es el punto de
contacto entre el nervio motor y el masculo. La presencia de estos autoanticuerpos
en la MG conduce a una significativa disminucién en la densidad de nAchRs en la
placa mioneural, reduciéndose a aproximadamente el 30% de lo normal. Esta
reduccion se debe a la destruccion mediada por autoanticuerpos y la alteracion de
la arquitectura normal de la placa mioneural. Como resultado, la eficiencia de la
transmision neuromuscular se ve gravemente afectada, lo que conduce a los

sintomas caracteristicos de la MG, que incluyen debilidad y fatiga muscular (14).

Epidemiologia

La distribucién bimodal de la aparicion de la MG es un aspecto caracteristico de su
epidemiologia. Se observa un primer pico en pacientes jovenes, especialmente en
mujeres menores de 40 afios. Este fendmeno puede estar relacionado con factores
hormonales y genéticos que influyen en la respuesta inmunoldgica en las mujeres
jévenes. El segundo pico ocurre en adultos mayores, principalmente en hombres
mayores de 50 afios. La razon de esta distribucion bimodal no esta completamente
entendida, pero sugiere la influencia de factores tanto genéticos como ambientales

en el desarrollo de la enfermedad (4).



La epidemiologia de esta enfermedad presenta una considerable variabilidad. A
nivel mundial, se calcula que alrededor de 12,4 personas por cada 100,000
habitantes sufren de MG, con una tasa de mortalidad que oscila entre el 5% vy el
9%. Esta condicidn afecta predominantemente a mujeres en la franja de edad de 20
a 30 afos, coincidiendo con su periodo fértil. En naciones occidentales, se ha
informado de una incidencia de aproximadamente 1 caso por cada 20,000
embarazos, aunque hay escasa informacién al respecto en estudios realizados en

Latinoamerica (18).

Estudios previos han sefialado una tasa de incidencia que oscila entre 1,7 y 21,3
casos por millén de habitantes, con una media de 5,3 casos por milloén. En cuanto a
la tasa de prevalencia, se ha observado una variacion de 15 a 179 casos por millon,
con un promedio de 77,67 casos por millon. Ademas, investigaciones
epidemiolégicas han destacado que la mayoria de los pacientes diagnosticados son
mujeres. La provincia de Paiva, en Italia, ha registrado la mayor concentracién de

casos hasta la fecha, con 24 casos por cada 100,000 habitantes (13).

Asimismo, estudios estadisticos han mostrado que un 10-15% de los pacientes con
MG presentan timoma, mientras que aproximadamente el 70% muestra hiperplasia

timica (19).

Cabe senalar que la MG puede manifestarse a cualquier edad, con casos reportados
tanto en nifios como en adultos mayores. La variabilidad en la edad de aparicién y
en los patrones de presentacion de la enfermedad subraya la necesidad de un
enfoque diagnostico y terapéutico personalizado, adaptado a las caracteristicas

individuales de cada paciente (4).
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Sintomas y signos en Miastenia gravis

La MG presenta una sintomatologia motor indolora, destacando la ptosis palpebral
y diplopia como inicio frecuente. La debilidad muscular puede afectar diversas
areas, con una evolucion clinica que puede desencadenar crisis miasténicas y falla
respiratoria. La caracteristica distintiva es la variabilidad en la debilidad, con

fluctuaciones en el mismo dia y remisiones esponténeas (8).

Asimismo, la ptosis palpebral, que es el descenso de uno o ambos parpados, es un
signo distintivo de la enfermedad y a menudo uno de los primeros sintomas en ser
notados. Ademas, los pacientes pueden experimentar diplopia (vision doble),
dificultades en el habla, problemas para tragar y masticar, y en casos mas graves,
debilidad en los musculos respiratorios que puede llevar a complicaciones serias

(20).

De la misma manera, el timo, una glandula situada en el pecho y parte crucial del
sistema inmunologico, juega un rol central en la etiopatogenia de la MG. En muchos
pacientes, se observan anomalias en el timo como hiperplasia 0, en casos menos
frecuentes, timomas, que son tumores del timo (5). Estas anormalidades timicas son
especialmente relevantes, ya que el timo es responsable de la educacion de las
células inmunitarias y, en el caso de la MG, se cree que contribuye a la produccién

anomala de anticuerpos que atacan los receptores de acetilcolina (19).

La valoracion de los sintomas clinicos en la miastenia gravis se realiza a través de
criterios basados en clasificaciones estandarizadas, tales como la de Osserman y la
de la Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA). Paralelamente, la

magnitud de la enfermedad se cuantifica mediante sistemas de puntuacion
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especificos, entre los que destacan la Puntuacion Cuantitativa para la Gravedad de
la Enfermedad (QMG) y el Perfil de Actividades de la Vida Diaria en MG (MG-
ADL), que permiten una apreciacion precisa del impacto funcional en los

pacientes.(2), como se puede visualizar en el Anexo 1.

Investigaciones y aplicaciones de la plasmaféresis en Miastenia gravis

En un estudio preliminar se valor6 a un grupo de 10 pacientes que ingresaron
presentando el cuadro clinico correspondiente a la miastenia gravis, en la forma Il
segun la clasificacion de Osserman, y que no respondian al tratamiento estandar
con Mestindn y Neostigmina (o Mytelase). Se implementd un protocolo terapéutico
que consistié en 6 ciclos de plasmaféresis, distribuidos en 2 sesiones semanales por
ciclo. Durante cada sesion se extrajeron 250 mL de sangre, los cuales se sometieron
a un proceso de centrifugacion en frascos conteniendo solucion ACD para separar
el plasma de los globulos; estos altimos se retransfundieron inmediatamente al
paciente. Este procedimiento se repiti6 de modo sucesivo hasta alcanzar un
recambio total de 1,5 litros por sesion. Ademas, se repuso el volumen extraido
utilizando solucion salina fisioldgica, la cual contribuyé a mantener la
permeabilidad de la vena. En conjunto, el tratamiento completo implicé la

realizacion de plasmaféresis sobre un volumen acumulado de 18 litros de sangre.

En cuanto a la distribucidn por género, se evaluaron 10 pacientes, de los cuales 7
eran del sexo masculino (70 %) y 3 del femenino (30 %). Con respecto a la

afectacion muscular, se destaco la participacion de:

— Madsculos del elevador parpado superior, observandose ptosis en 8 casos (80

%). La disfuncion de la musculatura faringea se evidencio en 5 pacientes (50

12



%), mientras que la alteracion en los motores oculares generando diplopia se
presentd en 3 casos (30 %).

— Laafectacion de los musculos faciales, respiratorios (disnea) y la manifestacion
generalizada de debilidad también se registraron en 3 pacientes cada uno (30
%).

— La participacion de los miembros superiores y de la funcion lingual (disartria)

se constato en 2 casos cada uno (20 %).

La respuesta al tratamiento con plasmaféresis fue favorable en el 100 % de la
muestra, siendo realmente espectacular en mas de la mitad de los pacientes (6
casos). Se observo que en 4 pacientes (40 %) la mejoria clinica se hizo evidente a
partir del segundo ciclo de tratamiento, mientras que en los 6 casos restantes se noto
a partir del tercer ciclo. Posteriormente, tras el alta hospitalaria, todos los pacientes
continuaron con un régimen de corticosteroides, recibiendo prednisona a una dosis
diaria de 40 mg, sin que hasta el momento se hayan reportado recaidas graves. Cabe
resaltar que no se presentaron complicaciones asociadas al procedimiento de

plasmaféresis. (20)

En un tercer estudio se realizaron un total de 53 sesiones, aplicadas a una muestra
compuesta por 6 mujeres y 1 hombre. La indicacion de este procedimiento surgié
ante la presencia de una crisis miasténica caracterizada por un compromiso
respiratorio que obligd a la intubacion orotraqueal, ademas de manifestarse con
disfagia, debilidad generalizada, insuficiencia respiratoria con hipercapnia y
notable debilidad muscular. Asimismo, la técnica se implement6 como preparacion

terapéutica previa a la timectomia.
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El tratamiento fue bien tolerado por todos los pacientes, logrando inducir la
remision del brote agudo. En términos de evolucion, el 85,7% de los casos presento
una respuesta favorable, mientras que en el 14,3% restante no se observd una

mejoria subjetiva significativa. (21)

Se atendi6 un cuarto grupo conformado por 6 mujeres y 1 hombre, a quienes se
sometio a un total de 53 sesiones de tratamiento. La indicacion para la aplicacion
de la técnica surgio en el contexto de una crisis miasténica caracterizada por un
compromiso respiratorio severo, que preciso intubacion orotraqueal, y se acompafio
de disfagia, debilidad muscular generalizada e insuficiencia respiratoria
hipercapnica. Ademas, la intervencion se utiliz6 como tratamiento preparatorio
previo a la timectomia. La técnica fue bien tolerada por los pacientes, logrando la
remision del brote agudo; la evolucion clinica fue favorable en el 85,7% de los

casos, mientras que en el 14,3% restante no se evidencié mejoria subjetiva. (22)

CONCLUSIONES

1. La Miastenia gravis es una enfermedad autoinmune que altera la union
neuromuscular, provocando debilidad y fatiga muscular que mejora con el
reposo. El autoanticuerpo esta dirigido contra el receptor de acetilcolina
(anti-AChR) en la superficie postsinaptica de la placa motora.

2. Estudios previos garantizan que la plasmaféresis es efectiva para la mejora

y el tratamiento de la Miastenia gravis.
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ANEXOS

Anexo 1: Clasificacion de Osserman

Clasificacion de
Osserman Descripcion

I Miastenia ocular

Miastenia generalizada leve. Progresion lenta: no crisis, respuesta a
A tratamiento

Miastenia generalizada moderadamente severa: afectacion esqueléticay
1B bulbar severa, pero sin crisis. Respuesta menos satisfactoria a tratamiento

Miastenia aguda fulminante. Progresion rapida de sintomas severos
I y pobre respuesta a tratamiento

Miastenia grave tardia. Igual a 11, pero con progresion al menos 2 afios
vV después de las clases 1 y Il

Nota: Hines et al. (2)
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Anexo 2: Principales anticuerpos en Miastenia gravis

Anticuerpos en MG

Anti-RACh

Anti-Musk

Anti-LRP4

Caracteristicas

Presentes en el 50% de pacientes con MG ocular y en el 85% de pacientes con MG
generalizada. Aproximadamente un 50% de paciente inicialmente seronegativos
seran positivos con técnicas como ensayo basado en células.

No correlaciona con la severidad de los sintomas.

Son hallados en el 40% del 15% MG generalizada negativa a anticuerpos anti-RACh.
Son raramente positivos en Miastenia ocular.

Son encontrados en aproximadamente el 18% de pacientes que son seronegativos
para anticuerpos anti-RACh y anti-Musk.
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Anexo 3: Anti receptor de acetilcolina (AChR)

y - fetal AChR
¢ - adulto AChR

Acetilcolina

Membrana Celular

Célula Muscular

El anélisis Anti-Receptor de Acetilcolina IgG (AChR) es un sistema de ensayo
sensible y especifico para la determinacion in vitro de anticuerpos anti receptor

acetil colina.
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La demostracién de estos anticuerpos en el suero del paciente es un método
altamente especifico que confirma el diagndstico de Miastenia grave; su
cuantificacion proporciona una base para futuras comparaciones, Util para

monitorear la progresion de la enfermedad en tratamientos de inmunoterapia.

Anexo 4: Imagen de paciente con Miastenia gravis

Los musculos afectados son los que se encuentran relacionados con el movimiento
de los ojos y parpados, la expresion facial, masticacion y deglucion, los del cuello
y extremidades y también puede afectar a los que se relacionan con la respiracion,

ocasionado la muerte.
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Anexo 5: Esquemas de la union neuromuscular normal (A) y en la miastenia

grave (B)

24



