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RESUMEN

Las manifestaciones neuropsiquiétricas del lupus eritematoso sistémico (LEs) incluyen los sin-
dromes neuroldgicos del sistema nervioso central (sNc), periférico y autonémico, asi como los
sindromes psiquiatricos observados en los pacientes con LES, una vez que se han descartado
otras causas. La asociacion entre miastenia gravis y otra enfermedad autoinmune fluctda en-
tre el 5y el 30% de los casos. Se presenta el caso de una mujer de 29 anos, de quien, después
de multiples ingresos hospitalarios y una serie de estudios por cuadros de debilidad, se pudo
demostrar la relacién entre miastenia gravis y el lupus eritematoso sistémico que ya padecia.
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MYASTHENIA GRAVIS AS A NEUROLOGICAL MANIFESTATION OF LUPUS

ABSTRACT

The neuropsychiatric manifestations of systemic lupus erythematosus (SLE) include the neuro-
logical syndromes of the central nervous system (cNs), peripheral and autonomic syndromes
observed in patients with sLE, once other causes have been ruled out. The association between
myasthenia gravis and another autoimmune disease fluctuates between 5 and 30% of cases. We
present the case of a 29-year-old woman, from whom, after multiple hospital admissions and a
series of studies due to weakness, the relationship between myasthenia gravis and the systemic
lupus erythematosus that she already had was demonstrated.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso generalizado (LEG) afecta por
lo menos al 0.1% de la poblacién mundial. En El
Salvador, aproximadamente el 85% de los casos re-
portados corresponden al sexo femenino, y la me-
dia de edad es de 47 +/—- 17 afios, lo que lo convier-
te en la segunda patologia reumatica mas frecuente
en el pais.' Las expresiones neuropsiquidtricas del
lupus fueron compiladas por la American Colle-
ge of Rheumatology (acr) en 19 sindromes,* que
van desde cefalea vascular y alteraciones de 4nimo
hasta trastornos cognitivos y otros graves e inca-
pacitantes, como la mielitis transversa y apoplejias,
entre otros, los cuales tienen bases fisiopatogéni-
cas definidas que conllevan a tratamientos dirigi-
dos; sin embargo, aun en la actualidad representan
un reto diagnéstico y frecuentemente terapéutico.
Las manifestaciones mas prevalentes incluyen al-
teraciones cognitivas (55-80%), cefalea (24-72%),
trastornos de animo (14-57%), apoplejias (5-18%),
convulsiones (6-51%), polineuropatia (3-28%),
ansiedad (7-24%) y psicosis (8%). El resto de los
sindromes tiene prevalencias por debajo del 1%,
incluyendo la miastenia gravis.’ La importancia de
estas manifestaciones radica en que para El Salva-
dor las principales causas de morbimortalidad en
pacientes con enfermedades reumaticas lo consti-
tuyen las infecciones, la actividad de la enfermedad
y la patologia cerebrovascular.

Miastenia gravis es un desorden autoinmune que
afecta la placa neuromuscular a causa del ataque de
anticuerpos dirigidos a los receptores de acetilco-
lina de la membrana postsinaptica del musculo, lo
cual genera diferentes grados de fatiga muscular a
todo nivel, que se hace mas evidente a lo largo del
dia’®

Los timomas estan presentes en el 10% de estos pa-
cientes.® La complicacién mds temida de la mias-
tenia gravis es la insuficiencia respiratoria (crisis
miasténica), que puede ocurrir en alrededor del
20% de los pacientes. Entre los factores que incre-
mentan el riesgo de padecer de miastenia gravis se
encuentra el lupus eritematoso sistémico.”
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REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 29 afos de edad conocida
desde el afio 2006 en Reumatologia por lupus eri-
tematoso sistémico y sindrome antifosfolipidos,
tratada con azatioprina 100 mg al dia, prednisona
5 mg diarios, aspirina 100 mg al dia, warfarina 5
mg diarios, hidroxicloroquina 200 mg al dia.

Consult6 por dos meses de disfagia progresiva to-
lerando solo liquidos, disfonia, disartria, diplopia,
disminucién de agudeza visual y fatiga muscular,
que empeoraba en el transcurso del dia. En el exa-
men neuroldgico se evidencié funciones mentales
superiores conservadas, alteracion del IX y X par
craneal, fuerza de 4 en todas las extremidades (es-
cala de Daniels), tono de cero (escala de Ashworth),
reflejos osteotendinosos normales.

EXAMENES DE LABORATORIO AL INGRESO

Glucosa 102 mg/dI
Creatinina 0.4 mg/d|
Potasio 4.1 meq/ L
Sodio 133 megq/L
CPK total 75U/ L
Globulos blancos 6,080
Hemoglobina 13.5 gr/dl
Eritrosedimentacion 53 mm/hr

Ademas, presenté TAC y resonancia cerebral sin
anormalidades. Durante las primeras 72 horas de
su ingreso desarroll cuadro de insuficiencia res-
piratoria aguda que requirié soporte ventilatorio.
Se retiré sedacion en menos de 24 horas y fue
evaluada por neurologia por cuadro de debilidad
persistente, por lo cual se decidié abordarlo como
sindrome miasténico.

Al practicar la prueba de estimulacion repetitiva se
encontré decremento patoldgico de las amplitudes
en los potenciales motores (Figura 1), hallazgos que
eran compatibles con enfermedad de la placa neuro-
muscular del tipo miastenia gravis leve a moderada.

Ante la evidencia se realiz6 prueba terapéutica con
neostigmina y recuperd la fuerza de miembros su-
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periores y de musculos faciales diez minutos des-
pués de su administraciéon. Debido a prueba positiva
con neostigmina, se decidié iniciar inmunoglobuli-
na humana a 0.4 gr/kg/dia por cinco dias y neostig-
mina, una ampolla intramuscular cada ocho horas,
con posterior traslape a piridostigmina 60 mg via
oral cinco veces al dia. Se logré extubar satisfacto-
riamente al undécimo dia de estancia hospitalaria y
fue dada de alta tres dias después. El estudio de Tac D
de térax de rastreo evidencid presencia de lesién \
quistica en la grasa timica (Figuras 2A y 2B). FZ B

Estimulacion repetiti\;lé.! B eanus 3T Figura 2B. Corte transversal de TAC de térax. En ambas figu-
ductor pollicis brevi g o ]
derecha, Abdu AlmsEEee SImy ras se sefiala lesion quistica con densidad de 14 UH de 4.4 x 1.2
LA =7 ‘ o
X S ATALN cm ubicada en la grasa timica y prevascular que corresponde a
' - ARG timoma quistico.
L | \ \/
"’:J/"*/\/\/ DISCUSION DEL CASO
i A El lupus y miastenia gravis son desérdenes auto-
5 , YR \ inmunes en los cuales los factores inmunolégicos,
e |\ \ e " . . . 7
N /(/ genéticos y ambientales estan implicados.
X S

[ Y \ Ambas patologias tienen varias caracteristicas cli-

o B\ nicas y fisiopatoldgicas en comun, como la edad
D e s E o W bimodal (con un pico més elevado entre los 20 y
b A 30 anos), la afectacién predominante al sexo feme-

nino en ambos grupos, la presencia de autoinmu-
Figura 1. Test de estimulacién repetitiva, en el cual se obtuvo ~ nidad y que se presentan ciclos de exacerbacién y
decremento patoldgico de las amplitudes. remisiones.® El caso de esta paciente cumplia con
los criterios de edad, sexo, autoinmunidad y ciclos
de presentacion.

La relacién existente entre lupus eritematoso sis-
témico y miastenia gravis puede tener tres escena-
rios:

1) Presentacién de ambas patologias en forma agu-
da con diagnéstico simultaneo.

2) Aparicion de lupus eritematoso sistémico en un
paciente miasténico conocido.

3) Desarrollo de miastenia gravis en un paciente
con lupus eritematoso sistémico.’
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Nuestro caso se comporté como el tercer esce-
nario, ya que el diagnéstico de lupus eritematoso
sistémico precedid al desarrollo de debilidad ge-
neralizada y compromiso bulbar. El cuadro de de-
bilidad y fatigabilidad con compromiso bulbar nos
llevé a plantear la sospecha clinica de miastenia
gravis, que se documenté con estudios de electro-
fisiologia y la prueba terapéutica con neostigmina.

Como parte complementaria del estudio se prac-
ticé Tac de térax, que demostrd la presencia de
timoma quistico.

CONCLUSION

Debido a las caracteristicas clinicas y la patogéne-
sis mediada por autoanticuerpos que comparten
el lupus y la miastenia gravis, esta tltima debe ser
considerada en el diagnéstico diferencial de todo
paciente con lupus que presente fatiga, debilidad
muscular y alteraciones visuales'®. No tener en
cuenta esta particularidad nos aleja de la oportuni-
dad de realizar los estudios pertinentes para con-
firmar la presencia de miastenia gravis en sus fases
iniciales.

La importancia clinica de establecer temprana-
mente la asociacién entre lupus y miastenia gra-
vis radica en la enorme posibilidad de instaurar
tratamientos oportunos dirigidos a cada una de
estas patologias, con el objetivo de disminuir las
complicaciones y mejorar la calidad de vida de los
pacientes.
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