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INTRODUCCION: -3 -

La Miastenia Gravis es una enfermedad de
etiologia probablemente autoinmune,caracterizada por
la presencia de anticuerpos circulantes para los re-
ceptores de acetil colina hasta en el 80-90 % de los
casos. En la mayorfa de los pacientes existen altera
ciones del timo como la presencia de centros germina

“les o timoma y acumulacion de linfocitos en otros 6r
ganos. Asi mismo se asocia frecuentemente a otras en
Termedades consideradas como autoinmunes; Tiroiditis
Artritis Reumatoide etc.

La enfermedad se manifiesta clinicamente
por debilidad muscular,con predileccion por musculos
oculares y del crédneo,que mejora con la administra-
cién de drogas colinérgicas,hay tendencia a variar -
de gravedad y ausencia de lesién nerviosa. .

Desde 1901 se han descrito cambios anatg
micos en el corazén de pacientes con Miastenia Gra--
vis sin embargo es a Buzzart a quien se le adjudica

la primera descripcidn de una lesién cardiaca en un
paciente con Miastenia Gravis (1), €1 deseribié "Nu-
merosos grupos de linfocitos en misculo esquelético
y ventriculo izquierdo".

IEn la revision de la literatura hasta
1942 realizada por Rottino (2),indica que diversos
autores han encontrado lesiones microscépicas en co-
razones de pacientes con Miastenia Gravis,variando -



-4 -
desde escasa infiltracion linfocitica a miocarditis
difusa franca con cambios extensos involucrando el
espesor total del miocardio,necrosis fibrilar,cambi
os inflamatorios con edema,hemorragias y presencia
de histiocitos grandes e irregulares.

Se ha demostrado una relacion directa
significativa entre la presencia de timoma y las al
teraciones histolégicas encontradas en el miocardio
siendo la mayor serie la de Genkins (3). Los cambios
histolbgicos consistieron en necrosis coagulativa y
exudado inflamatorio focal,mas marcado cuando la Mi-
astenia Gravis se asocié a timoma maligno.

Las manifestaciones clinicas,electro--
cardiogrdficas y radioldégicas de pacientes con Mias
tenia Gravis son variadas e inespecifficas. (4,5,6).
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No existe a nuestro conocimiento,un estudio "In Vi-
vo" no invasor de la estructura y funcidén del cora-
zén en pacientes con Miastenia Gravis. Nuestro obje
tivo en el presente trabajo es valorar mediante eco
cardiograffia modo "M", Bidimensional y Doppler pul-
sado la anatomia y funcibén del corazén en pacientes
con Miastenia Gravis, -
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Se estudia¥on 14 pacientes, 10
mujeres y 4 hombres con edades de 16 a 61 aflos (
promedio de 37.1 aflos), con diagnbstico de Miaste
nia Gravis establecido sobre criterios disgnosti-
cos habituales (5); Siete pacientes tenian mas de
cinco afios con el proceso miasténico y el resto
menos de cinco afios.

A todos los pacientes se les -
evalub en busqueda especifica de signos y/o sinto
mas relacionados al aparato cardiovascular y se -
les practicd electrocardiograma de reposo y radio
grafia simple de torax.

De los 14 pacientes 11 tenian
timectomfa al momentp del estudio (80 #%),con un
promedio de 2,8 afios de realizada y un rango de
1 a 8 aflos entre el diagnéstico de la Miastenia
Gravis y la timectomia.

El lapso de tiempo entre la -
timectomia y el estudio ecocardiogrifico varié -
desde menos de un afio hasta 14 ailos con un prome
dio de 4,7 afios. Al momento del estudio el 50 %
de los pacientes tenfan 5 afios o mas de haber si
do timectomizados,

El tratamiento médico utili-
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zado hasta el momento del estudio consistid en me-
dicamentos colindrgicos y/o esteroides a dosis va-
riables. Dos pacientes timectomizados no requerian
de medicamentos. ’

A todos los pacientes se les -
practicd estudio ecocardiografico modo "M", Bidi-
mensional y Doppler pulsado con un aparato marca
"Toshiba SSH-10" con transductor electrdnico de 32
cristales piezoelectricos,frecuencia de 2.4 MHz y
angulo de 789,

El registro ecocardiogrdfico se
realizé con los pacientes en decdbito dorsal o la-
teral izquierdo empleando las proyecciones habitug
les: Paraesternal ejes longitudinal y transversal,
Apical tres y cuatro cdmaras,subdiafragmdtico y su
praesternal (7).

Se efectuaron las siguientes me
diciones de acuerdo a criterios de la sociedad ame
ricana de ecocardiografia;Diametro de auricula iz-
quierda (DAI),Diametro de auricula derecha (DAD),
Diametro de Raiz de Aorta (DRAo),Diametro diastéli
co final de ventriculo izguierdo (DDFVI),Diametro
sistélico final de ventriculo izguierdo (DSFVI),Di
ametro diastélico de ventriculo derecho (DDVD),Gro
sor septal (S),Grosor de pared posterior de ventri
culo izgquierdo (PPVI),Zn Vdlvula mitral; Distancia
E-S,Distancia D-E, Pendiente E/F. En védlvula Aorti
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ca la apertura intervalvar maxima (AV),Fraccion de
expulsion del ventriculo izquierdo (FE),Fraccion -
de acortamiento circumferencial del ventriculo iz-
quierdo (FA) y el 4drea de seccion transversal de ~
ventriculo izquierdo (AST) como indice de masa ven
tricular. (8)
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Del punto de vista cardiovascu-
lar siete pacientes (50%) estaban asintomaticos se
is pacientes referfan palpitaciones (45%) y uno —-
disnea de medianos esfuerzos (5%). En éste Wltimo
caso la exploracion fisica Tué compatible con car-
diomiopatia hipertréfica obstructiva,en los restan
tes la exploracion fisica, desde el punto de vista
cardiovascular, fué normal,

En todos los casos el electro-
cardiograma de reposo y la radiografia simple de
torax fueron normales excepto en el paciente con
cardiomiopatfa hipertréfica que mostré datos elec
trocardiogrdficos de crecimiento ventricular iz—-
quierdo.

Las mediciones de los parame-
tros valorados en el estudio ecocardiografico eg
tuvieron en limites normales (Tabla # 2),excepto
en el paciente con cardiomiopatia hipertréfica obg
tructiva que mostré un grosor septal de 1,8 cm.con
wna relacion S/PPVI de 1.5:1 y un:drea de seccion

transversal de ventriculo izquierdo de 25.9 cmz.

No hubo diferencia significa-
tiva en los pacientes con diferente tiempo de evo-
lucion de la Miastenia Gravis o diferente modali-
dad de tratamiento recibido (Médico,Quirdrgico o s
ambos).
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En relacion al paciente que mos
tré datos clinicos y ecocardiogrificos de cardio-
miopatia hipertréfica obstructiva consideramos que
su asociacion es fortuita,no teniendo relacion a-
parente con el proceso miasténico, en éste caso el
tiempo de evolucion entre el diagnostico de Miaste
nia Gravis y el estudio ecocardiogridfico fué rela-
tivamente breve y los sintomas presentados,predomi
nantemente disnea de medianos esfuerzos,atribuibles
a la cardiomiopatia en si.

A excepcion de éste paciente que
tuvo aumento de la masa del ventriculo izquierdo,-
los restantes mostraron valores normales de este -
parametro.
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TABLA # 2 VALORES ECOCARDIOGRAFICQ
il R o Bl O ol o ) AR R G ) 23
1 2.8 2.6 2.4 IR RN we 130 loo lo9 jr2 bu )35
2 2.7 2.6 2.4 [N W w0 125 1o fo.8 izs By {r2
5] SN 2.2 2.0 1.0 2.2 L8 2.4 109 Q1.1 174 D6 5.1
[ 3.0 3.0 2.6 1.1 2,0 4.0 2.8 0.8 0.8 16% {10 2.4
s | 3.0 2.8 1.2 |20 w.3 2.9 167 lo.sles ha )i
6 3.2 3.2 2.8 1t 1.8 o8 125 |69 lo.9 175 By b3s
2 3.2 3.4 3.4 1.2 2.0 Wb 133 1,0 Ja.0 67 Bl U3
8 3.1 3.1 2.8 1.1 2.0 4.2 3.0 {09 10.9 172 1w }s.3
.
9 2.3 2,7 2.8 Lo 12,2 vy |28 o9 11,0120 By hu
10 2.3 2.3 3.0 0.8 120 60 |26 J09 lo.9ls0 b2 fise
1" 2.8 2.8 3.0 0.9 2.0 0 {27 {10 |1.0069 P2 )32
12 3.7 3.0 3.8 Lo 2.1 0.0 b2 {12 {1afow fso bsy
13 2|‘.9 3.1 3.0 09 122 50 1.6 Yoo tozlazlss U39
14 3.0 2.6 1.6 1,0 2.0 N h,0 2.7 1,0 1.0}69 132 (.2

Diam= Diametro, Al= auricula izquierda, AD:auricula derecha Vi:=ventriculo 1zquierdo

VD= Ventriculo derecho, DD:= Diametro diastolico DSz diametro sislolico, PP=pared posterior,S=septum,
AO= aorta, FE= fraccion de expulsion, AST:z area de seccidn transversal, REL= relacidn, CM=centimetros
%= porciento, AD: Fraccién de acortamiento.
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Paciente Sex0  Edad  Sintomas Dx.de Timecto Trataniento Médico.
(ahos) AL hia
| fem 16 Palpitacidn 1989 1980 Colinérgicos,
2 Fem, 21 Palpitacion 1989 198N Pred
3 Masc. | 41 No, 979 1982 Colirdrgicos
] Fem, 2 Palpitacidn 923 1981 Colinergico _«Prednisany
5 Fem 32 Patpitacin 1928 1928 No
6 Masc. 37 No 1979 1980 Prednisona
7 Masg 30 Na. 1978 1981 Predmsong o Colingreico
8 Fem, 26 Na 1968 1971 Prednisona_s+ _Colinérgice
9 Fem. 42 Na 1982 198 Cobindrgicq:
10 Fem, | 42 Palpitacion 19%] No Prednisona
1) Fem. 61 Palpitacién 1978 No Colinérgicos
12 | Masc. | se  (Qines de es] o, 1985 Pred
13 Fem. {34 No 1980 1983 An
1y Fem. 4] No 1984 No Colinérgica s Prednivona

Dx= Diagnostico
MG+ Miastenia Gravis.




ABRLA 13 VALORES ECOCARDIOGRAFICOS

Paciente |Vilvula | Mitral E-S Valvula Aér'm:a

tmmlse) | tom | tmm) et
' 144 22 5 i3
2 122 21 Y 17
3 66 20 3 18
4 135 20 2 18
5 38 18 5 16
6 129 22 5 17
? 70 10 10 19
3 140 23 3 18
9 110 22 1 19
10 140 22 2 17
1 60 16 1 15
12 25 0 20
13 100 20 5 19
1 62 17 I3 I}

E-F= Pendiente E-F E-S=Distancia E- Septum, D-E:Distarcia
D-E, mmzmilimetros, SEG= Segundos.
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La Miastenia Gravis es una en-
fermedad cuya etiologia se desconoce aunque se le
considera de origen autoinmune. Las manifestacio-
nes clinicas de la enfermedad se deben a la presen
cia de anticuerpos circulantes para los reccptores
de acetilcolina en la union neuromuscular,ésta in-
nunhoglobulina de pacientes miasténicos puede dismi
nuir el numero de receptores a acetilcolina a tra-
vez de diferentes mecanismos:
1.~ Acelerando la degradacion de los receptores(9)
2.~ Blogueando los sitios de union de la acetilco-~
lina en los sitios receptores (10).

3.~ Daflando los receptores y las uniones neuromus-—
culares,posiblemente en colaboracion con el -
complemento (11).

Se ha comprobado en estudios se
rolégicos de pacientes con Miastenia Gravis,ademés
de la presencia de anticuerpos contra misculo es<—
triado,la presencia de anticuerpos contra misculo
cardiaco llamados anticuerpos SH,los que se han en
contrado hasta en 25% de los pacientes (12),ain cu
ando recientemente Cosfo ,por inmunofluorescencia
los encontré en 14 de 25 pacientes (56%) (13).

Sin embargo Oosternius ha sugerido que el proceso
miasténico no afecta al misculo cardiaco (14).
Aunque ésta drea requiere de mayor investigacion
es posible que la nmiocarditis u otros cambios his~
tolégicos mayores encontrados en el corazén de pa-
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cientes con M;astenia Gravis no tenga relacion con
el proceso miasténico en si pero podrian ser el re
sultado de la formacion de anticuerpos.

Se han descrito cambios anatdmicos en el corazén -
de algunos pacientes con Kiastenia Gravis que reve
lan grados variables de miocarditis,sin embargo Ru
ssell enfatizd la falta de especificidad de estas
lesiones ya que alteraciones similares pueden en--
contrarse en pacientes con Artritis Reumatoide,To
xemias severas,Tirotoxicosis y Addisson.

La importancia del reporte de la Dra. Russell en L
lo que al aparato cardiovascular concierne es que
describe los cambios histoldgicos encontrados en
el miocardio usando una clasificacion similar a la
usada para describir las lesiones del midesculo es-
queldtico (15).

Ia miocarditis por celulas gi--
gantes es una entidad rara pero un buen porcentaje
de ellas se asocia a timoma,teniendo algunos de es
tos pacientes Miastenia Gravis (16).

Namba observd que 5 de 7 pacientes con Miastenia -
Gravis y polimiositis asociada tuvieron miocardi=:
tis por celulas gigantes. {(17)

Aungue existe evidencia clara
de alteraciones anatémicas en pacientes con Miaste
nia Gravis siempre es importante considerar los si
guientes factores al interpretar dichas lesiones;
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- Presencia de cambios imflamatorios en el miocar-
dio posterior a irradiacion por timoma.

~ Invasion de pericardio y miocardio por timoma ma
ligno.

~ La asociacion menos que fortuita, con otras en--
fermedades autoinmunes gue por si mismas podrian
dar los cambios descritos,

-~ Alteraciones del misculo cardiaco secundarias a
trastornos metabblicos durante las crisis miasté
nicas .

-~ Neumonia,hallazgo comin de autopsia,en pacientes
con Miastenia Gravis y que por si misma puede dar
cambios imflamatorios miocardicos suficienctes =~
para diagnosticar "mioccarditis" (18).

Aungue se han descrito pacientes
con manifestaciones francas de insuficiencia cardia
ca (19),1a traduccion clinica de las alteraciones
anatémicas cardiovasculares en pacientes con Miase
tenia Gravis generalmente es minima y es hasta la
etapa tardfa de la enfermedad en que se producen -
cambios secundarios a alteraciones de la funecion -
pulmonar condicionada por afeccion de los misculos
intercostales y del diafragma.

Las manifestaciones cardiovasculares mas frecuentes
son palpitaciones y arritmias,nosotros encontramos
el primer sintoma en 45% de los pacientes no detec-
tando en ninguno de los pacientes datos fisicos o
electrocardiogrdficos de arritmias sin embargo se
requiere de estudios ulteriores con monitoreo eleg
trocardiogrifico ambuvlatorio para confirmar o des-
cartar la relacion de palpitaciones y arritmias,
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La exploracion fisica fué normal en todos los ca-
sos excepto en un paciente con diagnéstico corro-
borado de cardiomiopatia hipertréfica obstructiva.
Aungue los hallazgos electrocardiogréficos descri-
tos en pacientes con Miastenia Gravis son varia--
bles y frecuentes (4),manifestandose como arrit-
mias,blogueo auriculoventricular de grado varia-
ble,alteraciones del segmento S-T,de la onda T y
quizd lo mas constante ,un empastamiento terminal
del QRS. Nosotros no encontramos alteraciones sig-
nificativas en el electrocardiograma de ninguno de
nuestros pacientes,exceptuando al paciente con car
diomiopatia hipertréfica obstructiva.
Radiolégicamente ninguno de nuestros pacientes mos
tré datos patoldgicos ,aln cuando el lapso de tiem
po entre el diagnostico de Miastenia Gravis y el -~
estudio radiolbgico de torax fué en promedio de -
10.2 afios. Esto concuerda con reportes previos (20)

A Excepcion del caso mimero 12,
un paciente masculino de 56 afios que mostrd datos
ecocardiogrdficos de cardiomiopatia hipertréfica -
obstructiva,en todos los pacientes las caracteris-
ticas ecocardiogréficas de anatomia y funcion car-
diaca estuvieron dentro de limites normales,por lo
que consideramos gque en el caso de que nuesiros ra
cientes hayan tenido alteraciones histolégicas,és-
tas no fueron de suficiente magnitud para traducir
se clinicamente ni para ser detectadas ecocardio--
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gréficamente mediante medicion de cavidades,movi-
lidad y grosor de paredes,pruebas de funcion ven-
tricular o cuantificacion de masa ventricular iz-
quierda.

Consideramos que se debe ser -
cauteloso al interpretar las lesiones cardiacas -
estructurales en pacientes con Miastenia Gravis,
sobretodo por la falta de especificidad de lag --
mismas,
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CONCLUSTONES:

La Miastenia Gravis es un pade-
cimiento de etiologia desconocida,considerada como
autoinmune,habiendose descrito alteraciones inmung
légicas celulares y humorales,tanto a nivel de mis
culo estriado como de msculo cardiaco,en este Ul-
timo representado por la presencia de anticuerpos
denominados SH e infiltracion linfocitaria que va-
ria desde datos focales de inflamacion hasta mio--
carditis difusa franca.

En los pacientes con Miastenia Gravis que estudiaw
mos en forma no invasora mediante ecocardiografia
modo "ki",Bidimensional y Doppler pulsado,para valg
rar anatomfa y funcion cardiaca,no encontramos al-
teraciones®en los paridmetros medidos excepto en un
paciente que mostrd datos de cardiomiopatia hiper-
tréfica obstructiva,considerada como no relacionada
al proceso miasténico.

En base a nuestros hallazgos y por la falta de con
clusiones definitivas en estudios previos que re--
portan lesiones cardiacas en pacientes con Miaste-
nia Gravis,consideramos que la presenciz de dichas
lesiones deberan ser tomadas con reserva,requirien
dose mas estudios para confirmar o descartar-gsa -
posibilidad.
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