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RESUMEN
TITULO: COMPARACION DE LA TORACOSCOPIA CON LA ESTERNOTOMIA
MEDIA PARA LA TIMECTOMIA EN MIASTENIA GRAVIS JUVENIL.
AUTORES: Tolosa-Kuk M, Villalpando-Canchola R, Aguilar-Rebolledo F, Girén-
Carrlio J.
INTRODUCCION: La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune que afecta la
unién neuromuscular, caracterizada por debilidad y fatiga progresiva de los masculos
voluntarios con el ejercicio, y en la edad pediatrica se presenta el ilamado tipo juvenil.
Su tratamiento consiste en drogas anticolinesterasa administradas a largo plazo para el
control de la enfermedad, asi como inmunosupresion y plasmaféresis en las crisis
miasténicas. La timectomia se realiza en los casos en que no hay una respuesta
satisfactoria al manejo médico de control v los abordajes mds aceptados para el timo
han sido la via cervical y la esternotomia media pero Ultimamente por toracoscopia que
en la poblacién pediatrica es aln mas reciente.
OBJETIVO: Comparar dos vias de abordaje quirargico, que son la toracoscopia y la
esternotomia media, en los pacientes operados de fimectomia como tratamiento de la
miastenia gravis juvenil.
MATERIAL Y METODOS: Se incluyd en el estudio a 9 nifios del Hospital de Pediatria
del Centro Médico Nacional Siglo XXI operados de timectormia por diagnéstico de
miastenia gravis juvenil generalizada u ocular que no respondieron satisfactoriamente al
manejo médico de control. Se efectud una recoleccién de los datos a partir de los
expedientes clinicos de los pacientes y se formaron dos grupos: 1) los operados por
Toracoscopia, y 2) los operados por esternotomia media. Los datos recolectados
incluyeron a las caracteristicas trans y postoperatorias en cuanto al tiempo quirirgico, la
estancia hospitataria postoperatoria, las complicaciones inmediatas y mediatas, el
tiempo y el nimero de analgésicos y el tiempo del drenaje toracico.

Los datos obtenidos se analizaron con apoyo de estadistica descriptiva y se

compararon ambos abordajes mediante la prueba de la U de Mann Whitney y la de
Fisher segan el tipo de las variables con una P<0.05 .
CONCLUSIONES: El abordaje toracoscépico comparado con la esternotomia media
para realizar la timectomia en los pacienfes con miastenia gravis juvenil presenté una
reduccion del tiempo de estancia hospitalaria postoperatoria y el de analgesia con una
diferencia estadisticamente significativa. Aunque las complicaciones postoperatorias y
el tiempo del drenaje toracico son menores en la Toracoscopia que en la esternotomia,
no presentaron un nivel de significancia estadistica en el presente estudio.




ABSTRACT
TITLE: COMPARATION OF THORACOSCOPY AND MEDIAL STERNOTOMY FOR
THIMECTOMY IN JUVENIL MYASTHENIA GRAVIS .
AUTORS:Tolosa-Kuk M, Villalpando-Canchola R, Aguilar-Rebolledo F, Girén-
Carrillo J.
INTRODUCTION: Myasthenia gravis is an autcimmune disease that afects
neuromuscular junction, characterized for weakness and progressive fatiguability of
voluntary muscles with exercise, and in pediatric age appear the named juvenil type. Its
treatment consists in anticholinesterasic drugs long term administered for disease
control, as well immunosupresion and plasmapheresis in myasthenic crisis. Thimectomy
is performed in cases in there is not satisfactory response to medical control
management and the more accepted approach for thymus have been cervical way and
medial sternotomy, but recently by thoracoscopy that in paediatric population is still more
accurately.
OBJECTIVE: To compare two surgical approach, either thoracoscopy and medial
sternotomy, in surgicaly interviewed patients with thimectomy as juvenil myasthenia
gravis treatment.
MATERIAL AND METHODS: In the study nine children was included from Pediatrics
Hospital of National Medicai Center XXI Century in México City interviewed of
thimectomy with juvenil ocular or generalized myasthenia gravis diagnosis that not
responds satisfactorely to medical control treatment. Data recolection was made from
patient's clinical dossiers and two groups was formed: 1) Thoracoscopy approach, and
2) medial sternotomy approach. Included and recolected data was trans and
postoperatively characteristics about surgical time, postoperafively intrahospitalary
stancy, mediately and inmediately complications, number time anaigesics and thoracic
drainage time.

Data was analized with descriptive statistics and either surgical approach sternotomy
and Thoracoscopy was compared through Mann Whitney U test and Fisher test in
agreement with variables type and P<0.05.

CONCLUSIONS:

Thoracoscopic approach compared with medial sternotomy for to achieve thimectomy in
juvenil myasthenia gravis patients presented a reduction of postsurgical intrahospitalary
stancy fime and anaigesic period with a statistical significative difference. Although
postoperatively complications and thoracic drainage time was less in Thoracoscopy than
in medial sternotomy, it did ‘nt present statistical significance in our study.




INTRODUCCION
MIASTENIA GRAVIS

La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune que afecta la transmisién
neuromuscular a nivel de los receptores postsinapticos nicotinicos de acetilcolina y esta
caractenzada por debilidad y fatiga progresiva de los muasculos voluntarios con el
gjercicio ' *°. Fué descrita primero por Thomas Willis en 1672; en nifios por primera vez
por Wilks en 1877 y se denominé como tal por Erb en 1879 > ' Jolly en 1895 realizé
la estimulacion repetitiva del nervio periférico resultando en reduccién gradual del
potencial de accion y fatiga muscular * . En 1934 Mary Walker demostré el resultado
del envenenamiento con curare y el efecto benéfico de Ia prostigmina en la miastenia
gravis, ambos agentes actuando sobre la placa neuromuscular . En 1942 Strickroot y
col. describieron a un recién nacido con miastenia gravis, hijo de una madre miasténica
&'y en 1948 Bowman reportd 3 casos mas '°. Simpson en 1960 propuso un desorden
autoinmune involucrando al receptor nicotinico postsinaptico de acetilcolina. En 1962 se
aisld la bungarotoxina del veneno de la cobra y se observo su efecto bloqueador sobre
el receptor colinérgico °. En 1964 Elmgvist demostré una reduccion en la amplitud de los
potenciales entre neurotransmisores * *. En 1973 Patrick y Lindstrom detectaron los
anticuerpos contra receptores de acetilcolma en pacientes con miastenia gravis y
reprodujeron la enfermedad en conejos *
CLASIFICACION: En la edad pediatrica la miastenia gravis se divide en:
a) Juvenil: Similar en forma clinica y autoinmune a la que inicia en la edad adulta
*%, de inicio temprano antes de los 2 afios y tardio después ** "7 ',
b} Neonatal: Puede ser transitoria que es adquirida en hijos de madres con m:astema

9r1%v1|‘s15E1lgtapo permanente o congénito es genético, en hijos de madres no miasténicas *

8, 7.10,

¢) Familiar: Aparece después del periodo neonatal con familiares consanguineos que
padecen la enfermedad e incidencia de 3 a 4%, visto en gemelos ** %,
EPIDEMIOLOGIA: Incidencia de 1:75,000 ® con prevalencia entre 2 a 10 X 100,000
dentro de ia poblacion general ® . La edad de inicio tiene un pico de incidencia en la
3a. década de la vida, afectando més a las mujeres con relacion de 3:2 y otro pico entre
la 6a y 7a. décadas afectando mas a los hombres °. Los nifios representan del 10 al
11% de todos los casos '°. La mayoria de los estudios son de adultos que incluyen a
nifios y pocos son exclusivos de pediatria. Todos tienen el inconveniente de que la baja
frecuencia de la enfermedad hace dificil acumular un ndmero suficiente de pacientes
requeriendo series multicéntricas y periodos mas largos para su reclutamiento '" ¢ %%
La miastenia gravis es mas frecuente en las nifias con una relacion de 2.7:1 en menores
de 12 afos y de 3.7:1 en mayores de esta edad *°. El tipo juvenii comlenza después de.
los 6 meses de vida; el 75% tiene su inicio después de los 10 afios & 8- 102 y g0l0 el
3% inicia antes de 1 afio




ETIOLOGIA Y GENETICA: Su causa es desconocida; pueden existir factores genéticos,
con antigenos de leucocitos humanos (HLA) de histocompatibilidad clase I}, HLA-A1,
B8, DW3, DQW2, DR3 y DQB cemo factores de riesgo genético para enfermedades
autoinmunes = > > ¥ 2 'En nifos chinos se encontré asociade con BW46, en nifios
caucasicos con HLA-A1, B8, A3 y B7, en indios del norte con B8, en japoneses con
Bw44, Bw-S1y Aw19 ', en nifios de Hong Kong con DR y Bw46; o que puede explicar
muchas diferencias en el patrén de la miastenia gravis e indica la disimilitud entre las
diferentes razas *'.

FISIOPATOGENIA: Relacionada con el timo, el sistema inmunolégice y la unién
neuromuscular, son motivo de mayor e intenso estudio en los dltimos afios, pero adn no
se ha aclarado el mecanismo exacto quedando todavia muchas dudas ™. Iniciaimente
se atribuyd a un factor timico como parte de la ﬁsiopatogenia 3%y se observo que la
timopoyetina modula la transmision neuromuscular ~'; pero los descubrimientos
posteriores incluyeron la presencia del anticuerpo que actla sobre el receptor de
acetilcolina * 7. En relacion al timo, existen en el mismo células parecidas al mUscuto
(mioides) con receptores de acetilcolina en su superficie que actian como antigenes y
estan rodeadas de linfocitos T colaboradores T-14 al 18 * *'. Por otro lado los timocitos
inmaduros afines a moléculas de histocompatibilidad clase |l mediada por genes Fas
ligados con productos proteinices son reactivos contra los receptores de las células
mioides. Alguna alteracion en una rama de regulacidn inmune o una falla en Iz muerte
programada que ocurre normalmente en estas células reactivas y que expresan
preferencialmente el Vb.1 puede interferir con la tolerancia y dirigirse hacia una
respuesta autoinmune contra los receptores de acetiicolina > *' ~ *. produciéndose
anticuerpos por las células B, en su mayoria inmuno-globulinas clase IgG *>*®. Enla
unién neuromuscular existen normalmente entre 1.3 a 3.9 X 107 receptores
postsinapticos de acetilcolina, fa cual se inactiva por la colinesterasa, se libera de la
neurona presinaptica hacia la hendidura sinaptica e interactia con los receptores
transmitiéndose el potencial de accién '* *. Los anticuerpos actiian sobre diferentes
sitios en los receptores con depdésitos de IgG y Complemento C3 y C8 %5 La lesion
consiste en: 1) Degradacion acelerada de los receptores postsinapticos de acetilcoiina,
con dafo mediado por activacidon del sistema de complemento, 2} Bloqueo
inmunofarmacoldgico funcional impidiendo ias interacciones entre acetilcolina y su sitio
de acoplamiento, 3) Endocitosis acelerada con degradacion intracelular de los
complejos antigeno-anticuerpo * ™ * Lo anterior se traduce en transmision
neuromuscular anormal con desestabilizacion de los receptores ™ y reduccién
cuantitativa en la amplitud del potencial de accién de la placa neuromuscular ™ %,
CUADRO CLINICO: Hay debilidad y fatiga progresiva con el ejercicioc que puede
desarrollarse gradual o rapidamente. Ei inicio puede ser insidioso o repentino y puede
ser espontaneo o precipitado por tensién emocional, ejercicio, alergias, vacunaciones o
embarazo; también después del uso de relajantes musculares y anestesia durante
cirugia. La recuperacion puede ser total o incompleta. Los muasculos oculares y




periorbitarios son los mas frecuentemente afectados, de 50 hasta 80% iniciaimente,
caracterizandose por ptosis palpebral y diplopia. Pueden afectarse otros nervios
craneales c¢on complicaciones potencialmente fatales, presentandose disfagia y
dificultad para la respiracién. Otros signos son dificultad para la masticacién, lenguaje
nasal, disartria, debilidad facial con sonrisa transversal y muecas involuntarias. En las
extremidades puede haber debilidad simétrica involucrando mdas a los muasculos
proximales que a los distales y mas a los brazos que a las piernas. Este patrén puede
variar en forma considerable. El sensorio y el sistema nervioso auténomo son normales
18.13.18.20.28 Al examen fisico los hallazgos estan limitados al sistema motor sin pérdida
de los reflejos o alteracién de la sensacién de coordinacion °. La clinica en los nifios con
miastenia gravis juvenil es semejante a la de los adultos ® '* %% ¥ | 5 clasificacion
clinica de Osserman en 3 grados es la mas aceptada *% ' %,

DIAGNOSTICO: Es suficiente la combinacion de los resultados clinicos y
farmacoldgicos para confirmar el diagndstico. En los casos de dudas se utilizan pruebas
de laboratorio y gabinete "% %"

a} Datos clinicos: Son utiles las caracteristicas de la debilidad y fatiga muscular
progresiva junto con los signos clinicos descritos y la prueba de Jolly.

b) Farmacolégico: Hay mejoria clinica con la inyeccion de agentes anticolinesterasicos
( edrofonio o neostigmina).

c) Electromiografia: Hay disminucion del potencial de accién postsinaptico.

d) Laboratorio: Consiste en la determinaci6n de anticuerpos séricos antireceptores de
acetilcolina "2, no siempre necesarios para el diagnostico *.

¢) Tomografia: No es para el diagnéstico de miastenia gravis pero es Gtil en la deteccién
de anormalidades timicas. Se ha descrito con alta sensibilidad; con especificidad y valor
predictivo positivo hasta del 100% en timos normales pudiendo detectar a casi todos los
timomas > ¥

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: Otras enfermedades con afeccién de los musculos
extraoculares o hallazgos bulbares, incluyen paralisis supranuclear progresiva,
oftalmopatias progresivas (Sidrome de Kearns Sagre), distrofia oculofaringea,
esclerosis lateral amiotréfica y lesiones severas del cerebro (tumores, eventos
isquémicos o esclerosis multiple), pero su presentacion clinica es diferente. Las que se
presentan con debilidad generalizada incluyen miopatias inflamatorias, miopatia
tiroidea, paralisis periddica y sindrome de Guillain-Barré. Otras que afectan la uni6n
neuromuscular son: sindrome miasténicc congénito, envenenamiento por
organofosfatos y mordedura de serpiente. Los antecedentes de exposicion, tipo de
presentacion clinica, grupos musculares afectados y caracteristicas de ta evolucién son
diferentes '°. En los lactantes y recién nacidos hay que distinguira del botulismo
(infeccién por Clostridium botulinum) .

ENFERMEDADES ASOCIADAS: Se asocia a enfermedades autoinmunes como artritis
reumatoide, lupus eritematoso sistémico, polimiositis, sindrome de Sjigren, colitis
ulcerativa, anemia perniciosa y pénfigo * ; también a deficiencia de vitamina 812,
desordenes adrenales, enfermedades paratiroideas y vitiligo como parte de un sindrome




de falla poliglandular. La disfuncion tiroidea inciuye mixedema, enfermedad de Graves y
tiroiditis de Hashimoto * * “>*'. Otros sindromes son la esclerosis amiotréfica lateral,
neuropatias, miopatias, sindrome de Lambert-Eaton * * y sindrome de Schmidt
{adrenalitis autoinmune y tiroiditis con insuficiencia glandular) a veces relaclonada con
diabetes mellitus, insuficiencia gonadal, hipoparatiroidismo o anemia perniciosa “

En nifos se ha asociado a convulsiones en 12.5% y en orden de frecuencia
decreciente a diabetes mellitus, asma, hipertiroidismo, psicosis, glomerulonefritis,
pericarditis, neoplasia y pancitopenia 19.26 . Cuando hubo asociacién, ocurrié deSpués de
la miastenia gravis en el 58%, en 21% en forma concomitante y 21% antes . En los
nifios las enfermedades asociadas y su incidencia son diferentes a la presentacnén de
los adultos y se indica la investigacién solo en caso de haber sintomas de sospecha "'
16.18.27. 40 - 22 También se asocia con lupus eritematoso sistémico, neuritis optica y
mielitis transversa hasta 9 afios después de la timectomia **. Debido a que hay
receptores de acetilcolina en el cerebro, homélogos a los periféricos, se sugirid que
también puede involucrarse, pero un estudio concluyé que las enfermedades
autoinmunes periféricas tienen un efecto pequefio sobre ef sistema nervioso central *
TRATAMIENTO: Varia y se adapta de un paciente a otro tanto en adultos como en
niﬁOS 1.24.7-10,13, 26‘

1) Drogas anticolinesterasa: La piridostigmina (Mestinon) es de primera eleccién y se
utiliza para el control a largo plazo “ * * Los efectos colaterales son: calambres
musculares, sudoracion, palpitaciones, incremento de las secreciones, bradicardia °,
diarrea, célico gastrointestinal 7, ndusea, salivacion y lagrimeo *°

2) Esteroides: La prednisona es [a primera droga inmunosupresora indicada si no hay
respuesta con anticolinesterasicos. Los efectos colaterales son: hemorragia
gastrointestinal, osteoporosis, hipertension arterial, suceptibilidad a infecciones
oportunistas, cataratas subcapsulares, glaucoma, diabetes mellitus, aumento de peso,
rash acneiforme y caracteristicas cushinoides "4 %7%

3) Azatioprina y ciclosporina: Farmacos inmunosupresores de 3a. linea, pero con
incidencia incrementada de infecciones oportunistas, nefrotoxicidad, hepatotoxicidad y
riesgo de malignidad * ™.

4) Plasmaféresis: Es un tratamiento efectivo a corto plazo indicado para la enfermedad
severa. Es caro y consume tiempo, requiere de personal entrenado y equipo
especiaiizado. Los efectos colaterales son hipotensién, sangrado y desequilibrio
hidroelectrolitico ™

5) Inmkjsnoglobulina: Asociada con la timectomia ofrece mejoria en el 70 a 90% de los
casos

6) inmunoterapia: Recurso actualmente en fase experimental y que promete eliminar Ia
respuesta inmune en el futuro °.

7) Radioterapia: Enfocada al timo se ulilizé para la miastenia gravis en el pasado #
pero puede producir leucemia, carcinoma de tiroides y otras neoplasias, quedando
limitada a algunos casos de timoma “¢

8) Timectomia: Se comentara mas adelante.

9




CRISIS MIASTENICA: Es una insuficiencia respiratoria que requiere ventilacién
mecdnica; potencialmente pone en peligro la vida, y ocurre aproximadamente en 15 a
20% de los pacientes. La mortaiidad que era de 40% en los 1960°s se redujo a 5% en
los 1970°s con el manejo en las Unidades de cuidados intensivos *’ y hasta 2.5%. en los
1990°’s. E! plan incluye monitorizacion cardiaca, plasmaféresis, inmunosupresién ‘y
esteroides “. En el recién nacido la plasmaféresis (exanguino-transfusién) es efectiva **,
reemplazando el suero con plasma y atbamina * *'. Si se efectiia tempranamente puede
reducir complicaciones laringotragueales *'.

TIMO: Es una gtandula en forma de "H" en el torax superior * ** >, que en los nifios es
proporcionalmente mayor y liena el mediastino anterior “**. En la 6a. semana de vida
fetal, el primordio timico surge de una saculacién ventral de la 3a. bolsa faringea, migra
caudalmente al mediastino superior y su luz se oblitera por proliferacion epitelial * .
En la miastenia gravis las alteraciones de! timo son del 75 al 85% * ¥, la mayoria
benignos, bien definidos, o lesiones encapsuladas quisticas o calcificadas. Hay
hiperplasia linfoide de la corteza y ta médula con una composiciéon normal de células T;
pero con incremento numérico de células B * % ¥ La patologia incluye hiperplasia
folicular o nodular (15 a 60%), involucién, timoma y quistes timicos > ' % 5%.%.% gq yp
estudio de 7 nifios |a histologia encontrada fué 3 con hiperplasia y 4 normal sin relacion
con la severidad de la enfermedad . Otros estudios en nifios se reportaron como
normal en 16.4%, hiperplasico en 77.5%, tumoral en 2.6% y 3.5% desconocido sin
relacion entre hiperplasia y respuesta quirtrgica ® .

El timoma es muy raro en los nifios ® " ®"; los tipos celulares incluyen el linfocitico, el
linfoepitelial o mixto y el epitelial. Su tratamiento consiste en reseccidn, radiacién y
quimioterapia ** - ** % 8! | o5 quistes y las neoplasias timicas se han asociado
frecuentemente con la miastenia gravis en los adultos y en un estudio, de todos los
quistes timicos puros el 50% se encontrd en nifios y todos fueron benignos ®. Los
timomas en los nifios se han ascciado con otras enfermedades como el asma ®, ocurren
entre 10 a 59% de los adultos con miastenia gravis, mencionandose que esta
asociacion no existe en los nifios ** *; sin embargo, hay reportes de casos aislados en
gue se encontrd la asociacién entre timoma y miastenia gravis en nifios, enfatizandose
la extremada rareza de esta condicion ®%,

TIMECTOMIA

Aunque los trabajos en adultos jovenes ya se han realizado, los resultados
encontrados en los nifios no son exactamente iguales y no se concluye lo mismo.
HISTORIA: En 1912 Sauerbuch realizé la remocion quirdrgica de un timoma en una
paciente con miastenia gravis resultando en mejoria clinica. En 1939 Alfred Blalock
resecé el timo grande de una mujer de 21 afos con miastenia gravis generalizada
obteniendo mejoria y en 1941 lo demostro en otros pacientes > . Simpson en 1958
reportd el valor de la timectomia comparada con el tratamiento médico notando que la
maxima respuesta ocurmrié en edades mas tempranas ®. Millichap reporté las primeras
timectomias en nifios a principios de los 1960°s dentro de un amplio grupo que recibian
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tratamiento médico #® y posteriormente Fonkalsrud en 1970 y Seybold en 1971

describieron sus series en niftos, con resultados favorables 7. La evolucion clinica,
las indicaciones para la timectomia y el uso simultineo de medicamentos se ha
comparado, discutido y analizado segun los periodos en desarrollo gue se ha vivido en
la Medicina ®. En 1977 se reporté la timectomia en problemas autoinmunes diferentes a
la miastenia gravis, tales como artritis reumatoide, psoriasis y trombocitopenia . En
1984 con timectomia trans-esternal se comenté el riesgo de precipitar el desarrollo de
insuficiencia respiratoria, sugiriéndose la extubacién temprana %.

OBJETIVO: Es inducir la remisién o por lo menos la mejoria, permitiendo una reduccién
en la medicacién inmnosupresora . En los nifios el objetivo es reducir la dosis de
medicamentos y sus efectos severos °. El mecanismo propuesto es la remocién del
almacén de antigenos, reduccion de la fuente de anticuerpos y deplecion del reservorio
de células inmunocompetentes o céfulas B autoreactivas °. La mejoria puede no ser
explicada solamente por interrupcién de las funciones mediadas por células timicas el
En los pacientes con miastenia gravis hay una reduccion numérica de células T en
sangre periférica consistentes en sub-poblaciones de 3A1 y OKT4 que rapidamente se
normalizan después de la timectomia *>.

INDICACIONES: Fueron descritas en 1990 por 56 neurdlogos certificados de diferentes
nacionalidades que se reunieron y recomendaron gue se reserva para la enfermedad
severa o después de que otras modalidades han fallado % y para prevenir la
diseminacién de un timoma °. En 1a edad pediatrica esta indicada para |la miastenia
gravis juvenil '

CONTRAINDICACIONES: se refieren a la edad, severidad y duracion de la enfermedad
y respuesta a los medicamentos . No es recomendable para e! tipo neonatal fransitario
"2 ni en lactantes * ya que en el primero los sintomas se resuelven en 6 semanas y en la
congénita la mejoria ocurre 6 a 10 afos mas tarde; en ellos, las drogas y la timectomia
generaimente no son efectivas > 7.

EDAD: Aunque anteriormente se esperaba hasta la pubertad para la timectomia, se
propuso a los 5 afios como la edad méas temprana sin efectos adversos ", después se
realizd en menores de esta edad % * ' y luego desde los 2 afios 7', e incluso se ha
hecho desde 1 afio de edad sin problemas inmunolégicos . La edad limite mas baja
para la timectomia es de 1 afio y estd basada en la funcidon alterada de células T en los
lactantes timectomizados .

ABORDAJE: Se debe conservar integra la capsula del timo y en algunos casos, retirar
la grasa que lo rodea para asegurar la remocion completa = ™ ™ ™. Se ha descrito el
acceso por esternotomia media, la media parcial, ia esternotomia transversa, la
toracotomia lateral derecha o© izquierda, la via transcervical y dltimamente la
Toracoscopia video-asistida * ™ 3 % 7% - ™ ge demostrd tejido residual con la via
transcervical hasta 64 y 70% y la Toracoscopia ha sido Util en estos casos para su
remocién, con mejoria clinica demostrada . Se describié una timectomia extendida
iniciando con un abordaje cervical sin esternotomia y apoyada con Toracoscopia ”. Los
autores que prefieren el abordaje transcervical notifican una baja morbilidad con esta
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via y la presencia de complicaciones con la esternotomia *" ® ™; sin embargo otros

%uggres han abogado por la esternotomia media en los nifios como la via de eleccién *
COMPLICACIONES: Se reportan infeccion de la herida, lesion del nervio frénico, y
quilotérax con el abordaje cervical ™, también atelectasia ’' y circunstancialmente
anafilaxis por latex *. La mortalidad operatoria es menor al 1% y sucede en pacientes
de alto riesgo con debilidad clinica profunda . Nunca se desarrolla como un
procedimiento de emergencia °. Algunos autores prefieren no iniciar esteroides antes de
ia cirugia porque pueden retrasar la cicatrizacién de la herida e incrementar la
adiposidad del mediastino **; sin embargo, los estudios en nifios lo han recomendado ®-
- sugieriéndose la timectomia y prednisona “.
SEGUIMIENTO: En las publicaciones en nifios el seguimiento minimo ha sido de 6
meses postimectomia con mejoria significativa desde ese momento ™ ®' y hasta de 40
afios maximo en otro estudio en el cual la operacion se efectué durante la nifiez de los
pacientes * 7.
TIPQO OCULAR: En una publicacién de Rodriguez en 1983 ningin nifio con tipo ocular
puro fué sometido a timectomia %; Youssef en ese mismo afio tampoco la recomendé %;
y en 1986 Aschraft repiti6 la severacion °.

tn grupo de neurdlogos reunidos en 1990 no consideraren el tipo ocular para un
procedimiento invasivo de primera intencién, pero recomendaren que esta indicada en
pacientes seleccionados, particuiarmente si son casos incapacitantes y sin respuesta a
ios medicamentos. (La incapacidad puede ser resultado de factores cosméticos o bien
par disfuncién visual ocasionada por la diplopia o ptosis palpebral) ® En el tipo ocular
los sintomas pueden ser los iniciales de un tipo generalizado hasta en el 36% vy la
duracion de |la enfermedad antes de la cirugia es un factor importante para influir en el
indice de remisién, el cual se incrementa graduaimente con el tiempo. Los sintomas
remiten mas en pacientes tratados con un plan combinado de medicacion
anticolinesterasa, inmunosupresién y Cirugia aungque es dificil anticipar cuales seran los
que progresaran a femisidn espontinea causando confusién en la estrategia.
Actualmente el riesgo quirtrgicc es minimo debide al desarrollo técnico del
procedimiento y Drachman y Nakamura recomiendan seleccionar a los pacientes con
miastenia gravis ocular pura > *. Snead y col. encontraron en 1980, que de 32 nifios
63% se presentaron como un grado ocular puro (la edad promedio de todos estos
pacientes fué de 7.7 anos); el 35% de estos pacientes progresaron a enfermedad
generalizada en 9.5 meses (la edad promedio de nifios gue progresaron a generalizada
fué de 4.4 afnos). La miastenia gravis generalizada fué de 37% con edad promedio de
7.5 anos . Estos y otros estudios en los 1990's han considerado el rof de la timectomia
en nifios con miastenia gravis ocular con buenos resultados 7.
TIMECTOMIA TEMPRANA: Se ha visto mas remisiones con la timectomia temprana
que con la tardia en nifios blancos y cuando se realizé al inicio prepuberal se tuvo el
indice de remisién mas alto. Con estos y otros resultados, la timectomia temprana se ha
recomendado en todos los pacientes con enfermedad moderada o severa > ®', incluso
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sin medicamentos * y en miastenia gravis juvenil se recomienda seguida de terapia
esteroide °. El sexo y la pubertad, influyen sobre los anticuerpos debido al estado
hormonal & .

RESULTADO: Hay una clasificacidén en 5 clases de la respuesta a la timectomia y que
describe 1a evolucion clinica y la dosis de medicamentos pre y posoperatorios ideada
inicialmente por Osserman ¥, modificada por Seybold en 1971 ' y posteriormente por
DeFilippi en 1994 %%

En la poblacidén general la remision clinica con la timectomia es del 35% aprox. y la
mejoria en 50%. La disminucién en la medicacién anticolinesterasa puede ser en pocos
dias postimectomia . En otros estudios la operacién mejoré el curso de la enfermedad
en 57 a 86% con remision permanente del 20 al 36%. Esta mejoria puede retardarse
hasta p01r 3 a 5 afos a partir del momento de la intervencion quirGrgica en la poblacién

eneral "~

%23 Los estudios mas recientes incluyen nuevas recomendaciones en cuanto a
indicaciones mas especificas, mejor resultado en pacientes seleccionados ¥ ® % & y
mejor calidad de vida ®. Mendell y col. no consideran la timectomia en nifios, como
tratamiento de eleccion debido a su observacion de un caso aislado de remision
espontanea *, lo cual puede suceder hasta 24.1% en pacientes con miastenia gravis
juvenil no timectomizados comparada con remision total de 37.5% en timectomizados
reportado por Seybold y col. desde 1971 . Campbell en 1983 y Andrews en 1994
encontraron mejoria adecuada desde los primeros 6 meses después de la operacién en
Pediatria™ *'. En nifios de la Clinica Mayo durante el primer afic postoperatorio se
incrementaron las remisiones ocurriendo la maxima en los primeros 3 afios . Adams y
col encontraron también en nifios que la remision espontanea fué del 14 al 30% y por
timectomia fué hasta del 67% de los cuales 9.4% era ocular pura *'. Fenichel y Olanow
encontraron mejoria  del 61%, con remision dentro de los primeros 3 afos
postimectomia " *®. Cuando se realiza antes de la pubertad tiene mejor pronéstico que
después %, La morbilidad y mortalidad por timectomia en miastenia gravis ha disminuido
por el progreso en los cuidados respiratorios y de anestesiologia ¥.

EFECTOS INMUNOLOGICOS: Algunos autores recomendaron retrasarla hasta la
pubertad si es posible, por el rot del timo en el desarrollo del sistema inmune > pero
maltiples trabajos han demostrado otros resultados % * 7 7', Estudios disefiados como
monitor de inmunidad celular y humoral no han cambiado durante el postoperatorio *'.
La timectomia en ratas recién nacidas se acompafna de una deplecién en la cuenta
leucocitaria del 65% de linfocitos T, mientras que los linfocitos B no cambian ** 2. Sin
embargo, en seres humanos la influencia de la timectomia en el sistema inmune en
general parece ser minimo *. En el nific pequefio (de 2.5 afios) no resulta en
incompetencia inmunolégica ni en incremento de infecciones ' ' Los preescolares son
inmunoldgicamente normales, sin efecto en ia supervivencia de homoinjertos, con
conteo normal de linfocitos periféricos a 10 y 14 afios postoperatorios *. No hay efectos
en linfocitos, ni en el crecimiento ni en ia resguesta inmune a enfermedades virales
como varicela en nifios de 4 afios con timoma * y la respuesta hormonal es normal .

13




En los jovenes con timos hiperplasicos no cambia la cuenta de linfocitos circulantes,
pero en pacientes seniles con timos atréficos, conlleva a la normalizacion de linfocitos
que tenian un incremento en nimero absoluto de células T circulantes. Los timos
atréficos ejercen una inhibicion selectiva de la circulacion de células OKT4 y OKT8+ *
TORACOSCOPIA
HISTORIA: Jacobeus introdujo la toracoscopia en 1910 con un cistoscopio como una
técnica terapéutica en la tuberculosis pulmonar ® - %; luego se usé el peritoneoscopio y
posteriormente se desarrollaron los sistemas de lentes Opticos con produccion de
equipo miniaturizado y fibra dptica (Karl-Storz de American ®) ® ¥ % Los instrumentos
toracoscopicos modemos utilizan telescopios Hopkins ®@de 0°, 30° y 70° con trocars de
5y 10 mm *'®
INDICACIONES: Inicialmente en ios nifios se utilizd para mejorar la capacidad
diagnéstica en biopsias pulmonares; y su ‘uso se extendid para enfermedades
medlastmales arenqwmatosas y pleurales * ' con finalidades semejantes a las de
los adultos * %" "% extendiendo su aplicacion en neumotérax, decorticacion, reseccion
de metastasis pulmonares, de masas ', para duplicacion esofagica quistica, quilotérax
y persistencia de! conducto arterioso '™ ''. Se ha descrito en los Ultimos afios para
emplearse en una amplia variedad de procedimientos diagnésticos y terapéuticos, de
los cuales, la timectomia ya es uno de ellos en los adultos, pero no hay experiencia en
los nifios '™
TECNICA: La Toracoscopia esta bien establecida en los adultos, pero su aplicacion ain
esta relativamente limitada en la poblacién pediatrica. La técnica en los nifios, como en
fos aduitos, incluye la broncoscopia flexible con equipo Pentax ® para la intubacién
bronguial selectiva '®. Se coloca al paciente en deciibito supino o en posicion lateral
completa y puede cambiarse a oblicua de 30° en algunos momentos de la intervencién
para ayudarse en la diseccién del medistino ™. Se colocan trécars o puertos con un
sistema cerrado en los espacios intercostales; uno de ellos para dejar una sonda pieural
%, Los instrumentos toracoscopicos modernos utilizan lentes y telescopios Hopkins ®
de 0°, 30° y 70° con trécars de 5 y 10 mm ® '™ y fibra 6ptica para iluminacion (Karl-
Storz de American ®), con camara de video y monitores. El instrumental que se utiliza
es especial con equipo adaptado de corte, diseccion, retraccién, aspirado, etc. %%
ABORDAJE: Puede hacerse indistintamente en el iado izquierdo o el derecho del torax
8.101. 702 Algunos autores han preferido ef lado izquierdo por Ia presencia de la vena
innominada que corre anterosuperior en ese lado '®
COMPLICACIONES: Se ha comentado sobre Ias desventajas en relacién al mayor
tiempo quirtGrgico; aunque esto ocurre al principio de la curva de aprendizaje del
cirujano y es esperada la resistencia ante cualquier procedimiento nuevo por parte def
grupo de cirujanos que solo apoyan a los métodos clasicos ' '%.

En 1982 las complicaciones en nifios inciuyeron al neumotérax residual pero sin
hemorragias ¥
RESULTADOS: El trauma quirdrgico, el dolor post-quirdirgico, la dosis de analgésicos y
la estancia hospitalaria postoperatoria son menores que con la técnica abierta,
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disminuyendo la morbilidad en los adultos '® * ' y es similar en nifios en algunos
procedimientos con esta técnica ',

TIMECTOMIA TORACOSCOPICA: Inicialmente en adultos la timectomia toracoscopica
ha revelado menor morbilidad, que se manifiesta por menor estancia hospitalaria y
menor tiempo en la Unidad de cuidados intensivos, recuperacién mas rapida, menor
trauma, visualizacion mas satisfactoria, sin cicatrices en la linea media anterior,
previene la morbilidad asociada con ligadura del nervic frénico o perforacion del
parénquima pulmonar %, pero no ha sido reportado algan estudio en nifios en donde se

realice la Toracoscopia para ia timectomia ni tampoco que se compare con la
esternotomia media.




PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La miastenia gravis juvenil es un problema de salud que afecta la calidad de vida de ios
pacientes con el riesgo de las crisis miasténicas ameritando su manejo en una Terapia
Intensiva. A pesar del manejo médico, hay casos en los que no hay mejoria, o bien, l0s
efectos adversos no permiten el control de la enfermedad. En estos casos la timectomia,
ofrece resuitados favorables indiscutibles. Las indicaciones en los nifios son parecidas
a las de los adultos, sin embargo hay una disimilitud importante en cuanto a grupos
etarios, sexo y estado homonal cuando se comparan. También son diferentes en
cuanto a tamafio y proporciones corporales, fisiologia y estructura de las vias
respiratorias bajas y de la caja toracica, asi como por un estado dinamico de crecimiento
y desarrollo constantes; caracteristicas que hacen que la respuesta a ia timectomia no
sea igual.

También existen diferencias, (en relacion a enfermedades asociadas, presentacion
clinica y respuesta terapéutica) entre diferentes razas y zonas geograficas del ptaneta,
lo que no permite extrapolar ni aplicar en la misma forma los hallazgos publicados en
los ninos caucasicos y asiaticos comparados con los latinoamericanos.

La esternotomia media ha sido un abordaje util para la timectomia, pero el manejo del
dolor postoperatorio, el riesgo de sangrado con el corte del esternén y la estancia
hospitalaria que se prolonga, son problemas en los hospitales donde se efectiia la
operacién como el de Pediatria del Centro Médico Nacional S XXI. La Toracoscopia
promete reducir estos problemas, pero su aplicacién como abordaje para realizar la
timectomia es de reciente aparicién y su uso en esta condicion aln no se ha extendido.
Se han publicado estudios sobre Toracoscopia en nifios pero ain no hay alguno en
donde se haya efectuado la timectomia por via toracoscépica y tampoco en donde se
compare este abordaje con la técnica abierta.

Con los datos anteriores planteamos nuestra pregunta de investigacion; ¢a! comparar
el abordaje por Toracoscopia con la esternotomia media cuando se realiza la
timectomia en los pacientes con miastenia gravis juvenil, se presenta una reduccién en
forma significativa del tiempo quirdrgico, la estancia hospitataria postquirdrgica, las
complicaciones mediatas e inmediatas, el tiempo y el nimero de analgésicos y el tiempo
del drenaje toracico?

En forma adicicnal nos planteamos también ; Cual es el grado de mejoria clinica
obtenida después de un minimo de 6 meses de realizada la timectomia en los pacientes
con miastenia gravis juvenil en el Hospital de Pediatria del CMN S XXI?
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OBJETIVOS:

OBJETIVO PRINCIPAL:

Comparar entre dos vias de abordaje quirdrgico, uno por Toracoscopia y el otro por
esternotomia media en los pacientes operados de timectomia como tratamiento de la
miastenia gravis juvenil lo siguiente:

a) el tiempo quirargico

b) la estancia intra-hospitalaria postoperatoria

c) las complicaciones trans y postquirdrgicas inmediatas y mediatas
d) el tiempo y el niimero de analgésicos

e) el tiempo del drenaje toracico

OBJETIVO ADICIONAL.

Determinar el grado de mejoria clinica obtenida después de un minimo de 6 meses de

realizada la timectomia en los pacientes con miastenia gravis juvenil en el Hospital de
Pediatria del CMN S XXI.
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HIPOTESIS

Al comparar el abordaje por Toracoscopia con la esternotomia media cuando se
realiza la timectomia en los pacientes con miastenia gravis juvenil, se encuentra una
reduccién significativa del tiempo quirirgico, de la estancia intra-hospitalaria
postoperatoria, de las complicaciones trans y postquirirgicas mediatas e inmediatas, del
tiempo v del numero de analgésicos y del tiempo del drenaje toracico.
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MATERIAL Y METODOS:

Se incluyé en el estudio a 9 pacientes del Hospital de Pediatria del Centro Médico
Nacional Siglo XX| del IMSS en el periodo comprendido de diciembre de 1984 a julio de
1998 con edad entre tos 4 y los 16 afios, intervenidos quinirgicamente de timectomia
por diagnéstico de miastenia gravis juvenil generalizada u ocular, documentada por
clinica y por pruebas neurofisiologicas y farmacolégicas y que no habian respondido en
forma satisfactoria a! tratamiento médico de control.

Cada paciente llegd inicialmente al servicio de Neurologia del Hospital de Pediatria
enviado de su Hospital General Regional o de Zona por debilidad muscular y/o con
sospecha diagndstica de miastenia gravis; se le realizé un interrogatorio del
padecimiento, un examen fisico y neurolégico y se encontrd |a presencia o antecedente
de uno o mas de los siguientes signos neuroldgicos: diplopia, ptosis palpebral, disfagia,
dificultad para la masticactén, disfonia, insuficiencia respiratoria, debilidad muscular en
las extremidades y restriccion fisica. La prueba de Jolly o de estimulacion repetitiva y
las pruiebas farmacoldgicas con agentes anticolinesterasa {neostigmina o edrofonio)
fueron positivas y se incluyé en un grado de la clasificacion de Osserman. Los
pacientes que no respondieron al tratamiento médico, es decir, que no tuvieron remision
ni mejoria, o bien tuvieron efectos adversos intolerables por los medicamentos de
control se sometieron a timectomia por parte del servicio de Cirugia de Térax, por una
de dos vias de abordaje, ya sea por esternotomia media, o bien, por Toracoscopia.

Se revisé el expediente clinico de cada paciente y mediante una hoja disefiada (Ver
anexo) se recolectaron los datos referentes a las caracteristicas trans y postoperatorias
mediatas e inmediatas de |a timectomia que incluyeron:

1) Tiempo quirdrgico

2) Estancia intra-hospitalaria post-operatoria

3) Complicaciones trans y postquirirgicas mediatas e inmediatas
4) Tiempo y nimero de analgésicos

5) Tiempo del drenaje toracico

Estas caracteristicas se compararon entre 2 grupos de pacientes con abordaje
quirargico diferente: 1) los operados por esternotomia media y 2) operados por
Toracoscopia.

En forma adicional se recolectaron también los datos referentes a la evolucion clinica
preoperatoria y la respuesta obsefvada minimo a los 6 meses después de la timectomia,
de acuerdo a la clasificacion de DeFilippi que describe y compara el grado de
afectacion clinica y la dosis de medicamentos de control para la enfermedad antes y
después de la intervencién guirurgica. En la realizacion de! estudio registramos las
variables universales, las del objetivo de la investigacion y las adicionales que son las
siguientes:
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VARIABLES

EDAD

Definicidn conceptual: Es el tiempo transcurrido desde el nacimiento hasta el momento
en que se capta al paciente.

Definicién operativa: Edad al momento de la intervencion quirirgica.

Categoria: afios

Escala; Ordinal.

SEXO

Definicion conceptual: Es la condicién bioldgica, cromosomica, fisica, psicolégica y
social en el desarrolio de los individuos de las especies para diferenciarse entre machos
y hembras, jugando cada uno de ellos un rol diferente.

Definicién operativa: Es la caracteristica fenotipica que presentan los pacientes para
distinguirse en masculino y femenino.

Categoria: Masculino, femenino.

Escala: Nominal, dicotdmica.

MIASTENIA GRAVIS

Definicién conceptual: Enfermedad autoinmune que afecta a los receptores colinérgicos
postsindpticos de acetilcolina.

Definicién operativa: Enfermedad que se caracteriza por debilidad y fatiga progresiva de
tos musculos voluntarios con el ejercicio.

Categoria: Presente, ausente.

Escala: Nominal, dicotémica.

TIMECTOMIA

Definicion conceptual: Procedimiento quirtgico caracterizado por la reseccidn del timo.
Definicién operativa: Acto de retirar el timo de su sitio en el mediastino.

Categoria; Presente ausente

Escala: Nominal, dicotémica.

ESTERNOTOMIA MEDIA

Definicion conceptual: Abordaje quirtrgico del forax a través del esterndn en la linea
media.

Definicion operativa: Realizar una incision en la linea media de la pared anterior del
térax a través del esternon.

Categoria: Presente, ausente.

Escala: Neminal, dicotémica.

TORACOSCOPIA

Definicion conceptual: Procedimiento quirtrgico de minima invasion para abordar y
trabajar los érganos dentro de la cavidad tordcica, mediante equipe e instrumental
especiales ideados para introducirse a fravés de puertos y trocars.

Definicion operativa: Procedimiento en el cual se aborda y trabaja e! térax utilizando
trécars o puertos, una video-camara, una fuente de luz incandescente e instrumental
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quirdrgico que se puede introducir a través de los puertos. Puede ser en el lado derecho
o el izquierdo del torax.

Categoria: Presente, ausente

Escala: Nominal dicotdmica.

CONVERSION

Definicién conceptual: Cambio que existe en el abordaje de un procedimiento quirtrgico
para tener una via de acceso diferente.

Definicion operativa: Cambio del abordaje toracoscopico hacia la esternotomia media.
Categorias: Presente, ausente.

Escala: Nominal dicotémica.

TIEMPO QUIRURGICO

Definiciobn conceptual: Intervalo de tiempo que transcurre desde el inicio hasta el
término de un procedimiento quirGrgico.

Definicidn operativa: Tiempo contado entre el inicio y el final de la timectomia.
Categorias: Minutos.

Escala: Ordinal de intervalo.

ESTANCIA HOSPITALARIA POSTOPERATORIA

Definicién conceptual: Intervalo de tiempo que transcurre desde el momento en que
termina la intervencidn quirargica hasta el egreso hospitalario del paciente.

Definicion operativa: Tiempo contado desde que se termina la timectomia hasta que
egresa el paciente a su domicilio.

Categorias: Dias.

Escala: Ordinal de intervalo.

COMPLICACIONES

Definicion conceptual: Procesos patolégicos que ocurren como consecuencia de una
enfermedad o de un procedimiento 0 maniobra realizada.

Definicién operativa: Aparicion de morbilidad debida a la evolucién de la miastenia
gravis o a la timectomia por cualquier abordaje quirdrgico.

Categorias:

Ninguna.

Sangrado; Salida continua de sangre por la herida quirirgica mayor al contenido
potencial de una gasa o parche colocado inmediatamente posterior a la intervencion
quirdrgica.

Infeccion de herida quinirgica: Presencia de secrecion purulenta, absceso de la herida
quirdrgica, o bien sepsis en el paciente relacionada con la secrecion puirulenta de la
herida. '

Dehiscencia de herida quirurgica: separacién de tos bordes de una o mas capas de la
herida quirdrgica.

Neumonia: Infeccidn y consolidacion del parénquima pulmonar.

Neumotérax: Presencia de aire en el espacio pleural. En este caso ocurre a pesar de la
sonda pleural, o posterior a su retiro.
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Atelectasia: Colapso y retraccion del parénquima pulmoenar.

Escala: Nominal categdrica.

TIEMPO Y NUMERO DE ANALGESICOS

Definicién conceptual: Es el intervalo de tiempo transcurride desde el momento en que
se termina la intervencién quirdrgica hasta que se suspende el tratamiento administrado
al paciente con el fin de disminuir o remitir el dolor postoperatorio.

Definicion operativa: tiempo contado desde que termina la timectomia hasta que se
suspenden los medicamentos analgésicos.

Categorias: cantidad numérica de analgésicos y tiempo en dias.

Escala: Ordinal de intervalo.

TIEMPO DEL DRENAJE TORACICO (con sondas mediastinal y/o
pleural)

Definicion conceptual: Intervalo de tiempo transcurrido desde el momento en que se
termina el procedimiento quirargico y se retira la sonda colocada en el torax para su
drenaje.

Definicién operativa: Tiempo contado desde que termina la timectomia hasta que se
retira la sonda pleural y/o mediastinal.

Categorias: Dias

Escala: Ordinal de intervalo.

VARIABLES ADICIONALES

INICIO DE LA ENFERMEDAD

Definicién conceptual: Es la forma de presentacion de una enfermedad, en cuanto al
momento de la aparicion y la manera de como se desarrollaron los sintomas y signos
desde que cruzan el horizonte clinico hasta gue se hacen claramente evidentes.
Definicion operativa: Forma en que se presentan y se desarrollan los primeros sintomas
y signos de la miastenia gravis juvenil en los pacientes.

Categorias:

Stibito: Aparicion repentina, {(en un tiempo corto, aprox. 1 semana) de los sintomas y
signos de la miastenia gravis.

Gradual: Aparicion de la enfermedad con un grado minimo de sintomas y que progresan
en su intensidad en forma lenta ( en meses o afios).

Escala;: Nominal dicotomica.

TIEMPO DE EVOLUCION PREOPERATORIO

Definicion conceptual: Intervalo de tiempo transcurride desde el inicio de la enfermedad
clinica hasta el momento de la intervencién quinirgica.

Definicion operativa: Tiempo transcurrido desde que iniciaron los sintomas de la
enfermedad hasta que se efectua la timectomia.

Categorias: Meses

Escala: Ordinal de intervalo.

22




TIEMPO DE SEGUIMIENTO POSTOPERATORIO

Definicion conceptual: Intervalo de tiempo transcurrido desde el momento de la
intervencién quirdrgica hasta que el paciente es visto por Uitima vez.

Definicion operativa: Tiempo contado desde que se termina la timectomia hasta que se
ve al paciente en la Consulta Externa.

Categorias: Meses.

Escala: Ordinal de intervalo.

CUADRO CLINICO

Definicién conceptual: Es la presentacion de los signos y sintomas caracteristicos de
una enfermedad especifica y que orientan al diagndstico.

Definicién operativa: Es la presencia de los signos y sintomas comunes a la miastenia
gravis.

Categorias:

Todos, Ninguno.

Diplopia (astenia de nervios craneales I, IV y VI), Ptosis palpebral (astenia del musculo
elevador del parpado con cierre de la hendidura palpebral), disfagia {astenia de los
musculos de la deglucion), Dificultad para la masticaciéon, Disfonia (astenia de los
musculos que mueven las cuerdas vocaies, con tono de voz mas grave),

Insuficiencia respiratoria (astenia de los musculos intercostales y diafragma con
dificultad o incapacidad para la ventilacién o antecedente de crisis miasténica o de
haber requerido manejo en una Unidad de Terapia Intensiva con ventilador mecanico),
Debilidad muscular de las extremidades (dificultad o incapacidad para levantar los
brazos o para la deambulacion habitual), Restriccion fisica (incapacidad para desarrollar
el ejercicio cotidiano propio del tipo de vida del paciente, con imposibilidad para correr,
saltar, caminar o realizar deportes).

Escala: Nominal categoérica.

CLASIFICACION DE OSSERMAN PREOPERATORIA

Definicién conceptual: Sistema ideado por el autor Osserman para describir en grados
la afectacion y la evolucién clinica de 1a miastenia gravis.

Deftnicion operativa: Sistema para clasificar el grado con que se presenta la miastenia
gravis en ios pacientes.

Categorias:

Grado | Ocular.

Grado Il Generalizada a) leve, b) moderada y c) severa.

Grado il Con compromiso respiratorio.

Escala: Nominal categérica.

ENFERMEDADES ASOCIADAS A LA MIASTENIA GRAVIS

Definicién conceptual: Enfermedades que se han encontrado en los pacientes que
padecen miastenia gravis juvenil, relacionadas por ser autoinmunes, por ser parte de un
sindrome o de una afeccién poliglandular.

23




Definicién operativa: Padecimientos autoinmunes, que se encuentran en los pacientes
estudiados como parte de una afeccion poliglandular o de un sindrome relacionados
con miastenia gravis.

Categorias: Ninguna, enfermedades tiroideas, diabetes mellitus, enfermedades
paratiroideas, vitiligo, otras.

Escala: Nominal categdrica.

MEDICACION DE CONTROL

Definicién conceptual: Parte del tratamiento médico, consistente en la administracién de
farmacos que se utilizan a largo plazo para mantener al paciente dentro de un estado
clinico asintomatico o con minimos sintomas de una enfermedad.

Definicion operativa: Manejo con medicamentos a largo plazo para el control de la
miastenia en los pacientes estudiados.

Categorias: Piridostigmina, prednisona e inmunosuporesores y sus dosis, ninguno.
Escala: Nominal categorica para los medicamentos y ordinal de intervalo para las dosis.
CLASIFICACION DE DEFILIPPI POSTOPERATORIA.

Definicidn conceptual: Sistema ideado por el autor DeFilippi basado en modificaciones a
estudios previos similares, para describir el resultado del manejo del paciente con
miastenia gravis (médico yfo quinirgico) en lo que respecta a la evolucion clinica y la
dosis de medicamentos de control.

Definicién operativa: Sistema para clasificar et resultado de! manejo de los pacientes
estudiados con base en la evolucidn clinica y la dosis de medicamentos de control.
Categorias:

Ciase 1: Remision sin medicamentos.

Clase 2: Asintomatico con remisién de medicamentos.

Clase 3: Mejoria con disminucién de los sintomas o reduccion de los medicamentos.
Clase 4: Sin cambios.

Clase 5: Empeoramiento de los sintomas.

Escala: Nominal categérica.

INFORME HISTOPATOLOGICO.

Definiciéon conceptual: Diagnéstico emitido posterior a ia revision visual de las
caracteristicas microscopicas de los cortes histolégicos de los organes dentro del
estudio de una enfermedad.

Definicion operativa: Diagnéstico que emite el Patdlogo posterior a la observacion
microscopica de la pieza quirirgica de la timectomia efectuada en los pacientes
estudiados.

Categorias: Hiperplasia nogular, hiperplasia folicular, quistes timicos, involucién,
normal, timoma.

Escala: Nominai categérica.
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ANALISIS ESTADISTICO

Las caracteristicas de cada paciente incluido en el estudio se recolectaron en una hoja
disefada (ver anexo) y se capturaron en una base de datos por computadora del
programa de software para estudios estadisticos SPSS en Windows ®.

Se realizé un analisis descriptivo bivariado, con medidas de tendencia central
(porcentaje, media y mediana) y de dispersién (desviacion estandar e intervalo) de las
variables sexo, estancia hospitalaria, tiempo quirurgico, tiempo de analgesia, y el tiempo
del drenaje toracico.

Para comparar los dos grupos del abordaje quirlirgico (esternotomia media y
Toracoscopia) se realizd un andlisis con estadistica no parametrica mediante la prueba
de la U de Mann Whitney para las variables ordinales: tiempo quirdrgico, estancia
hospitalaria postoperatoria, tiempo de analgesia y tiempo de drenaje toracico; y la
prueba exacta de Fisher para las variables nominales: sexo y complicaciones con un
nivel de significancia estadistica menor a 0.05.

Las variables adicicnales: cuadro clinico, medicaciéon de confrol, enfermedades
asociadas e informe histopatolégico de la pieza quirdrgica fueron analizadas mediante
estadistica descriptiva con medidas de tendencia central (porcentaje media y madiana)
y de dispersion (rango intervalo y desviacion estandar) ' 1" 1% "8

ASPECTOS ETICOS

Debido a que en el estudio la recoleccion de datos fué a partir de los expedientes
clinicos de los pacientes, describiendo y analizando ios resultados de los métodos
diagnosticos y terapéuticos y que no se interving ni hubo alteracién sobre éstos, no
representd ningln riesgo y por lo tanto no ameritd del consentimiente informado para su
autorizacidn por parte de tos padres o tutores.
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RESULTADOS

Se reunié un total de 9 expedientes de pacientes con Miastenia Gravis juvenil,
quienes se sometieron a timectomia por unc de dos abordajes quirdrgicos; 4 (44.44%)
mediante esternotomia media y los 5 restantes (55.5%) por Toracoscopia video-
asistida. Hubo un caso de conversion de Toracoscopia a técnica abierta y que
representa el 11.1% de los casos estudiados. El lado derecho para realizar la
Toracoscopia (3 casos: 60%) predomind sobre el izquierdo ( 2 casos: 40%).

Al revisar el total de los pacientes, en relaciéon a [a edad la mediana fue de 13 afios

con intervalos de 4 a 16 y por grupos etarios encontramos 7 adolescentes que
comprenden el 77%, 1 escolar y 1 preescolar que corresponden al 11.1%
respectivamente. Con relacién al sexo predominé el femenino (55.5%) sobre el
masculino (44.4%) con una relacion 1.25;1. (Ver tabla 1 y grafica 1).
Esternotomia media: Al apreciar los resultados por cada grupo de abordaje
quirirgico encontramos que los pacientes operados mediante esternotomia media
tuvieron una edad promedio de 9.7 afos y un intervalo de 4 a 14 afios, E! tiempo
quirirgico tuvo una media de 97.5 £ 12.58 minutos, y mediana de 100 minutos, con un
intervalo de 80 minutos minimo y 110 maximo. En cuanto a la estancia hospitalaria
después de |a cirugia se observo una media de 5.75 + 2.21 dias, mediana de 6 dias y
con un intervalo de 5-8 dias. Las complicaciones tuvieron una mediana de 1 y un
intervalo de 1 a 0. El tiempo en el cual se requirid administrar analgésicos en
promedio fue 5 + 0.81 dias, mediana también de 5 dias con un minimo de 4 y maximo
de 6 dias; el nimero de analgésicos utilizados durante estos dias en promedio fué de
2.5 £ 0.57 dias, mediana también de 2.5 dias y con un intervalo de 2 a 3. En cuanto al
tiempo en que se tuvo el drenaje toracico se encontré una media de 3.75 £ 2.5 dias,
mediana de 3.5 dias también y con una amplitud desde 1 hasta 7 dias. ( Vertablas 2 y
3).
Toracoscopia: En el caso de los pacientes sometidos a Toracoscopia, la edad
promedio de fué de 14 afios con un intervalo de 12-16 afos; el tiempo quirargico tuvo
una media de 223 +82.10 minutos, y una mediana de 250 con un minimo de 85 y un
maximo de 315 minutos. En relacién a los dias de estancia hospitalaria se observd
una media de 3 #0.9, una mediana de 2 dias y un intervalo de 2-4 dias. Las
complicaciones tuvieron una mediana de O y un intervalode O a 1.

El tiempo de administracién de agentes analgésicos fué en promedio de 2 + 0.7 dias,
con una mediana de 2 dias también, un minimo de 1 y maximo de 3 dias. El numero
de analgésicos necesarios fué en promedio de 2 + 0.7 también, con un intervalo de 1 a
2. El tiempo del drenaje toracico tuvo un promedio de 2.8 +1.3 dias, una mediana de 3
y un intervalo de 1 a 4 dias. (Ver tablas 2 y 3).

Comparacion de ambos abordajes: Por otro lado, en los pacientes a los cuales se
les realiz6 Toracoscopia al compararlos con ios de esternotomia tuvimos el hallazgo,
en relacion al tiempo quirirgico, de que no hubo diferencia estadisticamente
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significativa ya fue mayor a una valor asignado para P de 0.05 (Ver tabla 3 y graficas
2-5)

Al hacer la comparacion de ambas vias de acceso para el timo como se observa en la
tabla 2 encontramos que existe una diferencia estadisticamente significativa { P< 0.05)
con la prueba de la U de Mann Whitney para la estancia hospitalaria postoperatoria y
el tiempo de analgesia a favor de ia Toracoscopia sobre ia esternotomia media.

En el resto de las variables comparadas, (frecuencia de las complicaciones mediatas
e inmediatas, nimero de agentes analgésicos y tiempo del drenaje toracico), aunque
se observa que fueron menores en la Toracoscopia, no hubo diferencia
estadisticamente significativa.

En cuanto a las complicaciones que se presentaron después de ia cirugia, el
sangrado y el neumotdrax fueron las mas frecuentes, encontrandose que fueron mas
frecuentes en los pacientes operados por esternotomia media gue con Toracoscopia,
requiriendo incluso en uno de los primeros una reintervencion y encontrandose que el
sangradoc provenia del esternon, sin embargo no se encontré diferencia
estadisticamente significativa con la prueba de Fisher. (Ver tabla 3 y graficas 2-5).
Variables adicionales: Al realizar una evaluacién retrospectiva de la evolucién de los
pacientes se encontrd que e! tratamiento médico supervisado por el servicio de
Neurologia del Hospital fue de 1 mes antes de la intervencion quinirgica. El menor
tiempo desde el inicio de la miastenia gravis hasta el momento de la intervencién
quirdrgica fué de 3 meses considerandose una timectomia temprana. El tiempo mas
prolongado fue de 8 afios, con una edad de inicio de la enfermedad de 18 meses.

El tiempo de seguimiento postoperatorio en los pacientes fue minimo de 6 meses y
maximo de 18 meses.

El cuadro clinico de los pacientes mejoré en un porcentaje adecuado (60%) y la
remision fue en 40%. (ver tabla 4)

Las enfermedades ascciadas fueron el vitiligo y fa sinusitis cronica. No hubo casos de
enfermedades tiroideas ni de otra glandula del sistema endocrino demostrable por
clinica ni por laboratorio. (Ver tabla 5)

El informe histopatolégico de las piezas quirirgicas de la timectomia fué en su
mayoria de hiperplasia seguida de involuciéon y normal. No hubo casos de quistes
timicos ni de timoma en los pacientes estudiados. (Ver tabla 6)
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VARIABLES Grupo 1 Grupo 2 Significancia
Esternotomia Toracoscopia
media
Mediana — Mediana — | * Prueba de Fisher
{Intervalo X (Intervalo) X **Pruebade a U
S S de Mann Whitney
Edad (afios} 105 9.75 14 14 0.084 (P> 0.05) **
. (4-14) 4.34 (12-16) 1.58
Sexo M: 1 - M:3 - 0.52 (P> 0.05) *
F:3 F:2

TABLA 1. COMPARACION DE LAS VARIABLES UNIVERSALES DE LOS
PACIENTES OPERADOS DE TIMECTOMIA

VARIABLES Grupo 1 Grupo 2
Esternotomia media Toracoscopia
X X
S S
Tiempo quirargico 975 223
(minutos) 12.58 92.10
Estancia 5.75 44
hospitalaria post- 2.21 1.14
operatoria (dias)
Ndamero de - -
complicaciones
Tiempo de 5 2
analgesia (dias) 0.81
Numero de 2.5 0.7
analgésicos 0.57
Tiempo de drenaje 375 28
toracico (dias) 2.5 1.3

TABLA 2. COMPARACION DEL PROMEDIO Y DESVIACIONES ESTANDAR DE LAS
CARACTERISTICAS QUIRURGICAS EN LOS PACIENTES OPERADOS DE
TIMECTOMIA
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VARIABLES Grupo 1 Grupo 2 Significancia
Esternotomia | Toracoscopia
media
Mediana Mediana * Prueba de Fisher
{Intervalo (intervalo) ** Prugbadea U
de Mann Whitney

Tiempo quirtrgico 100 250 0.85 (P> 0.05) **
(minutos) {80-110) (85-315)
Estancia 6 2 0.021(P< 0.05) **
hospitalaria post- (5-8) 24)
operatoria (dias)
Namero de 1 0 1.0(P> 0.05) *
complicaciones (0-1) {0-1)
Tiempo de 5 2 0.012 (P< 0.05) **
analgesia (dias) (4-6) {(1-3)
Numero de 25 2 027 (P> 0.05)™
analgésicos {2-3) {(1-3)
Tiempo de drenaje 35 3 0.73 (P> 0.05) **
torécico {dias) (1-7) (1-4)

TABLA 3. COMPARACION DE LA MEDIANA, EL INTERVALO Y LA SIGNIFI-CANCIA

ESTADISTICA DE LAS CARACTERISTICAS QUIRURGICAS EN LOS PACIENTES
OPERADOS DE TIMECTOMIA
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VARIABLES Unidad de | Mediana [, — |Rango| S
mediciéon | (Intervalo)

Signos preoperatorios Nimero 4 4.56 6 1.74
(2-8)

Signos postoperatorios Numero 1 1.22 7 2.28
(0-3)

Medicamentos de Numere 2 1.77 2 0.66

control pre-operatorio {1-3)

Medicamentos de Nimero 1 0.88 2 0.6

control post-operatorio {0-2)

Clasificacién de Grados 2 2.56 4 113

Osserman {(1-5)

Clasificacion de Clases 2 211 2 0.701

DeFilippi {(1-3)

Tiempo de evolu-cién Meses 26 39.5 129 | 39.43

preoperatoria {3-132)

Tiempo de evolu-cidn Meses 14 15.66 18 5.5

Postoperatoria (6-24)

TABLA 4. EVOLUCION CLINICA Y MANEJC CON MEDICAMENTOS DE CONTROL
EN LOS PACIENTES OPERADOS DE TIMECTOMIA POR MIASTENIA GRAVIS
JUVENIL

Enfermedades asociadas | Frecuencia Porcentaje
Vitiligo 1 11.1%
Sinusitis 2 22.22 %
Ofras 0 0%
Subtotal de presencia 3 33.33%
Ausencia 6 66.66 %
Total 9 100%

TABLA 5. ENFERMEDADES ASOCIADAS A LA MIASTENIA GRAVIS JUVENIL EN
LOS PACIENTES OPERADOS DE TIMECTOMIA
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Informe histopatolégico de la pieza Frecuencia Porcentaje
quirdrgica
Hiperpiasia nodular 2 22.22 %
Hiperpliasia folicular 3 33. 33%
Subtotal de hiperplasia 5 55.5%
Quistes timicos 0 0 %
Involucién 2 222 %
Normal 2 222 %
Timoma 0 0%
Total 9 100 %

TABLA 6. INFORME HISTOPATOLOGICO DEL TIMO

33%

34%

O Masc. Esternotomia
B Masc. Toracoscopia
O Fem. Esternotomia
OFem.Toracoscopia

GRAFICA No. 1. DISTRIBUCION DEL SEXO EN

LAS 2 VIAS DE ABORDAJE QUIRURGICO
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VARIABLES Unidad de Mediana X~ Rango s
medicién | (Intervalo)
Signos preoperatorios Nimero 4 4.56 6 1.74
(2-8)
Signos postoperatorios Nimero 1 1.22 7 2.28
(0-3)
Medicamentos de Numero 2 1.77 2 0.66
control pre-operatorio {1-3)
Medicamentos de Numero 1 0.88 2 0.6
control post-operatorio {0-2)
Clasificacion de Grados 2 2.56 4 113
Osserman {1-5)
Clasificacién de Clases 2 2.1 2 0.701
DeFilippi (1-3)
Tiempo de evolu-cion Meses 26 39.5 129 | 39.43
preoperatoria (3-132)
Tiempo de evolu-cién Meses 14 15.66 18 55
Postoperatoria (6-24)

TABLA 4. EVOLUCION CLINICA Y MANEJO CON MEDICAMENTOS DE CONTROL
EN LOS PACIENTES OPERADOS DE TIMECTOMIA POR MIASTENIA GRAVIS
JUVENIL

Enfermedades asociadas | Frecuencia Porcentaje
Vitiligo 1 11.1%
Sinusitis 2 22.22 %
Otras 0 0%
Subtotal de presencia 3 33.33%
Ausencia 6 66.66 %
Total 9 100%

TABLA 5. ENFERMEDADES ASOCIADAS A LA MIASTENIA GRAVIS JUVENIL EN
LOS PACIENTES OPERADOS DE TIMECTOMIA
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Informe histopatolégico de la pieza Fracuencia Porcentaje
guirargica
Hiperplasia nodular 2 2222 %
Hiperplasia folicular 3 33. 33%
Subtotal de hiperplasia 5 55.5%
Quistes timicos 0 0%
Involucion 2 22.2%
Normal 2 222%
Timoma 0 0%
Total | 9 100 %

TABLA 6. INFORME HISTOPATOLOGICO DEL TIMO
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DISCUSION

La edad de los pacientes con miastenia gravis juveni! estudiados revela que el grupo
de los adolescentes ocupé el 77.7% de! total, y predomind el sexo femenino sobre el
masculino con relacion de 1.25:1 siendo simitar a lo reportado en la literatura en donde
se menciona que el 75% en Pediatria es mayor de 10 afios y la relacién
femenino:masculino de 2.7;1 889101

El tiempo quinirgico fue mayor por Toracoscopia que por esternotomia media, pero
sin diferencia estadisticamente significativa. Sin embargo lo anterior esta descrito en la
literatura para otros procedimientos toracoscépicos mencionandose que se encuentra
dentro de la curva de aprendlza;e del cirujano estando en espera de que se reduzca en
los casos siguientes "7 '® *® "% F{ hallazgo de que hubo un caso de conversion de la
técnica, pudiera hacer que los datos cambien ya que este paciente esta incluido dentro
del grupo de la Toracoscopia pudiendo influir en el totai de los resultados, en una
forma tal de que se reduzca la diferencia en la comparacién del estudio. Lo anterior no
es a favor de la Toracoscopia, sino en contra de la misma, ya que al analizar los datos
se encontré que este paciente es el que presenta los valores mas altos del grupo del
abordaje Toracoscépico. Aun asi, hubo dos variables con diferencia estadisticamente
significativa. Pudiera suceder de que si este caso no se hubiera dado, haya mayor
diferencia y mas variables con la misma, aungue esto no es posible demostrarlo con la
presente muestra..

Dentro de las compiicaciones transoperatorias el sangrado y el neumotérax
predominaron con mayor frecuencia en tos intervenidos por esternotomia media que
por Toracoscopia y presentando un paciente una segunda intervencién en las
primeras 24 horas del posoperatoric. Esto es parecido a lo reportado en la literatura,
aunque no hubo casos de neumonia, atelectasia ni quilotorax. Tampoco hubo muertes
No hay diferencia estadisticamente significativa en ambos grupos Eﬁara esta variable
cen la prueba de Fisher probablemente por el tamafio de la muestra %

La estancia hospitalaria se prolonga mas en los pacientes que son sometidos a
esternotomia media que en los que se realiza un abordaje por Toracoscopia
demostrandose con una diferencia estadisticamente significativa. Lo anterior se ha
reportado en otras enfermedades en las que se realiza Toracoscopia comparada con
otros abordajes abiertos, pero no se ha realizado ningan estudio disefado en nifos ni
tampoco para la remocion del timo por lo que encontramos un conocimiento nuevo
demostrable. La estancia hospitalaria mas prolongada conlleva consecuencias
econdmicas, psicologicas y de riesgo fisico por inactividad e infeccioso por contigiidad
con otros pacientes dentro de un Hospital, siendo todas éstas caracteristicas en donde
se puede reﬂejar esta variable. Sin embargo lo anterlor no es objetivo del estudio y
sélo se menciona a manera de comentario 5 '® % %.1

El tiempo de analgesia se prolonga por mayor tlempo y se requiere de un mayor
nimero de medicamentos anaigésicos en los pacientes a quienes se les realiza
esternotomia media que en los intervenidos mediante toracoscopia, demostrandose en




el presente estudio una diferencia significancia estadistica. En la literatura médica
mundial se reportan resultados parecidos en adultos y algunos casos en nifios, pero
fueron realizados para procedimientos en enfermedades puimonares, tumores y del
conducto arterioso sin ningun caso pediatrico de fimectomia toracoscépica. Las
consecuencias economicas, ﬁsiol%gicas y fisicas son probales pero son motivo de otro
trabajo de investigacién %: &7 103. 102,110,111

El tiempo para el drenaje toracico se prolonga por mas tiempo en los pacientes que se
intervienen por esternotomia que en los que son sometidos a Toracoscopia, aunque
en el estudio no se pudo demostrar una diferencia estadisticamente significativa 103 10,

Variables adicionales: El tiempo de evolucién preoperatoria encontrado en los
pacientes fué variable, pero al mencionar a la timectomia temprana y el periodo para
poder apreciar un resultado del manejo médico podemos considerar que es
prolongado o tardio, proponiéndose como factores para el mismo a la deteccidn
inoportuna de la enfermedad, ia falta de conocimiento de los padres y al envio
retardado en algunos casos por el personal de las unidades médicas de primer y
segundo nivel. Solo hubo un paciente sometido a timectomia temprana y tuvo una
remisién completa de la enfermedad sin medicamentos.

El tiempo en que se supervisa el tratamiento médico de control en el servicio de
Neurologia del Hospital es de 1 mes en promedio antes de evaluarse el requerimiento
del manejo quirirgico mediante la timectomia y ésto no alcanza a retrasar la
expectativa de mejoria con el procedimiento ni tampoco se adelanta a los casos en
que puede haber una remisién espontanea. Sin embargo, adn faltan mas cases y otros
estudios disefados al respecto para poder afirmar con precisién estas aseveraciones y
que aun no estan descritas con claridad en la literatura.

El tiempo del seguimiento postquinirgico que es de un minimo de 6 meses permite
demostrar que ¢! resultado posoperatorio se presenta en forma lenta, similar a lo
reportado en la literatura médica mundial aunque los porcentajes de remision y de
mejoria clinica no son parecidos a lo reportado por otros autores ~ 7 3! %% 5. 81.%0

El cuadro clinico demuestra un menor ndmero de signos clinicos con una mejoria y
remision adecuadas en los pacientes. Hubo mayor remision en el grupo estudiado, que
en los publicados en la literartura mundial. Todos los hallazgos anteriores obedecen
probablemente a factores de seleccion de candidatos para la timectomia, o bien
probablemente a factores genéticos no bien estudiados o reconocidos en la poblacidn
pediatrica latinoamericana, (o la de nuestro pais), relacionada, como describen
algunos autores, con una diferencia en el patrén de presentacion y de respuesta
clinica al tratamiento; y a la presencia de diferentes marcadores genéticos HLA
asociados a la miastenia gravis en diferentes razas'" ™ ' 7™ Para lo anterior se
requieren de estudios enfocados a los marcadores de histocompatibilidad relacionada
con las caracteristicas de la miastenia gravis que existe en los nifios de nuestro pais.

También los medicamentos de controf utilizados en los pacientes estudiados tuvieron
una reduccion importante con el manejo quirirgico lo cual ya estd demostrado en la
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Eigg;agyg y se relaciona en parte con lo expuesto en relacion a la respuesta clinica * ™

En cuanto a la clasificacidon de Qssemman se encontrd que la mayoria de Jos casos
tuvo un grado generalizado leve a moderado y que el paciente con miastenia gravis
puramente ocular tuvo una adecuada evolucion clinica, en contraste con la que tuvo el
tipe cronico generalizado (mas de 10 afies con la enfermedad) y que presenté menor
cambio hacia la mejoria parecido a como se menciona en algunos de los reportes
previos™ 381

La clasificacién de DeFilippi que evalia la respuesta clinica demostré una remisién
en un mayor numero de pacientes que en lo reportado en la literatura y la mejorfa
también fué satisfactoria, pero a diferencia de otros autores no tuvimos casos que
hayan quedado sin cambios ni tampoco que hayan empeorado *

Las enfermedades asociadas que se hallaron fueron la smusntus en primer lugar y el
vititigo en 2° término, probablemente teniendo un fondo inmunoldgico como se
describe en la literatura mundial, aunque por otro lado, a diferencia de la misma, no
hubo casos de enfermedades tiroideas ni de otro érgano del sistema endocrino, o cual
no puede explicarse por el momento debido al tamafo de la muestra estudiada y
también a las caracteristicas clinicas zParticulares gue pudieran ser diferentes en
nuestros nifios latinoamericanos ' % % 2. 40-41.

La histologia que predomind en los timos estudiados fue hiperplasia nodular o
folicular y con menor frecuencia normal e invelucion, paremdo a la literatura publicada,
aunque sin casos de quistes timicos ni de timoma * 15.20. 28
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CONCLUSIONES

1. La estancia hospitalaria y el tiempo de analgesia presentan una reduccién con la
Toracoscopia al compararse con la esternotomia media con una diferencia
estadisticamente significativa en la timectomia realizada en los pacientes con
miastenia gravis juvenil.

2. El tiempo quirirgico es mayor con la Toracoscopia comparado con la esternotomia
media pero no presenia una diferencia estadisticamente significativa y es esperado
que en los procedimientos toracoscopicos ocurra una reduccion de este tiempo en los
casos siguientes dentro de la curva de aprendizaje del cirujano.

3. Es menor la frecuencia de complicaciones trans y postoperatorias, el nimero de
agentes analgésicos y el tiempo del drenaje toracico con {a Toracoscopia que con la
esternotomia media, aunque en el presente estudio no hubo diferencia
estadisticamente significativa. No hubo muertes y se encontraron el sangrado y el
neumotdrax. Es posible que un caso de conversidn dentro del grupo de la
Toracoscopia influya disminuyendo la diferencia en contra del grupo al que pertenece.
4. Hay mejoria y remision clinica adecuadas y una reduccién o retiro de los
medicamentos entre los primeros 6 a 24 meses postoperatorios a favor de la
timectomia temprana sobre la tardia, probablemente con influencia de diferencias
raciales en nuestra zona geografica del planeta, aunque no es posible demostrarse
estadisticamente en el presente estudio por el tamafic de la muestra, sugiriéndose
estudios enfocados al tema.

5. Las enfermedades asociadas a la miastenia gravis juvenil encontradas en nuestros
pacientes que fueron la sinusitis y el vitiligo tienen un fondo inmunolégico, sin casos
de enfermedades tiroideas u otras del sistema endocrino, pero su patron de
presentacién en el grupo estudiado difiere al de otras partes del mundo, aunque sin
poderse demostrar por el tamafio de la muestra.

-§. La hiperplasia felicular o nodular predomina en la histologia del timo en los
pacientes con miastenia gravis juvenil, aunque sin relacién con la clinica, pero no es
posible demostrario en el presente estudio.
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ANEXO: HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
COMPARACION OE LA TOGRACOSCOPIA CON LA ESTERNOTOMIA MEDIA PARA LA TIMECTOMIA EN MIASTENLA GRAVIS

JUVENIL
1. DATOS GENERALES:

Nombre:; . No. de control: No. De afiliacién: Edad en la
tmectomia;__alos__meses.Sexo: M__ F
Direccion:

Tel:

2 ABORDAJE: (Marcar con una “X™ si esté prasents)
Estenctomia media___Toracoscopia derecha___ Toracoscopia izquienda: Conversitn:

3 TIEMPO QUIRURGICO: ___ min.

4. ESTANCIA HOSPITALARIA. ___ dias.

5 COMFLICACIONES: (Mawom una “X" si esta presante)

Sangrado___Infeccion  de  herda  quinigica Dehiscencia de  herkda quinirgica.  Neumontia__ Neumnotdrae
Atelectasia;___Ninguna____

& TIEMPO DE ANALGESIA:

No. de analgésicos: __
Nombre gondrico: __ dias:
Nombre genérico: 4 T diss
Nombre genirico: _ T dias:
7. TIEMPQ DEL DRENAJE mF\‘AClOO
Plourd ___ dias Mediastinal ___ dias.
ADICIONALES:
&8 TIEMPO DE EVOLUCION PREOPERATORIA: _______meses,
Fecha de inicio de la enfermedad: ia __ mes___ afho_ Fed'ladalaC:rugla:dla mes al .
8 TIEMPO DE SEGUIMIENTO POSTOPERATORIO: ___ meses. Fecha de la 1ltima valoracion en Consulta Ext.:
dia mes____ afio___ .
10. CUADRG CLINICO: (Lla'lar con i3 letra comespondiente: A Ausente, P: Presente).

) ) Pre-Op.  Post-Op. . . Pre-Op.  Post-Op.
Diplopia: Disfonia:
Ptosis palp: . ____ insuf respiratoria: -
Disfagia - Debilidad en ext: — -
Dificutad mastic.. = _ Restriccion fisica: —_ —_
Todos: Ninguno:
11. CLASIFICACION DE OSSERMAN:
1 na___ ne BC___ nC__ . m
12 ENFERMEDADES ASOCIADAS:
Tircideas___ Paraliroideas___ Diapetes mellitus__ Vitiligo_ Otras __ Ninguna ___
13. MEDICACION DE CONTROL:

Pre-Op. Post-Op.

Piridostigrmina (Mestingn) 1/4 tabldia 1/4 tab/dla
Prednisona mg/Kg/dia mg/Kg/dia
Ciclofostamida mgKg/dia mg/Kg/dia
14. CLASIFICACION DE DEFRUIPPI POSTOUIRURGICA (Marcar con una “X7)
Clase 1 Clase 2 Clase3 ___ Claxsed Ciase 5
15 INFORME HISTOPATOLOGICO:
Hiperpiasia nodutar; Hiperplasia folicutar: Cuistes timicos : Inverucion: Nomal: ___ Timoma:
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Timo resecado por
Paciente con ptosis  Toracoscopia

palpebral pre-
operatoria
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Paciente con
ocular y ptosis palpebral
por miastenia gravis juvenil
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Paciente con mejoria clinica
posterior a la timectomia
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