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REPORTE DE CASO

Crisis Miasténica: Reporte de Caso y Revision de la Literatura

Sebastian Cerda', Patrick Sepulveda?

Resumen

para lograr un desenlace optimo.

Introduccidn. La crisis miasténica es la complicacion mas grave que sufren los pacientes con Miastenia Gravis. Esta
enfermedad se caracteriza clinicamente por debilidad muscular generalizada, que particularmente mejora con el reposo
y empeora con el ejercicio debido al agotamiento de la conduccién nerviosa a nivel post sinaptico. El manejo de la crisis
miasténica tiene como piedra angular tratar la causa desencadenante, asi como utilizar los farmacos de accion rapida y
los descritos en la literatura para enfrentar este escenario, como la plasmaféresis, inmunoglobulinas o terapia biolégica.
Ademas, es crucial tener un adecuado manejo desde el punto de vista ventilatorio manteniendo la proteccién pulmonar
y sobre todo diafragmatica, con las herramientas disponibles en la actualidad al lado de la cama del paciente. Asimismo,
el weaning o destete del ventilador mecanico debe llevarse a cabo de manera objetiva y bajo evaluaciones especfficas

Palabras claves: Miastenia Gravis, Crisis Miasténica, Weaning, Ventilacion Mecanica

Introduccion

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad
de etiologia autoinmune, en donde, a través de
autoanticuerpos, se afecta la  membrana
postsindptica de la placa motora', lo que reduce o
altera la funcion de los receptores de acetilcolina
postsinapticos. Esto repercute en la funciéon motora
de la musculatura estriada, lo que induce un cuadro
de fatigabilidad muscular acelerada con la actividad,
mejorando con el reposo. Se identifica tipicamente
la variante bulbar (cursando con ptosis, diplopia,
disartria, disfagia) y la generalizada’; el elemento
cardinal es la fatigabilidad, explicado el predominio
de la debilidad mas vespertina.

Generalmente los reflejos miotaticos se
encuentran preservados asi como la sensibilidad, lo
que permite diferenciar este cuadro de las
enfermedades que afectan a los nervios periféricos?.
Asimismo, la afectacion tipica bulbar y la ausencia
de fasciculaciones permite diferenciar la MG de las
miopatias inflamatorias, las que cursan también con
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debilidad, aunque esta es sobre todo de grupos
musculares proximales y de forma constante, siendo
peor durante la actividad®.

La sospecha diagndstica parte con la clinica,
pero se puede confirmar mediante distintas pruebas,
destacando la electromiografia con estudio de
conduccion nerviosa, en donde el patron de
actividad decremental del potencial de accion
muscular compuesto, a la estimulacion repetitiva,
otorga el diagnostico de la enfermedad de la placa
motora’.

La crisis miasténica (CM) es la expresion mas
grave de la MG, cuya mortalidad oscila entre 5 -
12%. En este articulo se presenta el caso de un
paciente joven quien cursdé con crisis miasténica,
requiriendo ciclos de plasmaféresis y un manejo
ventilatorio dirigido para lograr su extubacion
exitosa.
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Caso Clinico

Hombre de 25 afios con antecedentes de asma
bronquial sin tratamiento, que durante agosto del
2022 curs6 con cuadro fluctuante ptosis, disfagia y
disartria. Evaluado por neur6logo en extrasistema,
quien solicitd electromiografia y estudio de
conduccion nerviosa, que revela patron concordante
con enfermedad de placa motora; dado cuadro
clinico compatible, se hace diagnostico de miastenia
gravis. Debido a cefaloparesia, ingresa a Unidad de
tratamiento intermedio (UTI) del Hospital de La
Serena en septiembre de 2022, iniciando tratamiento
con piridostigmina, inmunoglobulina humana,
corticoterapia y azatioprina. Se estudia con
tomografia computada de toérax que no describe
hallazgos patologicos, aunque destaca estudio de
anticuerpos anti-receptor de acetilcolina, que
resultan positivos. Si bien tuvo evolucion favorable
en la primera hospitalizacion, presenta reingresos a
UTI entre enero y febrero de 2023 a causa de
agravamiento de sintomas. En la ultima
hospitalizacion se agrega la primera dosis de
Rituximab, siendo dado de alta a fines de febrero. A
fines de marzo de 2023 presenta apremio
ventilatorio en contexto de broncoaspiracion,
requiriendo de manejo avanzado de via aérea y
conexion a ventilacidon mecanica, trasladandose a
UCI. Se inician antibidticos con buena respuesta
clinica, siendo extubado a las 48 hrs y egresando a
UTL Evoluciona nuevamente con empeoramiento
de mecanica ventilatoria, siendo intubado y
conectado a ventilacidn mecanica invasiva, sin
sedoanalgesia mas alld de la utilizada para la
induccion  pre-intubacion. Alli se propicia
ventilacion mecanica en modalidad asistida en

presion  soporte, monitorizando la  funcion
diafragmatica  mediante la  fraccion  de
engrosamiento  diafragmatico via  ecografia,

evaluando diariamente el flujo espiratorio pico y las
presiones inspiratorias y espiratorias maximas; lo
anterior en concomitancia con el ajuste de la terapia
con piridostigmina y prednisona, lo que permite
realizar prueba de ventilaciébn espontanea con
buenos predictores, logrando su rapida extubacion a
las 48 hrs de ingreso. Se inicia en esta oportunidad
ciclos de plasmaféresis, con rapida respuesta clinica.
Dado de alta sin conflicto en mayo 2023.

Discusion

La Miastenia Gravis tiene una incidencia
global de 8-10 casos por millon/habitantes/afio, con
una distribucion hombre/mujer de 1:3 en la forma
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temprana de miastenia (antes de los 50 afios), en
tanto que la forma tardia (posterior a los 50 afios)
tiene una razén 1:12. Fisiopatolégicamente, se han
estudiado los auto-anticuerpos asociados a MG,
predominando el dirigido contra el receptor de
acetilcolina  (AChR), el cual induce Ila
internalizacion de este receptor hacia el citoplasma,
promoviendo su degradaciéon’. Ademas, este auto-
anticuerpo tiene la capacidad de activar el
complemento y precipitar el complejo de ataque de
membrana sobre la superficie celular postsinaptica,
dafidndose  por  este  mecanismo.  Otros
autoanticuerpos estudiados en clinica son el anti-
kinasa musculo-especifica (MuSK) y el dirigido
contra la proteina relacionada al receptor de
lipoproteina 4 (LRP4)>.

Es conocida la asociaciéon de la MG con
timoma en hasta un 10% de los casos. Sin embargo,
no se debe olvidar que una parte crucial de la
fisiopatologia autoinmune radica en la hiperplasia
timica, Unicamente evaluable mediante anatomia
patologica. Esta variante es especialmente relevante
en las formas tempranas de MG, siendo el timoma
mas frecuente en las variantes tardias’.

La crisis miasténica (CM) esta definida de
forma amplia como cualquier deterioro clinico que
cause 0 amenace con causar una falla ventilatoria.
Lo anterior ocurre en el debut de la MG en hasta un
20% de los casos’. Es muy fcil caer en un cierre
precoz del proceso diagnéstico cuando el paciente
ya tiene el diagndstico de MG, por lo que es muy
relevante no perder de vista los otros diferenciales
posibles de disnea, que no necesariamente estan
relacionados con una CM genuina (neumonias,
insuficiencia cardiaca, obstruccion bronquial,
tromboembolismo pulmonar, entre otros)®. Por lo
tanto, el estudio clinico debe seguir la misma linea
de trabajo de la insuficiencia respiratoria aguda,
haciendo énfasis en la objetivacion del trabajo
respiratorio, la auscultacion, el estudio de
laboratorio y las imagenes (cobra relevancia la
ecografia pulmonar y cardiaca por su rapida
disponibilidad al lado de la cama del enfermo).

Existen banderas rojas que pueden alertar la
inminencia de una CM, como por ejemplo la
aspiracion inversa (reflujo del contenido alimentario
hacia la nariz cuando el paciente traga), la disfagia,
tos persistente inmediatamente después de tragar,
tos débil, disartria afénica, la cefaloparesia y la
capacidad vital forzada (CVF) <20 mlkg (una
forma de homologar esto ultimo al lado de la cama
del paciente es que éste realice una inspiracion
maxima y que cuente hasta veinte a velocidad de 1
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digito por segundo, entendiéndose que si llega hasta
veinte posee una CVF >20 ml/kg)*.

Asimismo, hay que tener presente los
potenciales descompensantes de MG que pueden
llevar a una CM, siendo frecuente las infecciones
(predominando la neumonia por sobre otras
etiologias), trastornos hidroelectroliticos (sobre
todo trastornos del potasio, calcio y magnesio),
urgencias quirirgicas, embarazo actual, enfermedad
tiroidea descompensada y farmacos que pudiesen
agravar la sintomatologia miasténica®, ya sea por
supor su interaccion directa o indirecta sobre la
placa motora enferma, destacando en este grupo
algunos antibioticos (sobre todo aminoglucésidos,
quinolonas y macrdlidos), magnesio, antiarritmicos
(esencialmente betabloqueadores y procainamida)
y, actualmente, el uso de inhibidores de puntos de
control inmunitario utilizados en oncologia (como
pembrolizumab o nivolumab)’. Vale mencionar
ademas que el uso de corticosteroides es parte de la
terapia de la crisis miasténica, pero estos pudiesen
deteriorar los sintomas de forma transitoria dentro
de las primeras 2 semanas de uso, por lo que se debe
poner especial atencion a ello e idealmente no dejar
esta terapia sin un soporte que mitigue el eventual
deterioro® (como detallaremos mas adelante, el
tratamiento incluye plasmaféresis asociado o no al
uso de inmunoglobulina humana endovenosa).

Pilares del manejo

Manejo médico

Los pilares del manejo médico se encuentran
resumidos en la Figura 1. Es crucial realizar una
adecuada intervencion farmacologica de la crisis
miasténica para asi mejorar el desenlace y lograr una
recuperacion que evite la prolongacion del paciente

Terapia Médica

@

Azatioprina

_.J_.

Tratar causa Piridostigmina
precipitante enteral

Prednisona

{ Plasmaferesis

Inmunoglobulina

Figura 1. Terapia médica.
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Tratar causa precipitante

La historia clinica, el examen fisico y las pruebas
de laboratorio nos ayudaran en la pesquisa de
factores precipitantes de la CM. Si bien en hasta el
30-40% puede que no exista un factor unico que por
si solo explique el cuadro, es importante identificar
alguno de los factores precipitantes que
mencionamos previamente, ya que Su manejo
dirigido influird en una recuperacion mas rapida del
paciente con CM°. En muchos casos, sobre todo ante
el uso de algunos antibidticos, generalmente habra
opciones alternativas de tratamiento; se hace mas
dificil lo anterior en pacientes con cardiopatia
subyacente y el uso de terapias que se sabe
modifican benéficamente la sobrevida, como es el
uso de betabloqueadores®. En estos casos, la
evaluacion del caso en conjunto con el especialista
podra dilucidar esta disyuntiva.

Piridostigmina como terapia sintomatica

La piridostigmina es un inhibidor reversible de
la acetilcolinesterasa, lo que mejora la
biodisponibilidad de la acetilcolina secretada. Se
encuentra disponible en comprimidos de 60 mg y
habitualmente se inicia a 30 mg c/6-8 hrs,
aumentando segln la clinica del paciente hasta cada
4 hrs (dosis reportadas en la literatura oscilan entre
los 480 y 540 mg dia)®. Su efecto es rapido, pero su
latencia es variable en cada enfermo, por lo que
siempre es importante evaluar al paciente en la
mafiana antes de la toma del farmaco, unos 30-60
minutos posterior a la toma del farmaco e
idealmente 30-60 minutos antes de la siguiente
administracién®. Es critico que se deba cumplir
estrictamente con los horarios correspondientes a
cada toma, pues la falta del farmaco pudiese agravar
los sintomas o incluso precipitar una CM, sobre todo
en los pacientes sin inmunomodulacion efectiva
atn. Como se detalld previamente, es fundamental
que el paciente esté con el efecto anticolinesterasico
en su plenitud para realizar las pruebas ventilatorias
y la medicion de la funcion diafragmatica.

Una situacion clinica muy rara de observar hoy
en dia es la aparicion de crisis colinérgica,
habitualmente en contexto de sobredosis de
anticolinesterasicos. La sintomatologia se compone
de diarrea, sialorrea, diaforesis, bradicardia,
aumento desmedido de las secreciones bronquiales
y contractura muscular’. Lo anterior se observa con
el uso de inhibidores de la acetilcolinesterasa via
endovenosa y dosis altas iniciales. Es importante
recalcar que durante el ajuste de la terapia no es
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infrecuente de observar el mayor aumento de
secreciones y transito intestinal acelerado en los
pacientes, pero esto es generalmente transitorio y
debemos estar alerta a otros sintomas sistémicos de
relevancia (bradicardia, sobre todo) antes de
plantear la presencia de una crisis colinérgica’.

Plasmaféresis e inmunoglobulina endovenosa

La plasmaféresis (PLEX) propicia la remocion
de inmunoglobulinas, complemento y citoquinas de
la circulacién, reemplazandolo por un fluido de
sustitucion, ya sea albumina (de eleccion) o plasma
fresco congelado®. No hay diferencias clinicas
respecto al método de PLEX (ya sea por plasma-
filtro o mediante centrifugacion), estando
supeditado a la disponibilidad y experiencia de cada
centro®. Segin la recomendaciéon de la Sociedad
Americana de Aféresis (ASFA), la PLEX se
encuentra configurada en categoria 1 en el acapite
del manejo agudo de la MG (esto es, que se acepta
como terapia de primera linea ya sea por si sola o en
conjunto con otros tratamientos)’. La dosis de PLEX
se calcula a razén de 1-1.5 el volumen plasmatico
total, con 3 a 6 sesiones dentro de un periodo de 14
dias, o bisemanal seglin clinica’. Para realizar esta
terapia se requiere de la instalacion de un catéter
transitorio de hemodialisis, lo que puede conllevar
riesgos en su instalacion (neumotdrax), su
mantencion (sepsis asociada a catéter) o por la
terapia en si (hipocalcemia, didtesis hemorragica)®.
Empero, con experiencia y el adecuado manejo por
parte del equipo clinico de la via central, asi como
el involucrar a otras especialidades que tengan
experiencia en la dosificacion de la PLEX, estas
complicaciones son cada vez mas infrecuentes.

El uso de inmunoglobulina humana endovenosa
(IVIg) se sustenta en el bloqueo de la activacion del
sistema de complemento y en la inhibicién de
anticuerpos al unirse a la fraccion Fc de éstos. La
dosis utilizada es de 0.4 gr/kg/dia por un periodo de
5 dias’. Algunas reacciones transitorias asociadas a
la infusion son la cefalea y exantema
maculopapular, siendo muy incidental la aparicion
de anafilaxia’.

Una duda que se plantea es si PLEX e IVIg son
equivalentes o es mejor su uso en conjunto. Cuando
se revisan los estudios clinicos que comparan lo
anterior (no todos ellos en contexto de CM), existe
equivalencia en cuanto a resultados clinicos
relevantes respecto al uso de PLEX o I[Vig
individualmente, por lo que su indicacion dependera
de la disponibilidad y experiencia de cada centro’.
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Existe, sin embargo, cierta tendencia por parte de los
expertos a otorgar ambas terapias, pues se ha
observado una recuperacion mas rapida en la
clinica, aunque no pareciera influir
significativamente en resultados de sobrevida y
agravamiento intrahospitalario’. Es fundamental
hacer notar que si se va a dar ambas terapias, PLEX
debe ir antes que IVIg, con el fin de no perder el
efecto de esta 1ltima terapia con el barrido
plasmatico que generara el recambio.

La latencia de ambos tratamientos es breve (dias
a algunas semanas), por lo que se configuran como
una terapia puente para que los farmacos
inmunomoduladores hagan su efecto®.

Inmunomodulacion

En primer lugar, los corticoides han tenido un
lugar sefiero en el manejo de MG y en la CM, sobre
todo por su efecto favorable en el silenciamiento de
los mecanismos de autoinmunidad que perpetian la
clinica del enfermo. Lo anterior, sin embargo,
proviene de  estudios  predominantemente
retrospectivos. En contexto de CM, se debe utilizar
dosis de 1 mg kg dia de prednisona oral o
equivalente parenteral, teniendo como
consideracion el deterioro clinico probable dentro
de las primeras dos semanas de uso, por lo que es
fundamental el soporte de base con PLEX +/- IVIg?.
A diferencia de otras patologias, el descenso de la
terapia esteroidal debe ser lento y acompaiiado de
farmacos ahorradores de corticoides. Lo anterior se
sustenta con el fin de evitar los efectos adversos
conocidos de la corticoterapia (miopatia, cataratas,
hiperglicemia, atrofia cutanea, riesgo de infeccion,
etc)’. Luego, se requerirdi de las profilaxis
farmacologicas ad hoc (inhibidores de bomba de
protones, suplementacion de calcio, prevencion de
P. jirovecii, etc).

Dentro de los inmunosupresores ahorradores de
corticoides se plantea como primera linea el uso de
azatioprina, basado en estudios de buena calidad
metodologica®. Es relevante destacar que existe
cerca de un 8% de baja actividad de la enzima
tiopurina metiltransferasa (TPMT) en poblacion
chilena, lo que pudiese condicionar toxicidad (sobre
todo hematologica) a la azatioprina'®. Por lo tanto,
en condiciones ideales, se debe medir la actividad
de la TPMT previo al inicio de este farmaco. Hay
evidencia no tan contundente para el uso de
micofenolato mofetil y tacrolimus como terapia
alternativa a la primera linea, reservandose estos
farmacos en los pacientes que hayan tenido un
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efecto adverso asociado a la azatioprina®. El efecto
de la terapia es mas bien tardio, observandose al mes
de uso continuo?.

Finalmente, la terapia biologica ha aparecido
como una alternativa terapéutica plausible,
esencialmente en contexto de enfermedad
refractaria''. Si bien existen ensayos clinicos en
curso para distintos farmacos bioldgicos, el mas
utilizado actualmente es el rituximab, un anticuerpo
monoclonal quimérico (66% humano, 33% murino)
dirigido contra el cluster de diferenciacion
linfocitario CD20, promoviendo la deplecion de
linfocitos B y evitando por tanto su funcion ulterior
de produccion de autoanticuerpos'?.  Esta
especialmente probado en pacientes jovenes con
fenotipo seroldgico anti-MUSK'!. Existen distintas
pautas de administracion, pero un estudio de un
grupo espaiiol demostrd que el protocolo de infusion
4 + 2 (esto es, 375 mg/m2 semanal por 4 semanas,
luego mensual por 2 meses) implicO un mejor
control de la enfermedad a largo plazo, con menor
tasa de recaidas'’. Dada la inmunosupresion que
implica, es fundamental el estudio de infecciones
latentes previo a la administracion. Asimismo, al ser
de naturaleza quimérica, cada infusion requiere de
premedicacion para evitar reacciones adversas.

Manejo ventilatorio

El manejo ventilatorio de la CM tiene como
piedra angular el reposo muscular respiratorio, ya
que el sintoma principal es la fatigabilidad y por
tanto, a diferencia de otras patologias, el cuadro
clinico empeora con el ejercicio y mejora con el
descanso. Los problemas respiratorios principales
se pueden dividir en la incapacidad para mantener
una ventilacion alveolar adecuada y la dificultad
para mantener una higiene bronquial aceptable. Las
dos situaciones antes mencionadas se enmarcan en
relacion a la debilidad secundaria al agotamiento
post sinaptico de la musculatura inspiratoria y
espiratoria. Debe ser un objetivo primordial
mantener un adecuado trabajo muscular durante la
ventilacidon mecanica, como también evaluar la
tendencia de la fuerza muscular para decidir el
destete de la presion positiva y la retirada de la via
aérea artificial lo mas pronto posible.

La mayoria de los pacientes no requiere sedacion
posterior a la intubacion, logrando estar alertas y
cooperadores mientras se recuperan de la
insuficiencia ventilatoria. Esta descrito que entre
26% al 75% de los pacientes con MG permanecen
mas de 7 dias en ventilacion mecénica y la falla
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ventilatoria post extubacion puede encontrarse hasta
en un 30% de estos pacientes'®. Debido a que los
pacientes pueden permanecer despiertos, se debe
favorecer la ventilacion con presion de soporte para
asi mantener un adecuado trabajo diafragmatico.
Estd demostrado en estudios en humanos que las
modalidades como la ventilacion mandatoria
intermitente  sincronizada'® y  modalidades
controladas'® generan atrofia diafragmatica por
desuso y enlentecen el destete de la ventilacion
mecanica. Es relevante recalcar que durante
modalidades espontaneas como en la ventilacion
con presion de soporte también puede existir riesgo
de atrofia por desuso y por tanto, debe monitorizarse
el trabajo diafragmatico con las diversas
herramientas disponibles mostradas en Figura 2.

En términos del impulso respiratorio se puede la
presion de oclusion en los primeros 100 ms. (Po.1)
para el esfuerzo inspiratorio, la presion muscular
secundaria a la diferencia de presion de oclusion
espiratoria 'y la fraccion de engrosamiento
diafragmatico monitorizada con ecografia'’ .En un
articulo reciente se calific6 como una ventilacion
asistida con sobre-asistencia a los pacientes que
tenian frecuencias respiratorias menores a 17
respiraciones por minuto y/o un indice de
respiracion rapida y superficial menor a 378,

Monitorizacién durante ventilacion asistida

PO,1 1,5 - 3,5 cmh20
FED 20-30 %

P musc 5-10 cmh20

FR > 17 < 30 rpm
FR/VT > 37 < 70 rpm/ml

Po.i: Presién oclusion 100 ms; FED: Fraccién engrosamiento
diafragma; P musc: Presion muscular, FR: Frecuencia respiratoria;
FR/VT: Indice de respiracion rapida y superficial

Figura 2. Monitorizacion durante la ventilacion asistida.
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El destete del ventilador mecanico debe iniciarse
inmediatamente desde que la causa que
eventualmente gatillo la crisis esta tratada o en vias
de resolucion', siendo la mejor estrategia utilizar
pruebas de ventilacion espontanea diarias luego de
iniciado el tratamiento especifico (Piridostigmina,
inmunoglobulina o plasmaféresis)'’

Dentro de los predictores que debemos
considerar en este escenario en particular se
encuentra que el paciente tenga la habilidad para
toser efectivamente y asi lograr un adecuado
clearence de secreciones. Lo tultimo debe ser
evaluado mediante el flujo espiratorio pico, el cual
ha demostrado tener una muy buena correlacion con
el volumen espiratorio forzado en el primer segundo
para un esfuerzo efectivo?. Se ha descrito un valor
de corte en pacientes neurologicos > 80 litros por
minuto®!, asi como tener una capacidad vital forzada
> 10 ml/kg, una presion inspiratoria maxima > - 20
cmh20 y presion espiratoria maxima > 40 cmH,O0'.
Una de las herramientas de reciente masificacion en
UCl es la ecografia diafragmatica y pulmonar®, que
permite un adecuado monitoreo de ambas funciones
al lado de la cama del paciente, sin generar dolor ni
irradiacion. Es posible evaluar la estructura y
funcién diafragmatica con el grosor de diafragma y
la fraccion de engrosamiento diafragmatico
respectivamente?, siendo importante la tendencia
que resulta luego del uso de los fAirmacos de accion
corta como la piridostigmina. La persistencia de
debilidad de la musculatura flexora puede indicar
baja probabilidad de extubacion exitosa, teniendo en
cuenta que, en los pacientes con crisis miasténica, la
debilidad bulbar residual puede solo confirmarse
después de la extubacion'®. En la figura 3, se
muestran los principales predictores de extubacion
en pacientes con CM. Es importante recalcar que las
mediciones deben realizarse con el firmaco de
accion corta en su tiempo de accion para asi
objetivar de forma correcta la performance del
paciente.

Dentro de los factores de riesgo para fracaso de
extubacion se describe la presencia de atelectasias,
teniendo un rol preponderante por sobre otros. Es
por esto que la ecografia pulmonar es una
herramienta util al lado de la cama del paciente,
permitiendo evaluar pre y post prueba de ventilacion
espontanea a nivel de las zonas postero-basales,
monitoreando la posible pérdida de aireacion al
disminuir presion positiva secundarias a la
incompetencia diafragmatica o bien, la inestabilidad
del parénquima pulmonar. Es importante asegurar
en todo momento una adecuada higiene bronquial
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para evitar infecciones asociadas a la via aérea
artificial y la presencia de atelectasias, lo cual puede
llevarse a cabo mediante técnicas kinesiologicas
respiratorias. Dentro de las estrategias ventilatorias
posterior a la extubacidon en estos pacientes se
sugiere una transicion lenta a ventilacion con
presion positiva no invasiva hasta lograr lentamente
el traspaso a la ventilacion espontanea, con periodos
de desvinculacion en canula nasal de alto flujo
aprovechando sus beneficios respecto a la
humidificacion activa, tal cual como ocurre en los
pacientes de alto riesgo de fracaso en extubacion®.

Predictores de extubacion
Crisis Miasténica

e N

|

Conciencia
S5q >3/5

Tos y aclaramiento de
secreciones

PEF > 80 Ipm
PEM > 40 cmh20
Frecuencia asp > 2 hrs

euiwbisopuld

Fuerza inspiratoria
PIM >-30 cmh20
FED > 20%

Evaluacidn aireacién
LUS Patron A bases

S5Q: 5 preguntas estandarizadas; PEF: Flujo espiratorio pico;
PEM: Presién espiratoria maxima, PIM: Presién inspiratoria
maxima; FED: Fraccién engrosamiento diafragma; LUS: Ecografia
pulmonar

Figura 3. Predictores de extubacion en crisis miasténica.

Control a largo plazo de la Miastenia Gravis

La resolucion de la CM depende principalmente
de identificar la causa desencadenante y tratarla, del
adecuado manejo ventilatorio y la instauracion de la
terapia  farmacologica de control agudo
(piridostigmina, corticoides, PLEX +/- IVIg). Los
inmunosupresores, dada la latencia de efecto, se
postulan como controladores de la enfermedad a
largo plazo e incluso inducir remision de
enfermedad, pero lamentablemente no su cura
efectiva’.

Dada la influencia del timoma en la génesis de la
MG, su busqueda y resolucion quirurgica se hace
preponderante a la hora de lograr un mejor control
de la enfermedad. Por tltimo, se ha demostrado que
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la timectomia, incluso en pacientes sin timoma
macroscopico, mejoraria los resultados en cuanto a
menor tasa de recaidas en pacientes con MG, sobre
todo en la poblacion con fenotipo serologico anti
AChR?*. Lo anterior refuerza el concepto
previamente dicho de que la hiperplasia timica
predomina en las formas tempranas de MG, sobre
todo en los pacientes serologicamente positivos para
anti-AChR.

Conclusiones

La crisis miasténica es una entidad que
conlleva mortalidad significativa en los pacientes
que padecen Miastenia Gravis. Es relevante conocer
el tratamiento médico, considerando los tiempos de
accion y necesidad de terapias mas agresivas en
algunos casos. Estos pacientes no requieren
sedacion profunda desde las etapas iniciales de la
falla respiratoria, y es recomendable mantener al
paciente en modalidades asistidas, monitorizando el
adecuado impulso y esfuerzo inspiratorio, para asi
evitar por una parte la atrofia por desuso y por otra
el dafio por subsistencia. Desde el punto del destete
del ventilador mecanico, debe realizarse lo mas
pronto posible, pero considerando en primera
medida que la causa que llevd a la crisis esté
controlada o en vias de aquello. Es perentorio
realizar examenes de evaluacion de la fuerza de
musculatura respiratoria y de la funcién pulmonar
para asi obtener una tendencia de la performance del
paciente. De esta forma es posible asegurar el mejor
momento para realizar una prueba de ventilacion
espontanea y asi extubar de forma segura.
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