
El Expediente Número 17-006178, conleniendo el Informe N" 165-2017-DIDAENC/INCN de
fecha 13 de noviembre de 2017 del Jefe del Departamenlo de Invesligación, Docencia y
Atención Espec¡alizada en Neuroiogia de la Conducta, el Informe N'099-2017-UO-OEPE/INCN
de fecha 21 de noviembre de 2017 remitido po¡ la Unidad de Organización de la Oficina
Eiecutiva de Planeamienlo Estratégico la Nota Infomativa N' 181-2017-OEPE-INCN de la
D¡reclora Elecutiva de Ia Oficina Ejecut¡va de Planeamiento Esl€tégico. el Informe N'01-2017
cOl\¡lTE EVALUACION GPCINCN de fecha 25 de noviembre de 2017. Informe N' 191-2017-
OGC/INCN de fecha 27 de noviembre de 2017 delJefe de la Ofcina de Gestión de la Calidad,

tt4hírt¿rio de Sdúl¿

[e CEncr¡is

itteurotógtcat N" ¿i 63 -2017-DG-tNCN

RESOLUCION DIRECTORAL

Lin¿ 2-7 de U0vietl$tÍ de 2017
vtsTos:

lnforme N' 561-2017-OAJ/INCN del Jefe de la Oicrna de Asesoria Jufidrca de lecha 27 de
mbre de 2017i

CONSIDERANOO:

Que, ]a Resolucióñ Ministenal N' 302-2015/MlNSA apruebe la Norma Técnica de Salud N" 1 17-
2017-|VINSA/DGSP-V.O1 "Norma Técnica de Salud para la Elaboración v L,so de Guías de
Práctica Clínica del l\¡inisierio de Selud" que en el numeral V.- Disposiciones Generales 5.1
define a las Guías de Práclica Cl¡nlca como un conjunto de recomendaciones desarolládas de
forma s stemática para ayudar a profesioñales y a pacienles a lomar decisiones sobre la
atención sán[ana más aprop¡ada y a seleccronar las opciones d agnóslicas o terapéuticas más
adecuadas a la hora de abordar un problema de salud o una condición clínicá especifica,

QLre el numeral 66.4 de la Norma Técnica de Salud, N' 1 17-MINS,aJDGSP-V.01 Norma
Técnica de Salud para la Elaboración y Uso de Guías de Práclica Clínica del Ministerio de
Salud. dspone que: La evaLuación de la calidad de la GPC será utilizando el AGREE ll, los
doñ nios, alcance y objelivosi ¡igor científico y aplicabilidád deberán ser aprobados,
obligaloriamente;

Que el numeral 672 de la Norma Técnica de Salud en referencia, dispone que Los
Establecimientos de Salud calegoría ll-1 AL lll-2 podrán elaborar las Guías de Práclica Clfnica
de acuerdo al perfil epidemiológico de su demanda, siempre y cuando no se cuente con las
Guías de Práclica Clinica del nivel nacional o regional, siguiendo lo establecrdo en la preseñte
NTS en lo que corresponda. Se aprueba con Resolución Directoral del establecimiento de
Sa ud:

Que, por Resolución Direcloral N" 165-2016-¡NCN-DG de fecha 12 de mayo de 2016 confo¡ma
el Equipo que evaluará las G!ías de Práclica Clínica del Instituto Nacional de Ciencias
Neurológicas;

Que, de jos antecedenles, aparece qle la Guía de Mraslenia Gravis elaborada por el
Depadamento de lñvestigación, Docencia y Atención Especializede en Neurología de la
Conducta, liene como Objetivo: LJniformizar los criterios párá la evaluación inicial, diagnóstico,
tratémiento y seguimiento del paciente con l\riaslenia Gravis en pacientes mayores de 18 años
de edad que acuden al Instiluto Nacional de Cieñcias Neurológicas, sie¡do su árnbito de
aplicación elárea de Neurologia tanlo en consulla externa como en hospitalización de pacienles
mayores de 18 años del Instituto Nacional de Ciencias Neurológicas o para otros cenfos de
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presiación de salud interesados, estandarizando criterios en cuanlo a diágnósiico y tratamienio
de la l\¡iasleniá Gravisi

Que, la Guía de Práctica Clínica bajo análisis, cuenta con opiñión favorable de la Oficina
Ejecutiva de Planeamienlo Eskaiégico, contenida en la Nota Informativa N'181-2017-OEPE-
INCN por la que eleva el Informe para su aprobación, rernitiendo la opinión lavorable de la
LJnidad de Organización de la Oficina Ejecutiva de Planeam eñto Estfatégico contenidá en el
Informe N" 099-2017-UO-OEPE/INCN. Del mismo modo, el Presidente del Equipo Evaluador de
as Gulas de Práctica Clínica del INCN. a través del Informe N" 01-2017-Comité Evaluación
GPC-INCN opina que el Equipo Evaluado¡ ha creído conveniente evaluar si las guias en
ñención cumplen con elconlenido de eslruclura de la nueva Norma Técñicá, que sí lo cumplen,
por lo que op¡na por su aprobación;

Que, en tal sentido, se aprecia que la Guía de Práctica Clinica de l\¡iastenia Gravis se
encuentra coñteccionada de conformidad con las normas legales aplicables para su aprobacrón,
guardando obseNancia a las disposiciones contenidas en los nuñeÉles precedentes y

especialmenle, con la Norma Técnica de Salud N" 1 17-l\¡INSATDGSP-V.0'l Norma Técnica de
Salud para la Elaboración y lJso de G!ías de Práctica Clínica del l\¡inisterio de Salud;

Con la opinión favorable delJefe de la Oficina de Asesoría Jurídica consignada en su Informe
N'561-2017-OAJ/|NCN:

Con las viseciones de la Diectora Adjunta, de la Directora Ejecutiva dé Investigación, Docencia
y Aiención Especializada en Neurología Cll¡ica, Departarnenio de Investigación, Docencia y
Atencióñ Especializada en Neurología de la Coñducta, del Jefe de la Oficina de Gestióñ de la
Calidad y del Jefe de la Oficina de Asesoría Jurídica del Instilulo Nacional de Ciencras
Neurolóoicás:

De conformidad con el Decreto Supfemo N'006-2017-JUS que aprueba el TUO de la Ley N'
27444 Ley del Pfocedimiento Adminisfativo Geñeral', Resolución l4rnisle al N" 302-
2015/MINSA y el Reglamento de Organización y Funciones del Institlto Nacional de Ciencias
Neurológicas, eprobado por Resolución lüinisterial No 787-2006/[¡INSA

SE RESUELVE:

Artículo 1'.- APROBAR la Gu¡a de Práct¡ca Clin¡ca de M¡astenia Grav¡s que en cuarenta y
tres (43) fojas, foma parte integrante de la presente resolución.

4¡&d92.- DISPONER el cumplimiento de lo dispuesto en la Guía de Práctica Ciínica que se
aprueba, por parte de lodos los Departamenlos, Oficrnas y Servrcios involucrados, en el ámbito
oe sus compelenctas,

ENCARGAR a la Oficina de Comunicaciones la difusión y publicación de la
presente Resolución Directoral, en la página web del Instituto Nacional de C¡enc¡as
Neurológicas.

Regísrrese y Comun q,rese,
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I. FINALIDAD

Estandarizar criterios para la adecuada atención integral de los pacientes mayores de

18 años de edad con sospecha o d¡agnóstico de ¡4iastenia Gravis (MG) que acudan al
Instituto Nacional de Ciencias Neurológicas (INCN).

II. OBJETIVO:

Uniformizar criterios para la evaluación in¡cia¡, d¡agnóstico, tratamiento y seguimiento
del pac¡ente con ¡4G en pac¡entes mayores de 18 años de edad que acuden al INCN.

¡U. AMB¡TO DE APLICACION:

. La presente guía es de aplicación en el área de Neurología tanto en consulta externa
como hospital¡zac¡ón de pacientes mayores de 18 años del INCN o para otros centros
de prestación de salud interesados.

. D¡rigido a: Especialmente a Plédicos Neurólogos y Plédicos Residentes en Neurología,

así como a otros profesionales de la salud involucrados en la atención ¡ntegral del
pacaente (flsiatras, neuro oftalmólogos/ ¡ntensivistasf internistas, ger¡atras, etc.).

IV. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE LA MISTENIA GRAVIS

4.1.- NOMBRE Y CODIGO:

Nombre i

Código CIE-10 |

IYIASTENIA GMVIS
G70.0

V. CONSIDERACIONES GENERALES

5.1 DEFINICION

La MG es una enfermedad auto¡nmune que se produce por el bloqueo
postsináptico de la placa m¡oneural, a través de autoanticuerpos que Se unen
a los Receptores de Acetikolina (RACh) o a moléculas de la membrana
postsináptica (funcionalmente relac¡onadas con la unión neuromuscular); lo
que genera fatiga y debilidad muscu¡ar localizada o generalazada, a predom¡n¡o
proximal y de curso fluctuante (1). La deb¡lidad muscular puede ser muy
severa, llevando a una d¡ficultad respiratoria que requ¡ere ventilacón
mecánica, intubac¡ón endotraqueal y manejo en una unidad de cuidados
intensivos (2).
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5,2 ET¡OLOGIA

El inic¡o de la enfermedad no está def¡n¡do claramente y se asociarían varios
fadores predisponentes y ambientales; dentro de ellos la susceptibil¡dad
genética, la implicancia de los mjcroARNs y la influencia de las hormonas
sexuales.
5e asume que una falta de regulación de la respuesta inmunitar¡a puede
interferi con la tolerancia tanto de las células B como las células T en el timo,
lo que ocasiona una respuesta intensa contra los RACh. Quizá uno de los
hallazgos más importantes es la presenc¡a de células m¡oides en las glándulas
timicas que expresan en su superfcie RACh; si¡ embargo, el mecanismo por el
cual se produce esta disregulación se desconoce; aunque podría
desencadenarse por una infección viral o bacteriana (3).

FISIOPATOLOGIA

Los RACh se encuentran agregados en las criptas de la membrana muscular
post-sinápt¡ca, esta agregación requiere de la unión de la proteína derivada

de la motoneurona agrin a la lipoproteina de baja densidad relacionada con el

receptor de ptoteína 4 (LRP4, que es el receptor de agrin, lo que activa la

tircsina quinasa mús,culo específico (lYuSK), en la cual también intervienen
otras proteínas como la Bps¡n (4). En la f4G se han encontrado anticuerpos
contra los RACh y otras proteín¿s de la membrana postsináptica ya

mencionadas, y necesarias para la agregación de los RACh.

En la lvlc con ant¡cuerpos anti RCAh se pueden encontrar anormal¡dades
timicas (h¡perplasia y timoma)j en estos centros germ¡nales las células B

generarían los ant¡cuerpos principalmente contra la reg¡ón má5 inmunogénica

de los MCh, que son las unidades alfa. Estos anticuerpos son de varias

subclases pero predominan los de tipo lgc3 (anticuerpo específico de los

MCh) y la IgGl (generador de la fijac¡ón de complemento) que ¡nterfieren con

la transmisión neuromuscu¡ar, gatillando tres mecanismos: 1.- Bloquean la

unión de la acetilcolina con su receptor o inhibe la apertura de los canales

iónicos, 2.-Generan la formación de complejos de ataque de membrana, 3.-

Incrementan la endocitosis y degradación del receptor de acetilcolina; estos

dos últimos mecan¡smos conducen a su vez al daño de la membrana post-

sinápt¡ca, la remodelación de los receptores y la remoción de proteínas

asociadas a los MCh (5). Siñ embargo, más de la mitad de los pacientes con
l4G generalizada tienen anticuerpos anti RACh negativos, ex¡stiendo otros
antacuerpos como los ant¡cuerpos anti-¡4uSK (I9G4) no fijador de complemento
que bloquea la transmisión neuromuscular ¡nterfiriendo en la interacción de la

LRP4/¡4uSK; estos anticuerpos se unen a un epílope estructural en el primer

domin¡o simibr a Ig de IYUSK y de esa manera evitan la unión entre ¡4uSK y
LRP4, además inhiben la fosforilación de ¡4uSK estimulada por ag n y rto

tienen efecto diredo sobre NIuSK o su ¡nternalización 16). Recientemente se

5.3
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han descr¡to anticuerpos anti LRP4 tipo IgG1, que tienen el potencial de inh¡bir
la inteÉcción de la proteína derivada de la motoneurona agrin y la porción

extracelular de la LRP4 activador directo de llusK. Los mecanismos por los
cuales los anticuerpos ant¡ LRP4 producen ¡4G ¡nvolucran el sistema de
complemento y la d¡sminución o bloqueo de la señalización del complejo
agrin/LRP4/MUSK (7); estos mecanismos alterarían el desarrollo embrionario
de la un¡ón neuromuscular como también el mantenimiento de la s¡napsis
postnatal lo que conduce a una menor estabilidad de la un¡ón neuromuscular y
distribución más dispersa de los RACh, lo que ¡nterfiere con su interacción con
la acetilco¡ina (5).

CLASIFICACION

Dependiendo de los autores se puede clasificar a la IYG en base a la edad, los
mecan¡smos autoinmunes (anticuerpos presentes) y estado del timo Tabla 1.
(1). Además se cuenta con la clasificación de Osserman que perñ¡te la

determinación clínica de la fase de la terapia y el pronóst¡co. Tabla 2 (8,9).

Tabfa 1: Cfas¡f¡cac¡ón de la Miastenia grav¡s según ant¡cuerpos y edad
de inic¡o

subgrupos de
Miasten¡a Grav¡s

Anticuerpos

Receptor de
Acetilcol¡na

Edad de ¡nicio

MG de ¡n¡c¡o
teñprano

¡4enor de 50 a, Frecuente:
Hiperplasia tím¡ca

lvlayor de 50 a.Receptor de

Acetilcolina

MG con timoma Receptor de

Acetilcolina

Kinasa de

I\4úsculo

especif¡co

MG añt¡ MUSK

Normal

Variable

[¡oDrFtcActÓN
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Tabla 2t Clasificac¡ón de Osserman de la M¡asten¡a{,ravis

lYiastenia ocula¡ pura lim¡tada a los múscuios externos del oiol el
párpado (Cualquier debilidad de músculos ocutares, puede hater
debilidad para el cierre palpebral).

I\4iasten¡a general¡zada

a los oculares, puede
orofaríngeos)

leve (debil¡dad ligera en músculos dfst¡ntos-
existir afedación menor de los músculos

Miasten¡a generalizada moderado ¡Debilidad moderada
múscuios d¡stintos a los oculares, puede existir debilidad
cualquier grado en los músculos oculares).

Iviastenia generalizada severa, con debil¡dad ¡ntensain miiuiól
d¡stintos a los oculares, puede existir debi¡idad de cualquier orado
en los músculos oculares.

rnruDacton con o sjn ventjtación mecánica, excepto al ul.ili¿arse
durante el tratamiento posquirúrgjco de rutina. El uso de una
sonda péra alimentación s¡n intubación coloca a¡ paciente en la
clase M.

La clas¡ficác¡ón I¡ a M¡ene dos subgrupos

Compromiso a predominio de múscutos dé ext¡emi¿a¿-, ax¡ates
o amDos, puede existir afectación menor de los músculos
orofaríngeos,

Afectación predominante Ae muscutos orofaríngeo, respiratorios
o ambos, también puede exist¡r afectación menor o ¡dé¡tica de
ñúsculos de extrem¡dades, axiales o añbos.
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UNIDAD DE INVESTIG¡EJóf\I: DEiIENCIAS
ESqLEROSTS MULTTPLE

5,4

Tomado y modificado de prjncipios de Neurología. Adams y Víctor y Diagnost¡k und
Therapie der fvlyasthenia gravis und des Lambert_Eaton_syndroms_ fe-nl¡nien rur
Diagnostik und Therapie in der Neurologie.

ASPECTOS EPIDEMIOTóGICOS

Una revis¡ón sistemática realjzada e¡ año 2010, que incluyó 55 estudios real¡zados ent¡e
1950 y el 2007 encontró una incidencia de B a 10 casos por mi¡lón de personas y una
prevalencia de 150 a 250 c¿sos por un m¡llón de personasj sin embargo la incidencia y
preva¡enc¡a varia en las poblacíones estudjadas por lo que la taia de incidencia
acumutaoa no puede extrapolarse a poblaciones no estudiadas; en esta revis¡ó¡ sólo
participaron de Latinoamérica dos países Colombia y Uruguay (10). En e¡ 2017 ha sroo
publicado un estudio de inc¡dencia en Buenos aires Argentina donde Ia densidad de
incidenc¡a ajustada para la población de Argentina fue 38.8 por 1,O0O,0OO personas_año
(95olo CI 27.09-50.51) y p¿ra Buenos Akes fue de 47,4g (g5ó/o CI 34.73_6ó.25) (11), El
Perú no cuenta con estudios epidemiológtcos que permitan conocer la incidencia y
prevalencia de esta enfe¡medad.

espectro de la neurcmiel¡tis óptica, etc.j con lo que su influencia genétÍca queda
demostrada l1).

5.5 FACTORES DE RIESGO ASOC¡ADOS

5,5.1 MEDIO AMBIENTE

Se ha propuesto que factores como ¡a exposjción a c¡ertos fármacos, contamtnación y
patógenos podría incrementar er riesgo de enfermedades autoinmunes, rcportes c¡in¡cos
demuestran el desarrollo de I4G luego de la terapia con inteferón beta la o b o D,
penicilamina (3).

En el contexto de la ¡4G se ha propuesto que los agentes infecciosos, principalmente las
infecciones víricas (vjrus de Epstein Barr, citomega¡ovirus y el virus del Nilo) se asocian a
patologias timicas y posiblemente son los gatilladores de los sÍntomas ;e la tyc; sin
embargo es difíc¡l vincular la I\4G con un¡ infección vírica en part¡cular (12).

5.5.2 FACTORES HEREDITARIOS

Estud¡os demuestran la presencia de diferentes antigenos leucocitaÍos en los subgrupos
de ¡4G; en aque'os de inicio teñprano se ha ident¡f¡cado los HLA_DR3 y HLA-88, ñrentras
en tos de inic¡o tardÍo tos HLA-DR2, HLA_B7 y HLA_DRB1 15.01; además cerca del 3_5olo
de los pacientes tendrá un miembro de su familja con f\4G o con otras patotog¡as
autoinmunes como los trastornos tjroideos, lupus eritematoso sjstémico, trastorno del

ULTIMA I\,IODIFICACIÓN
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6 CONSIDERACIONES ESPE'IFICAS

6,1 CUADRO CLINICO

6,1.1 Signos y síntomas

La fluctuación de ¡a debi¡idad muscular y la fatigab¡lidad son lo característico.
aunque no universal,

En la ¡4G con ant¡cr¡erpos anti_receptor de acetilcolina la edad de inicio oene unpatrón bimoda¡, djstinguiéndose las de ¡nicio temprano en menores de 50 a¡ios y
tos de inicio tardio en mayores de 50 años (13). La miastenja ocular representa
del 15-25a/o, se caracteriza por síntomas confinados a los músculos oculares
como la ptosis palpebral, diplopía o ta combinación de ambos y cuando estos
síntomas permanecen aislados por aproximadamente ¿os ¿' ties anos la
probabi¡idad que se genera¡icen es rara (1,14). La ptosjs puede ser unttateral,
completa y cuando es bilateral es asimétrica, alternante en la gran mayoria de
casos (15). A veces los pacientes tienden a intentar elevar las ceJas para
compe¡s,ar Ia ptosis palpebrar.

La l4G afecta ciertos grupos muscularcsj en a¡gunos pacientes puede produc¡r
debilidad de la musculatura facjal ¡o que lleva a una pérdida de la expresjón facial
(16); disfag¡a por compromiso de algunos músculos cráneo_bulbares y faciales
estriados (labios, lengua, maseteros y faríngeos); pueden presentar también
regurgitación nasal, fatiga para mastcar. hablar, voz nasal o hipofonía. La
debilidad cervicaj afecta predominantemente músculos flexores, lo que podría
generar caida de la cabeza y dolor, La debiljdad bulbar puede generar d¡f¡cultad
resp¡ratoria, manifestada como disnea, ortopnea por compromiso de músculos
como eldi¿fragma; es más frecuente €n pac¡entes adultos mayores, La debilidad
en extremidades puede presentarse asociada o no al compromiso bulbar u
ocular; es simétrico a predominio prox¡mal, y en ocasiones no repotado Dor elpaciente, pero evidenciado en el examen fisico luego de maniobras de
fatiqabi¡idad; en raras ocasiones la debilidad es distal y puede ser el primer y
único signo de la enfermedad originando la "mano m¡asténica,,a"a.ritu po|'
Janssen 117).

Existen diferencias clínicas en los subgrupos de tvlc dependiendo de los
ant¡cuerpos; sin embargo, en muchos casos los síntomas podrÍan superponerse.
En el grupo de pac¡entes ant¡ ¡4uS( ellos desarrollan enfe¡medades más severasya que en la mayoría de casos afectan principalmente músculos bulbares v
respiratorios, aunque se han reportado c¡sos aislados oligo mono sintomático;
con compromiso sólo de múscu¡os oculares, d¡sfagia aislada, disnea o caida de
cabeza, La sintomatología de los pac¡entes anti-LpR4 es similar a la descrita en
pac¡entes ant¡-MuSK (15,18).

utTlMA tt¡oDtFtcACtóN
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6.1.2 Interacción cronó@ica

Un paciente puede debutar con comprom¡so a¡slado óculo-motor y permanecer
conf¡nado a esta reg¡ón o generajizarse; sin embargo u¡grnoa pua¡"nt", p;"A"n
también injciar con síntomas bulbares aislados o generalizados. És unu
enfermedad progres¡va, por lo cual la deb¡l¡dad ," podríu i. ucentuando y
comprometer músculos respiratorios en el tiempo, así tamb¡én podría haber un
empeoramiento brusco de la debilidad conocida como cr¡s¡s m¡asténjca que
requiere manejo en una unidad de cuidados ¡ntensivos. Con el tratamiento
establecido la enfermedad puede permanecer estable.

5.1,3 cráficos, d¡agramas, fotognfías,

ULT|\4A tlloDtFtCACtóN
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Unlón neuromusc
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6.2

El dÍagnóstico de la MG se basa en l¿
neuror¿sico) y n 0".n",i"0i.1," .* ':-:::.t^::i: crínica. (h¡storia ctínica v exámen

p,.uuuu- ru,íá.oríei-l ;; ;ril:]J":'#T: "ffi[:H, j::i"1":.1.¿",i"Tt:
examenes auxiliares pueden resultar neq
favorabre apoya er dias¡G;.;;;;":?.1tIT-f la prueba terapéut¡ca con respuesta

d¡agnóst¡cos diferenciales 115). 
rermedad; en estos casos se deben considerar

Una buena anamnesis debe ser realizada, respaldada por un examen neurológicoor¡entado a buscar fatigabilidad con man¡obras de c¡ertos grupos ;r;;;;*;;;;;; ,(16).

Tabla 3: Man¡obras de fat¡gab¡l¡dad ctinrca.

La ptosis palpebrar podría dism¡nuir con er frio, y es por e o que se debe tener en cuen.u,coño parte de ia evaru¿ción, er test de¡ h¡ero; considerada una herram¡enta útir en eldiagnóstico diferencial de la ¡4G. El mecanismo por e¡ que et frio nace que et páipaao seeleve es a través de ¡a reducción de ta actividad de ta acetilcotinestera; ;;;;; ndisponibi¡idad y eficiencia de la acetilcolina
su sensibir¡dad y especif icidad 

",,, "" 
;."rjíH;::'JJ,"1?::',iJ'::;',1""1"',¿,tlT,;

significat¡vo <0,0s, asím¡smo el valor predictivo positivo es de B8o/o, y ef uufo, pái.tiui
negat¡vo 95%. (19).

Para confirmat la sospecha clínica se recur¡e a realiza¡ exámenes auxil¡ares que sepueden div¡dir en tres grupos: farmacológicos, ¡nmuno¡ógicos y neurofisiolóqicos.

Man¡obras de fat¡gab¡tid;¡ cfnica Manifestac¡ones

Agotamiento palpebrat 
1m iradá--ó*en ida

hacia arr¡ba por 30 a 60 segundos).
Acentuación de ta ptosri y Aéti áaO aet

Abduccidn de extremidaae- superiores
sostenida (2 minutos).

El paciente no pueae elevár tos orazos
arriba, o debi¡idad objetivada con ta
manuales.

E¡evación sostenidd de m¡emEos ¡nfer¡o-res
en decúbito dorsa¡ (90 segundos)

El paciente no puede mantener loi m¡em
inferiores elevados por mucho t¡empo.

Levantarse ¡e¡et¡das veces de laliilli
los brazos (20 veces).

Fatiga después de varios inteniói

Contar hasta 50 en voz alta, Acentuación de la disartria o disfoní,a.

APROBADO: uL-lt\¡A l.toDtFtcActóN
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dependiendo de ¡a respuesta se va adminir#;;;; :;;r:T"¿ir":ij;ff::obteng¡ respuesta adecuada (elevación de¡ parpado) se puede suspender la prueba; sumecanrsmo se basa eñ supr¡mj¡ la acción
acetircor¡na permanece, #; ;,;;;;il h5¿Ti i:1iñff:.: i";:i:¿:'J,::"" l:receptor incrementando ta duración y ta amp¡ituo ao potenciat áe piaca ,;;;;;;,..administrado inicia sus efectos a los 30 segundos y su duración 

". 
O" i" iO rn-,"r,"r,durante este tiempo se van monitorjzan,

brad¡cardia que ;;,";;;J ;;;;;":¿X,':'JTTr111""iil..:"l:I'lTil;f i,"1atrop¡na de 0.4 a 2 m9 EV (20). La sensibil¡dad de este test oscita entrJ;¡U;;';;;;;.,
NIG generalizada (21), aunque en algunos casos de MG anti_¡4usK puede;;";;;;;:
2 - Inrnunológico, ra sensibiridad der dosaje de anticuerpos es bajo sobre todo en ra MGocuiar; pero su especificidad para et dlgnóstico ¿e ¡¡c es cerca ¿J ;;i"-;; ,",antcuerpos ant¡-RACh. Los anticuerpos más empleados en ef aiagnOstico ae ;ó ,emuesrran en ta Tabla 2. (15,22).

Tabla 4. Princ¡pales ant¡cuerpos en M¡asteñ¡a gravis.

3.-.Los test neurofisiológicos para detectar la transmisión neuromuscular son dos, ¡aestimulació¡ 
-repetitiva 

der nervio y ra erectromiografía ¿" r¡or" ¿"[". iilit .""í"."
3:?!::c:o:: ",yl1a.l: 

que amb_os exámenes se deben continuar ut¡r¡runao .o.o-i!.t
::1,^d:.: :l "l-91"q{.'tr:" 

¿e ra rqc, sooruto¿o'.Jñ;ñffill'' ;:' fii::"#'¿'.#:v" qr" ,"..r""t"ri. irnr¡*iá,i r"p"t,i""ü.;,

Características

Presentes en el S0oZo ¿e pac¡entis con ¡..1G ocular y
en el Bso/d de pacientes con ¡4G generaljzada.
Aproximadamente un 50% de pac¡ente inicialmente
seronegativos serán positivos con técnicas como
ensayo basado en céfulas.

No correlaciona con la severidad de los síntom¿s.

Son hallados en el 4oolo del 159o I,fG ge-eneratizada
negativa a anticuerpos antiRACh.

So¡ raramente positivos en lvljastenia ocu¡ar

Son encontrados en aprorimaaanrente -t 1e% de
pacientes que son seronegativos para anlcuerpos
ant¡-RAch y anti-Musk.

APROBADO: [4oDrFtcActóN
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prctucir-una_d¡sminución ¿e ¡a a,p¡,r,J ¿J-poi;;:,;;;""itiJ[Ll,i]i"t"yj?.1;liT

üi'.d,^"#:.:];"i":"1"iil1tiTis.üif':: !,,.ir;,1;;:.:?rfl11ST#,;ilft:::""f: I.,.:,1:lo'1'11d.9" ta etectromiografia de fibra ú¡ica * ¿" eZ% i 99;i,,#;';ffi;Lr.
;#;Ji:"':*:: j"";Hf;;TJEil'.,,J?,,":i&iip"i jü"ítñái"ii,iü¡lllra

¡má9enes

Son orientadas a ¡a búsqueda de patotogi¿s del timo; estas ¡ncluyen timomd, hiperDl¿stdl¡nfofoticutar e ¡nvotucidn det ümo; un diagnóstico preciso ie "rü. ij,"i;niJ, ..impo¡tante no sólo por la pos¡bilidad de su manejo quirúrgjco, s¡no iam¡ié-n para

l]::.lfi:-r 
*."or:O"Oa terapia; para et d¡agnóstico recom¡eidan ,"" *"0r"rá 0"torax con @ntraste o una resonancia magnétjca y 

"n 
ulguno. .ro, O" 1;;;;; o"patología maligna en el tjmo puede ser útil la c¡ntigrafia de somatostatina 125)

En argunos casos ros pacientes con MG podrían además tener otra enferme.ddinmunológica asoc¡ada como por ejemp¡o hipotiroidismo, ¡¡p"rtia¡¿¡rro,'un"rn,"
pernroosa, trastorno del espedro de ¡a neurom¡elitis óptica o neurom¡etitis aptica, etc. eneste contexto el paciente necesitará otras evaluacjones ¡e¡m: enoocrinofogíal' f ;;rosexámenes auxiliares según el contexto (dosaje de vitamiña B12f perfil t¡roideo,antcuerpos ant¡ acuaporina-4, etc.X1).

n"erv¡o-motor es el estu@as
ií":il:11"*:H:*ff "1:fl::!:: lTl", Toto'.",, un. ¿¡.tur v ot.o-.p'."'iÁ1.i, llL

6.2.1 Criter¡os de d¡agnórtico: Al momento no existen criter¡os diagnóst¡cos
def¡nidos de esta enfermedad.

6.2.2 Diagnóstico diferenc¡ali Tabta 5.

Se den cons¡derar las sjguientes patologías (15)i

r\4oDtFtcActóN
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6.3 EXÁMENES AUXILIAEES

6,3,1 De patología clínica:

- Hematológ¡cos:

. riemograma completo

. G¡ucosa, úrea, creatinina

. Peml hepático

. Perfi¡ de coagu¡ación

. Examen de orina

. HIV

. RPR o VDRL

. Pruebas de función tiroidea: TSH y T4 libre

. Dos¿je de vitamina B 12 y ácido fólico

. ANA, ANCAC, ANCAP,

' Anticue¡pos anti-Mch; de ser negativo y dependiendo der paciente se so¡¡citara antÉMuSK o anti-LRp4.

En otros casos podría solic¡tarse:

. Dosaje de Fosfo Creatin K¡nasa (CpK)

. Dosaje de 25 hidrox¡vitamina D

. Perf¡l ENA

. Anticuerpos anti-acuaporina 4,

. Otros, los exámenes varían dependiendo de cada caso.
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Exámenes de inicio y segu¡miento de tratamiento por fármaco

6.3.2. De Imágenes¡
- Radiografía de tórax- Tomografía de tórax con contraste

6.3.3, De exámenes especializados complementados,

- Neurofis¡ológ¡cos:

. Estimulación repetitiva del nervio.. Electrom¡ografía de fibra única.

- Interconsultasespec¡al¡zadasi

. I/C a neuro-ofta lmo¡ogía.

. I/C a otorrinola¡ingología.

. I/C a Odontotogia.

. I/C a Medicjna Física y Rehabrlitaciórr.

. Otras dependiendo de estado de caoa pacientet Ejemplo I/C a urología.

Tabla 6. Pruebas al in¡c¡o y de segu¡m¡ento det tratamiento
¡nmunomodulador/¡nmunosupresor

. Antígeno de supemcie, para valo.ar sise ut¡lizara
antiv¡rai o si definit¡vamente se contra¡ndica el
tratamiento

Hemograma compléto y peml hep;tico--niciw
semanat por los dos primeros meses y luego
mensual por un año.

ULTII\,IA MODIFICACIÓN
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En la presente guía nos referiremos fundamentalmente al manejo del pac¡ente con tyc,abarcancfo desde las medidas ge¡era¡es y preventivas, tratamiento s¡ntomático, inmunoterapia,recambjo ptasmático o IGIV y tratamjento qurrurg¡co (26).

6.4.1 MEDIDAS GENERALES Y PREVENTIVAS

Se debe cons¡derar dentro de las medidas generales en todo pac¡ente con tyci

- Examen neurológ¡co especializado (Neurojnmunología Clínica) y control regutar enelservicio.
- Control de efectos adversos deltratam¡ento (6.4.7)- Instrucció¡ del pacÍente sobre med¡camento; conda¡ndicados 16.4.10)

6,4.2 METAS DEL TMTA¡4IENTO

Ef objet¡vo der tratamiento sería regar a una crasificdc¡ón de M¡n¡mar Man¡festaíon
status (MMq o mejor, con no más de¡ grado 1 det common ferninitogy criteria a,
Adverse Events (CTCAE) de efectos adversos de¡ medicamento (27).

6.4.2.1 MI4S: pacjente no tiene sínto

- t¡ene a¡so d" d"br¡d"d 
"l":ie:;". 

*:l;JiljH"ji:TH:f:if:r'or ¡4G, pero

6.4,2.2 CTCAE gradot de efectos adversos de¡ medicamento: pu.i"ni" uiinür;u.o o .onsíntomas leves, donde no está ¡ndicado ninguna lntervención.

6.4.3 TMTAMIENTo srNTo¡4Ánco

6.4.3.1 Inhibido¡es de la acetilcolinesterasa (AchEI): es la terapia base
sintomática más importante. En una rev¡sÍón Cochrane dei 2014 se
concluye que a excepción de un pequeño e inconcluso estudio de
neost¡gmina intranas¿j, no se ha conducido n¡ngún otro estudio
controlado random¡zado sobre el uso de AchEI en ¡4G; la respuesta a
AchEI en estudios observacionales es tan clara que ¡ustificar
randomizar a participantes de un estudio a un brazo de pladbo sería
muy difícil. AchEI inh¡ben la destrucción de acetilco¡ina en la unión
neuromuscular, por lo tanto aumentan la dÍsponib¡l¡dad de esta oara
estimular a su receptor y fac¡litar la activación y contracci<jn musiular
(28),

6.4.3.1.1 protocolo de escajamiento de dosis de pir¡dostigmina (29):

6.4 r¡¡ruo secú¡¡@

- -Titular 
hasta encontrar la dosjs efect¡va más b¿ja.

- In¡ciar con 30 mg (y, tableta) cuatro veces aldía por 2 a 4 días.

ULTI[,,IA I\,¡ODIFICACIÓN
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- Luego 60 mg (1 ta@
con el tiempo.

- Luego aumentar a gO mg (1 t/2 tableta) cuatro veces al día si serequlere. La duración de acción varía, y algunos pac¡entes
requiere¡ dosjs di¿ria dividida en 5 tomas.

- Sj fa pjridost¡gmina no controla los síntomas satisfactoriamente
dentro de algunas semanas, inic¡ar prednisona,

- lvlanejo de efedos adversos: propanteline o mebeverine pueden
ayudar con los efectos adversos colinérgicos.

- Retirada: si está en monoterapia con pjridostigmina, prescribir la
dosjs mínima efectiva. si est¡á asintomátiá ¿".ü¿. ¿" i"
¡ntroduccción de prednisona, retirar 30,60 mg por semana hasta
la dosis mínima efect¡va.

6,4.3.2 3,4-D¡aminopjridina: libera ACh de la terminal nerviosa. En un estudio
doble ciego, placebo controladoT la droga parece ser efectiva en
miastenia congénita (heredjtaria y ¡o ¡nmune). [4G juven¡l no
responde a la droga. La droga no se rc€omienda en IvjG auto¡nmune
t26).

6.4,3.3 Efedrina: aumenta ¡a liberáción de ACh. ¡ene probabtemente
efecto benéfico y mayores efectos adversos, que jncluyen
súbita e infarto de miocardio coñparado con piridostigmina.

6.4.4 IN¡4UNOTEMPIA

El tratam¡ento definjtÍvo de MG está dtrigido contra la respuesta autoinmune, por totanto dirigido a suprimir ¡a producción de ant¡cuerpos patogénicos o ¿lt ¿ai¡o
inducido por dichos anticuerpos. E' objetjvo de la inmunoterapá es inducir I tuego
mantener ¡a remisión.

6.4.4.l Corticoesteroides (9)t estudios retrospeclvos mostraron una tasa de
respuesta entre 70_80%, y deben por lo tanto tener prioridad en su
uso; por el efecto del medicamento, debería usarse en combinación
con un agente ahorrador de cortico¡de.

Algunos pacientes pueden experimentar un empeorarnrento temporal de la
MG cuando se inicja ej corticoide a dos¡s altas, este empeoramiénto ocurre
luego de 4 a 10 días y algunas veces puede precip¡tar una crisis, por lo que

menos
muerte

se recom¡enda inicjar con dos¡s bajas y aumentar la dosis gradualmente.
APROBADO: ULTIMA MODIFICACIÓN
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6,4.4.1.1 protocoto pat@
con MG generalizada (29):

- Iniciar con 10 m9 en días a¡ternos por tres dosis y ¿umentar 10
mg cada 3 dosis hasta que los síntomas mejoren.

- Dosis máx¡m¿ es 100 mg en dias atternos o 1.S mglKg para t4G
generaljzada,

- Puede tomar muchos meses para lograr el lyf\4s.

- La falta de respuesta o efectos adversos a¡ incrementar Ia dosis
pueden l¡evar a¡ uso de recambio plasmático, inmunoglobulina
endovenosa o jnmunosupresión.

- S¡ no se llega al ¡..jt,ls ¡uego de 3 meses c,e trdtañ¡ento con
cortico¡des, se debe buscar la op¡n¡ón de expertos.

- Prednisona puede inducir o exacerbar la diabetes mell¡tus/ por lo
que se debe monitorizar. El uso de dosis diarias, en vez de
aiternas, puede mejorar e¡ control glicém¡co en pacientes que
usan tratamiento para contro¡ar ¡os niveles elevados de glucosa.

6.4.4.1.2 protocolo de retiro de prednisona para MG general¡zada
(2e)i

- Predn¡sona debe disminuirse buscando la dosis mín¡ma efectiva
sólo después de haber obtenido et MMS al menos por 2 a 3
meses.

Reducir en 10 mg/mes hasta tener 40 mg en días alternos.

Luego reducir en 5 mg/mes hasta tener 20 m9 en dias alternos.

Luego reducir en 2.5 mg/mes hasta tener 10 mg en días alternos.

Luego reduc¡r 1 mg/mes, teniendo como f¡n ¡a dosis de
ñantenimjento de 7 u 8 mg.

Si los síntomas recurren, tratar como sise tratara de una recaída
de MG.

6.4,4.1.3 Criterio para injciar inmunosupres¡ón (29):

- Una dos¡s por enc¡ma de 15 a 20 mg en días alternos es
probablemente una indícación para inmunosupresión.

APROBADOi ULTLMA MODIFICACIÓN
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- Efectos adversos de@
inicio de ¡nmunosupres¡ón, para reducir la dosis de
mantenimiento de corticoioe.

- pac¡eñtes que no responden adecuadamente a dosis apropiadasde cort¡coides luego de 3 meses son .un¿¡¿uti. 
-l

inmun05upresión.

6.4.4.2 Pulsos de meti¡prednisolona: ¡ndicado para exacerbaciones severas (SOO_
2000 mg metilpredn¡solona EV por 5 días), seguido de d¡smi¡uc¡ó¡
ora¡ (9). Hay estudios abiertos que demuestran la mejoria de lospactentes, no existe n¡ngún estudio doble c¡ego, randomizado. Laputsoterap¡a puede también ¿yudar a pacíentes con síntomas
butbares, en qujenes ¡a función degjutoria se deterjora rápjdamente.

6,4.4.3 Azat¡oprjna: es eJ agente ¡nmunosupresor de pr¡mera Iinea Dara ¡4G.
ex¡ste evidencia de estudios clín¡cos randomizados que soportan su
uso, así coño el consenso de expertos qs,ze,zl js,zo1. tiopuriÁ
meti¡transferasa (TP¡.,IT) debe medirse para el ¡nicio det tratami;nto,
su deficiencia no es una contraindicación pero puede reducir la dosÍ;
requefda.

- Aumentar la dosis durante el primer mes hasta una dos¡s de
mántenimiento de 2.5 mg/Kg (29).

- Después de haber consegu¡do I\4IVS, la dosis puede ser
lentamente disminujda hasta una dosis mínima efectiva, algunos
pacientes pueden mantenerse solamente con 50 mg/d (27).

- Se debe monitorizár exámenes sanguíneos semana¡mente
(hemograma completo, úrea, electrol¡tos, pruebas de func¡ón
hepaticas) mientras se llega a la dos¡s de manteñim¡ento (29).

- Si esei disponib¡e, debe medirse la act¡v¡dad de Tp¡4T antes del
inic¡o del tratamiento

- Cerca a¡ 80o/o de pacientes con azatioprina aumentan el volumen
corpuscular med¡o de los erjtrocitos. Se ha visto que en los
respondedores, este aumento es más frecuente y marcado que
en los no respondedores (9),

- En Europa consideran que es posible usar azaooprina durante el

6.4.4.3,1 Considerac¡ones con el uso de azatioprina:

embarazo y se considera segura durante ta Ectancja, mientras
que en EEUU es coníderado de alto riesgq durante el embarazo

ULT]MA [4oDIFIcAcIÓN
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- Si toma medicación que ¡nteñiere con la xant¡na oxidasa
(allopurinol), sólo debe usarse el z5o/o de la dosjs para ev¡tar
efectos mielotóxicos (27).

- Durante el uso crónico se recomienda exémenes dermato¡óqicos
regulares por la incidencia aumentada de hiperqueratosis cuúnea
y cáncer de p¡et (27).

6.4,4.4 C¡clospor¡na A: es un inhibidor de la función de célu¡as T a través de la
inhib¡c¡ón de la señalización de calcineurina. Un estudio placebo
controlado evidenció efectividad de ciclosporina A como monote¡ap¡a
en ¡..1G, además análisis retrospectivos han reportado mejoría en la
mayona de pacientes que la usan con o sin @rticoides (9,26,27,29
31). En comparación con azatioprina, tiene efecto más rápido. en
promedio4a6semanas.

6.4.4.4.1 Consideracjones con el uso de ciclosporina:

- Dos¡s blanco recomendada: 5 a 6 mglKgld div¡didas en dos dosis.

- Inic¡ar con dosis de 3 a 4 mglKg/d, posteriormente aumentar 2 a
2.s ns/Kg/d (9,31).

- El n¡vej sanguíneo debe monjtor¡zarse al mes/ teniendo como
objetivo 75 a 150 ngl|.

- La presión sanguínea y creatinina deben mon¡tor¡zarse
mensua¡mente, ajustar la dosis pard mantener una creat¡n¡na
menor a 150o/o de valores pre tratarniento (27).

- E¡ nive¡ sanguíneo puede ¡ncrementar con el uso concomitante de
macról¡dos, antagonistas de calcjo, opioides (9.27).

- El nivel sanguíneo puede dism¡nu¡r con el uso concomitante de
barbitúricos, carbamazepina, fenitoína, metam¡zol y rifampicjna
(e).

6.4.4.5 Micofenolato de mofetilot su metabo¡ito activo, ácido micofenólico, es un
inh¡bidor de ¡a síntes¡s de puinas y deteriora la pro¡iferación select¡va
de l¡nfocitos. Algunos estudios, que inctuyen uño dobte ciego,
controlado con placebo, han mostrado su efeAividad en pacieniei
con ¡4G pobremente contro¡ada como un medicamento ahorrador de
cortico¡des (9,26,27,29,30). El ZO12 se aprobó en Alemanaa como

(27,29).

tratarniento otr label para MG (27). Se puede ¡ntentar su uso en
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pac¡entes con pobre respuesta.lntolerancjai a¿tiop,rñtÍ;;e una
¡atencia de efecto entre 2 y 4 meses.

6.4.4.5.1 Consideraciones con el uso de micofenolato de mofetilo
(s,27).

- Dosis típica es 1000 mg dos veces al día.

- Dosjs máxima de 3OOO mg aldía.

- Controlar hemograma completo semanal durante el primer mes,
quincenale¡ segundo y terce¡ mes y mensual después (30).

- Sj existe reducción de neutrófilos, se deberia suspender el
tratamiento (30).

- Descontinuar al menos 4 meses antes de un embarazo
plan ificado,

6.4.4.6 lacrolimusi es un fármaco que inhibe la pro¡iferación de cétulas T
activadas por el cam¡no del calcio_ca¡cineurjna, también actúa en la
l¡beración de ca¡cio med¡ada por el receptor de rianodjna de¡ retículo
sarcoptásmjco para potencja¡ la contracc¡ón en el músculo
esqueletico (9,26,27,29-31), Reportes de casos y un pequeño
estudio abierto reportan utilidad en mejorar f..jc con efectos ;dv;rsos
menores. Pacientes con anticuerpos RyR (y disfunción de
acoplamiento excitación contracción) t¡enen una respuesta rápida al
tratamiento, ¡o que ¡ndica un efecto sintomático en la fuerza
muscular adicjonal a la inmunosupresión. Taoo¡imus está aprobado
para tYG en lapón. Debe intentarse en pac¡ente con MG con
enfermedad poco controlada, especialmente con anticuerpos RyR
positivo.

6.4,4.6.1 Consideraciones con el uso de tacrot¡mus:

- Dosis efectiva de 3 a 5 mg/d

- Se puede dosar el nivel sanguíneo para ajusta¡ la dosis.

- Se cons¡dera fácil de administrar con pocos efectos adversos,

- En adultos rrayores el problema está en que deteriora ¡a
tole¡ancia a glucosa o diabetes, por lo tanto requ¡ere control
regutar de glicemia.

- Control mensualde glucosa, función hepática y renal.

APROBADOI
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- Usualmente aumenbn los niveles de potasio.

6,4.4.7 Rituximab: es un éntjcuerpo monoclonal quimérico dirigido contra el
marcador de superficie celular cD2O de ¡as c¿lutas g. Cene;
deplec¡ón de linfocitos I por unos 6 a 9 meses. Oiferentes reportes
de caso y pequeñas series han sugeddo que pacientes con I\4G
(especialmente ant¡_t\4uSK) (27,30) me¡oran después del tratamientá
con rituximab. _Tiene 

indicac¡ón para pacientes con ¡4G refEctaria a
tratamiento (9) en cornb¡nac¡ón con ot¡os ¡nmunosupresores, Se
considera tamb¡én su uso en ¡4G generalizada severa en la que las
opciones de tratam¡ento convencjona¡ han fallado 127), y estrá
recomendada como terapia de segunda línea en MG ant¡ MUSK 127).

6.4.4.7,1 Consideraciones para e¡ uso de rjtuximab(9,27,30):

- Se puede utjlizar el esquema de uso de reumatología: dos dosis
de 1000 mg cada una separadas por 14 días.

Interacciones con mu@
metabolismo CYP3A4.

- Se puede utiljzar también el esquema de uso de hemato¡ogíai
cuatro dos¡s de 37S m9/m2 una vez por semana,

- Debe realizarse en una unidad de infusKrn con acceso a equ¡po de
resucitación y coche de paro.

- S¡ durante Ia infusión se encuentran síntomas respiratorios o
hipotens¡ón, debe monitorjzarse 24 horas.

- fvfonitorizar síndromes de l¡beración de citoqu¡nas.

- Se debe suspender el tratam¡ento si hay efectos adversos como
disnea, broncoespasmo e hipoxemia.

- Repetición de dosjs cada 6 meses.

- Durante el tratamiento deben monitorizarse la func¡ón hepát¡ca/
función renal, hemograma, bioquímica unnaria.

6.4.4,8 Ciclofosfam¡da: sustancia a¡quilante con propiedades inmunosupres¡vas,
que puede utilizarse en MG severa con pobre respuesta a terapia
esténdar(9,26,30) y en MG con rumor t¡mico (30), pulsos
endovenosos de cl¡clofosfam¡da permiten reducir la dosis sistémica
de cort¡coides sin deterioro de la fuerza muscula¡ n¡efectos a¿versos
ser¡os 126)

APROBADoI ULTII\¡A MoDIFIcAcIÓN
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o.a.a.o.r Lonsroeraoones en el uso de ciclotosfamjdalg):

- Terapia en pulsosi 500 mg/m2 cada 4 semanas hasta
estabilizac¡ón.

- Terapia inmuno/mieloablasiva: 50 mg/kg_ Debe adm¡nistrarse con glucocorticoides,
- Documentar la dosis cumulativa y durac¡ón de la terapra por

nesgos de trastornos de fertiljdad y maljgnidad._ puede usarse la dosis cumuiat¡va máxima de vasculitis ANC_A
positÍva: 50_70 g.

6.4.5 RECAMBIO PLAS¡4ÁTICO E IN¡4UNOGLOBULINAS

6.4.5.l Inmunoglobulinas endovenosas (IVIG): afectan ¡a inmun¡dad humoral v
celular a través de múlhples vías, suprimen la producción dá
anticuerpos, tiene act¡v¡dad anti_idiotípq interf¡eren con moléculas
coestimuladoras e inhjben la act¡vación del complemento y formación
delcomplejo de ataque de membrana, modula la eypresidn v funcidn
de los receptores Fc en macófagos y altera la activac¡ón.
diferenciación y Íuncjones efectoras de las cétulas I (27). Fn ¡4G
debe ¡nhibjr la cascada del complemento y competir con
autoanticuerpos por los sitios de un¡ón en la membrana posL
sjnapt¡ca (27). En 1984 se reportó el primer uso de IVIG en M¿. v
poster¡ormente ha demostrado ser efectiva en reducir el tiempo de
ventilación mecánica en cr¡s¡s m¡asténicas (9,27). También se usa
para estab¡lizar ¡4G previo a la c¡rugía y prev¡o al uso de áltas dos¡s
de cortico¡des (9,26,27,30), en enfermedad ráp¡damente progresiva
(9,26,31). No hay datos de estudios clínicos en relación al ud como
terapia de manten¡mjento en MG, pero si se ha usado en alqunos
casos individuales (AAN). Una rev¡sión Cochrane compaia ta
efect¡vidad de IVIG con recambio plasmático terapéut¡co y concluye
que son igual de efectivos (32).

6.4.5.1.1 Consideraciones de uso: (9,27,29,31)

- Basados en experiencia de pTI: dosis diar¡a de 0.4 mglkgld por 5
d¡aso 1 g/kg/d por2días,

- Si los síntomas persjsten luego de uso, podría usarse una
segunda dosis de IVIG o recámbio plasmático terapéutico.

6.4.5.2 Recamb¡o plasmático terapéutjco (RpT): remueve los componentes no
celulares de la sangre por centrifugacjón o separación plasmátjca.

Lelgfqqlgfg]a4j riune (r,r7). Ln 1986 er panet de
APROBADO: IIMA I\¡ODIFICACIÓN



INSTITUTO NACIONAL DE CIENCIAS
NEUROLOGICAS

.GUIA 
DE PRACTICA CLINICA DE MIASTENIA GRAV¡S"

consenso de NIH reporta que se ¡uea usa-,ara estabilizar

Tcier]tT ?]e]r:s a ta timectomía y duranre el periodo post
operatorio (9,26,31). También para d¡sminuir los síntomas du;nte
in¡cio de terapia inmunosupresÍva y ja crisis miasténica (9,26'3l). El
recambio plasmático terapéutico repetido no es recomendado como
tratamie¡to para obtener inmunosupres¡ón prolongaaa en ¡4C (26).
Recomendado para I\4G seronegativa y MG anti_¡4usK (31).

6.4.5.2.1 Consideraciones de uso(9,27,30) :

- Esquema típico de 6 a B recambios, usualmente ¡nterd¡ario.

- Hasta lograr estabilización clín¡ca.

- Cada recambio de 1-1.S veces el volumen ptasmático.

- El efedo clín¡co dura unas cuantas semanas, a menos que se use
concomitantemente inmunosupresores.

- La depleción temporal de factores de coagulación limitan la tasa
de recarnb¡o.

- Terminar el procedimiento si se presentan comp¡¡caciones.

6.4.6 n¡4ECTO¡4ÍA

El uso clínico de t¡mectomía en MG se basa en obseNaciones empí¡icas y numerosos
reportes de mejoría ¡uego de resección tímica en los últimos Z5 aios (27). ü
revis¡ón retrospectiva más convincente compara pacientes timectomizados conpac¡entes tratados méd¡camente antes de 1965, mostró una tasa de rem¡s¡ón másélta en el grupo de pacientes tjmectomizados, Datos de d¡versos estud¡;;
observacionales clase III sug¡eren que la tjmectomía puede ser benéfica en ¡.4G (33).
Se ha reportado que ¡a tímectomía es más eficaz 

"" ¡lC a*n¿o- au |.e;ir'"
tempranamente en la enfermedad (dentro de los dos pr¡meros éños ¿e¡ ¿¡ag"¿siilojy en pacientes jóvenes (<45 años) con ¡4G generalizada 

"n 
qr,"n", nJ ." ,jte¡ap¡d inmunosupreso? (9,27 29_3I,34). para ¡4G osserman ¡ la timeaomía fueJeno tener efecto benéfico, sÍn embargo para MG Osserñan fI a IV (particularmente

con antcuerpos ant¡ Mch) la timectomía provee mejoría signific;tiva; en casos
severos, se recomienda estabilizac¡ón previa con IVIG o RpT previo a la cliugÍa (:O).
E¡ año 2016, Wotfe et a¡. pubticaron el primer estudio .iini* |.unOoriáao-qíu
compara timectomía más predn¡sona con prednisona sota en pacientes aOuttos lon
Mc.ge¡eral¡zada ¡o timomatosa y concentración de ant¡cuerpos 

""I¡-RAJ;L;;;(35). Se concluyó que la timectomía mejora los resultados ctínicos ¡promeaio Ji
score cuantitativo de llc dependiente de tiempo y promedio de dosis de prednÍsona
requerida depend¡ente de tiempo) en un periodo de 3 años en pacientes con l,.,tc no
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timomatosa.

- Realizar previamente una tomografía de tórax con contráste.

La programación de timectomía debe real¡zarse cuando ¡a condjc¡ón
c¡ínica del pac¡ente sea óptima.

Previo a la t¡mectomía debe valo¡arse
enfemedad, grupos musculares afectados,

Dentro de ia práctica común esta limitar la t¡mectomía a p¿cientes pos¡tivos paraa¡ticuerpos anti Mch, ya que en tos negatjvos e, benefic¡á no 
". alá ii)riü1.Hay 

-e./¡denc¡a 
insuficiente respecto de la eficacÍa de ta timectorhía r" p_¡lriü.á,"

MG ¡4uSK positivos, los resultados son d.
timectomía no_tiene varor en rvc ¡rrsr poJitfljfiltit fro' 

o*o se concluve que ta

La mejoría clínica usualmente está retar
rueso. de arsunos años(27j. i;, ;r-;;,;11"."J ;:'iT:i?r:":i,l,'#ilffii::
los24 meses después de la operación, puediendo tambjén ,"A*,"" lu ,-"Jü.,i"
La presercia de timoma siempre tiene indjcac¡ón quirúrgica sin ¡mportar ja sever¡dadde MG (27,29-3I,34), En ancianos y pacientes con múltiples ..*¡,liJ"¿"r,1"
terapia de radiación puede ser adecuada. El factor pronóstic; ,¿. ,.p"n"*li 

",estadiaje y ta histología dej tumor 127).

6.4.6,1 Cons¡deraciones en timectomía (34):

el progreso reciente de la
comorb¡lidades y pruebas de

función pulmonar.

La capacidad vÍtal forzada es
operatorio,

un indicador útit del pronóstico post

t rllllIjMoramiento de ta resp¡ración, debe rse plasmaféresis

- En pacjentes con s¡gnos bulbares o resprratorios debe real¡zarse
previamente RCT o tratam¡ento con IGEV.

- Continuar con e¡ tratamiento antico¡inesterás¡co hasta la cirugía, incluso la
última dos¡s debe darse en la mañana del día operatorio.

- Luego de cirugía, e¡ paciente debe tener una temprana evaluación por el
anestesiólogo.

- El paciente debe permanecer en una Unidad de cuidados Intensivos.

- Para va¡orar e¡ estado respi¡ator¡o, se pueden realizar medidas de
capacidad v¡tal cada 6 horas.

- Reiniciar el tratamiento anticol¡nesterás¡co temprano en el post
operalono,

FtcActóN
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¡nmecl¡ata.

6.4,7 EFECTOS ADVERSOST Según lo reportado en las diferentes guías revisadas
tenemos (9,27,29-31):

AchEIr los efectos adversos son causados por el aumento de la concentración de ACh tanto
en las sinaps¡s n¡cotín¡cas y ñuscarín¡cas. Los efectos muscarínicos más comunes son
h¡permovilidad gastrointest¡n¿¡ (calambres estomacajes, diarrea), aumento de suooracaon,
aumento de secreciones resp¡ratorias y gastrointestinales y bradicardia, Los efectos
nicotinícos más comunes son fasciculaciones y calambres musculares.

Cort¡co¡des: los efectos adversos incluyen la gananc¡a de peso, retención de fluídos,
hipertensión, diabetes, ansiedad, depresión7 insomnio, psicosis, glaucoma, c¿Lararas,
hemorrag¡a y perforaciones gastlointestinales, miopatía/ aumento de la susceptibilidad a
¡nfecciones y necrosis avascular de art¡culaciones. El riesgo de osteoporosis se reduce con el
uso de b¡fosfonatos, los antiácidos previenen las complicaciones gastrointestinales.

Azat¡opr¡na: sintomas pseudogripales, disturbios gastrointest¡nales, pancreatitis, hepatitis,
elevación de enzimas hepáticas, leucopenia, anemia, trombocitopeñiaf pancitopenia, linfoma,
síndromes mielodisplásicos, infecciones oportunistas.

Ciclospor¡nar mareos, inflamación de encías, caída de cabello, elevac¡ón de creatinina,
h¡pertensión, infecciones oportunistas, mielosuprcsión, hirsutismo, sintomas
gastrointest¡nales, temblor, dolo¡ de cabeza, leucoencefalopatía posterior reversible.

Micofenolato de mofet¡lo: djarrea crón¡ca, naúseas, dolores abdominales, anemta
hemolít¡ca, tendencia al edema, teratogenicidad, leucoencefalopatía multjfocal progresiva,
lanfoma primario del SNC,

Tacrol¡mus: elevac¡ón de la glucosa/ nefrotox¡cidad, neurotox¡cidad, adormec¡mie¡tos,
temblor, cefalea, hipertensión, hjpercalemia, hipomagnesemia, falla renal.

R¡tux¡mab: reacc¡ones a la infusión, reacciones de h¡persensibilidad, fiebre, escalofríos,
trombocitopenia, síndromes de liberación de citoquinas, leucoencefalopatía mult¡focal
progres¡va (riesgo de 3:100000 con ej esquema de uso de reumatología).

Ciclofosfam¡da: supresión de médula ósea, ¡nfecciones oportunistas, toxic¡dad vestcar,
esteril¡dad, malignidad, fibrosis pulmonar, dermatofibroma.

MG: dolor de cabeza, escafofríos, fiebre, toxicidad renal, tromboembo¡¡smo, leucopen¡a.
men¡ngitis aséptica.

Recañb¡o plasmático terapéutico: h¡potensión, hipoca¡cem¡a, infecciones, hemorragras.

T¡mectomía¡ crisis miasténica, ¡nfecciones, lesión del nervjo recurrente larínqeo o del nervio
frénico.

ULTI[4A I\¡ODIFICACIÓN
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6.4.8 PLAN DE TMTAMIENTOT

6.4.8.1Maneio hosp¡talizado: síntomas bulbares significativos temprano e¡ la
enfermedad, capacidad vital baja, síntomas resp¡ratorios o deterioro
progres¡vo de la enfemedad.

6,4,8.2 ¡4anejo ambulatorioi síntomas oculares, síntomas de deb¡lidao oe
extreñidades leves o moderadas y síntomas bulbares leves.

6.4,9 ESTMTEG¡AS DE TRATAMIENTO

6.4.9.1 lvliastenia Ocula(30,31.36)l

- Debe inic¡arse el tratam¡ento con piridostigmina,

- Si los sintomas no se alivian, debe usarse cortjco¡des orales bajo el
¡égimen de dias alternos.

- S¡ el uso de cort¡coides no resulta en buen control de síntomas o es
necesario el uso de dosis altas de corticoides, debe iniciarse tratamiento
con un ahorrador de cortico¡de como azatioprina.

- Si se encuentra timoma, la timectomía está indicada. Algunos reportes
sugieren que la timectomía puede prevenir la generalización.

6.4.9.2 lYiastenia Juvenil (27):

- S¡ sólo hay sintomas oculares de ¡4G puede in¡ciarse el tratamiento con
piridostigm¡na.

- Si las metas del tratamiento no se consiguen, puede inic¡arse
inmunoterapia.

- En pacientes con riesgos particulares de efectos adversos por cort¡coides
(falla de crecimiento, pobre mineralización ósea, susceptib¡lidad a

¡nfecciones), el tratamiento crón¡co con esteroides debe de usarse con la
dos¡s ñinima efectiva para m¡nim¡zarlos.

- El RCT o IGEV de manten¡miento son alternat¡vas a la inmunosupres¡ón.

6.4,9.3 l4G de inicio temprano(30): .

- Iniciar con inhib¡dores de acetilcolinesterasa, según protocolo de
escalamiento de dosis de p¡ridostigmina 6.4.2.1.1

- S¡ el tratamiento es insufic¡ente y no se logra el estado de mínima
manifestación debe combanarse con glucocort¡coides o algún otro
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Inmunosupresor.

- un porcentaje de pac¡entes (40-500/0) pueden empeorar durante et inicio
de glucocort¡coide, por lo que podría usarse el esquema de ¡nicio en dias
alternos 6.4.3,1.1.

- limectomía debe real¡zarse temprano en la evolución para aquellos coñ
anormalidades e¡ el timo (hiperplasia o tumor).

- La medicac¡ón puede reducirse luego de la c¡rugía

6.4.9.4 MG de ¡nicio tardío (31):

- Iniciar con ¡nh¡bidores de acetilcolinesterasa, según protocolo de
escalamiento de dosis de piridostigmina 6.4,2.1.1

. GeneÉlmente responden bien a ¡nmunoterap¡a, teniendo como objetivo
una dosis mín¡ma de 5 mg/dia de prednisona.

- Rem¡s¡ón total es difícil de conseguir.

- Timectomía no es cons¡derada como tratamiento de primera línea.

6.4.9.5 MG seronegativa (31):

- T¡mectomía en el caso de timoma.

- Se recomienda RPT en casos sin timoma,

6.4.9,6 [1G asoc¡ada a timoma(2g,31):

- limectomÍa debe realizarse s¡n duda.

- Referir a un c¡rujano de tórax con experiencia

- Equipo de anestesiólogos experimentados,

- Control óptimo de miastenia antes de t¡mectomía,

6.4.9.7 IvtG sin t¡moma(31):

- ¡mectomía puede ser efect¡va y debe cons¡deÉrse para I4G de ¡nicio
temprano sin timoma, con anticuerpos anti-Mch posit¡vos e hiperplasia
timica en estadíos tempranos.

- 'nmectomía no es considerada tratam¡ento de primera ¡ínea en ¡4G de
¡nicio tardío sin t¡moma. El proced¡miento debe ser considerado con
mucho cuidado en estos casos,

ULTIMA ¡IODIFICACION
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6.4.11 MEDICAMENTOS CONTRAINDICADOS EN PACIENTES CON M¡ASTENIA
GRAVIS

Dentro de los fármacos que podrían exacerban los síntomas de la t\4G tenemos
(37,38):

- Ant¡b¡óticosr aminoglucósidos (am¡kac¡na, gentamic¡na, kanamicina, neomic¡na,
estreptomicina, tobramicina, etc.), fluoroqu¡nolonas (ciprofloxacino, levofloxacino,
norfloxacino, ácido nal¡daxico), otros (ampicilina/ penicilina, claritromicina, clindam¡cina,
eritromicina, colistina, tetraciclinas/ ¡m¡penem, vancom¡cina, sulfonam¡das, doxic¡clina,
minoc¡clina).

- Ant¡fúngicos: anfotericina.

- Med¡camentos card¡ovascularesi ¡idocaina, quinid¡na, verapamilo, bisoprolol, carvedilol,
esmolol, sotalol, cel¡prolol, bretilo, procainamida, propafenona, bloqueadores de canales de
calcio, lidoca¡na.

- Antiepilépt¡cos¡ fenitoina, etosuximida, gabapentina, benzod¡azepinas.

- Antips¡cót¡cos: clorpromazina, carbonato de litio, haloper¡dol, risperidona, sulpirida,
fenotiaz¡das.

- Ans¡olít¡cos: diazepam, clonazepam.

- Ant¡depr€s¡vos: am¡triptilina, imipramina,

- Anestésicos: morfina, meperidina. cloroprocaina, d¡azepam, éter, halotano, ketamina,
lidocaina, propan¡dida procaina.

- Agentes bloqueantes neuronruscularesr curare/ succinilcolina/ tox¡na botulinica, sulfato
de magnes¡o.

- Medicamentos oftalmológicos: betaxolol, ecotiofato, timolol, trocam¡da, proparacaina.

- Med¡camentos antireumátícos: pen¡c¡lamina, cloroqu¡na.

- Ant¡concept¡vosoralesi estrógenos, progesterona.

- Otrcs med¡ca¡nentos y drogas: difenh¡drañina, deferoxamina, dauréticos, enemas,
nicotina, contr¿ste yodado, lactato de sodio, magnesio, antitoxina tetiánica, amantad¡na,
laxantes, anticol¡nérg¡cos, ¿nfetaminas, carnitina, inhjbidores de la acet¡lcolinesteÉsa.
intelfercn alfa, narcóticos, cocaína, hormonas tiroideas, oxitocina, r¡tonavir, inhibidores de
proteasa, antiretrovirales, estatinas.

!, !AC1 ! L
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6.4.12 SIGNOS DE ALARMA
Los s¡gnos de alarma estarán dados por el desarrollo de alteración aguda de ta
fuerza muscular, sobre todo si cornpromete musculatura de la ventilación que genere
dificultad respiratoria a los p¿cientes que padecen de ¡4G, para lo cual se requenra
internamiento para estabalizar al pac¡ente.

6.4.13 CRITERIOS DE ALTA
El paciente hospitalizado será dado de alta cuando se haya terminado el Droceso
diagnóstjco, la evaluación clínica e iniciado el tratamiento según corresponda a cada
paoente.

6.4,14 PRONOSTICO

Las intervenciones oportunas y las estrategias de tGtam¡ento agresivo temprano en
el curso de la I\4G, favorecen el desenlace final. Tanto el pronóstico a corto y a largo
plazo son favorables para la mayoría de los pac¡entes, sin ¡mportar la edad.
severidad máxima de la enfermedad y hallazgos de anticuerpos,

6.4.15 COMPLICACIONES

La principa¡ complicac¡ón propia de la enfermedad
m¡astéñica, que consiste en una exacerbación
compromiso de los músculos de la resp¡ración,

mecánico.

sería el desarrollo de una cr¡sis

de la debil¡dad muscular, con
que necesite apoyo ventilatorio

pacientes con lvlc en el aciipiteLos efectos adversos
6.4.7.

de las terapias utilizadas en

6.4,16 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTMREFERENCIA

NIVEL I

Establecimiento de salud que cuenta con la atención de un médico generaly no tiene
apoyo de qxámenes auxiliares de laborator¡o e imágenes para el diagnóst¡co. En este
nivel de atención/ se aplicarán las med¡das generales de soporte y se hará referencia
a un hospital n¡vel II. Fluxograma 1.

oDiFtcActÓN
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FluxogÉma 1: Cr¡terios de Referenc¡a y contra-referencia N¡vel ¡,

NIVEL II
Establecimiento de Salud donde ya se puede contar con un médico especialista en
Neurología. Este puede realizar el diagnóstico clínico inicial y debe ser referido a un
centro de atención nivel III para el diagnóstico definitivo. El tratamiento sintomático
y la terapia inmunológica pueden realizarse en este nivel previo entrenam¡ento
especializado en atención de lv1c. Fluxograma2,

Pá9. 1,1
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Fluxograma 2: Cr¡terlos de Ref€rencia y conka-referenc¡a N¡vel ¡¡,

NIVEL ¡¡I

En este nivel de atenc¡ón se real¡za la atenc¡ón y evaluación especializada de las
personas afectadas, además de la conf¡¡mación del d¡agnóstlco y clasificac¡ón según
el perfil de autoanticuerpos encontrados en el paciente, Además debe de realizarse
el seguim¡ento y control necesarios al ¡niciar la terapia ¡nmunológica más ¡nd¡cada
parc cada pac¡ente. Fluxograma 3,
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Fluxograma 3: Cr¡ter¡os de Ref€renc¡a y contra_referencia Nivel II¡.
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VII. ANEXOS

Nombres y Apellidos:

Grado de Instrucción (No de años):

Lugar de procedencia:

Dominanc¡a:

Persona Responsable:

ANTECEDENTES:

Personales:

Diabetes Mellitusi

Patologias tiro¡deas

D¡slipidemia:

Enfermedad cerebro vascular

Crisis Ep¡lépticas:

Tuberculos¡s:

Hosp¡talizac¡ones:
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Cirugías:

Esposo (a):

Fam¡liares:

II.. ENFERMEDAD ACTUAL

síntomas :

Debilidad axial

NEUROLOGICO:

ESTADO DE CONCIENCIA

FUERZA ¡4USCULAR

DIFICACIÓN

/
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6.4.9.8 I\4G con anticuerpos anti-¡4uSK (27,31):

- Los pacientes ant¡-¡.4usK positivos tienden a responder pobremente a
inhib¡dores de acetilcolinesterasa, y las dosis convencionales de
piridost¡gmina inducen efectos adversos.

- Responden bien a corticoides y a agentes ahorradores de corticoides.
- -Tienden a mantenerse dependientes de prednisona a pesar del

tratamiento concom¡tante con inmunosupresores.
- Pacientes con MG anti-¡4usK responden b¡en al RPT, mientras que IGEV

parece ser menos efectiva.
- Rituximab debería considerarse como una opción terapéutica temprana

en los pacientes con respuesta no satisfactoria a inmunoterapia inicial.
- No hay evidenc¡a oue la timectomía sea efed¡va.

6.4.9.9 MG en el em bar azo (27 ,29 ,30)l

- La planif¡cac¡ón del embarazo debe instruirse desde temprano para
minimizar el r¡esgo para el feto.

- I4anejo multid¡sciplina¡io debe ocurrir durante el embarazo, parto y
DUeroerio.

- Buen control de miastenia antes del embarazo. La mayoría de muieres
permanecen estables durante el embarazo. El empeoramiento es más
probable de ocurrir durante los primeros meses post parto.

- La piridostigmina oral es el tratamiento de primera línea durante el
embarazo. Los inhib¡dores de acetilcol¡nesterasa endovenosos pueden
producir contracciones uterinas, no deben usarse durante elembarazo,

- Prednisona es el agente inmunosupresor de elecc¡ón durante el
embarazo.

- Azatioprina y ciclosporina son relativamente seguras para mujeres
embarazadas que no tienen control satisfadorio con corticosteroides.
¡4¡cofenolato de mofetilo aumenta el r¡esgo de teratogenicidad y esta
contraindicado en el embarazo.

- RPT o IGEV son útiles cudndo se requ¡ere una respuesta rápida al
tratam¡ento durante el embarazo.

- La tomografia computarizada de Tórax debe posponerse hasta después
del parto.

- fimeclomía debe posponerse hasta después del parto.
- El parto vag¡nal espontáneo debe ser el objetivo y debe de motivarse

activamente,
- Sulfato de magnesio no está recomendado para el manejo de eclampsia

en MG, Earb¡túr¡cos o fenitoína usualmente son un tratamiento adecuado.
- Todos los bebés nacidos de madres con I\4G, deben ser examinados

buscando evidenc¡a de debi¡idad miasténica trans¡toria y debe haber
acceso rápido a una Unidad de Cuidados lrtensivos Neonatales.

- La artrogr¡fos¡s fetal es una compl,cación rara, pero reconocible de
madres con IvlG.
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D¡AGNOSTICO CONFIRMADO DE MIASTENIA

INICIAR INTIIBIDORES DE ACETILCOLINESTERASAYTIMECTOMiA
SI ES MG DE INICIO TEMPRANO Y T¡ENE TIMOMA

6.4.10 ALGORITMO

[¿Br¡EGEcrtcrficor]@
NO

INICIAR MICOFENOLATO (SINTOMAS MODERADOS)
O RITUXIMAB (SINTOMAS SEVERO)

CONTINUAR TRATAMIENTO

A: INICIAR OTRO AGENfE INMUNOSUPRESOR
B: REEVALUAR EL DIAGNó5fICO DE MIASTEN¡A

CONTINUAR TMTAMIENTO

INICIAR PREDNISONA Y AZAT¡OPRINA

¿EFECTO SUFICIENTE?
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SUPERFICIAL

PROFUNDA

REFLÜOS

OSTEOTENDINOSOS

REFLE'OS PATOLOGICOS

MANIOBMS DE

FATIGABILIDAD

COORDINACION Y MARCHA

NERVIOS CRANEALES

I
II
III, IV,VI
VII
VM

X

XII

FUNCIONES COGNITIVAS:

Orientación

Atenc¡ón

Lengua.le

l"lemoria

Funciones

ejecutivas

Praxia

Gnos¡a

EXAMENES AUXILIARES SOLICITADOS O QUE TRAE EL PACIENTE

Hemograma

Glucosa - úrea y creatin¡na

Perf¡l hepático:

PerÍt ptotco:

HIV

VDRVRPR

Electrolitos + calc¡o

Dosaje de vitamina 812

Dosaje de ác¡do fólico
TSH y T4 ljbre
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Se explica a Ia persona afedada y sus fam¡liares ¡as caraderísticas de la enfermedad, las posibilidades de
tratamiento y los posibles efectos adversos

Dosaje de 25 hidroxi vatarnina D

Inmunoglobulina G sérica

Anticuerpos contra el receotor de ACh

Eledromiografía y velocidad de conducción
Test de estimulación repetiLiva

Test del Hielo

Test de Edrofonio

ENES SOLICITADAS O QUE TRAE EL PACIENTE
Tomografía de tórax con co¡traste
Tomografía abdomino pélv¡ca

INTERCONSULTAS
I/C a endocrinología

I/C a neuro-oftalmología,

I/C a reumatologia

I/C a c¡rugía de Tórax y cardiovascular

l/C a lvledicina Física y Rehabilitación.

Otras interconsultas

IMPRESI D

Diagnóstico presunt¡vo/defin¡t¡vo Marcar según
corresponda

Miastenia Ocular

¡4iastenia luvenil
14iastenia Gravis de ¡nicio temprano
It4iastenia Gravis de in¡cio tardío
Ivliastenia Gravis Seronegativa

Ívliastenia Gravis aso€iada a timoma
¡4iastenia Gravis anti-MUSK

i;i
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