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Los enfermos que exponemos en este trabajo
son ejemplos de un proceso no muy frecuente,
al menos en sus formas ampliamente desarro-
lladas, al que damos el nombre de miastenia,
enfermedad de Erb-Goldflam, paralisis bulbar
miasténica, ete. Todos hemos leido alguna vez
la descripcion del cuadro clinico de la miaste-
nia, pero en cuanto conocemos que se trata de
una enfermedad rara casi nos olvidamos de lo
que hemos leido y no tenemos apenas en cuen-
ta este diagnostico en nuestra practica. Sin
duda, es en este olvido de la existencia de la
miastenia donde se encuentra la mayor dificul-
tad para su diagnostico. Se nos pasan por alto
indefectiblemente casos de esta enfermedad sen-
cillamente porque no pensamos en ella; por su
cuadro clinico es en la mayor parte de los ca-
sos tan tipico como hay muy pocos en la cli-
nica.

La miastenia, incluida entre las enfermeda-
des de los musculos, tiene como rasgo esencial,
desde un punto de vista clinico, el fenomeao de
la “apokamnosis”, esto es, la paralisis o pare-
sia por agotamiento. Es decir, los musculos son
capaces de realizar su trahajo en condiciones de
perfecta o casi perfecta normalidad; pero éste
los agota mas o menos rapidamente, segun los
casos y en forma tal, que su actividad ulterior
resulta imposible, instalandose la paralisis por
agotamiento. Esta no es definitiva, sino transi-
toria, y dura justamente el tiempo, muy varia-
ble, que el musculo necesita para recuperarse.

El segundo carécter esencial del trastorno es
su localizacion exclusiva, o al menos predomi-
nante, en los musculos inervados por los pares
craneales de origen bulbo-protuberancial, cons-
tituyéndose un cuadro o6culo-labio-gloso-farin-
geo que recuerda mucho las paralisis bulbares.
Asi, en los enfermos que describiera ERB, pro-
bablemente los primeros conocidos, dominaban
la ptosis palpebral, la diplopia y las dificultades
para la masticacion, También OPPENHEIM, que
tanto ha contribuido al conocimiento de esta en-
fermedad, refiere que sus enfermos aquejaban
sobre todo disfagia, disartria y debilidad de la
masticacion, es decir, un cuadro netamente
bulbar.
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A base de estos dos rasgos clinicos tan tipi-
cos, se sospecha la miastenia; para su compro-
bacién disponemos de algunos recursos que lue-
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go comentaremos, porque antes vamos a exXpo-
ner las historias de nuestros enfermos, mas gra-
ficas por si mismas que todas las descripciones
que pudieran hacerse.

Observacion 1. Mujer de veintiocho afios, casada,
que en el mes de marzo de 1945 padece un leve proceso
gripal a partir del cual nota gran fatigabilidad en
cuanto hace esfuerzos. Los médicos que la asisten pien-
san que se trata de un caso més de astenia postgripal
y le recetan los habituales ténicos; pero ella se encuen-
tra cada dia peor y el agotamiento por el esfuerzo (can-
sancio, dice la enferma) va en aumento y en alguna
ocasién fué de tal intensidad que las piernas se le do-
blaron y cay6é al suelo. Por otra parte, dos meses des-
pués han aparecido nuevos sintomas, comprobando que
en diversas ocasiones ha tenido visién doble, ¥y que los
ojos los tiene més cerrados que antes de caer enfer-
ma, sobre lodo al atardecer. La deg ucién de los ali-
mentos, especialmente liquidos, tampoco es normal y en
ocasiones al intentar tragarlos se le van por la nariz.
Para que esto no ocurra tiene que beber muy despacio,
a tragos pequefios ¥ espaciados. También nota un gran
cansancio cuando la masticacion se prolonga un poco.
En ocasiones, estando lavando, al cabo de un rato de
ejecutar un movimiento, por ejemplo, restregar la ropa,
las mancs no le obedecen y se quedan paralizadas; lo
mismo le ocurre cosiendo. En ambos casos, en cuanto
descansa un pequefic rato, el trastorno pasa y el movi-
miento vuelve a ser posible; al cabo de algun tiempo
de trakajo aparece de nuevo la pardlisis por agotamien-
to. También la palabra, cuando lleva algtun tiempo ha-
blando, se hace torpe y confusa. Desde luego, inc uso
en reposo, el lenguaje de la enferma ha cambiado en
relacion a su época anterior.

Antecedentes personales y familiares sin interss.

En la exploracion, enferma asténica con ligera pali-
dez y regular estado de nutricion. Cara poco expresiva,
(que apenas se anima cuando la enferma habla y nos co-
munica sus trastornos en el curso del interrogatorio.
Ptosis palpebral, moderada; pupilas normales, asi como
el resto de los pares craneales; ligera disartria, que se
va acentuando con la conversaciéon. Boca, lengua y fa-
ringe, normales; no hay pigmentaciones en la mucosa
bucal. El resto de la exp oracién es negativo. Tensién
arterial, 10/7. Orina, normal. Morfologia de sangre, nor-
mal. Velocidad de sedimentacién, 28 de indice. Curva de
glucemia, normal.

La enferma permanece durante un mes en el Servi-
cio, mejorando extraordinariamente con el tratamiento
que se le practica. Sale en junio de 1945, Posteriormen-
te supimos que quedé embarazada en diciembre del
mismo afio y empeora progresivamente de su enferme-
dad a partir de febrero de 1946, necesitando més pros-
tigmina cada vez, muriendo finalmente en su domici io
con un cuadro de parilisis respiratoria al quinto mes de
su embarazo, Es, por lo tanto, un ejemplo del efecto
maligno del embarazo, al que luego aludiremos.

Observacion 2. Mujer de veintincinco afos, casada,
con un hijo sano y sin antecedentes de interés, Desde
hace un afio viene notando flojedad, més acusada en las
extremidades, que se hace mas intensa a medida que el
dia avanza. Desde hace tres meses aprecia visién doble
en algunas ocasiones y cierta dificu tad para masticar
y tragar, sobre todo los liquidos. Muy estrefida, no ha
tenido fiebre ni ha perdido peso. Viene siendo tratada
con insulina, higado, hierro y vitaminas sin resultado.
La exploracién es negativa. Morfologia de sangre, nor-
mal. Calcemia, 10 mg.; potasemia, 19 mg.; Fosforemia,
2,10 mg. Glucemia, normal, En la orina de wveinticua-
tro horas se dosifican 1,20 gr. de creatinina total y 0,52
de creatina. Tratada con Prostigmine mejora notable-
mente, permaneciendo en dicha situacién durante dos
afios. Después perdemos su pista hasta hace unos me-
ses, en que indirectamente sabemos que murié estando
embarazada, pero desconociendo los detalles en que ello
tuvo lugar.
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Observacion 3." Varén de treinta y cinco anos, co-
merciante, sin nada interesante entre sus antecedentes
familiares y personales. Su proceso se inicia cinco me
ses antes de verle nosotros, por ptosis del parpado su
perior izquierdo, que tiene la significativa propiedad de
ir acentuandose a medida gue avanza el dia. Tres sema-
nas después se suma a lo anterior diplopia, que al prin-
cipio es pasajera, pero que desde hace dos meses se ha
convertido en permanente y le obliga a usar unas ga-
fas con un cristal opaco en un ojo. La masticacién y la
deglucion son normales. El trabajo lo realiza con bas-
tante normalidad y sélo ha notado que la mecanografia
le cansa méas precozmente que antes. Deposicion y ori
na, normales,

En la exploracion se aprecia ptosis del parpado iz-
quierdo, que deja reducida la hendidura palpebral a la
mitad de lo normal. En este mismo ojo, paralisis de los
rectos superior, inferior e interno. Resto de pares cra-
neales, reflejos y sensibilidad, normales. No hay atrofia
muscular en lengua, labios ni extremidades. Morfolo-
gia de sangre, normal; reacciones de la sifilis, negati-

vas. No ha sido posible realizar otras exploraciones,

Con Prostigmine y potasio se mantiene en una situa-
cién que le permite ¢l desempefio de una vida activa
FPosteriormente se utilizan 'a cortisona y el ACTH sin
resultado, siendo preciso volver a la primitiva terapéu-
tica.

Cuando el meédico sospecha que se encuentra
frente un caso de miastenia dispone de algunos
recursos para ratificar su diagnostico. Los mas
recomendables entre estos “tests” son los si-
guientes:

a) Reaccion miasténica,—Cuando los muscu-
los miasténicos son repetidamente excitados
por una corriente faradica, llega un momento
en que no responden al estimulo; pero, y esto
es lo esencial, en vez del endurecimiento teta-
nico que en el muisculo normal aparecen cuan-
do ya no es capaz de responder, el musculo
miasténico permanece, aunque ya no reaccione
en un estado de tensién normal, no tetanizado.
Esta es la reaccion miasténica de Jolly, signo
interesante, pero no imprescindible para el diag-
noéstico.

b) Quinina y Curare test—La administra-
cién de estos dos farmacos condiciona un em-
peoramiento a veces dramatico de la miastenia.
Son procedimientos peligrosos y de empleo re-
cusable.

¢) Prostigmine test.—E] método se basa en
que las manifestaciones del enfermo desapare-
cen rapida y totalmente, pocos minutos, bajo la
influencia de esa droga. La dosis es de 1 mili-
gramo por via subcutanea. Es el procedimiento
mas recomendable.
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La miastenia fué descrita por WILKS, ERB y
GOLDFLAM ; posteriormente, el trabajo de JOLLY,
OPPENHEIM, STRUMPELL, MARIE, etc., perfila-
ron sus rasgos clinicos, que en resumen son:

a) El fenémeno de la apokamnosis o para-
lisis por agotamiento.

31 julls 1y

b) La localizacion dominante bulbo-prog,
berancial del trastorno.

¢) El caracter movible y temporal de Jy
paralisis, que no solo se manifiesta en el hegh,
de su aparicion con el movimiento y su mej,
ria con el descanso, sino por la frecuencia ¢
las remisiones que explican los éxitos obtenidg
con tratamientos mas o menos pintorescos, Jyp
to a las remisiones pueden observarse agray.
ciones, bien espontaneas, bien bajo el influjo g
ciertas circunstancias (infecciones, menstryg.
cion, embarazo).,

Las opiniones sobre la influencia que el em
barazo ejerce sobre la miastenia son dispare
pero todos estan de acuerdo de que favorable
adversa es siempre manifiesta. El influjo fa
vorable del embarazo ha sido senalado pa
WoHL y WYEIS y tambisn por VIETS. Segun este
altimo autor, muchas enfermas experimenta
durante el segundo y tercer trimestre una com
pleta remisién que puede continuar hasta seis
meses después del parto. Basandose en ests
hechos se ha propuesto por WOHL el tratamien
to con sangre de embarazada, comunicando bue
nos resultados que no han sido comprobados
por oltros.

Ctros autores como Koux, HossLiN y T
NiY refieren casos de agravacion, incluso d
muerte, provocados, o al menos coincidentes
con la gravidez. MILHORAT, que ha estudiade
detalladamente el problema, manifiesta que ki
influencia en contra de lo mas aceptado m
siempre es beneficiosa, y nuestros casos S
ejemplos bien elocuentes. De todas formas, ma
teniendo a la enfermia bajo la accion de las me
dernas drogas, puede alcanzarse un final feliz
y en este sentido no le falta razon a VIETS cual
do afirma que el embarazo, el parto y la lactar
cia no representan un escollo insuperable en la
condiciones actuales de tratamiento.

d) El cuarto rasgo esencial de la miastenii
en la clinica es la ausencia de hallazgos exple
ratorios. La sensibilidad, los reflejos y los m¢
vimientos son normales; tampoco se descubre
atrofias musculares ni deformaciones. Es decit
que fuera de la anamnesis y las alteraciones ¢
semblante y la palabra cuando se acierta a cap
tarlas, el médico no descubre nada en el cuerp
del miasténico.
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El descubrimiento del efecto de la prostign’
na ha resuelto en gran parte el tratamiento
esta enfermedad: el mayor inconveniente e
la necesidad de tenerse que pinchar varias ¥
ces al dia. Por eso cuando en 1941 SALCER, d¢
pués de los intentos iniciales de EVERTS ¥ los
posteriores de VIETS y SCHWAB ha demostrad
la facilidad con que el bromuro de prostigmi?
se absorbe por via perlingual, puede decirse ¢
el problema terapéutico ha entrado en una ¥
decisiva. La dosis es de 6 a 8 tabletas en I¥
veinticuatro horas tomadas con intervalos ©




Teamn LIV
NTUMERD 2

NOTAS
dos a tres horas y procurando gque el maximo
efecto, que suele aleanzarse a la hora de ingerir
cada tableta, coincida con las comidas. Dosis
superiores son necesarias en caso de infeceion,
cuando el enfermo necesita realizar una vida
mas activa , durante la regla, ete. Conviene se-
nalar, como lo ha hecho MILHORAT, que después
de dosis fuertes la sintomatologia de la mias-
tenia puede exacerbarse al tiempo que aparecen
los efectos toxicos del farmaco, que son: veérti-
go, sudoracion, taquicardia, vomitos y calam-
bres abdominales. L.a administracion de atro-
pina corrige y evita estos efectos.

Aparte de la prostigmina se recomiendan
otros productos cuya eficacia es muy inferior y
cuyo empleo s¢lo se justifica como reforzado-
res del efecto de aquélla. Tales son la efedrina
la glucocola, la guanidina y el potasio. Los es-
tudios de CUMMINGS pusieron de relieve las al-
teraciones del potasio en la miastenia. En sus
trakajos demostré que el contenido en dicho ele-
mento de los muisculos miasténicos era muy su-
perior al de los normales y que la administra-
cibn de prostigmina producia un descenso del
potasio muscular con aumento del potasio séri-
co. Habia, pues, en estos enfermos una mejoria
clinica que marchaba unida al aumento del po-
tasio del suero y la disminucién del muscular y
un empeoramiento cuando se producia el feno-
meno inverso. El potasio se da a la dogis de 8
a 12 gr. diarios, con lo cual se consigue dismi-
nuir mucho las necesidades de prostigmina.

El tratamiento conservador ha progresado
mucho en estos ultimos anos (AIrRD y CAMPBELL )
con la incorporacion de nuevas drogas. La neos-
tigmina es sin duda la mas eficaz de todas y
deke considerarse como el tratamiento de elec-
cién, ya que es escasamente toxica y de efica-
cia considerable. La dosis varia de 15 a 30 mili-
gramos, dos o tres veces al dia en los casos li-
geros, hasta 30 mg. seis veces al dia en los muy
graves, KEsta droga puede administrarse poi
via oral o intramuscular o por una combinacion
de ambas. En momentos criticos de la enferme-
dad, cuando el enfermo parece gravemente amec-
nazado, puede utilizarse la via intravenosa a la
dosis de 1 6 ? mg. Como el efecto de la neos-
tizmina es transitorio, se aconseja combinaria
con otros medicamentos como la efedrina o e!
potasio. Nos parece especialmente util la com-
binacién con potasio.

La cortisona y el ACTH han sido empleados
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en estos ultimos anos (TorpA y WOLFF) para el
tratamiento de la miastenia con resultados muy
contradictorios. Ya senalamos que en un caso
nuestro su efecto fué practicamente nulo. Otros

autores refieren mejorias muy apreciables, que

se presentan sobre todo al suspender la medi-
cacion. Sin embargo, el proceso suele agudizar-
se posteriormente y los nuevos tratamientos
son ya menos eficaces. MARANON y sus colabo-
radores han comprobado este hecho en dos ca-
s0s muy tipicos,

Otras drogas como el di-isopropilfluorofosfa-
to, el tetraetilpirofosfato y la octametil-pirofos-
foramida tienen escaso interés, ya que son muy
toxicos y de efectos muy transitorios.

Mucha atencién se ha dedicado al tratamien-
to de la miastenia por la timectomia. El funda-
mento de esta intervencion descansa en el ha-
llazgo, en cerca de la mitad de los casos de
miastenia autopsiados, de una alteracion del
timo en forma de hipertrofia, timoma benigno c
tumor maligno. De acuerdo con ello, GoLDp, de
Viena, preconizé la timectomia. Los primeros
intentos por parte de SAUERBRUCH no fueron sa-
tisfactorios; solo el tratamiento pre y postope-
ratorio con prostigmina y los avances de la ci-
rugia toracica han proporcionado resuitados
mas alentadores. For ejemplo, en la estadistica
de BLALOCK, LILIENTHAL y FORD, tres de seis
enfermos quedan practicamente curados. RicH-
TER recoge 28 casos, de los cuales murieron cin-
co; en los 23 restantes hay siete bastante me-
jorados y cinco que siguen una vida normal con
muy escasa medicacion. Los resultados de este
tratamiento son tambien defendidos por KEuy-
NES, el cual encuentra un 65 por 100 de remi-
siones parciales entre 155 operados con una
mortalidad operatoria del 5 por 100. Tambisn
VIiETs consigue resultados favorables en el 4%
por 100. En cambio, parece que en los enfermo:
en que no existe una sencilla hipertrofia, sin
un auténtico tumor, la operacion no da tan bue-
nos resultados; asi lo comprueban REID v Man-
CUE en una recopilacion de los casos de la lite-
ratura,
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