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La presentacion de un caso de sindrome de Moebius y
la secuencia de Poland asociada a la exposicion prenatal a
misoprostol no ha sido reportada, pero esta combinacion de
estos dos defectos congénitos se ha reportado asociada a
otro disruptor vascular como la cocaina’.

La presentacion de estos dos defectos en un mismo
paciente aporta evidencia a que ambas patologias presen-
tan mecanismos similares y probablemente sea el de una
disrupcion vascular.

Los defectos por disrupcion vascular son alteraciones
estructurales del desarrollo producidas por problemas
vasculares, como vasoconstriccion severa intermitente,
regresion anormal de vasos durante la remodelacion del sis-
tema vascular, trombosis arterial o cualquier fenomeno que
produzca falta de 0,°.

La etiologia del sindrome de Moebius y de Poland es des-
conocida; se ha sugerido un posible origen vascular para
estas dos patologias. La hipdtesis sugiere una isquemia tran-
sitoria, particularmente en las arterias vertebrales'®''. La
obstruccion o regresion prematura de las arterias termi-
nales del nervio trigeminal (V) y/o formacion retardada
del sistema vertebral basilar puede conducir a anomalias
en el desarrollo del nervio craneal'?. En nifios con sin-
drome de Moebius, se ha reportado necrosis cerebral,
como también telangiectasia capilar en el mesencéfalo
y puente'. La disrupcion de la arteria subclavia ocurre
acerca de la semana 6 de gestacion y se relacionada con
el sindrome de Moebius y Poland; este mismo fendmeno
se relaciona con defectos transversales de las extremi-
dades y artrogriposis'*. El fendmeno de disrupcion puede
ser secundario a una interrupcién de flujo sanguineo secun-
dariamente a un espasmo arterial durante una fase sensible
embriogénica’™1®.
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Aperistalsis esofagica en un paciente con
miastenia gravis con disfagia como
sintoma de presentacion

Oesophageal aperistalsis in a patient with
myasthenia gravis with dysphagia as a
symptom of onset

Sr. Editor:

La disfagia como sintoma aislado en la miastenia gra-
vis (MG) es muy rara'. En estos casos el diagnostico

puede ser dificil. Los estudios de manometria esofagica
en pacientes con MG pueden demostrar deterioro progre-
sivo de la amplitud de las contracciones faringeas por
afectacion de la transmision neuromuscular en el esfinter
esofagico superior (EES), formado por musculo estriado.
Inesperadamente, también puede existir una disfuncion
en la motilidad esofagica de tramos formados Unica-
mente por musculatura lisaZ3. Presentamos el caso de
una paciente diagnosticada de MG que debut6 con disfa-
gia progresiva alta, en la que se constato aperistaltismo
esofagico en el estudio manométrico, con grave partici-
pacion de musculatura lisa, y respetando la musculatura
estriada.
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Paciente mujer de 79 anos de edad, sin antecedentes
personales ni familiares de interés, con una historia desde
hacia 2 meses de disfagia mantenida y progresiva, fun-
damentalmente para liquidos. No relataba fatigabilidad.
Inicialmente, ingresd en el servicio de digestivo donde se
habia descartado patologia local, mediante gastroscopia,
laringoscopia y TC toraco-abdominal. La afectacion era
grave, habiendo perdido mas de 10kg desde el inicio del
cuadro. No presentaba trastorno del lenguaje ni disnea. No
referia ningn otro sintoma. En la exploracion, los pares cra-
neales eran normales. El reflejo nauseoso estaba presente.
El arco paladar era normal y simétrico. No habia diplopia
ni ptosis. Tampoco habia atrofia ni fasciculaciones en la len-
gua. Existia una leve debilidad en la flexion cervical, 4/5, sin
clara fatigabilidad, y la musculatura de cinturas era normal.
No habia trastorno sensitivo ni de la coordinacion. Los refle-
jos de eran normales y los reflejos cutaneoplantares eran
flexores.

La bioquimica que incluia hormonas tiroideas, lac-
tato, creatincinasa, mioglobina, cortisol, proteinograma,
marcadores tumorales y estudio de autoinmunidad fue
normal®. En el estudio electrofisioldgico, realizando estimu-
lacion repetitiva del nervio espinal derecho con estimulo
retrocleidomastoideo y recogida en musculo trapecio a
3Hz y 20Hz, se observé un decremento patoldgico a
los 3min de la estimulacion tetanizante. El EMG de los
musculos deltoides, orbiculares de los ojos, masetero y
orbicular de los labios derechos no mostraba actividad
espontanea y los potenciales de unidad motora (PUM)
eran normales. La RM cerebral fue normal. Los anticuer-
pos anti-AChR fueron positivos (30,40 nmol/l, normal <
0,40 nmol/l). No se demostré timoma en la TC tora-
cico.

Se realizd un estudio manométrico esofagico que mos-
traba una presion en el esfinter esofagico inferior (EEI)
normal (11,6 mmHg), con buena relajacién con la deglucion
(presion residual: —4,9 mmHg). En el cuerpo se demostraba
ausencia de ondas peristalticas con las degluciones, con una
presion basal normal, no elevada. La presion del EES era
algo baja (13,8 mmHg), con buena relajacion en la deglu-
cion y de forma coordinada con la contraccion faringea. La
amplitud de la contraccion faringea era normal. En resu-
men, existia una alteracion motora grave con aperistalsis
esofagica con esfinter EEl normal y sin alteracion motora
faringo-esofagica.

Con el diagnodstico de MG se inicié tratamiento con piri-
dostigmina (60mg cada 6h) con evidente mejoria de la
disfagia, tanto para solidos como para liquidos.

Actualmente, la paciente se encuentra estable, sin pre-
sentar nuevas recaidas y controlada con piridostigmina
(240 mg/dia) y prednisona (15 mg/dia).

La disfagia es un sintoma frecuente en los pacientes
con MG®. Habitualmente, viene acompafiado con otros sin-
tomas bulbares, como voz nasal o disnea, u oculares. Lo
que no es muy usual es la presentacion aislada como Unico
sintoma, apareciendo tan solo en un 6% de los pacientes
con esta enfermedad®’. En el estudio de Huang et al?
se demostraba que el 96% de los pacientes con MG y
disfagia presentaban alteraciones en la manometria esofa-
gica, afectando tanto a la musculatura estriada como,
sorprendentemente, a la lisa. El tercio medio e inferior
del esofago esta formado por musculatura lisa, mientras

que el EES es musculatura voluntaria. En el tercio super-
ior se produce la transicion de musculatura estriada a
lisa. Una explicacion, para estos hallazgos en la muscu-
latura lisa, seria que como consecuencia de la afectacion
primaria de la musculatura voluntaria del eséfago, se pro-
duciria una disminucion del feedback aferente de la porcion
mas distal esofagica. Otra hipotesis es que se produjese
un bloqueo de transmision entre las neuronas del ner-
vio dorsal del vago y las neuronas del plexo mientérico
esofagico. Esta transmision esta mediada por canales nicoti-
nicos de ACh, pero de tipo ganglionico, diferentes de
los receptores de ACh, también nicotinicos, de la placa
motora®. La reactividad cruzada entre estos dos tipos de
receptores es poco conocida’. En el trabajo de Llabrés et
al', en el que se presentaba a 2 pacientes con disfagia como
sintoma aislado, en los que se habia realizado estudio mano-
métrico, encontro también datos de afectacion de muscula-
tura lisa con contracciones peristalticas de baja amplitud,
pero no tan graves como en nuestro paciente, en el que
demostramos aperistalsis. En el aperistaltismo esofagico, es
importante considerar el diagnéstico de acalasia, que cursa
ademas con aumento de tono del EEI o ausencia de la rela-
jacion de éste con la deglucion. En nuestro paciente, el
tono del EEI estaba levemente disminuido y la relajacion
era correcta. Lo realmente sorprendente del caso es que
en la manometria no se evidenciaba una llamativa patologia
de musculatura estriada a nivel faringeo, pero si de grave
afectacion de la musculatura lisa. Este resultado podria
parecer, en principio, paradéjico®. Posiblemente, el nimero
de degluciones en el estudio manométrico, ocho, no fueran
suficientes para desencadenar fatigabilidad de la muscula-
tura estriada.

Los hallazgos en el estudio manométrico pueden ayu-
dar al diagnostico y podrian ser una herramienta Gtil en
el diagnostico de MG, especialmente en los casos donde la
respuesta a los anticolinesterasicos es dudosa'®.
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