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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién y objetivos: La crisis miasténica (CM) ocurre en general dentro de los 2 primeros

Recibido el 4 de enero de 2016 anos de la enfermedad. Evaluamos si la demora en el diagndstico o un diagndstico erréneo

Aceptado el 21 de junio de 2017 influye en la aparicién de CM antes del diagnéstico de la enfermedad.

On-line el 29 de septiembre de 2017 Material y métodos: Se evaluaron retrospectivamente historias clinicas de pacientes atendi-
dos en el Servicio de Neurologia del Hospital ].M. Cullen desde 2006 hasta 2014, donde se

Palabras clave: hallaron 22 pacientes. Se consideraron las CM que precedieron al diagnédstico de la enfer-

Crisis miasténica medad. Los sintomas iniciales se clasificaron en oftalmolégicos, bulbares y debilidad en

Error diagnéstico miembros. Los diagndsticos erréneos se clasificaron como enfermedad médica o enferme-

Miastenia gravis dad psiquiatrica.

Resultados: De 22 pacientes, un 86,4% fueron mujeres, con una edad media + desviacién
estandar (DE) de 44 7,4 afos; solo el 27% presenté la CM antes del diagnéstico. La demora
en el diagndstico fue en promedio + DE de 8,6 + 7 meses. No hubo correlacién entre la
presencia de CM y la demora en el diagndstico, encontrando una relacién con el diagnéstico
de enfermedad psiquiatrica (p < 0,05).
Conclusién: El diagndstico erréneo de enfermedad psiquidtrica (depresién, ansiedad, fobia)
se asoci6 a la presencia de CM antes del diagnéstico de la enfermedad. Esto es posible si se
tiene en cuenta que los sintomas de disnea, disfonia, disfagia y debilidad fluctuante pueden
ser malinterpretados como de origen psicégeno, por lo que se necesita sospechar miastenia
gravis en estos casos para evitar la progresién de los mismos hasta la aparicién de la CM.
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Myasthenic crises as presentation: Delay in diagnosis and misdiagnosis

ABSTRACT

Keywords:
Myasthenic crisis
Misdiagnosis
Myasthenia gravis

Introduction and objectives: Myasthenic Crisis (MC) generally occurs within the first 2 years of
the disease. Assess whether the delay in diagnosis or misdiagnosis influences the appea-
rance of MC as a presentation of the disease.

Material and methods: Case histories of patients treated at the Neurology Department of the
Hospital JM Cullen from 2006-2014, where 22 patients were found were evaluated retrospec-
tively. MCs that were the presentation of the disease were considered. Initial symptoms were
classified into eye, bulbar and weakness in limbs. Misdiagnosis was classified as medical
illness or psychiatric illness.

Results: Of 22 patients, 19 (86.4%) were women, with an average age of 44 (SD + 7.4); only 6
(27%) presented the MC as presentation. The delay in diagnosis averaged 8.6 months (SD +
7). There was no correlation between the presence of MC and the delay in diagnosis, finding
a relationship with the diagnosis of psychiatric illness (p <0.05).

Conclusion: The misdiagnosis of psychiatric illness (depression, anxiety, phobia) was asso-

ciated with the presence of MC as a form of disease onset.
© 2017 Sociedad Neurolégica Argentina. Published by Elsevier Espania, S.L.U. All rights

reserved.

Introduccion y objetivos

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad autoinmune
que se caracteriza por el compromiso de la placa neuro-
muscular, lo que conduce a la aparicién clinica de debilidad
y fatigabilidad muscular’?. El diagnéstico se basa en las
manifestaciones clinicas, sustentado por la presencia de
anticuerpos —los mas frecuentes son aquellos dirigidos
contra el receptor de acetilcolina— y los hallazgos en la
neurografia/electromiografia’?.

La crisis miasténica (CM), definida como aquella exa-
cerbacién de la enfermedad que conduce a un cuadro de
insuficiencia respiratoria con requerimiento de intubacién
y asistencia respiratoria mecdanica (ARM), ocurre en general
dentro de los 2 primeros afios de la enfermedad?. Aquellos
que la desarrollan, en su gran mayoria tienen factores preci-
pitantes, aunque hasta en un 30-40% no se halla ninguno?**.
Entre los factores mas frecuentes estan la infecciones respi-
ratorias (40%), las microaspiraciones (10%), los cambios en la
medicacién (8%), la cirugia, el trauma y el estrés emocional®*.

Si bien en general los pacientes que desarrollan una CM
presentan el diagnéstico de MG previamente, algunos de ellos
comienzan con una crisis en el contexto de una enfermedad
médica o procedimiento quirdrgico*°.

El presente trabajo evalta si la demora en el diagnéstico o
un diagnéstico erréneo influye en la aparicién de CM previo al
diagnéstico de la enfermedad.

Material y métodos

Se realiz6 un estudio de casos y controles, definiendo como
«casos» aquellos pacientes que presentaron CM antes de tener
el diagnostico de MG pero que presentaron sintomas/signos de
enfermedad neuromuscular previos, y «controles» a aquellos

que no la presentaron, para lo cual se evaluaron retrospectiva-
mente historias clinicas de pacientes internados y atendidos
en el Servicio de Neurologia del Hospital J.M. Cullen desde
el 1 de enero del 2006 hasta el 31 de diciembre del 2014,
donde se hallaron 22 pacientes. Como criterio de inclusién se
consider6 el haber sido diagnosticado de MG en el momento
del alta, ya sea con anticuerpo antirreceptor de acetilcolina
(ACRA) positivo o con electromiografia con estimulacién repe-
titiva compatible. Se consideraron las CM que ocurrieron antes
de realizar el diagnéstico de la enfermedad. Se definié la CM
como aquella exacerbacién que requirié intubacién y ARM.
Todos los pacientes tuvieron sintomas/signos compatibles con
enfermedad neuromuscular previos a la CM. Los sintomas ini-
ciales, previo al diagnéstico de la enfermedad, se clasificaron
en oftalmolégicos, bulbares y debilidad en miembros. Los diag-
noésticos erréneos se clasificaron como enfermedad médica o
enfermedad psiquiatrica. Para el analisis estadistico se utilizé
el programa SPSS. Para comparar las muestras se utilizaron el
test exacto de Fisher y el test de Mann-Whitney, segiin corres-
ponda.

Resultados

Se incluy6 a 22 pacientes, 19 (86,4%) mujeres, con una edad
media + DE de 44 + 7,4 afios; solo 6 (27%) presentaron con
CM sin diagnéstico previo de MG, todos presentaron sinto-
mas/signos bulbares y debilidad en miembros previo a la
misma, sin afectacién ocular. Solo 4 (25%) de los controles
presentaron sintomas/signos oftalmolégicos, el resto, presen-
taron debilidad fluctuante en miembros. La demora en el
diagnéstico fue en promedio de 8,6 meses considerando a
todos los pacientes, siendo de 12 meses (mediana: 9; maximo:
24; minimo: 2) para los que presentaron CM y de 7,44 (mediana:
5; maximo: 23; minimo: 1) para los que no la presentaron. Los
ACRA fueron positivos en 14 (63%) pacientes; no hubo timoma
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Tabla 1 - Datos demograficos y resultados

Casos (6) Controles (16) p
Edad (afios), media + DE 35 4+ 11,9) 47,63 + 11,54 NS
Sexo M6 M13 NS

HO H3
ACRA +4 +10 NS
Timoma 0 0 NS
Demora en el diagnéstico (media/mediana/maximo/minimo en meses) 12/9/24/2 7,44/5/23/1
Diagnéstico de enfermedad psiquiatrica 5 2 < 0,004

ACRA: anticuerpo antirreceptor de acetilcolina; DE: desviacion estandar; H: hombre; M: mujer; NS: no significativo.
Se utilizaron las pruebas estadisticas test exacto de Fisher y Mann-Whitney para comparar las muestras segiin corresponda.

ni hiperplasia timica, habiéndose realizado TAC de térax a
todos los pacientes. Quince pacientes (68%) recibieron diag-
néstico de MG, recibiendo 7 (32%) otro diagnéstico de inicio
(enfermedad psiquiatrica: depresién, ansiedad, fobia; ninguno
recibié diagnéstico de otra enfermedad médica), de los cuales
5 pacientes pertenecen al grupo de casos y 2 al grupo control.
Uno de los pacientes del grupo control no tuvo diagnéstico
de MG ni de otra patologia hasta después de presentar la CM.
No hubo diferencias estadisticamente significativas entre los
casos y los controles en relacién con la edad, la positividad de
los ACRA, la demora en el diagnéstico ni con el sexo. Se hall6
una diferencia significativa entre casos y controles con el diag-
néstico de enfermedad psiquidtrica (p < 0,05 [tabla 1]). En la
evolucién de los pacientes, ya con diagnéstico de MG, 2 pacien-
tes en el grupo control y un paciente en el grupo de casos
presentaron CM, siendo las infecciones el desencadenante de
las mismas.

Discusion

La CM es definida como aquella exacerbacién de MG que
provoca un episodio de insuficiencia respiratoria aguda que
requiere intubacién y ARM?*°, Es la complicacién méas grave
que requiere un reconocimiento inmediato y el ingreso del
paciente a una Unidad de Cuidados Intensivos para su correcto
manejo. Usualmente, ocurre dentro de los 2 afios del inicio
de la enfermedad (74% de los pacientes) y un 15-20% de los
pacientes experimentan al menos una crisis en su vida?°.
Si bien su mortalidad ha disminuido en las ultimas décadas,
reflejo de los mejores cuidados que reciben los pacientes en la
Unidad de Terapia Intensiva, la duracién de la misma (media
de 2 semanas) no ha cambiado significativamente.

En nuestro trabajo, un 27% (6 pacientes) se present6 con
CM previa al diagnéstico de la enfermedad, coincidiendo con
lo encontrado por otros autores (20% segun algunas series)*°.
Todos los pacientes de nuestra serie tuvieron manifestaciones
bulbares previas al desarrollo de la crisis.

La demora en el diagnéstico de la enfermedad se ha revi-
sado en anos anteriores, encontrandose que a un afo del inicio
de los sintomas el 43% aproximadamente de las personas no
habian sido reconocidas como enfermas de MG’. En el trabajo
se hallé una demora media de 8,6 meses de manera global,
encontrandose al ano un 23% sin diagnéstico.

En cuanto al diagnéstico erréneo, en un trabajo publi-
cado donde solo se revisaron los diagndsticos psiquiatricos
que recibieron los pacientes previos al diagnéstico correcto,

se encontré que un 20% de los mismos fue diagnos-
ticado como paciente psiquidtrico®. En el trabajo actual
encontramos que un 32% (7 pacientes) recibié un diag-
nostico erréneo, siendo todos de enfermedad psiquidtrica
(fobias, depresién, ansiedad), no habiendo encontrado nin-
gin diagndstico que correspondiera a una enfermedad
médica.

En este trabajo observamos que la aparicién de CM previo
al diagnéstico de la enfermedad, es decir, habiendo pre-
sentado sintomas/signos antes de ser reconocida como MG,
no se asocié a la demora en el diagnéstico, lo que podria
corresponder al poco poder del estudio debido a la escasa
muestra de pacientes, pero si lo hizo con el diagnéstico erré-
neo de enfermedad psiquiatrica (depresién, ansiedad, fobia).
Esto se explicaria si se tiene en cuenta que los sintomas
de disnea, disfonia, disfagia y debilidad fluctuante pueden
ser malinterpretados como de origen psicégeno, por lo que
se necesita sospechar MG en estos casos para evitar erro-
res diagndsticos al encontrarse con estas manifestaciones,
y asi poder iniciar un tratamiento correcto intentando dete-
ner la progresién de los mismos hasta la aparicién de la
CM.

Este trabajo tiene sus limitaciones, dentro de las cuales
las mas importantes son la escasa cantidad de pacientes y
el caracter retrospectivo de la recoleccién de los datos, lo que
implica riesgos de sesgos a la hora de extrapolar los resultados
a la poblacién.

A pesar de las limitaciones mencionadas, los datos apor-
tados deben ser tenidos en cuenta, ya que muestran que
esta enfermedad, potencialmente grave, es muchas veces mal
diagnosticada, especialmente con enfermedades psiquiatri-
cas, lo que podria traducirse en un aumento del riesgo de
presentar una CM antes del diagnéstico, y que presenta una
demora importante en su diagnostico, lo que implica que las
personas no se benefician de los tratamientos disponibles de
manera temprana.

Responsabilidades éticas

Proteccién de personas y animales. Los autores declaran que
para esta investigacién no se han realizado experimentos en
seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que han
seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre la publi-
caciéon de datos de pacientes.
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Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores han obtenido el consentimiento informado de los
pacientes y/o sujetos referidos en el articulo. Este documento
obra en poder del autor de correspondencia.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningin conflicto de intereses.
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