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Miastenia ocular juvenil. A propdsito de tres casos
Juvenile ocular myasthenia. Report of three cases
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Resumen

Caso clinico: Presentamos 3 casos de miastenia ocular en nifios menores de 5 afios y analizamos su
seguimiento. Todos debutaron con ptosis y alteracion de la motilidad ocular extrinseca (MOE). En
el estudio diagndstico, un paciente presentd anticuerpos contra receptor de acetilcolina negativos
y electromiograma patoldgico; otro, anticuerpos positivos y electromiograma normal; el tercero,
positividad de ambas pruebas. Fueron tratados con bromuro de piridostigmina, necesitando dos de
ellos tratamiento corticoideo adicional. Discusion: Ptosis variable y alteraciones en la MOE son
sugestivos de miastenia ocular, asi como autoinmunidad positiva y electromiograma alterado. El
diagnostico precoz es fundamental dado su potencial ambliopizante.
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Summary

Clinical case: We present 3 cases of ocular myasthenia in children under the age of five and we
analyse their monitoring. All of them debuted with ptosis and altered extrinsic ocular motility. In
the diagnostic study, one patient presented negative antibodies against acetylcholine receptor and
pathological electromyogram; another one, positive antibodies and standard electromyogram; the
third one, positivity in both tests. Patients were treated with pyridostigmine bromide, two of them
needing additional corticoid treatment. Discussion: Variable ptosis and altered extrinsic ocular mo-
tility are suggestive of ocular myasthenia, as well as positive autoimmunity and altered electromyo-
gram. Early diagnosis is essential given its tendency to amblyopia.
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INTRODUCCION

La miastenia gravis es una enfermedad au-
toinmune causada por autoanticuerpos contra
proteinas de la placa neuromuscular, como los
receptores de acetilcolina (Ac-antiAchR) (1).
En Espaia afecta a unas 10.000 personas, sien-
do nifios entre un 10-20% (2,3).

En edad pediatrica distinguimos: miastenia
congénita, transitoria neonatal y juvenil, que
presentamos a continuacion; sus caracteristi-
cas son similares a las del adulto pero comien-
za mas frecuentemente con sintomas oculares,
posee menor porcentaje de generalizacion y
mayor tasa de pacientes seronegativos para Ac-
antiAchR.

CASO 1

Varon de 4 afios remitido urgente a nuestro
servicio por paralisis incompleta del tercer par
craneal en ojo izquierdo (OI). Presentaba ptosis
en OI con fatigabilidad y exotropia de angulo
variable de tres meses de evolucion, pupilas
isocoricas normorreactivas (PICNR) y resto de
exploracion normal. Ante la sospecha de cua-
dro miasténico, iniciamos tratamiento con bro-
muro de piridostigmina y solicitamos pruebas
para completar el estudio. Los Ac-antiAchR
resultaron negativos y la resonancia magnética
(RMN) cerebral normal, pero el electromiogra-

Figura 1. Iméagenes del paciente del Caso I: btosis de ojo
izquierdo al debut (arriba) y mejoria sintomatica con el
tratamiento anticolinesterasico (abajo).
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ma alterado y la mejoria sintomadtica con el tra-
tamiento anticolinesterasico permitieron confir-
mar el diagnostico (fig. 1).

En el seguimiento presentaba ptosis fluc-
tuante, exoforia alterna con dominancia del
Ol y defecto refractivo astigmatico, por lo que
pautamos oclusion del OI y gafas. Debido al
empeoramiento posterior se decidi6 iniciar cor-
ticoterapia, con mejoria de la exoforia y desa-
paricion de la ptosis pero aparicion de aspecto
cushingoide. Dada la buena respuesta al corti-
coide, se pautd de forma descendente y en dias
alternos antes de plantear el tratamiento con
otros inmunosupresores.

Tras 6 meses continuaba la exotropia alter-
na estable pero sin ptosis, asi mantuvimos las
oclusiones y el tratamiento anticolinesterasico.
En la ultima revision presentaba agudeza visual
(AV) de unidad en ambos ojos (AO) con correc-
cion y ptosis bilateral asimétrica, por lo que in-
crementamos, en conjunto con neuropediatria,
la dosis de piridostigmina.

CASO 2

Nifia de 23 meses remitida por ptosis fluc-
tuante y exotropia intermitente de OD. Presen-
taba miocardiopatia hipertréfica y dos tios con
estrabismo.

Se objetivo AV de 0,7 en AO, PICNR y bue-
na funcion del musculo elevador del parpado
con ptosis tras la posicion mantenida y exoforia
alterna en OD.

El neuropediatra completd el estudio por
sospecha de miastenia con una RMN cerebral y
toracica y un electromiograma, que fueron nor-
males, y una analitica que objetivé positividad
de los Ac-antiAchR; se inici¢ tratamiento con
bromuro de piridostigmina, con mejoria sinto-
matomatica.

En el seguimiento presentaba ptosis (fig. 2),
hipertropia en abduccidon y exotropia intermi-
tente de OD, que mejord al ajustar la dosis de
anticolinesterasico.

Present6 un episodio de diplopia durante un
proceso febril que se tratd aumentando la do-
sis de piridostigmina y afiadiendo corticoides
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Figura 2. Imagen del paciente del Caso 2 donde se apre-
cia ptosis asimétrica, mayor en ojo derecho.

orales en pauta descendente; con mejoria de la
sintomatologia ocular.

En la ultima revision, tras la retirada com-
pleta del corticoide y el aumento de dosis del
anticolinesterasico, estaba asintomatica.

CASO 3

Nifa de 3 afos atendida por ptosis palpebral
bilateral asimétrica y limitacion de la supraduc-
cion en AO de aparicion stbita, PICNR y resto
de exploracién normal.

Dado el empeoramiento agudo se decidio
ingreso para observacion y estudio. La TAC
cerebral, TAC toracica y analitica fueron nor-
males; pero el resultado del electromiograma
(fig. 3) y la positividad de los Ac-antiAchR eran
compatibles con el diagnodstico de miastenia,
por lo que se inici6 tratamiento con bromuro
de piridostigmina, con mejoria de la ptosis. La
paciente fue dada de alta con tratamiento anti-
colinesterasico.

Durante el seguimiento se mantuvo estable
y sin recaidas. Oftalmologicamente permanecia
asintomatica sin tratamiento, a excepcion de
una leve hipotropia derecha en levosupraver-
sidn que se corrigid espontaneamente en las su-
cesivas visitas. Tras 4 aflos sin tratamiento, en
la Gltima revision, presentaba una exploracion
oftalmoldgica normal.

DISCUSION

La Miastenia Gravis Juvenil (MGJ) es aque-
lla acontecida antes de los 15 afios de edad, su-
pone un 10% del total con incidencia similar en
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Figura 3. EMG de estimulacion repetitiva a 3 ciclos por
segundo en musculo trapecio en reposo y tras facilitacion
con 1 minuto de ejercicio (arriba). Tras 2 minutos (abajo)
observamos una disminucion patolégica mayor del 10%
de la amplitud entre el potencial 1y el 4.

ambos sexos en prepuberes (3,4). Destacamos
la temprana edad de los casos presentados, ya
que solo el 4% debuta antes de los 10 afos.

En la miastenia ocular hay afectacion de
MOE, musculo elevador del parpado y muscu-
lo orbicular, afecta desde el inicio al 43-50% de
los pacientes con MGJ (5), mayoritariamente
prepuberes. Ptosis y diplopia son las principa-
les formas de presentacion, pero puede imitar
cualquier cuadro de paresia muscular (6) y ser
causa de ambliopia , de ahi la importancia de
considerar su diagnostico en la patologia ocular
infantil.

El diagnostico se fundamenta en la clinica
y se confirma mediante pruebas farmacoldgicas
(con inhibidores de acetilcolinesterasa), neuro-
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fisiologicas y estudio serologico (2). Aunque el
timoma es excepcional en nifios, es necesario
descartarlo mediante una prueba de imagen to-
racica (TAC y/o RMN) (1).

Su tratamiento se basa en: farmacos anticoli-
nesterasicos, como primera linea de tratamiento,
€ inmunosupresores si persisten sintomaticos,
corticoesteroides orales como primera opcion
y azatioprina como alternativa (1,4). Un 80%
de los nifios tratados con corticoterapia presen-
tan buena respuesta clinica, principalmente en
la forma ocular. Conviene evitar ciertos fAirma-
cos en estos pacientes, como amoniglucésidos,
tetraciclinas, quinolonas y betabloqueantes, ya
que deterioran su fuerza muscular y pueden em-
peorar la evolucion (3).
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