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Resumen

Es poco frecuente la disfagia como primera manifes-
tacion de miastenia gravis. Aqui se describe el caso de
una paciente adulta que comenzd con disfagia orofa-
ringea como primera y inica manifestacion de mias-
tenia gravis. Tras miiltiples evaluaciones se reconocié
la enfermedad subyacente mediante estudios electro-
miogrdficos. Se revisé la literatura inglesa y espariola
al respecto.

Palabras claves. Disfagia, miastenia gravis.

Dysphagia as the sole manifestation
of myasthenia gravis

Summary

Dysphagia as the sole manifestation of myasthenia
gravis is very rare. Here we describe a case of an adult
patient who developed an insidious onset of orop-
haryngeal dysphagia as the first and sole manifestation
of myasthenia gravis. After multiple evaluations the
underlying disease was recognized by electromyograp-
hics studies. English and Spanish literature on the
matter was reviewed.

Key words. Dysphagia, myasthenia gravis.

La disfagia orofaringea (DOF) se define como
la dificultad del pasaje del alimento sélido o liqui-
do desde la bucofaringe hasta el eséfago cervical.
Puede manifestarse de forma variable, yendo des-
de una ligera dificultad para iniciar la deglucién
hasta la imposibilidad de deglutir la saliva. Las
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consecuencias de la DOF pueden ser graves: des-
hidratacién, malnutricién, aspiracién, neumonia e
incluso muerte.

La DOF surge como consecuencia de la disfun-
cién de la fase orofaringea de la deglucién o del es-
finter esofdgico superior (EES), apareciendo cuan-
do existen alteraciones de las estructuras anatémi-
cas, nerviosas o musculares que intervienen en la
deglucién. Estas determinardn un obsticulo, me-
cdnico o funcional (por mala elaboracién del bolo
en la cavidad oral, debilidad de la contraccién fa-
ringea y alteraciones en la relajacién del EES), que
condiciona un mal vaciamiento orofaringeo.

Aunque las causas que pueden provocar este
sindrome obstructivo son multiples, las mds fre-
cuentes son las de origen neuromuscular, las cuales
representan el 80% de los casos."?

Se presenta una paciente con DOF como pri-
mera manifestacién clinica de miastenia gravis.

Caso clinico

Una mujer de 38 afos de edad, sin antecedentes
personales patoldgicos de importancia, comienza in-
sidiosamente en febrero de 2008 con DOF para s6-
lidos y liquidos. Consulta en el servicio de otorrino-
laringologia, donde se objetiva una ligera asimetria
de la pared de la orofaringe, con mayor tamafio en
su porcién derecha. Se realiza una tomografia com-
putada de cuello que informa ausencia de alteracio-
nes densitométricas significativas en los tejidos blan-
dos parafaringeos. Se contindan los estudios con
una rinofibrolaringoscopia y una biopsia de cavum,
no encontréndose alteraciones significativas. Con-
sulta en gastroenterologfa donde se le solicita una vi-
deodeglucién sin objetivarse trastornos deglutorios.
Se le realiza una videoendoscopia digestiva alta cons-
tatdndose solamente una hernia hiatal de 2 cm. Pos-
teriormente se solicita una manometria esofgica
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que informa la presencia de un esfinter esofdgico in-
ferior hipotensivo y un trastorno motor inespecifico
del cuerpo esofdgico (peristalsis inefectiva). Dichos
hallazgos se interpretan inicialmente como secunda-
rios a reflujo gastroesofdgico por lo que se comienza
con una doble dosis de omeprazol asociado a pro-
quinéticos. Después de tres meses con dicha tera-
péutica y al no percibir ninguna mejorfa sintomdti-
ca, se solicita la evaluacién por el psiquiatria, consi-
derando el marcado componente de ansiedad que
presenta la enferma, no encontrindose trastornos
significativos que justifiquen el cuadro clinico.

Debido a la progresién de los sintomas, la pa-
ciente requiere la colocacién de una sonda de ali-
mentacion enteral (K108) para impedir un déficit
nutricional. Con la intencién de descartar causas
neuroldgicas se realiza una resonancia nuclear mag-
nética de cerebro que se informa como normal. La
determinacién de anticuerpos anti-acetilcolina re-
sulta negativa. Finalmente se realizan estudios elec-
tromiogréficos en los que: se reconocen signos su-
gestivos de compromiso de la unién neuromuscular
correspondientes a un cuadro miasténico primario.
Se profundizan los estudios imagenoldgicos con una
tomografia computada de térax y mediastino, des-
cartdndose la presencia de un timoma.

En consecuencia, se inicia el tratamiento con do-
sis progresivas de piridostigmina. La paciente co-
mienza a presentar mejorfa clinica hasta dejar de
percibir la disfagia, lograndose asi retirar la sonda de
alimentacién enteral. Actualmente la paciente se en-
cuentra asintomdtica y en control ambulatorio.

Discusion

El término disfagia se refiere a la sensacién de
atascamiento de los alimentos durante el pasaje de la
boca hacia el estémago. Desde el punto de vista cli-
nico puede clasificarse en DOF y disfagia esofdgica.
La primera es la consecuencia de alteraciones que
afectan los mecanismos musculares de la faringe y el
esfinter esofdgico superior, y la segunda es el resulta-
do de diversos trastornos que pueden afectar al cuer-
po del eséfago. Entre las causas mds frecuentes de
DOF figuran las relacionadas a trastornos neuro-
musculares.’

La miastenia gravis es una enfermedad de la
unién neuromuscular de naturaleza autoinmune cu-
yo mecanismo patogénico es la destruccién especifi-
ca de los receptores de acetilcolina de la membrana
postsindptica de la placa motora, mediada por anti-

cuerpos. Generalmente se presenta con debilidad
muscular variable de los musculos craneales o de las
extremidades, siendo muy frecuente el compromiso
de la musculatura extrinseca del ojo, con diplopia y
ptosis.* La DOF es un sintoma frecuente en los pa-
cientes con miastenia gravis y eventualmente se pre-
senta en el 15% al 40% de los enfermos con la for-
ma generalizada de la enfermedad.’ Por otro lado, es
infrecuente que la DOF se presente como primera y
Unica manifestacién clinica de la enfermedad (me-
nos del 6% de los casos) y esto hace que no se la
considere entre los diagndsticos diferenciales en la
préctica médica habitual, provocando asi una gran
pérdida de tiempo y de recursos diagndsticos inne-
cesarios. Las evaluaciones por distintos profesionales
generan grandes gastos econémicos a los sistemas de
salud y permiten el avance de la enfermedad que
puede llegar a requerir sondas para una alimenta-
cién enteral debido a la progresién de la disfagia o
provocar complicaciones graves como las neumo-
nfas aspirativas.®’

El diagnéstico en estos pacientes puede ser difi-
cultoso, especialmente cuando los anticuerpos anti-
receptores de acetilcolina no estdn presentes. Desa-
fortunadamente este escenario no es tan infrecuente
ya que estos anticuerpos estdn presentes en el 85%
de las formas generalizadas de la enfermedad y en
mucho menor proporcién en las formas localizadas.®
En dichas situaciones se requiere obligadamente la
realizacién de estudios electromiograficos, siendo el
electromiograma de fibra dnica la herramienta mds
precisa para tal fin.’

En los pacientes miasténicos con DOF la mano-
metrfa esofdgica muestra una progresiva disminu-
cién en la amplitud de las contracciones faringeas
con las degluciones repetitivas que se recuperan con
el descanso o con la administracién de edrofonio.
Estos hallazgos son esperables si se considera que en
dicha regién y también en el esfinter esofdgico supe-
rior se encuentran fibras de musculo estriado. No
obstante, Huang y col demostraron una disminu-
cién en la amplitud de las ondas peristélticas de to-
do el cuerpo esofdgico asociada a un aumento de las
contracciones anormales.' Estos hallazgos llaman la
atencién porque los tercios medio y distal del es6fa-
go estdn compuestos enteramente por musculo liso
en el que la transmisién neuromuscular es mediada
por receptores muscarinicos de acetilcolina. Si bien
las hipétesis que explican estas evidencias son muy
complejas, los distintos autores proponen que se po-
drfa tratar simplemente de una disminucién del es-
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timulo aferente del es6fago distal como consecuen-
cia de la debilidad en la porcién de musculo estria-
do del eséfago proximal, mediada por mecanismos
poco conocidos en la actualidad.’"

Nuestra paciente presentd peristalsis inefectiva
asociada a un esfinter esofdgico inferior hipotensivo
en el estudio manométrico, sin constatarse alteracio-
nes significativas en la porcién superior del eséfago,
probablemente porque en ese momento la enferme-
dad no estaba lo suficientemente avanzada o porque
no se estudié mds detenidamente esa porcién del 6r-
gano. Es probable que por las mismas razones no se
evidenciaron trastornos significativos en la videode-
glucién. Si bien la paciente no referfa sintomatolo-
gfa compatible con enfermedad por reflujo gastroe-
sofdgico, los hallazgos manométricos asociados a la
presencia de la hernia hiatal hicieron jerarquizar la
posibilidad de que el cuadro se debiera a una conse-
cuencia del reflujo en una paciente oligo-asintoma-
tica. Por eso, siendo ésta una de las etiologfas mds
frecuentes en la prictica diaria, se le indicé un trata-
miento con un inhibidor de la bomba de protones
asociado a proquinéticos.

El caso clinico aqui publicado permite reconocer
que la DOF aislada puede ser una forma de presen-
tacién de la miastenia gravis, que estos pacientes
pueden presentar una profunda alteracion del peris-
taltismo en la porcién esofigica compuesta por
musculo liso, que los estudios electromiograficos se
imponen como herramientas indispensables para el
diagnéstico en pacientes seronegativos y que se tra-
ta de una enfermedad subdiagnosticada porque la
mayoria de los médicos tienden a asumir otros diag-
nésticos mds frecuentes.
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