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Introduccién

Lamiastenia neonatal es uno de los pocos trastornos de la
unidad motora tratables en el recién nacido. En ocasiones su
diagndstico puede entrafiar dificultad, siendo necesario un alto
indice de sospecha parainstaurar precozmente €l tratamiento y
evitar las complicaciones derivadas principalmente de la afec-
tacion respiratoriaen € momento del nacimiento®.

Presentamos una observacion que consideramos de interés,
dadas sus caracteristicas clinicas y buenarespuestad tratamiento
anticolinesterasico, tratandose ademas de una forma de mias-
teniatransmitida por madre seronegativa. Se revisan sus aspec-
tos mas importantes.

Caso clinico

Setratade un RN, mujer, segunda hija de madre de 34 afios,
diagnosticada alas 32 semanas de gestacion de miastenia gra-
vis, por laclinicay estudio electrofisiol 6gico caracteristicos, asi
como por la positividad de |a prueba terapéutica con tensilon
(cloruso de edofronio), con anticuerpos antirreceptor de acetil-
colina negativos en todas |as determinaciones. No existian an-
tecedentes familiares deinterés, y lamadre venia desarrollando
hasta entonces una actividad fisicanormal.

La gestacion se desarroll6 sin otra patologia, aunque con la
clinica miasténica estabilizada, Ilevando tratamiento con pros-
tigmina. No se constat6 polihidramnios y los movimientos fe-
tales se percibieron a partir del quinto mes. El parto fue por via
vaginal tras amniorrexis espontanea alas 40 semanas. Peso al
nacer, 3 kg. Apgar, 2/6/8.

Al nacer se le practico reanimacion por presentar palidez
subciandtica, atonia-arreflexia completa, y ausencia de respi-
racion esponténea. Fue intubada y trasladada ala UCI neona-
tal en donde se conectd al respirador con pardmetros ventilato-
rios estdndares. Recibi6 ayuda respiratoria mecénica durante 3
dias, y medicacion con neostigmina (0,07 mg/kg/3-4 horasi.m.)
que fue retirdndose a partir del quinto dia, a medida que recu-
perabatono y fuerza muscular, asi como los reflejos de suc-
ciony deglucién, no observéndose en el momento del dltadl as-
pecto de facies miopatica que teniaal nacer.
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Miastenia neonatal transitoria
seronegativa: A proposito de una
observacion

Presentabatambién en e OD una catarata densa nuclear, de
la que fue intervenida alos 3 meses con practica de discision-
aspiracion y capsulotomia anterior.

Durante su ingreso se le practicaron Rx de térax, estudio car-
diolégico, hematologiay bioquimica general, screening nec-
natal infeccioso asi como metabdlico y genético, aminoacidos,
EEG y neuroimagen, con resultados normales. Asimismo, lain-
vestigacion de anticuerpos antirreceptor de acetilcolina (Ac an-
ti-AchR) por radioinmunoensayo mediante la técnica de
Lindstrom® resultd negativa.

Comentarios

En e RN, € descubrimiento de una miastenia se debera, ge-
neralmente, alaformaneonatal transitoria(MNT), presente en
€l 20% de hijos de madres miasténicas, y menos frecuentemen-
te, aun sindrome miasteniforme medicamentoso, 0 a unamias-
tenia congénita persistente®.

LaMNT se considera en la actualidad debida ala accién
de | os anticuerpos maternos antirreceptores de la acetilcolina
transmitidos al feto por via placentaria, que dan lugar aunadis-
minucion en ladisponibilidad de estos Gltimos®4. En ocasiones,
COMO ocurria en nuestra comunicacion, estos anticuerpos son
indemostrables en los RN miasténicos y sus madres, constitu-
yendo las formas seronegativas de miastenia gravis generali-
zada (MG)®). Segun informes de distintos autores®, su fre-
cuenciase haestablecido en un 5 a 25%, existiendo ademéas una
bajaincidencia de patol ogia timica entre |os pacientes serone-
gativos. En laserie de 50 pacientes sometidos a timectomia por
MG comunicada por Vermay cols.®, se encontraron ocho pa-
cientes sin anticuerpos circulantes, seistenian histologiatimica
normal, dos tenian hiperplasiafolicular y ninguno, timoma.
Interesa destacar que en lamadre |as exploraciones timicas (Rx
de tdrax, resonancia magnética toracica) fueron también nega-
tivas.

Estas formas seronegativas de MG no descartan la naturale-
zaautoinmune de la enfermedad, lo que haintentado explicarse
por distintos hechos, llegandose en laactualidad, alaconclusion
de que los pacientes seronegativos constituyen un grupo peque-
fio pero importante y distinto, inmunol dgicamente heterogéneo,
en los que factores no anticuerpos o bien anticuerpos contra es-
tructuras distintas del receptor de acetilcolina, podrian ser losres
ponsables de la transmision neuromuscul ar alterada®.

El sindrome clinico miasténico, como sucedié en nuestro ca-
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S0, puede ser grave y presentarse en ocasiones en € momento
del nacimiento® con hipoventilacion y apneas, comprometien-
do lavida e integridad neurol 6gica del neonato, si no son rea-
nimados y tratados correctamente.

El diagnostico de la enfermedad®® suele ser fécil cuando
se conoce laenfermedad materna, pero si éstano hasido diag-
nosticada o ha pasado inadvertida, existe gran riesgo de que
sean erréneamente considerados. Asimismo, €l caso comuni-
cado recientemente por Quartier y cols.® ilustrala dificultad
de su diagndstico cuando se asocia a prematuridad, en donde
|as manifestaciones habitual es (hipotonia, distrés respiratorio,
trastornos de la deglucién) son poco especificas y a menudo
ocultas por las técnicas de reanimacidn (ventilacion asistida,
sedacion, alimentacion parenteral 0 gavaje gastrico). En estos
casos, la eficaciadel tratamiento anticolinesterasico instaura-
do alaminimaduda, permite, en definitiva, confirmar el diag-
ndstico.

Tiene gran interés, en base a la buena respuesta de nuestra
paciente ala medicacion, resatar laimportancia de los antico-
linesterésicos que congtituyen labase del tratamiento®4. Nosotros
utilizamos neostigmina a las dosis habitualmente recomendadas
en el recién nacido atérmino, sin que observaramos efectos
secundarios importantes, con resolucidn de | os sintomas en po-
cos dias, lo que permitié una rdpida extubacion.

Se ha sugerido que €l feto puede estar protegido frente ala
accion de los anticuerpos, por la constatacion de movimientos
corporalesy respiratorios fetales normales, debido alos altos ni-
veles de alfa-fetoproteina, estando pendiente de confirmar su
posible papel protector®9. Asimismo, su relacidn con casos po-
co comunes de artrogriposis en RN de madres miasténicas (for-
mas fetales), no es bien comprendida?.

En resumen, setrata de un caso de MNT transmitida por una
madre seronegativa, con buenarespuesta a tratamiento antico-
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linesterasico e insuficiencia respiratoria grave al nacer que re-
quirié reanimacion enérgica. Por ello, es esencia |a hospitali-
zaciOn de toda gestante miasténica en centros que dispongan de
medios de reanimacion paralamadre y el recién nacido.
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