
Introducción
La miastenia neonatal es uno de los pocos trastornos de la

unidad motora tratables en el recién nacido. En ocasiones su
diagnóstico puede entrañar dificultad, siendo necesario un alto
índice de sospecha para instaurar precozmente el tratamiento y
evitar las complicaciones derivadas principalmente de la afec-
tación respiratoria en el momento del nacimiento(1).

Presentamos una observación que consideramos de interés,
dadas sus características clínicas y buena respuesta al tratamiento
anticolinesterásico, tratándose además de una forma de mias-
tenia transmitida por madre seronegativa. Se revisan sus aspec-
tos más importantes.

Caso clínico
Se trata de un RN, mujer, segunda hija de madre de 34 años,

diagnosticada a las 32 semanas de gestación de miastenia gra-
vis, por la clínica y estudio electrofisiológico característicos, así
como por la positividad de la prueba terapéutica con tensilón
(cloruso de edofronio), con anticuerpos antirreceptor de acetil-
colina negativos en todas las determinaciones. No existían an-
tecedentes familiares de interés, y la madre venía desarrollando
hasta entonces una actividad física normal.

La gestación se desarrolló sin otra patología, aunque con la
clínica miasténica estabilizada, llevando tratamiento con pros-
tigmina. No se constató polihidramnios y los movimientos fe-
tales se percibieron a partir del quinto mes. El parto fue por vía
vaginal tras amniorrexis espontánea a las 40 semanas. Peso al
nacer, 3 kg. Apgar, 2/6/8.

Al nacer se le practicó reanimación por presentar palidez
subcianótica, atonía-arreflexia completa, y ausencia de respi-
ración espontánea. Fue intubada y trasladada a la UCI neona-
tal en donde se conectó al respirador con parámetros ventilato-
rios estándares. Recibió ayuda respiratoria mecánica durante 3
días, y medicación con neostigmina (0,07 mg/kg/3-4 horas i.m.)
que fue retirándose a partir del quinto día, a medida que recu-
peraba tono y fuerza muscular, así como los reflejos de suc-
ción y deglución, no observándose en el momento del alta el as-
pecto de facies miopática que tenía al nacer.

Presentaba también en el OD una catarata densa nuclear, de
la que fue intervenida a los 3 meses con práctica de discisión-
aspiración y capsulotomía anterior.

Durante su ingreso se le practicaron Rx de tórax, estudio car-
diológico, hematología y bioquímica general, screening neo-
natal infeccioso así como metabólico y genético, aminoácidos,
EEG y neuroimagen, con resultados normales. Asimismo, la in-
vestigación de anticuerpos antirreceptor de acetilcolina (Ac an-
ti-AchR) por radioinmunoensayo mediante la técnica de
Lindstrom(2) resultó negativa.

Comentarios
En el RN, el descubrimiento de una miastenia se deberá, ge-

neralmente, a la forma neonatal transitoria (MNT), presente en
el 20% de hijos de madres miasténicas, y menos frecuentemen-
te, a un síndrome miasteniforme medicamentoso, o a una mias-
tenia congénita persistente(3).

La MNT se considera en la actualidad debida a la acción
de los anticuerpos maternos antirreceptores de la acetilcolina
transmitidos al feto por vía placentaria, que dan lugar a una dis-
minución en la disponibilidad de estos últimos(1,4). En ocasiones,
como ocurría en nuestra comunicación, estos anticuerpos son
indemostrables en los RN miasténicos y sus madres, constitu-
yendo las formas seronegativas de miastenia gravis generali-
zada (MG)(5). Según informes de distintos autores(6,7), su fre-
cuencia se ha establecido en un 5 a 25%, existiendo además una
baja incidencia de patología tímica entre los pacientes serone-
gativos. En la serie de 50 pacientes sometidos a timectomía por
MG comunicada por Verma y cols.(5), se encontraron ocho pa-
cientes sin anticuerpos circulantes, seis tenían histología tímica
normal, dos tenían hiperplasia folicular y ninguno, timoma.
Interesa destacar que en la madre las exploraciones tímicas (Rx
de tórax, resonancia magnética torácica) fueron también nega-
tivas.

Estas formas seronegativas de MG no descartan la naturale-
za autoinmune de la enfermedad, lo que ha intentado explicarse
por distintos hechos, llegándose en la actualidad, a la conclusión
de que los pacientes seronegativos constituyen un grupo peque-
ño pero importante y distinto, inmunológicamente heterogéneo,
en los que factores no anticuerpos o bien anticuerpos contra es-
tructuras distintas del receptor de acetilcolina, podrían ser los res-
ponsables de la transmisión neuromuscular alterada(5).

El síndrome clínico miasténico, como sucedió en nuestro ca-
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so, puede ser grave y presentarse en ocasiones en el momento
del nacimiento(4) con hipoventilación y apneas, comprometien-
do la vida e integridad neurológica del neonato, si no son rea-
nimados y tratados correctamente.

El diagnóstico de la enfermedad(1,4) suele ser fácil cuando
se conoce la enfermedad materna, pero si ésta no ha sido diag-
nosticada o ha pasado inadvertida, existe gran riesgo de que
sean erróneamente considerados. Asimismo, el caso comuni-
cado recientemente por Quartier y cols.(8) ilustra la dificultad
de su diagnóstico cuando se asocia a prematuridad, en donde
las manifestaciones habituales (hipotonía, distrés respiratorio,
trastornos de la deglución) son poco específicas y a menudo
ocultas por las técnicas de reanimación (ventilación asistida,
sedación, alimentación parenteral o gavaje gástrico). En estos
casos, la eficacia del tratamiento anticolinesterásico instaura-
do a la mínima duda, permite, en definitiva, confirmar el diag-
nóstico.

Tiene gran interés, en base a la buena respuesta de nuestra
paciente a la medicación, resaltar la importancia de los antico-
linesterásicos que constituyen la base del tratamiento(1,4). Nosotros
utilizamos neostigmina a las dosis habitualmente recomendadas
en el recién nacido a término, sin que observáramos efectos
secundarios importantes, con resolución de los síntomas en po-
cos días, lo que permitió una rápida extubación.

Se ha sugerido que el feto puede estar protegido frente a la
acción de los anticuerpos, por la constatación de movimientos
corporales y respiratorios fetales normales, debido a los altos ni-
veles de alfa-fetoproteína, estando pendiente de confirmar su
posible papel protector(4,9). Asimismo, su relación con casos po-
co comunes de artrogriposis en RN de madres miasténicas (for-
mas fetales), no es bien comprendida(10).

En resumen, se trata de un caso de MNT transmitida por una
madre seronegativa, con buena respuesta al tratamiento antico-

linesterásico e insuficiencia respiratoria grave al nacer que re-
quirió reanimación enérgica. Por ello, es esencial la hospitali-
zación de toda gestante miasténica en centros que dispongan de
medios de reanimación para la madre y el recién nacido.
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