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RESUMEN

Se presenta un estudio de 16 nifios con miastenia
gravis, a los cuales se les practic6 timectomia
transesternal en el Servicio de Cirugia Pediatrica del
Hospital Universitario de Caracas. La edad promedio
fue de 9,5 afios, con extremos entre 4 y 12. Hubo 12
hembras (75%) y 4 varones. La duracién promedio de los
sintomas fue de 2,5 aflos. Se utilizé la clasificacion de
Osserman en el pre y post operatorio. Los métodos
diagnosticos utilizados incluyeron: electromiografia, test
de tensilén, determinacion de anticuerpos, radiografia 'y
tomografia axial computarizada. Como tratamiento
meédico previo se empled piridostigmina y prednisona.
En dos casos hubo rotura de la pleura durante la
intervencién. Se concluye que la timectomia como
tratamiento de la miastenia en la edad infantil, es una
parte importante en la evolucion satisfactoria de estos
pacientes.
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SUMMARY

We report a study of 16 children with myasthenia
gravis, to whom transesternal thymectomy was performed
at the Pediatric Surgical Service of the “Hospital
Universitario de Caracas”. Mean age was 9,5 years,

extremes 4 to 12. There were 15 females and 4 males.

La miastenia gravis (MG) es una enfermedad au-
toinmune crénica en la cual existe una produccion
sostenida de un anticuerpo IgG que bloquea el re-
ceptor nicotinico de acetilcolina en la membrana
post-sinaptica (1,2).

Se han descrito dos teorias que tratan de explicar
la etiologia de la MG que son:

1- teoriacelular: donde el nifio produce los linfocitos
inmunocompetentes los cuales colonizan las
deméas formaciones linfaticas y, también pro-
duce un factor hormonal que estimula las células
precursoras de las otras estructuras linfoides,
transformandolos en linfocitos inmunocompe-
tentes,

2- teoria timica: donde el timo recibe células em-
brionarias derivadas de la médula 6sea, las cuales,
transformadas en linfocitos timicos, irian a
colonizar las formaciones linfoides (3).

Aproximadamente el 50% de los pacientes con
MG presenta un timo anormal, de los cuales el 70%
corresponde a timos hiperplasicos (nifios y adultos
jovenes); el 15% presenta tumoracionesy el otro 5%
entre atrofia y cancer timico.

Por otra parte el timo normal no presenta centros
germinales a diferencia del timo de los pacientes

Average length of symptoms was 2,5 years. Osserman’s miasténicos (1).

classification was used in pre and post surgery. Diagnhos-
tic methods included: electromyography, tensilén test,

antibody determination, radiography and computed axial

tomography. Piridostigmine and prednisone were used
as previous treatment. In two cases there was rupture of
pleura during surgery. Itis concluded that thymectomy as
treatment of myasthenia during infancy is an important

part of the satisfactory evolution of these patients.
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INTRODUCION
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El tratamiento quirdrgico de la MG se basa en la
extirpaciéon del tumor, cuya técnica fue descrita por
Blalock en 1939 (citado en 4). Dicha técnica hace
gue los pacientes timectomizados mantengan una
mejoria mas prolongada de sintomas y un menor re-
guerimiento de medicacién que aquellos que no son
intervenidos. Estos resultados son mejores en nifios
gue en adultos, lo cual ha hecho que la indicacion de
la timectomia en la edad infantil se generalice,
independientemente de la gravedad de la enfermedad.
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MATERIALESY METODOS

Se analizan historias clinicas de 16 pacientes con
diagnosticos de MG que fueron intervenidos quirar-
gicamente (timectomia transesternal) en el Servicio
de Cirugia Pedriatrica del Hospital Universitario de
Caracas durante los aflos 1970-1994, en edades qui
oscilaron entre 4 afiosy 12 afios con un promedio de
9 1/2. Doce (75%) correspondieron a hembras y 4
(25%) a varones.

Por los sintomas, en el momento del pre-
operatorio, fueron clasificados de acuerdo a la des-
cripcion de Osserman (4-5) (Cuadro 1). La Figura 1
muestra la distribucién de nuestros pacientes.

Los examenes complementarios realizados,
Cuadro 1

Clasificacion de Osserman

I Debilidad de masculos extraoculares

Il Debilidad generalizada bulbar y esquelética
a) leve
b) moderada

Forma aguda fulminante con manifestaciones

MIASTENIA GRAVIS
OSSERMAN PREOPRERATORIO
N= 16 PACIENTES

mIA
olB
o

Figura 1

Miastenia gravis. Resultados preoperatorios (Osserman)

ademas de los de rutina, incluyeron, electromio-
grafia, testde tensilon, determinacién de anticuerpos,
radio y tomografia axial computada (TAC) de térax;

las caracteristicas clinicas y métodos diagnésticos
se mencionan en el Cuadro 2.

El tratamiento médico inicial fue farmacoldgico
basado en piridostigmina y prednisona en dosis

bulbares severas variables. Dos pacientes ameritaron tratamiento
IV Forma tardia y severa
V  Atrofia muscular
Cuadro 2
Estudios diagndsticos
Procedimientos
Tiroides Hormonas
Tiroideas
Anticuerpos contra
hormonas tiroideas
Farmacologicos Timona TAC.
Sintomas Anamnesis Lab Eléctricas *Enfermedad vascular del colageno.
miasténicos examen Pueba de Jolly (Lupus eritematoso congénito,
fisico Pueba de “fibra unica” polimiositis)
Seroldgico Preparacion de células LE AC
Anticuerpo fluoresentes (Fana).

Contra recep.
Acetil-colina

Creatinafosfocinasa.
Velocidad de eritro-sedimentacién

*Aplasia eritrocitica.
*Esclerosis multiple
*Sindrome farmaco inducido
(penicilamina)
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Figura 2

Tomografia axial. Timo hipertréfico.

con plasmaféresis previo a la cirugia.

Las indicaciones de timectomia fueron: la poca
respuesta al tratamiento farmacolégico, la presencia
de hiperplasia timica por TAC. La duracién de la
clinica miasténica desde su diagndéstico hasta la ci-
rugia, oscilé entre 9 meses y 4 afios con un promedio
de 2 1/2. En todos los casos se hizo examen histo-
l6gico del material extirpado.

RESULTADOS

Hubo complicaciones derivadas de la técnica
quirargica como ruptura de pleura en 2 pacientes.
Todos los pacientes fueron llevados inmediatamente
a la Unidad de Terapia Intensiva al salir de cirugia.
No hubo complicaciones en el post-operatorio in-
mediato, permaneciendo un promedio de 48 horas
en dicha unidad.

Se clasificé la respuesta de la timectomia segun
los datos que muestra el Cuadro 3 y Figura 2 (4-5)
encontrando:

7 pacientes tipo A

4 pacientes tipo B

2 pacientes tipo C-B
1 paciente tipo C

1 paciente tipo F

(para el momento de la realizacion del presente
trabajo existia un paciente en post-operatorio inme-
diato).

DISCUSION
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Cuadro 3

Clasificacion segln respuesta a
timectomia (Osserman)

Remision completa sin medicacion

Mejoria marcada con menor dosis de farmaco
Mejoria marcada sin disminuir los farmacos
No mejoria pero se disminuyen los farmacos
Igual al preoperatorio

Peor al preoperatorio

TmoO W >

Millichap y Dodge.
Heinen y col. (5)

Citados por: Navarro y col. (4),

MIASTENIA GRAVIS

RESULTADOS POSOPERATORIO (OSSERMAN)

Figura 3

Miastenia gravis. Resultados postoperatorios (Osserman)

La historia de la timectomia para pacientes con
miastenia gravis data desde 1912, cuando Sauerbruch
extirp6 el timo en un paciente con hipertiroidismo
asociado con MG. Pero la timectomia no fue re-
portada como tratamiento de la MG (6-9).

El timo, en condiciones normales, tiene im-
portancia en el desarrollo de la inmunidad mediada
por células. La asociacion frecuente de la MG con
anomalias timicas del tipo hiperplasia, la correlacién
entre la intensidad de esta hiperplasia con el tiempo
de evolucion de laenfermedad y el efecto beneficioso
de la timectomia, constituyen evidencias de la im-
portancia del timo en la patogenia de la MG (10). El
estudio de los pacientes con presencia de MG puede
resumirse en la Figura 4. El tratamiento tradicional
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de la MG ha sido las drogas inhibidoras de la co-
linesterasa que actian manteniendo la concentracién
local de acetil- colina permitiendo un mayor contacto
conlosreceptores. De las drogas disponibles la mas
usada en la piridostigmina. La mejoria que producen
estos medicamentos no es completa, contituyen sélo
un tratamiento sintomatico; la timectomia, que al
principio se us6 de manera empirica, es ahora con-
siderada como un tratamiento que ofrece mayores
posibilidades de remision completa y duradera. Las
indicaciones para realizar la timectomia son dos:
primero, la presencia de tumoracion mediastinicay,
segundo, todos aquellos pacientes con respueste
inadecuada al tratamiento médico (11-15).

Si realizamos una breve revision embriolégica
encontraremos que existen en los embriones de 4 se
manas las llamadas bolsas faringeas; la tercera y

Figura b.
Embriologia. Desarrollo del timo

CON TIMONA
L SIN TIMONA
— \
GENERALIZADA OCULARPURA
/ ¥
FORMAS SEVERAS /
CRISIS TRAT. ANTICOLIDERGICOS|
ESTEROIDES
TTO. ESTEROIDES . _ )
PLASMAFERESIS EVOLUVION< 1 ANO >1ANO
INMUNOSUPRESION
TIMECTOMIA JT0- MEDICO
< -« \
TTO. ANTICOLINERGICOS <——  <«—NORESPUESTABUENA RESPUEST.
e y .
ESTEROIDES RECAIDA REMISION
/ BUENA RESPUESTA
NO RESPUESTA
PLASMAFERESIS )
REDUCCION LENTA TRAT.
) |
INMUNOSUPRESION REMISION  TRAT. MANTENIMIENTO

Figura 4. Manejo de la miastenia gravis
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cuarta bolsa poseen prolongaciones o alas dorsales
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y ventrales; en la quinta semana el epitelio del ala
dorsal se diferencia en la glandula paratiroides infe-
rior, mientras la porcion ventral forma el timo; los

primordios de ambas glandulas pierden su conexion

con la pared faringea y el timo migra en direccion
caudal y medial, llevando consigo a la paratiroides

hasta el térax donde se fusiona con el lado contrario.

El

después del nacimiento hasta la pubertad. Esto nos
daria cierta explicacion sobre los abordajes descritos

desarrollo y crecimiento del timo continGa aun

para la timectomia como son:

1-

abordaje cervical; descrito por Crotti; con ellas

se obtienen buenos resultados (4) y tiene como

ventajas, ausencia de dolor torécico, cicatriz mas
estéticay facilitala movilizacion y deambulacién
tempranas, disminuye el tiempo de ventilacion

mecanicay de hospitalizacién. Sus desventajas:

recidivas por extirpaciones incompletas, nece-

sidad de traqueostomia de rutina, necesidad de

realizacion de mediastinoscopia previa;

abordaje transesternal, descrito por Blalock en
1939 y popularizado por Keynes; permite una
mejor identificacion de los limites de la glan-

dula, la cual confunde sus I6bulos inferiores con
la grasa peripleural y mediastinica, también
disminuye el riesgo de lesion del frénico o el

sangrado incontrolado del campo quirdrgico.

Eltiempo de enfermedad prequirdrgica constituye

un factor prondéstico de significacion en la remision
de los pacientes timectomizados.

gravis en la edad infantil es una parte importante en
la evolucion satisfactoria de estos pacientes. Acon-
sejamos el uso del abordaje transesternal para manejo3.

La timectomia como tratamiento de la miastenia

sistematico de estos pacientes.
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