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Las miastenias congenitas (MC) son un grupo clinica y geneticamente heterogeneo, gque se
caracteriza por defectos en las diferentes estructuras que componen la union neuromuscular, lo
que provoca alteraciones en la transmision, produciendo un sindrome miastenico. Si la causa es
debida a una alferacion de base inmunologica se denomina Miastenia gravis y sl se debe a un
defecto genéeticamente delerminado de las proteinas Implicadas en este proceso, Miastenia
congenita.

Objetivo

Describir la utilizacion de efedrina en el tratamiento de Miastenia en un paciente de cinco
mesegue no responde a farmacos anticolinesterasicos.

Material y metodos

Varon de 5 meses gue ingreso en el hospital con un cuadro de unos tres dias de evolucion fuera
de contexto infeccioso o febril, una semana despues de la aplicacion de la vacunacion DTP, Hib,
polio y rotavirus. A su llegada al hospital, el paciente estaba poco reactivo, con una disminucion de
la motilidad espontanea, dificultad para alimentarse, quejumbroso y con disminucion del contacto y
seguimiento visual (presenta pupillas dilatadas), por lo gue se decidid su Ingreso en la planta de
Neonatologia para seguimiento. Una vez en planta, presento fatiga muscular fluctuante acentuada
con el llanto y otras situaciones, por lo que se decidio Iniclar tratamiento con neostigmina a una
dosis Inicial de 0.01 mg/kg y posteriormente hasta 0.05 mg/kg. La respuesta al tratamiento fue
positiva con mejoria de la ptosis palpebral del control postural y de la maniobra “pull to seat”, pero
con una rapida perdida de eficacia.

En la exploracion fisica se detectd una hipotonia de predominio axial: no es capaz de sostener la
cabeza, no logra sostener su peso en bipedestacion, en suspension anterior con extremidades y
cabeza caida. En decubito ventral, logra levantar la cabeza y girarla. El estudio se completd con
pruebas neuroldgicas, oftalmologicas y analiticas.

Resultados

Tras siete dias de tratamiento con neostigmina y dado gque no hubo una mejoria evidente del cuadro,
se decidio suspenderla. Los hallazgos neurofisiologicos (doble potencial) y el comportamiento clinico
(fatiga muscular, cambios pupllares), orientaron hacia una probable patologia de placa motora tipo
Miastenia congenita, por lo que se Inicio tratamiento con efedrina en un aumento progresivo de dosis
(inicio: © mg/dia, aumentando hasta 20 mg/dia en cuatro dosis de © mg), produciendose mejoria.
Ademas, la neurografia evidencio la presencia de un doble potencial, lo cual asociado a la fatiga, los
cambios pupllares y la mejoria al Instaurar la efedrina, orientaron hacia una patologia de placa
motora (deficit de colageno Q).

Conclusiones

1.-El tratamiento con efedrina fue eficaz y el paciente mejoro notablemente.

2.- La efedrina, por su accion simpaticomimetica, estimula la liberacion de catecolaminas y activa
directamente los alfa y beta adrenoreceptores, mejorando los sintomas neuromusculares gue
aparecen en este tipo de pacientes.

3.- En algunos tipos de miastenias congenitas por defectos sinapticos asociados a la membrana
basal (deficit de colageno Q) y donde los anticolinesterasicos no responden, el tratamiento con
efedrina proporciona una respuesta favorable, como ocurrio en nuestro paciente.



