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Journal of the Neurological Sciences
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Characteristics of myasthenia gravis according to onset-age:
apanese nationwide survey
Hiroyuki Murai "%, Natsumi Yamashita <, Makoto Watanabe 9", Yoshiko NMomura ©, Masakatsu Motomura f,

Hiroaki Yoshikawa 2, Yosikazu Nakamura ", Naoki Kawaguchi !, Hiroshi Onodera’, Shigeru Araga ¥,
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Churr MNeurol Neurosci Rep (2014) 14:421
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MNEUROOPHTHALMOLOGY (A KAWASAKI, SECTION EDITOR)

Ocular Mwvasthenia Gravis: Controversies and Updates
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Clinical Characteristics of Pediatric Myasthenia: A Surveillance Study
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Pediatrics 2013:132:€939: originally published online September 9. 2013:
DOI: 10.1542/peds.2013-0814
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Pediatric Neurology

jourmal homepage: www.elsevier.com/locate/pnu

Case Report
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Autoimmune myasthenia gravis, immunotherapy
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Introduccion:
1. Es la enf NM adquirida primaria mas comun.
2. Entidad muy infrecuente en nifos.
3. Tres formas de presentacion infantil:
* MG neonatal transitoria.

* MG congénita (Sd miasténics congenitos)
* MG JUVENIL
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Epidemiologia:

1. 1-2 casos nuevos/millon de nifios < 17 a. (Canada).
9 casos/millon del total de la poblacion:
* 4 9% del total acontecen entre 0-9 afios.
* 9.5 % del total acontece entre los 9-19 anos.
2. Incidencia y prevalencia influidas por raza y area
geografica (mas frecuente en orientales)
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Epidemiologia:

MG]J supone el 10-15 % de las MG en caucasicos,
sin embargo, en Asia, supone hasta un 50%.
Requiere un alto indice de sospecha, sobre todo,
la exclusivamente ocular.

Fatigabilidad y debilidad fluctuantes que mejoran
con ¢l reposo.
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Manifestaciones clinicas:

Sintomatologia predominantemente OCULAR: ptosis,
oftalmoplejia, diplopia.

Signos bulbares (pares bajos): disfonia, disfagia.

Signos generales con intolerancia al ejercicio, fallo
respiratorio o debilidad en grado variable de EE.
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Manifestaciones clinicas:

Predominio generalizada, aprox. 75 %:
* Leve predominio femenino y caucasicos.
* Edad media de inicio: 10 afios (puberal/postpuberal).

Presentacion ocular, aprox. 25 %:
* Leve predominio femenino y asiaticos.
* Edad media de 1nicio: 3-4 anos (prepuberal)
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TABLE 3 Comparison of Prepubertal and Pubertal/Postpubertal Features of JMG

Prepubertal Symptom Pubertal /Postpubertal Symptom
Onzet of JMG 7 = 40 (%) Onzet of JMG n = 12 %)
REN FSCO TSI e of JME
, . Generalized
clinicos: [,
Gender
Male
Female
AChR-positive titers in generalized JWG
Short-term remission
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Exploraciones complementarias:

1. Test de tensilon (es la 1* prueba): es la respuesta a la
admon. de inhibidores de la acetilcolisneterasa.

2. Estudio neurofisiologico: patron decremental de la
estimulacion repetitiva en n. peroneal, cubital o mediano.

3. Ac antirreceptores Ach de la membrana postsinaptica:
suelen ser seronegativos en edad prepuberal y/o de
predominio ocular (en adultos y edad puberal son + en un
80 % y en prepuberal en un 50%).
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Exploraciones complementarias (cont.):

Test de Tensilon con precaucion (en UCI ped o con carro
de paradas cerca (en especial en Sd miastén cong.).

S1 los Ac anti Ach R (ACRA) son negat. y el 1nicio es
precoz, la probabilidad de ser un SMC es alta.

Los AC anti MUSK (tyrosin quinasa espec de musc) en
nifos es excepcilonal.

Valorar realizar Ecografia de timo.
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TABLE 2 Diagnostic Tests and Treatment of Generalized and Ocular JMG

Diagnostic test
AChR antibody
MuSK antibody
Tenzilon test
Herve conduction study
Electromyography
ahortterm treatment
Pyridostigming
ateroid
Vg

Generalized JMG 0 = 34 35) Boular JMG n = 18 (%)

Performed Percert Abnormal Performed Percent Abnormal

53 (97) BT B {100} 14
0 2 {11) 0
EE 7 100
i 7
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Percent Response Administered Percent Response
100 T {54) BB
a4 1 ) 100

R — . 141 r
21 i) B 2 {11 5

il




Servicio de

CURSO EVES 2015: Pediatria

HOSPITAL GENERAL
UNIVERSITARIO DE ALICANTE

Pediatric Neurology
Alternating IV Nerve Palsy and Ptosis as a First Sign of Childhood
Ocular Myasthenia Gravis

Ariane Chappaz MD?, Ursula Knirsch MD", Christina Gerth-Kahlert MD*
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Pediatric Neurology
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Tratamiento:

Piridostigmina v.o. progresivamente hasta efecto deseado.
S1 no mejoria, Prednisona unos meses (a 0,5-1 mgr/kg/d)
O Azatioprina o Ciclosporina o Micofenolato o Ig IV o
Rituximab (buena respuesta st s1 prepuberal resistentes o
persiste s1 retirada de corticoides.
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Tratamiento (cont.):

TIMECTOMIA:

+ Solo el 4% de la MGJ tienen timomas.

+ S1 MGJ a edad puberal, clinica generalizada y timoma,
mejora evolucion y % de remision s1 timectomia.

+ No asi en edad prepuberal con clinica ocular y Ac (-).
+ A valorar s1 evolucion clinica insatisfactoria.
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Evolucion:

El grupo de MGJ en edad prepuberal tiene un mayor
porcentaje de remision a corto plazo (15-25%) que el
grupo puberal/postpuberal.

Buscar si asociacion a otras enf autoinmunes: diabetes,
afectacion tiroidea o artritis reumatoide.
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Conclusiones:

1. La MGJ de inicio prepuberal se presenta como Miastenia
ocular con buen pronostico y alta tasa de remision espont.

2. Los ACRA son + en MGJ generalizada.

3. Enla MGJ prepuberal y ACRA -, cuesta diferenciar de
los
SMC (buscar otros Ac: Musk, etc.).

4. S1 Musk +: predominio puberal y la clinica es mas grave
(facial, bulbar y respiratoria).
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VIDENTE ALl

CURANDERO AFRICANO

Gran especialista con poderes absolutos de magia, conocedor
de secretos y casos de magia negra y blanca. Resuelve con
rapidez y maximo sigilo casos de dificil solucion. Ejemplos:
unién familiar, amor, salud, negocios, aproximar personas
amadas. trata con éxito impotencia sexual, dolencias
espirituales, alcoholismo, droga, con fuerte talisman contra mal

de ojo. Le da suerte, previene vida, futuro, sana el espiritu.
No pierda el tiempo, pida ya su cita. El profesor sera su guia

indispensable.
Consultas personales por carta o teléfono, consulta de Lunes

aSabadode 9a21 horas. Trabajo a distancia.

EL. 663 440 436-965 184 69

Virgen del Remedio - Alicante
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