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Introducción:

1. Es la enf NM adquirida primaria más común.

2. Entidad muy infrecuente en niños.

3. Tres formas de presentación infantil:
    * MG neonatal transitoria.
    * MG congénita (Sd miasténics congénitos)
    * MG JUVENIL
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Epidemiología:

1. 1-2 casos nuevos/millón de niños < 17 a. (Canadá).
    9 casos/millón del total de la población:

* 4 % del total acontecen entre 0-9 años.
* 9,5 % del total acontece entre los 9-19 años.

2. Incidencia  y prevalencia influidas por raza y área 
    geográfica (más frecuente en orientales)
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Epidemiología:

1. MGJ supone el 10-15 % de las MG en caucásicos,
sin embargo, en Asia, supone hasta un 50%.

2.   Requiere un alto índice de sospecha, sobre todo, 
la exclusivamente ocular.

3. Fatigabilidad y debilidad fluctuantes que mejoran
con el reposo.
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Manifestaciones clínicas:

1. Sintomatología predominantemente OCULAR: ptosis, 
oftalmoplejia, diplopia.

2. Signos bulbares (pares bajos): disfonía, disfagia.

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

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

2. Presentación ocular, aprox. 25 %:
* Leve predominio femenino y asiáticos.
* Edad media de inicio: 3-4 años (prepuberal)
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Exploraciones complementarias:

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

2. Estudio neurofisiológico: patrón decremental de la 
estimulación repetitiva en n. peroneal, cubital o mediano.

3. Ac antirreceptores Ach de la membrana postsináptica:
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.):

1.   Test de Tensilón con precaución (en UCI ped o con carro
de paradas cerca (en especial en Sd miastén cong.).

2.   Si los Ac anti Ach R (ACRA) son negat. y el inicio es 
      precoz, la probabilidad de ser un SMC es alta.
3.   Los AC anti MUSK (tyrosin quinasa espec de músc) en 

niños es excepcional.
4. Valorar realizar Ecografía de timo.
5. La Veloc de conducción sensitiva y motora es normal.
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Tratamiento:

1. Piridostigmina v.o. progresivamente hasta efecto deseado.
2. Si no mejoría, Prednisona unos meses (a 0,5-1 mgr/kg/d)
3. O Azatioprina o Ciclosporina o Micofenolato o Ig IV o
4. Rituximab (buena respuesta st si prepuberal resistentes o

persiste si retirada de corticoides.
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Tratamiento (cont.):

1. TIMECTOMÍA:
+ Sólo el 4% de la MGJ tienen timomas.
+ Si MGJ a edad puberal, clínica generalizada y timoma, 
mejora evolución y % de remisión si timectomía.
+ No así en edad prepuberal con clínica ocular y Ac (-).
+ A valorar si evolución clínica insatisfactoria.
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Evolución:

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

2.   Buscar si asociación a otras enf autoinmunes: diabetes, 
afectación tiroidea o artritis reumatoide.
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Conclusiones:

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

2. Los ACRA son + en MGJ generalizada.
3. En la MGJ prepuberal y ACRA -, cuesta diferenciar de 

los
SMC (buscar otros Ac: Musk, etc.).

4. Si Musk +: predominio puberal y la clínica es más grave
(facial, bulbar y respiratoria).
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FIN...
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