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RESUMEN

Sauerbruch y Blalock demostraron,
de forma clara, la relacion entre
timectomia y mejoria de la miastenia
gravis y propusieron su aplicacion
terapéutica de forma sistematica. Los
resultados mejoraron notablemente
gracias a la introduccion de nuevas
formas de tratamiento y cuidados
intensivos especializados, de modo
que el porcentaje de fallecimientos se
redujo desde el 10% en la década de
1970 hasta las cifras actuales de O-
2% de todos los casos; la experiencia
en el Hospital Pediatrico Provincial
Universitario “José Luis Miranda
Garcia” con respecto a las utilidades
del procedimiento es que aporta
efectos beneficiosos a la evolucion de
la enfermedad.
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SUMMARY

Sauerbruch and Blalock clearly
showed the relationship between
thymectomy and improved
myasthenia gravis, and suggested its
systematic therapeutic application.
The results improved dramatically
with the introduction of new forms of
specialized treatment and intensive
care, so that the percentage of deaths
decreased from 10% in the 1970s to
the current figure of 0-2% of all
cases. The experience at the José Luis
Miranda Garcia Provincial Pediatric
University Hospital regarding the
usefulness of the procedure is that it
provides beneficial effects to the
evolution of the disease.
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La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune que, clinicamente, se
caracteriza por presentar debilidad muscular fluctuante y fatiga de distintos grupos
musculares’? y puede aparecer desde el nacimiento hasta edades avanzadas; se
llama miastenia juvenil a aquella que se manifiesta antes de los 15 afios de edad.?
Aproximadamente entre un 10-20% de los pacientes miasténicos son nifos, sin
diferencias de sexo hasta después de los 10 afios, en que es mayor la incidencia
en las nifas. La presencia de anticuerpos contra receptores de acetilcolina en un



paciente con manifestaciones clinicas compatibles con la miastenia gravis confirma
el diagnostico. A principios del siglo XX Oppenheinm relacion6 esta con la
enfermedad del timo y Bell, en 1917, demostrd, mediante estudios necropsicos, la
existencia de alteraciones en esta glandula y enuncidé que este proceso
autoinmune podria generarse en las células mioides del timo.* En los nifios el timo
presenta una estructura lobulada y rosada que se encarga de alojar células
progenitoras provenientes de la médula para su maduraciéon y, después de un
arduo proceso de seleccidon en el que hasta el 95% de ellas son destruidas, el resto
se convertira en las células T, que mas tarde salen a la periferia a encargarse de la
inmunidad celular, son capaces de tener una vida larga y, posteriormente,
reproducirse por expansion clonica en respuesta a un estimulo antigénico, para
convertir asi al timo en un 6rgano descartable; ciertamente si hay involucion y
esta empieza a temprana edad.>

Entre los tratamientos disponibles se destacan los farmacos anticolinesterasicos,
los corticosteroides, la plasmaféresis, la inmunoglobulina, otros inmunosupresores
y la timectomia. El efecto beneficioso de la timectomia fue demostrado por Blalock
en 1939, desde entonces se han publicado gran niumero de trabajos que expresan
opiniones muy diversas respecto a las indicaciones de la misma;® no se conoce con
exactitud el mecanismo de accién de la timectomia, se han postulado diferentes
mecanismos:

a) Supresion de un estimulo antigénico
b) Supresiéon de un reservorio de linfocitos B productores de anticuerpos
c) Correccion de un trastorno de la inmunoregulacion

La timectomia trastoracica con exploracion del mediastino anterior constituye en la
actualidad el eje central del tratamiento,”® su uso se sustenta en la eliminacién del
principal mecanismo inmunolégico andémalo inductor de la enfermedad. Para
algunos autores esta indicada en todos los pacientes desde la pubertad hasta los
60 afnos y debe realizarse lo mas precozmente posible (con preferencia en los dos
primeros afios), aunque existen diversos criterios con respecto a la edad Optima
para el procedimiento, entre otros la escasa experiencia en el tema, aunque se
considera que el criterio debe ser individualizado. La respuesta beneficiosa varia
tanto en el tiempo (aparece entre el primero y el quinto afo posterior a su
realizacion) como en el grado, esto dependera de la severidad clinica (mejor
prondstico cuanto mejor sea la situacion clinica), la duracion de la enfermedad
(mejor prondstico si es precoz), de la edad y el sexo (mejor respuesta en mujeres
jovenes) y la histologia del timo (en los casos de timoma la respuesta suele ser
mas pobre). Antes de la timectomia el enfermo debe estar lo mas compensado
posible y, de ser factible, asintoméatico. Los anticolinesterasicos, si se estaban
utilizando, se suspenderan en las 12-24h previas y se reiniciaran a las 24-48h
después (para evitar los efectos muscarinicos secundarios e impedir una
potenciacion colinérgica); después se disminuira la dosis de manera controlada a
la minima necesaria para mantener al paciente sin sintomas. Este procedimiento
es el que conduce a un mayor numero de mejorias y remisiones de la enfermedad;
se seflalan entre sus ventajas:



1. Puede producir mejoria significativa durante largo tiempo en la mayoria de los
pacientes

2. No tiene efectos adversos cronicos conocidos

3. Es util para extraer timomas

Y entre las desventajas:

1. Morbilidad y mortalidad operatoria
2. Frecuentes recaidas antes de la mejoria
3. La remision total es rara

Con respecto a las utilidades el procedimiento aporta efectos beneficiosos a la
evoluciéon de la enfermedad a partir de que son pacientes en edades tempranas
que deben recibir medicacion de forma permanente a través de toda la vida, con la
carga psicolégica negativa que esto les aporta. La experiencia de los autores de
este trabajo es la siguiente: se realizé timectomia a seis pacientes, dos del sexo
femenino y cuatro del masculino, con una edad promedio de 13 afios y un tiempo
de evolucion promedio de tres afos, que presentaban formas bulbares y
generalizadas de la enfermedad y eran frecuentemente hospitalizados por la
intensidad de los sintomas; recibieron tratamiento inmunosupresor antes de la
intervencion quirdrgica con inmunoglobulina humana y se suprimieron los
anticolinesterasicos en cinco de ellos antes de la intervencion. No se informaron
accidentes quirurgicos ni complicaciones posteriores y fueron egresados una
semana después como medida protectora establecida; en todos los casos se
demostré hiperplasia timica, lo que puede haber influido favorablemente en la
respuesta de los pacientes.

Se han evaluado peridédicamente y dos afos después cuatro de ellos (66.6%)
estan sin tratamiento, un paciente (16.6%) muestra una notable mejoria clinica
con respecto a su evolucion antes de la operacibn y con menos dosis de
tratamiento y un enfermo (16.6%) sin mejoria clinica y mantenciéon de su
indicaciéon de anticolinesterasicos e inmunosupresores; otros autores® sefialan en
sus series que un 75% de los pacientes mejoran, un 16.7% se mantienen con
iguales sintomas y empeora un 8.3%. De todas formas habra que continuar la
evoluciéon de los casos pues se informan remisiones hasta cinco afos posteriores a
la timectomfa. El Dr. Oscar Papazian® describe su experiencia como buena: en sus
pacientes la remision total ocurre entre el 35 y 65% de los pos puberes al cabo de
los tres afos y asciende hasta el 85% al término de los cinco afos, el resto de los
pacientes mejoran y la mayoria pueden ser manejados con anticolinesterasicos
solamente después de los cinco afos post timectomia. La extirpacion del timo en
la miastenia gravis constituye una terapéutica que, lejos de considerarse como una
aventura quirdrgica aislada, se orienta a lograr una remisién permanente'® que
mejora no solo la expectativa de vida de los pacientes sino la calidad de la misma.
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