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Approach to flaccid paralysis in the emergency

Juan Camilo Lopez Barreto !, Jose Mauricio Cardenas *

Resumen

Introduccion: La pardlisis flicida es una causa de consulta
en los servicios de urgencias, con diferentes etiologias,
puede ser inmunomediada o secundaria a enfermedades
sistémicas, que pueden llevar a cuadriparesia y falla
ventilatoria por parilisis bulbar.

Objetivo: Revisar el abordaje inicial de la parilisis
flicida por sindromes neuroldgicos, la fisiopatologia,
manifestaciones clinicas, diagndstico y tratamiento de
las enfermedades que neuroldgicas que componen esta
entidad.

Métodos: se realizd una revisién critica de la literatura
cientifica en MEDLINE, PUBMED, ELSEVIER, SCIENCE
DIRECT, filtrando resultados de revisiones de tema,
reportes de caso, estudios transversales, ensayos clinicos
controlados, metanilisis y guias de manejo con un total de
13,934 documentos, priorizando 30.

Resultados: La principal causa de pardlisis flacida es el
sindrome de Guillain barre, seguida de enfermedades
sistémicas y otras enfermedades neuroldgicas como
la miastenia gravis o la mielitis transversa, se deben
identificar tempranamente los signos de falla respiratoria,
el diagndstico es principalmente clinico, aunque existen
se debe

iniciar de manera temprana y oportuna con esteroides,

estudios confirmatorios, y su tratamiento
inmunoglobulina o plasmaféresis e inmunomodulacién
seguin sea el caso.

Conclusion: La parilisis flicida es una urgencia
neuroldgica con diferentes etiologias, se debe reconocer los
signos de alarma, realizar un abordaje inicial y diagnéstico

clinico tempranos para iniciar un tratamiento oportuno.

Abstract

Introduction: Flaccid paralysis is a cause of consultation
in emergency services, with different etiologies, it can
be immune-mediated or secondary to systemic diseases,
which can lead to quadriparesis and ventilatory failure
due to bulbar paralysis.

Objective: To review the initial approach to flaccid
paralysis due to neurological syndromes, the
pathophysiology, clinical manifestations, diagnosis and
treatment of the neurological diseases that make up this
entity.

Methods: A critical review of the scientific literature
was carried out in MEDLINE, PUBMED, ELSEVIER,
SCIENCE DIRECT, filtering results from subject reviews,
case reports, cross-sectional studies, controlled clinical
trials, meta-analysis and management guidelines with a
total of 13,934 documents, prioritizing 30.

Results: The main cause of flaccid paralysis is Guillain
barre syndrome, followed by systemic diseases and
other neurological diseases such as myasthenia gravis
or transverse myelitis, signs of respiratory failure
must be identified early, diagnosis It is mainly clinical,
although there are confirmatory studies, and treatment

must be started early and in a timely manner with

steroids, immunoglobulin or plasmapheresis, and
immunomodulation.
Conclusion: Flaccid paralysis is a neurological

emergency with different etiologies, warning signs must
be recognized, an initial approach and early clinical

diagnosis must be carried out to initiate timely treatment.

iJEPH. 2022; 5(2): e-9892. Doi: 10.18041/2665-427X/ijeph.2.9892



Introduccion

La paralisis flacida es un sindrome caracterizado por la debilidad
de una o mds extremidades, por lo general cuadriparesia o
paraparesia, el cual puede acompanarse de debilidad de los
musculos respiratorios y faringeos (1).

El paciente con debilidad rapidamente progresiva es un motivo
de consulta frecuente en el servicio de urgencias; la polio era
la principal causa hasta el advenimiento de la vacunacién (2)
y actualmente mds alla del accidente cerebrovascular(ACV),
neuroldgicamente existen multiples etiologias (Tabla 1) y algunas
de ellas con alto riesgo de llevar a falla respiratoria ademds de
disautonomias como ocurre en el sindrome de Guillain Barré
(SGB) la principal causa actual, o en las mielopatias agudas (1,2).

La paralisis flicida se puede presentar en dos escenarios: Los
pacientes previamente sanos, o los pacientes con un diagndstico
previo de alguna enfermedad neurolégica tal como esclerosis
multiple (EM) o la miastenia gravis (MG); aunque la segunda
puede presentarse en forma de crisis miasténica (2).

Etiologia

Actualmente, la principal causa de pardlisis flacida es el SGB,
seguida por la pardlisis flacida hipokalémica la cual no es un
diagndstico neuroldgico sino una manifestacion secundaria a una
enfermedad sistémica, por ejemplo, un cuadro gastroentérico,
hipertiroidismo o acidosis tubular renal, que se acompaiien
de paralisis flaicida y deterioro respiratorio (2); a su vez, al
documentarse una paralisis flicida asociada a hipokalemia, se
debe descartar una pardlisis periddica hipokalemica, que es una
enfermedad genética autosémica dominante con una prevalencia
de 1/100,000 habitantes, es la principal causa de paralisis
periddica y consiste en una canalopatia muscular sensible a las
concentraciones séricas de potasio (3).

Tabla 2. Clasificacion de sindrome de motoneurona inferior (5).

Tabla 1. Etiologia de paralisis flacida. (2)

Frecuencia de distribucion de paralisis flacida aguda (n= 106).

Diagnéstico n %

Polineuropatia aguda inflamatoria des- 58 547
mielinizante (SGB)

Paralisis hipokalemica 15 14.2
Miastenia gravis (MG) 8 7.5
Deficiencia de tiamina 8 7.5
Mielitis transversa (MT) 5 4.7
Compresiéon medular 2 1.9
Otros 10 9.4

La paralisis flacida tiene diferentes etiologias que por sus
complicaciones pueden requerir manejo en la unidad de cuidado
intensivo o llevar a la muerte, esta revision describe el abordaje
inicial, y una actualizacién en el diagndstico y tratamiento de
las enfermedades neurolégicas mas frecuentes (SGB, MG y MT)
causantes de esta entidad.

Enfoque inicial

Desde el punto de vista neurolégico, se enfoca como un sindrome
motor, el cual se divide principalmente en 4 entidades: sindrome
de motoneurona superior, sindrome de la unién neuromuscular,
sindrome de motoneurona inferior y sindrome miopatico (4).

Sindrome de motoneurona superior

Es debido a una lesién del tracto corticoespinal (inicio en los
cuerpos neuronales a nivel cortical en el drea 4 de Brodman en el
l6bulo frontal, los axones descienden por la corona radiada, capsula
interna, pediinculos cerebrales, regién medial de la protuberancia,
yen el bulbo raquideo a nivel delas piramides se decusan formando

Distribucion

Ejemplos

Mono neuropatia Un solo nervio

Sindrome de tinel el carpo
Mano caida (N. radial)

Mano de predicador (mediano)
Garra ulnar (N. ulnar)

Mano en simio (N. mediano y N. ulnar)

Mononeuropatia multiple

Polineuropatia

Varios nervios no consecutivos

Vasculitis

Multiples nervios consecutivos SGB

PD
CIDP
AIDP

Neuronopatia sensitiva o ganglionopatia

Compromiso del cuerpo neuronal

Sensitivo

paraneoplasico

Motoneurona

Compromiso del cuerpo neuronal motor
localizado en las astas anteriores

Esclerosis lateral amiotrdfica

Polio

Polineuropatia aguda desmielinizante idiopatica(AIDP), Polineuropatia inflamatoria desmielinizante cronica (CIDP), Polineuropatia diabética (PD), Sindrome de Guil-

lain Barre (SGB).
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Tabla 3. Diferencias entre Miastenia Gravis y sindrome de Eaton Lambert (1,2,8,9).

Miastenia gravis

Eaton Lambert

Patogenia Post-sindptico: Autoinmune. Pre-sinéptico: Paraneoplésico.
Anticuerpos-anti receptor y correceptores de Anticuerpos- anti canales de calcio
acetil-colina

Edad y sexo Predominio en mujeres. Predominio hombres.

Cualquier edad, pero predomina:
20-30 afos: mujeres

50-60 afios: hombres

Generalmente en mayores de 50 afios.

Reflejos miotendinosos Normales Hiporeflexia
Pupilas Normales Midriasis
Disautonomia No Si
Mejoria El reposo / en la mafana El ejercicio
| Lo empeora Actividad / en horas de la tarde Reposo / en la mafiana.

el tracto corticoespinal anterior y lateral, finalizando en la sinapsis
con la segunda motoneurona a nivel del asta anterior de la medula
espinal) y es por esto que se puede presentar secundario a lesiones
anivel cortical , sub-cortical, tallo cerebral o en médula espinal. Su
caracteristica clinica es la disminucién de la fuerza, aumento del
tono muscular o espasticidad, hiperreflexia y signo de Babinski
presente, pero en la fase aguda de la paralisis puede ser flacida y
tener ausencia o reflejos disminuidos (1,2).

Sindrome de motoneurona inferior

Comprende los nervios craneales a excepcion del I y II, desde
las raices nerviosas espinales (segunda motoneurona, ganglios
espinales y autondmicos), clinicamente se caracteriza por
disminucién dela fuerza; cuando es generalizado es de predominio
distal, acompanado de disminucién del tono muscular,
fasciculaciones, hipo o arreflexia, atrofia muscular temprana y
ausencia del signo de Babinski (5). A su vez, segun su distribucion
(Tabla 2) se le atribuye el nombre:

Sindrome miopatico

El sindrome miopatico puede ser hereditario o adquirido, se
presenta por entidades que afecten los canales, el metabolismo o la
estructura del musculo esquelético. Clinicamente se caracterizan
por presentar debilidad de predomino proximal, fatiga, reflejos
mio-tendinosos conservados, no se encuentra signo de Babinski,
ni alteracion sensitiva. Se presenta de manera caracteristica cifras
muy elevadas de creatin-fosfokinasa (CPK) y aldolasa (1,2,6,7); su
estudio comprende un tema aparte a la revision actual.

Sindrome de la union neuromuscular

Elsindrome dela unién neuromuscular se caracteriza por debilidad
de predominio proximal y fluctuante debido a alteraciones en
la liberacion de acetilcolina (presinaptica) o por alteraciones en
el receptor en el receptor de acetilcolina (postsindptica), no hay
alteraciones en la sensibilidad, los reflejos son normales y hay
ausencia de signo de Babinski (1,2,8,9).

Basicamente se divide en dos entidades principalmente (Tabla

3), la Miastenia gravis con una prevalencia de 150-250 casos /
1,000,000 de individuos, y el sindrome de Eaton Lambert mads
infrecuente con una prevalencia de dos casos/1,000,000 de
individuos (1,2,8,9).

Polineuropatia aguda
Sindrome de Guillain-Barre

El SGB es una polineuropatia inflamatoria de evolucién aguda,
la cual se caracteriza por debilidad progresiva, ascendente con
arreflexia y disociacién albumino-citolégica (9).

Es una causa comun de debilidad neuromuscular, con una incidencia
actual de 1.2-2.3 casos / por 100,000 habitantes a nivel mundial (9).
Se considera una entidad post-infecciosa el cual afecta a individuos
sanos sin patologia autoinmune o sistémica de base (11).

Su instauracion es rapida en horas a dias hasta el compromiso
generalizado, el 75% de los pacientes progresan a su mdxima
debilidad en dos semanas, el 92% a las primeras 3 semanas y hasta
el 98% en el primer mes; por esto si un paciente tiene debilidad
progresiva mayor de cuatro semanas es probable que no se trate
de esta entidad (1,10,11).

Respecto a la fisiopatologia (1,10-12), se ha asociado a un
mimetismo molecular produciendo auto-anticuerpos contra
la mielina o directamente contra el axén debido a presentacion
cruzada por infecciones como Campylobacter jejuni (30%),
Citomegalovirus (CMV) (10%), otros menos comunes como
el virus de dengue, enterovirus, Epstein Barr (VEB), influenza
A, hepatitis E, varicela-zoster, o bacterias como Mycoplasma
Pneumoniae y Haemophilus influenza, desarrollando el cuadro
clinico alrededor de 4 semanas post-infeccién, para el caso
especifico de Covid-19 este tiempo es de alrededor 2 semanas
(1); en contraste, también se han reportado casos de SGB en
los primeros 42 dias post-vacunacion con Jansen para Covid-19
(13), al igual que la vacunacion contra la influenza HIN1 (14).
Adicionalmente, se debe tener en cuenta factores precipitantes
como embarazo, trasplante de medula 6sea o diagndstico previo o
enfermedad autoinmune (1,10-12).
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Tabla 4. Variantes del sindrome de guillan-barre (11)

Caracteristicas clinicas

Variante % de frecuencia
Clésico sensitivo-motor 30-85
Motor puro 5-70
Paraparetico 5-10
Faringeo-cervical-braquial <5
Pardlisis facial bilateral sin parestesias <5
Sensitivo puro <1
Sindrome de Miller Fisher

5-25

Fuerza y debilidad rdpidamente progresivo simétrico, hipo o
arreflexia, nadir a las 2 semanas.

Debilidad muscular sin sintomatologia sensitiva.
Paresia autolimitada a miembros inferiores

Debilidad faringea, cervical y braquial, sin debilidad en extremidades
inferiores

Pardlisis facial bilateral, parestesias e hiporreflexia
Neuropatia sensitiva aguda o subaguda sin otros déficit.

Oftalmoplejia, ataxia y arreflexia. Puede ser incompleto inicamente
con ataxia u oftalmoplejia. Se puede acompanar de la variante clasica

hasta en el 15 % de los pacientes.

Encefalitis de tallo cerebral de Bickerstaff

Oftalmoplejia, ataxia, arreflexia, alteraciones en tracto piramidal

y alteracion del estado de alertamiento, con frecuencia se puede
acompaiiar con la variante sensitivo motora.

El compromiso motor se caracteriza por debilidad simétrica
distal a proximal, cefaloparesia, debilidad de pares craneales (III-
VII, IX-XII), compromiso de los musculos respiratorios (25%),
arreflexia y atrofia (1,10,11).

Pueden tener compromiso sensitivo, donde hasta el 90% de los
pacientes presentan dolor que puede ser muscular, radicular,
neuropdtico o difuso que precede a la debilidad, también
presentan parestesia, pérdida de la propiocepcion, hipopalestesia,
disminucién de tacto distal y ataxia (11).

El compromiso autonémico es el que tiene mayor riesgo de
mortalidad, por la presencia de taqui-bradicardias, fluctuaciones
de pulso y cifras tensionales; ademas pueden presentar disfunciéon
pupilar (tonicidad), del esfinter vesical, motilidad intestinal,
hipersecrecién salival y trastorno deglutorio (1,10,11).

En el sindrome de Guillan Barre es clasificado en variantes segin
su presentacion clinica (Tabla 4, Figura 1) siendo la mas comun la
variante sensitivo-motora (1,10,11).

Los pacientes con SGB, MG, u otro diagndstico que presente
paralisis flacida deben ser admitidos y tratados en una unidad
de cuidado intensivo, al documentarse taqui o bradiarritmias,
fluctuacion de sus cifras tensionales, anormalidad en gasometria

W
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arterial, desaturacion, disfuncién deglutoria severa, disminucién
del reflejo tusigeno, signos de falla respiratoria (disnea en reposo
o de esfuerzos, taquipnea, uso de musculos accesorios de la
respiracion, incapacidad para contar hasta 15 con una inspiracion,
capacidad vital (VC) menor de 1 It o menor de 15-20 ml/kg) o
signos de disfuncién bulbar ( disartria, disfagia, cefaloparesia,
alteracion del reflejo nauseoso, y volumen corriente (VC) menor
de 20 ml/kg) (1,10,11,15).

Ayudas diagnosticas

- Liquido cefalorraquideo(LCR): es el estudio de eleccion
cuando se sospecha SGB o sus diferenciales, el hallazgo principal
consiste en una concentracion elevada de albumina en LCR y un
recuento celular en LCR normal (menor de 10 mononucleares por
microlitro(ul)) conocido como disociacién albumino-citologica
(11). Se debe tener en cuenta que en 30- 50% de los pacientes
durante la primera semana el LCR puede ser normal, y este
porcentaje disminuye 10-30% en la segunda semana, tiempo en
el que se recomienda realizar la prueba. Respecto a la pleocitosis,
al documentar un conteo mayor de 50 celulas/uL se debe pensar
en otros diferenciales como neoplasias meningeas o infecciosos
especialmente si se asocian a VIH (1,11).

- Electromiografia: ayuda a confirmar compromiso de nervio

Parblisls faciad bilanesal

Figura 1. Patrén de sintomas en SGB. Tomado y adaptado de Sonja et al (11).
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periférico, y permite orientar el diagnéstico, sin embargo, los
cambios se empiezan a documentar después de 10 dias, con
alteracion de la velocidad de conduccion lo que sugiere un patrén
desmielinizante, o disminucién en la amplitud del potencial de
accion del nervio lo que indica dado axonal (1,10,11).

- Resonancia nuclear magnética (RMN): su utilidad radica en
que permite descartar accidente cerebrovascular, malignidad
leptomeningea, neuroinfecciones o sindromes compresivos como
diferenciales, mas no es un estudio diagnéstico para SGB, el
hallazgo de realce de una raiz nerviosa (anterior) es sugestivo de la
enfermedad, pero diferenciales como linfomas, sarcoidosis, CIDP,
entre oros pueden presentarlo (1,11).

Tratamiento

Se cuenta principalmente en dos opciones y se debe optar
indistintamente por la que se cuente disponibilidad y se pueda
iniciar mas rapidamente: inmunoglobulina IV o plasmaféresis (11).

Inmunoglobulina intravenosa

El tratamiento con inmunoglobulina intravenosa en enfermedades
autoinmunes se basa en el efecto inmunomodulador al inhibir
competitivamente la unién de los auto-anticuerpos al receptor
de la fraccién constante de anticuerpos en los monocitos
(linfocitos T, linfocitos B y células dendriticas), esto conlleva a
una retroalimentacion negativa en la activacion de estas células,
disminuyendo las citoquinas proinflamatorias (ie: Interleuquina-
1b), induccién de anergia y apoptosis en los linfocitos b,
neutralizacion de los idiotipos autoinmunes e inhibiciéon de la
activacion de la cascada del complemento (16).

Dosis: La dosis establecida es de 2gr por kg distribuido en 5 dosis (17).

Contraindicaciones: No hay contraindicaciones absolutas para su
uso, pero si existen para su forma de presentacion; se debe evitar
las presentaciones glucosadas o hiperosmolares en pacientes con
insuficiencia renal, diabetes o trasplantados, a su vez, evitar las
preparaciones con alta concentraciéon de sodio en pacientes con
insuficiencia cardiaca e hipertension (17,18).

Efectos adversos: los pacientes pueden presentar hipotension,
disnea, hematuria, emesis, meningitis aséptica, o empeoramiento
de la funcién renal (17,18).

Plasmaféresis o aféresis con albumina

Este procedimiento consiste en la depuraciéon extracorpdrea
del plasma (proteinas y moléculas de alto peso molecular como
auto-anticuerpos o complejos inmunes), lo que disminuye la
concentracion circulante de los mismos, modulando la respuesta
inmune, desaturando al sistema reticulo endotelial para la
degradacién enddgena de aquellas moléculas no filtradas; y
la reposicién del plasma filtrado con coloides (generalmente
albumina) (19).

Contraindicaciones: inestabilidad hemodinamica, septicemia, no
contar con acceso a via central o vaso periférico de gran calibre,
alergia conocida al plasma fresco o a coloides, alergia conocida a
heparina (10,19).

Efectos secundarios: mareo, cefalea, hipotension, dolor toracico
e hipocalcemia; sus efectos adversos son sangrado, infecciones en
sitio de puncién o asociada a catéter, trombosis yugular o venosa
(de los vasos por donde se realice el procedimiento) (19).

Dosis: Se filtra 200-250 cc de plasma por kg de peso, lo que
conlleva de 5-6 ciclos (10,19).

Miastenia Gravis (MG)

Es una enfermedad autoinmune en la cual se encuentran
autoanticuerpos dirigidos contra la membrana post-sinaptica de la
unién neuromuscular, es una causa menos frecuente de paralisis flicida
con una prevalencia de 150-250 casos por cada millén de habitantes y
una incidencia anual de 8-10 casos por millon de personas afo (20,21).
Clinicamente se caracteriza por debilidad muscular la cual tipicamente
fluctta en respuesta al esfuerzo o al reposo; y nos podemos encontrar
con un paciente con el antecedente de la enfermedad, o bien con el
debut de esta enfermedad(20).

Se clasifica en diferentes tipos (8) :

- Asociadas a auto-anticuerpos contra el receptor de acetilcolina
(AChR):

1. MG deinicio temprano (menores de 50 anos), que se encuentra
asociada a hiperplasia timica y afecta principalmente a mujeres.

2. MG de inicio tardio: mayores de 50 afos, asociado a atrofia
timica y afecta principalmente hombres.

3. MG asociada a timoma: corresponde del 10 al 15% de los
pacientes, se puede presentar a cualquier edad y se asocia con
timoma tipo AB y B. - Asociadas a otros autoanticuerpos:

4. MG asociada a auto-anticuerpos anti-MUSK (receptor
muscular especifico de tirosin kinasa), se puede presentar a
cualquier edad y no presenta alteraciones en timo.

5. MG asociada a auto-anticuerpos anti-LRP4 (receptor de baja
densidad de la lipoproteina 4): se presenta a cualquier edad,
no tiene alteraciones en timo, se ha encontrado hasta en el
33% de los pacientes con anti-AChR y AntiMUSK negativos.

6. MG ocular: Gnicamente afecciéon de los musculos extra
oculares, se presenta a cualquier edad, sin afecciéon timica,
puede tener positivos o negativos los anticuerpos anti-AChR,
anti-LRP4 o Anti-MUSK.

7. MG seronegativa: se presenta a cualquier edad, sin afeccion timica,
no hay deteccion de auto-anticuerpos anti MUSK ni anti AChR.

En los servicios de urgencias, y como diferenciales de la paralisis
flacida, el paciente puede estar cursando con una crisis miasténica
que se caracteriza por un aumento en la debilidad muscular con
compromiso de los musculos respiratorios o bulbares ( disfagia,
disfonia o cefaloparesia) con requerimiento de intubacién oro-
traqueal y ventilacién mecdnica invasiva (9,15,21); o en ocasiones
los pacientes pueden cursar con una crisis miasténica inminente
que se caracteriza por un deterioro clinico rapido de la MG, y en
opinién del médico tratante, podria producir una crisis a corto
plazo (dias a semanas) (9,21).

Factores desencadenantes: entre el 30-40% de los casos de crisis
miasténica no se encuentra una causa clara y puede ser la primera
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Tabla 5. Examenes diagndsticos para miastenia gravis.

Distribucion Examen al pie Examenes

dela debilidad de cama §(%) E(%) electrodiagnosticos S$(%) E(%) Inmunolégico S (%) E (%)
Ocular Prueba de hielo* 89 >90 Test de fibra tinica (facial) 90 97 An‘gicuerpos 50 95-100
anti-AChR
Edrophonium**  60-95 97
Oro faringeo/ Test de estimulacién Anticuerpos
g Ninguno N/A  N/A nerviosa repetitiva 60 90-95 . P 85 95-100
generalizado (miembro/craneal) anti-AChR
Test de fibra unica Anticuerpos
(miembro/facial) 9 N anti MUSK 40-50  93-100

* solo se realiza si hay presencia de ptosis.

** Tiene alta tasa de falsos positivos, desde el 2018 fue descontinuada por la FDA, y en Colombia tiene muy poca disponibilidad (20,22).

S sensibilidad, E especificidad. N/A no aplica

manifestacion, o bien puede ser secundaria a un mal control de
la enfermedad, infecciones sistémicas, cirugias (especialmente
timectomia), trauma, estrés emocional, y en los pacientes con el
antecedente de la enfermedad el uso de farmacos contraindicados
(8,21).

Clinicamente se caracteriza por tener mayor compromiso de los
musculos bulbares y miembros superiores a diferencia del SGB,
pueden presentar diplopia y ptosis palpebral las cuales pueden fluctuar,
y hay signos de alarma que pueden indicar complicaciones: la fiebre
nos debe hacer sospechar broncoaspiracion o infecciones asociadas,
la regurgitacién nasal o tos con los alimentos , pérdida de peso por
disfagia, tos insuficiente, presencia de signos bulbares y demanda
creciente de los inhibidores de la acetilcolinesterasa (8,20,21).

Diagndstico

El diagnoéstico de miastenia gravis es clinico, pero también se
cuenta con examenes diagnosticos para apoyar el mismo (Tabla
5), en nuestro medio la prueba mas utilizada es la prueba de hielo
que consiste en colocar hielo sobre el parpado con ptosis se evalia
si hay apertura ocular, adicionalmente en Colombia también se
cuenta con el test de estimulacion repetitiva y el test de fibra inica,
asi como la medicién de auto-anticuerpos (20,22).

Respecto a los anticuerpos se pueden medir si se sospecha la
enfermedad, pero el diagnostico al momento de la crisis y la toma
de decisiones son basados en el cuadro clinico, y hay que tener en
cuenta que algunos pacientes son seronegativos (8,15,22-24).

El tratamiento de la crisis miasténica, se basa en busqueda del
factor desencadénate, pero esto no debe retrasar el tratamiento,
el seguimiento en unidad de cuidado intensivo ni la ventilacién
mecanica electiva si el paciente presenta signos de dificultad
respiratoria, acidosis respiratoria progresiva, mal manejo de
secreciones y disfagia severa (8,15,22-24).

Para el caso de pacientes con diagnéstico previo de MG y uso
previo de inhibidores de la acetil colinesterasa (IAC), ante una
paralisis de musculos bulbares con disfagia severa e incapacidad
para manejo de secreciones, se deben suspender por su efecto
colinérgico muscarinico (hipersecretor) evitando cuadros de
empeoramiento de la disnea, broncoaspiraciéon y neumonitis
quimica. Para el caso de pacientes con diagnéstico de novo, se

debe evitar su uso dado que una dosis no titulada puede producir
bradicardia o fasciculaciones que empeoren el cuadro de debilidad
muscular (8,15,22-24).

El reinicio de los IAC se debe realizar cuando se documente presencia
de reflejos de proteccion de via aérea (reflejo tusigeno), ausencia de
tos con los alimentos y mejoria de la disfagia (8,15,22-24).

En el manejo agudo de la crisis miastenica el tratamiento
inmunomodulador es el gold estindar de manejo, por lo cual se
debe iniciar plasmaféresis o inmunoglobulina intravenosa (IgIV).

Elinicio de corticoesteroides a dosis alta con prednisolona a 1mg/
kg/dia (60-100 mg diarios) estd indicado en los pacientes que
no se haya podido extubar 15 dias después de inicio de manejo
inmunomodulador, o de manera conjunta con la misma, si bien
el inicio del efecto terapéutico de los esteroides se da alrededor
de 15 dias después de su inicio, las dosis altas pueden empeorar
la debilidad o desencadenar una crisis miasteniforme por lo cual
no se deben iniciar antes de la inmunoglobulina o la plasmaferesis
y se recomienda la titulacion de la dosis alrededor de los 15 dias
posterior a su inicio (8,15,22-24).

Posterior a la extubacion y al reinicio de los IAC, se recomienda
que ante la persistencia de debilidad que impida las actividades del
a vida diaria o afecte la calidad de vida de los pacientes se inicie
manejo inmunomodulador a largo plazo (Tabla 6) (8,20,21,24).

Mielopatia Aguda (mielitis transversa)

Hace parte de un grupo heterogéneo agudo o subagudo de
trastornos inflamatorios de la médula espinal (12,25-27), con
una incidencia de 24.6 casos por millén personas/afio, su pico
de presentacién se da entre los 10-19 afios y 30-39 aiios, sin un
predominio en género, ubicacion geografica o factores familiares
(12,25-27). Hasta 15-30% de los casos mielitis transversa es
idiopatica, de los cuales hasta en 80% se ha encontrado como
parte de una enfermedad sistémica y se ha encontrado que hasta
en un 50% de los casos como una manifestacion parainfecciosa
(antecedente de infeccién) (Tabla 7) (28,29).

Clinicamente pueden presentar déficit motor, sensitivo y
autonémico. El compromiso motor se encuentra hasta en un
50% de los pacientes y caracteriza por presentar un patrén de
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Tabla 6. Medicamentos utilizados en Miastenia Gravis (8,15,22-24).

Medicamento Dosis

Inicio del efecto

Efectos adversos

Corto plazo

Plasmaféresis/
recambio plasmatico

1-1.5x volumen plasmatico por
cada ciclo, 1 ciclo al dia por 5 ciclos

400 mg/kg/dia para pasar en 4-6

Después del 2-3 ciclo

Coagulopatia, trombocitopenia, trastorno
hidroelectrolitico, arritmias cardiacas,
hipotension, complicaciones asociados a
catéter central.

Cefalea, fiebre, mialgias, meningitis aséptica,

IglV horas por 5 dosis. > dfas falla renal, eventos tromboembodlicos.
Largo plazo
Piridostigmina 30-60 mg cada 3 a 6 horas Inmediato Sialorrea, fasciculaciones, bradicardia,
trastornos gastrointestinales.
Dosis inicial 20 mg dia y un Osteoporosis, aumento de peso, glaucoma
Prednisona incremento de 4 mg cada 3 dias 2-4 semanas. P hine cnlo de peso, § >
hasta lograr 60-80 mg dia catarata, hipertension, inmunocompromiso
Azatioprina 1-3 mg/kg/dia 3-9 meses Leucopenia, hepatotoxicidad, alopecia,
teratogeno.
. . . . Falla renal, hipertension arterial, interacciones
Ciclosporina 2-3 mg/kg/dia Varios meses medicamentosas.
Micofenolato mofetilo 1,000 mg dos veces al dia 6-12 meses 1(;1;21;:1, leucopenia, disconfort géstrico,
Rituximab 375 mg/m? IV una vez ala semana  1-6 meses Falla renal, infecciones, mucositis, Steven-

Jhonson, diarrea.

debilidad que generalmente es bilateral simétrica o asimétrica,
sin compromiso de nervios craneanos, hiperreflexia y signos
piramidales bilaterales; el compromiso de la sensibilidad esta
presente en mds del 99% de los pacientes y es caracteristico que se
logra identificar un nivel medular, pueden presentar una sensacién
de “choque eléctrico” a la flexién de cuello conocido como el signo
de lhermitte, y se puede acompanar de dolor dorsal o lumbar.
El compromiso autondmico estd presente hasta el en 19% de los
pacientes con disfuncién vesical, intestinal o sexual (12,25-27).

Criterios diagndsticos:

- Disfuncién medular autonémica y sensitivo-motora bilateral (no
tiene que ser simétrico).

- Nivel sensitivo claramente definido.

- Progresion del déficit neuroldgico de 4 horas a 21 dias desde el
inicio de los sintomas.

- Evidencia de inflamacién medular: por resonancia magnética
con gadolinio.

- Excluir compresién medular.

Segun los criterios diagndsticos, al tener sospecha clinica de una
mielopatia aguda el primer examen que se recomienda tomar es
la RMN de columna completa con el fin de descartar compresion
y documentar mielitis (Figura 2), si no existe realce y la sospecha
clinica es alta se puede repetir la RMN ala semana, si se documenta
realce, el paso siguiente es tomar una puncién lumbar en bisqueda
de pleocitosis en lcr o un indice de IgG ( (IgG en LCR/1gG sérica) /
(albdmina en LCR/ albiimina sérica )) >0.7. (12,25-27)

Tratamiento

Los objetivos del tratamiento son detener la progresién de la

enfermedad y el control de la inflamacién medular; y la primera
linea de tratamiento es la Metil-prednisolona endovenosa 1 gramo
al dia por 3-5 dias.

En caso de refractariedad a manejo con esteroides, la indicacion es
plasmaféresis 1-1.5 veces el volumen plasmatico por ciclo, con un
total de 5 ciclos (12,25-27).

La ciclofosfamida (pulso endovenoso 800-1,200 mg/m2) ha
demostrado tener beneficio en pacientes con una presentacion
agresiva de la enfermedad y que cursaran con enfermedad
autoinmune como Lupus eritematoso sistémico o sindrome de
Sjogren. (12,25-27).

Conclusiones

La pardlisis flacida es una urgencia neuroldgica, el diagnostico
inicial es clinico, las ayudas diagnésticas no deben diferir la
terapéutica especialmente en miastenia gravis o SGB, la tomografia
y la radiografia no son estudios ttiles para el diagndstico o
descarte de la lesion medular y siempre se debe vigilar el riesgo de
falla ventilatoria de manera temprana para evitar complicaciones.
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