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MIOPATIAS:CON AFECTACION
OCULAR.

|. Miastenia gravis

2. Distrofia miotonica

3. Oftalmoplejia externa progresiva cronica
4. Sindrome de Eaton-Lambert



|. MIASTENIA GRAVIS

La miastenia grave es una enfermedad autoinmunitaria en la
que los anticuerpos intervienen en la lesion y la destruccion

de los receptores de acetilcolina en el musculo estriado pero no del
musculo cardiaco ni musculo involuntario.

Subtipos:
I. Ocular
2. Bulbar
3. Generalizada



MIASTENIA SISTEMICA

* Presentacion: Mujer de 30 anos con ptosis
y diplopia acompanada de debilidad y fatiga
que aumenta al final del dia, por infeccion
O estres.




MIASTENIA SISTEMICA

* Signos:

> Periféricos:
Debilidad de las extremidades en zona proximal
Atrofia miopatica permanente

> Faciales:
Falta de expresion y ptosis

> Bulbares:
Disfagia, disartria, dificultad al deglutir

> Respiratorios:

Dificultad para respirar



MIASTENIA SISTEMICA

e Pruebas:

> Prueba del edofronio

> Concentraciones elevadas del anticuerpo antirreceptor de
Acetilcolina

> TC o RM: timoma (10%)
* Tratamiento:

o Farmacos anticolinesterasa

(o]

Corticoides

(o]

Inmunosupresores

o

Plasmaféresis
° lgi.v.

o

Timectomia



MIASTENIA OCULAR:

Ptosis:
Bilateral, asimétrica, insidiosa
2. Peor al final del dia
3. Empeora con la mirada forzada hacia
arriba
4. Prueba del hielo positiva (2 minutos)

Diplopia:
|. Vertical
2. Oftalmoplejia pseudolnternuclear

Movimientos nistagmoideos



O Medida de la
S ptosis y
diplopia basal

Administramos
Atropina +
Edofronio

Mejoria de los No mejoria de
sintomas los sintomas

FIN DE LA Volvemos a

administrar
PRUEBA Edofronio




2. DISTROFIA MIOTONICA

* Definicion: retraso de la relajacion
muscular al cesar un esfuerzo voluntario.

* Tipos:
- DMI o clasica: gen DMPK
- DM2:gen ZNF6




DISTROFIA MIOTONICATIPO |

« AD
e Fendmeno de la anticipaciéon (mas precozy
mas grave)
* Signos:
o Periféricos: atrofia y debilidad muscular, dificultar para
liberar la prension

o Centrales: Expresion facial triste, mejillas hundidas y
habla titubeante

> Otros: calvicie frontal, hipogonadismo...
e Pruebas:

> EMG con potenciales miotonicos y miopaticos.
o CK elevada



MANIFESTACIONES
OFTALMOLOGICAS

e Ptosis
e Catarata precoz
* Infrecuentes:

> Oftalmoplejia externa
> Disociacion pupilar luz-cerca
> Retinopatia pigmentaria leve

o Atrofia optica bilateral
> PIO baja



3. OFTALMOPLEJIA EXTERNA
PROGRESIVA CRONICA (OEPC)

i

PTOSIS + INMOVILIDAD OCULAR BILATERAL PROGRESIVA

- Aislado

- Asociado a:
- Sindrome de Kearns-Sayre
- Distrofia oculofaringea.



Signos:

 Ptosis bilateral y asimétrica

» Oftalmoplejia externa bilateral y simetrica
» Rara diplopia

e Dificultad para leer




Sindrome de Kearns-Sayre

e Enfermedad mitocondrial

e Histologia: «fibras rojas rasgadas» por acumulacién intramuscular de mitocondrias
anormales

» Signos:

o Ataxia cerebelosa

> Bloqueo cardiaco
> Fatiga y debilidad muscular proximal
> Sordera, diabetes, talla baja, nefropatia, demencia

> FONDO DE OJO: aspecto macular en “sal y pimienta”, retinitis pigmentosa tipica, atrofia coroidea
e Diagnostico:

> Aumento de las proteinas en LCR

> ECG alterado




Distrofia oculofaringea

« AD
 Debilidad de los musculos faringeos
* Atrofia temporal

* Ptosis bilateral + Oftalmoplejia externa
progresiva



4. Sindrome miastenico de Eaton-
Lambert

Trastorno autoinmunitario de la union

neuromuscular asociado con frecuencia a un carcinoma
bronquial microcitico subyacente.

e Sindrome miastenico
* Ptosis + Diplopia



BIBLIOGRAFIA:

 Kanski. Oftalmologia clinica, un enfoque
sistematico. Brad Browling.

» Oftalmologia pediatrica y estrabismo. Los
Requisitos en Oftalmologia. Kenneth WV,
Wright. Peter H. Spiegel.



	Páginas desde108 Nistagmus 109. Miopatías con afectación ocular-2.pdf
	Páginas desde108 Nistagmus 109. Miopatías con afectación ocular.pdf

