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Resumen

Objetivos. Revision retrospectiva descriptiva de |os casos de sindrome miasteniforme de Lambert Eaton
(SMLE) en €l ultimo afio en nuestro centro.

Métodos: Presentamos tres pacientes que ingresan en nuestro hospital con clinica de debilidad en miembros
inferiores (MMI1). Caso 1: varén de 81 afios con antecedentes personales (AP) de hipertension arterial,
tabaguismo, exéresis de carcinoma epidermoide en canto interno de ojo izquierdo y tiroidectomiatotal por
carcinoma diferenciado de tiroides. En un estudio reciente present6 captacion positiva en multiples
adenopatias mediastinicas compatible con metastasis de carcinoma epidermoide. Ingresd por un cuadro de
debilidad progresiva generalizada de 3 meses. En la exploracion fisica (EF) destacaba la af ectacion motora
generalizada de predominio proximal y en MMII con hiporreflexia con fenébmeno de facilitacion. La
analitica, resonancia magnética craneal y la puncion lumbar resultaron normales. El electromiograma (EMG)
fue compatible con una enfermedad de placa motora presinaptica. Caso 2: varén de 69 arios con AP de
disipemiaeictus, que presentd un cuadro de 2-3 meses de debilidad en MMII. En la EF |lamaba la atencion
arreflexia con fendmeno de facilitacion y fuerza disminuida en cintura pévica. Sereaiz6 EMG
visualizandose alteracién de placa motora a nivel presinaptico. Caso 3: varon de 57 afios con AP de
carcinoma microcitico pulmonar, miastenia gravis paraneoplasicay polineuropatia sensitiva (PNPS) y axonal
tras quimioterapia, que presento en los Ultimos 6 meses empeoramiento global, con severa debilidad en
miembros inferiores y sequedad de boca. En la EF se objetivo arreflexia universal (en relacién con PNP
descrita) con fendmeno de facilitacién, por lo que se solicité EMG sugerente de trastorno de la union
neuromuscular anivel presinaptico, ademas de PNPS de MMII.

Resultados: En lostres casos se lleg6 a diagnéstico de SMLE. Dada la alta frecuencia de presentar una
etiologia paraneoplasica, en €l caso 2 (sin cancer conocido) se realizé un estudio de busqueda tumoral,
constatandose en el escaner toracico un nédulo en |ébulo pulmonar inferior derecho y un conglomerado
adenopético mediastinico. Se realizd unabiopsia, siendo los hallazgos compatibles con metastasis de
carcinoma neuroendocrino de célula pequefia de origen pulmonar. Ademas del tratamiento oncol égico, se
[levd a cabo tratamiento sintomético con un inhibidor de la acetilcolina (ACh), piridostigmina, en todos los
casos, requiriendo afiadir corticoides, inmunoglobulinasy 3-4 diaminopiridinaen el caso 1.

Discusion: El SMLE es una enfermedad de etiol ogia autoinmune que afecta la union neuromuscul ar, causada
por anticuerpos contra canales de calcio dependientes de voltaje de la membrana presingptica. Conlleva una
elevada asociacion a neoplasia (70%), siendo la mas frecuente el carcinoma microcitico de pulmon. El
diagndstico se basa en tres pilares:. clinica (debilidad de musculos proximalesy de MM, disfuncion
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autondmica e hiporreflexia con fendmeno de facilitacion, esto es, tras un periodo de 10 segundos de
contraccion muscular isométrica aparecen temporalmente los reflgjos debido a acimulo de calcio en la
terminal presinaptica con el consecuente incremento en laliberacion de ACh), EMG y anticuerpos contra
canales del calcio. El algoritmo terapéutico tiene como primer eslabon el tratamiento oncol 6gico,
posteriormente el sintomatico (aminopiridinas e inhibidores de la ACh) y por ultimo e inmunol 6gico
(inmunoglobulinas, glucocorticoides, plasmaféresis...).

Conclusiones. EI SMLE es una entidad infrecuente, pero también infradiagnosticada. ES necesario pensar en
ella ante pacientes que desarrollan debilidad en MMII con disminucion de los reflgjos osteotendinosos siendo
importante recordar que el fendmeno de facilitacion puede sugerirnos el diagnostico. Ante el diagndstico de
esta enfermedad es mandatorio sospechar y buscar siempre neoplasia asociada dada la importancia pronéstica
y de tratamiento temprano.
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