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En el marco del Dia
Mundial de la Miaste-
nia Gravis (MG) analiza-
mos los retos a los que
se enfrentan los pacien-
tes de esta patologia,
una enfermedad rara
cronica y autoinmune’.

a miastenia gravis (MG) es

una enfermedad rara, créni-

ca y autoinmune que se pro-

duce cuando se interrumpe

la comunicacién en la unién
neuromuscular entre los nervios y los
musculos, provocando debilidad en
los musculos esqueléticos?®. En Espa-
fia se estima que unas 15.000 perso-
nas sufren MG, con prevalencias que
oscilan entre 150-200 casos por 1 mi-
116n de personas®’. Aunque es cierto
que esta patologia puede afectar a
personas de cualquier edad, lo mas
comun es que afecte a mujeres de
mas de 40 afios y a hombres de ma-
yor edad, en torno 50-70 afios®.

De los pacientes diagnosticados
con MG, aproximadamente el 80%
presentan miastenia gravis generali-
zada (MGg)*4, viéndose afectados
otros grupos musculares ademds de
los musculos oculares, como son los
musculos de la cabeza, el cuello, el
tronco y/o las extremidades®.

El impacto de la miastenia
en la vida de los pacientes

La MG puede resultar altamente
incapacitante para los pacientes de-
bido a sus multiples manifestacio-
nes, afectando a los diferentes gru-
pos musculares. La afectacion de ex-
tremidades (superiores e inferiores)
puede ir desde una debilidad que no
le permita abrir una lata hasta la im-
posibilidad de andar o levantarse
por sus propios medios.

A nivel ocular, es caracteristica la
ptosis (debilidad en los parpados con
incapacidad para abrir el 0jo) y la di-
plopia que produce una visién doble
de forma constante lo que imposibili-
ta actividades basicas como levantar-
se de la silla. Otro sintoma muy habi-
tual es la disfagia (dificultad para de-
glutir). Estos pacientes pueden expe-
rimentar sintomas de mayor grave-
dad como la disnea, precisando intu-
bacién e ingreso en la UCL.

Toda esta sintomatologia es fluc-
tuante, empeorando en mayor medi-
da alolargo del dia lo que implica que
las personas con miastenia pueden vi-
vir en un estado constante de adapta-
cién que afecta a aspectos cruciales de
sus vidas, incluido el trabajo, la plani-
ficacién familiar y el tratamiento'®.

El impacto de los sintomas persis-
tentes permanece al frente de la vi-

da de los pacientes, esto explica que
1 de cada 2 pacientes con MGg afir-
me experimentar ansiedad'®. Ra-
quel Pardo, presidenta de la Asocia-
cién Miastenia de Espafia (AMES),
explica que “una persona afectada
de miastenia necesita conocer muy
bien su enfermedad para poder
abordarla lo mejor posible, tanto a
nivel fisico como psicoldgico. Es fun-
damental compartir experiencias
con otros pacientes y trabajar juntos
para reconocer la sintomatologia y
adaptar su dia a dia con el fin de
conseguir la mejor calidad de vida
posible. Desde AMES, ofrecemos
apoyo y asesoramiento a las perso-
nas afectadas tanto de miastenia au-
toinmune como congénita, y a sus
familiares. También abogamos por
reducir el tiempo de espera hasta
conseguir un diagndstico certero pa-
ra empezar a abordarla lo antes po-
sible y reducir el sufrimiento y los
sintomas asociados a esta enferme-
dad tan incapacitante”.

La activacion del complemento,
causa subyacente de los sinto-
mas en pacientes con MGg

Tras todos estos sintomas tan in-
capacitantes para los pacientes, sub-
yace la activacion del sistema del
complemento. La cascada del com-
plemento es una parte vital del siste-

ma inmune, pero en pacientes con
MGg positiva para anti-AChR, juega
un papel critico en el grave deterio-
ro de la unién neuromuscular'’1°,

Normalmente, la contraccién
muscular se produce por la libera-
cién de acetilcolina en las sinapsis
neuromusculares?, pero en el 85%
de las personas con miastenia, los
autoanticuerpos contra el receptor
de acetilcolina provocan la activa-
cién crénica e incontrolada de una
cascada molecular’®.

En personas sanas, a medida que
la acetilcolina liberada se une al
AChR desencadena un potencial
eléctrico en la placa terminal (EPP)
de las células musculares. Cuando
alcanza el umbral, se genera un po-
tencial de accién que produce la
contraccién muscular®. Sin embar-
go, en la MGg positiva para anti-
cuerpos anti-AChR, la destruccién
de la unién neuromuscular mediada
por el complemento provoca la alte-
racion de la contracciéon muscular,
lo que desemboca en los sintomas
anteriormente mencionados?-2,

El papel de la investigacién

en el manejo de la enfermedad
Hasta ahora, el tratamiento en la

MG tiene como objetivo lograr que

el paciente se mantenga asintomati-

co o con minimos sintomas, permi-

tiéndole realizar una vida normal,
con los menores efectos adversos
posibles?. Sin embargo, hasta un
20% de los pacientes con MGg no
logran un control adecuado de los
sintomas o son intolerantes al trata-
miento convencional®*.

Por su parte, el Dr. Carlos Mace-
do, Director Médico en Alexion para
Espafia y Portugal, explica que “des-
de Alexion, trabajamos desde hace
mas de tres décadas para transfor-
mar la vida de las personas afecta-
das por enfermedades raras y sus fa-
miliares mediante el desarrollo y su-
ministro de medicamentos innova-
dores, asi como tecnologias de apo-
yo y servicios sanitarios que mejo-
ren la calidad de vida de los pacien-
tes con enfermedades raras como
MG. En Alexion, fieles a nuestro
compromiso, seguimos avanzando
en la investigacién de esta patologia
y contamos con nuevas moléculas
en distintas fases de desarrollo”.
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