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Resumen

Objetivos: Describir el caso clinico de un paciente con diagndstico de ganglionopatia autonémica
autoinmune seronegativa.

Material y métodos: Vardn de 53 afos sin antecedentes médicos que presenta un cuadro clinico de
instauracion progresiva y secuencial a lo largo de 12 semanas, consistente en astenia, ptosis ocular,
miosis pupilar, hiperhidrosis toracica segmentaria e intolerancia al ortostatismo.

Resultados: La semiologia de debut, compatible con un sindrome miasteniforme, oriento el
diagndstico inicial hacia la debilidad de origen neuromotor. La evaluacién autonémica puso de
manifiesto la existencia de hipotension ortostatica neurogénica y pandisautonomia, acotando el
diagndstico diferencial. No se observaron signos cardinales de parkinsonismo, disfuncién cerebelosa
o trastorno de la conducta del suefio REM. La gammagrafia cardiaca MIBG mostré denervacion
simpatica periférica, la secuenciacion del gen de la transtirretina no mostré mutaciones, y los
estudios de autoinmunidad fueron negativos, incluyendo la ausencia de anticuerpos contra la
subunidad alfa-3 del ganglio autondmico. Los sintomas mejoraron levemente con piridostigmina y el
paciente mostrd una excelente respuesta inicial al tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas,
con normalizacion de los parametros de funcion simpatica y parasimpatica en el estudio autonomico.
El paciente fue diagnosticado de ganglionopatia autonémica autoinmune seronegativa.

Conclusion: La evaluacion autondmica es fundamental para establecer la sospecha diagnostica y
monitorizar la respuesta al tratamiento en la ganglionopatia autonémica autoinmune. El tratamiento
sintomaético con piridostigmina puede ser eficaz debido a su efecto sobre la transmisién colinérgica
en el ganglio autonémico. El tratamiento inmunomodulador constituye la base del tratamiento y la
denervacion vegetativa es potencialmente reversible.
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