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Recomendaciones para anestesia en pacientes
afectados por

Miopatia distal de Welander

Nombre de la enfermedad: miopatia distal de Welander
CIE 10: G71.0
Sinbnimos: miopatia distal tipo 1 de inicio tardio del adulto

La miopatia distal de Welander pertenece al grupo de miopatias distales. Estas son
clasificadas de acuerdo a caracteristicas clinicas, patrbn de herencia y criterios
histopatoldgicos. La miopatia de Welander fue descrita por primera vez como Myopathia
distalis tarda hereditaria por Lisa Welander en 1951. La herencia es autosémica dominante.
La miopatia de Welander se ha relacionado genéticamente al cromosoma 2pl3 y su
herencia es autosomica dominante. Un estudio reciente de Hackman et al ha identificado
una nueva mutacién en el gen TIA1 asociado a la miopatia de Welander. La miopatia distal
es casi exclusivamente hallada en Suecia y en parte de Finlandia. Un estudio realizado en
Alemania hallé 3 pacientes con fenotipo de miopatia de Welander en una cohorte de 42 con
miopatia distal. Clinicamente, la miopatia de Welander tiene un comienzo tardio en la edad
adulta con progresion lenta con un promedio de edad al inicio de 45 afios y esperanza de
vida normal. Los primeros sintomas aparecen como debilidad combinada con atrofia de los
musculos distales de las extremidades superiores que conducen a problemas con los
movimientos de precision, asi como incapacidad de extender los dedos. Con la progresion
de la enfermedad pueden afectarse los musculos distales de las extremidades inferiores y
los reflejos del tobillo y braquioradiales estan disminuidos o ausentes. Los reflejos
tendinosos disminuyen o estan ausentes. Puede darse disfuncion sensitiva en forma de
umbrales elevados a estimulos térmicos o vibratorios en las partes distales de extremidades
superiores e inferiores. Se ha descrito afectacién de la musculatura proximal en pocos casos
con enfermedad muy avanzada o en portadores homocigotos que sufren afectacién severa.
Se ha excluido afectacion cardiaca. Los valores de CK son normales o estan ligeramente
elevados. La velocidad de conduccién de los nervios es normal. En la electromiografia
puede hallarse tanto cambios miopaticos como neurogénicos. Estos incluyen potenciales
pequefios polifasicos de las unidades motoras, patrén de interferencia reducido, potenciales
de unidades motoras gigantes y actividad esponténea. El analisis histopatolégico muestra
aumento de la variacién en los diametros de las fibras musculares, nulcleos situados
centralmente, fibras quebradas, vacuolas con reborde, asi como fibras atréficas.

Medicina en elaboracion

Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiz4 el diagndstico sea erroneo

i Se puede hallar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referenciay
" organizaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net



Cirurgia habitual

Puede necesitarse biopsia muscular para el diagnéstico. No hay otras intervenciones
guirdrgicas caracteristicas en pacientes con miopatia distal de Welander.

Tipo de anestesia

No hay bibliografia sobre el riesgo anestésico de pacientes que tengan miopatia distal de
Welander. No hay comunicaciones que indiquen afectacion cardiaca en la miopatia de
Welander. Por tanto, la evaluacién del riesgo cardiovascular debe hacerse como en
cualquier otro paciente basdndose en guias internacionales. Aun asi, no hay datos al
respecto. Los valores de CK deben ser determinados antes de la anestesia y cirugia para
tener una referencia basal en caso de rabdomiolisis perioperatoria.

Procedimientos preoperatorios diagndésticos adicionales necesarios
(més alla de los estandares)

En algunos casos se ha comunicado elevaciéon de niveles de creatin kinasa. Se recomienda
determinar un nivel basal preoperatorio en casos de complicaciones perioperatorias como
rabdomiolisis.

Si se planific6 anestesia regional, debe considerarse una evaluacion preoperatoria de
disfuncién de nervios periféricos sensitivos.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

La enfermedad afecta solo a los musculos distales de las extremidades superiores e
inferiores y como excepcién a los proximales. No hay comunicaciones de afectacion de la
musculatura orofaringea ni musculos implicados en la respiracion. Por tanto no hay
preocupacion en el tratamiento de la via aérea y complicaciones respiratorias.

Preparacion especial para transfusion o administracion de productos heméticos

Ninguna comunicada.

Preparacion especial para anticoagulacién:

Los pacientes con miopatia distal de Welander tienen lenta progresion sin incapacidad
particular. La anticoagulacion debe ser llevada como en pacientes comparables sin la
miopatia ante similar tipo de cirugia.
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Precauciones para el posicionamiento, transporte o mobilizacion

La debilidad de los extensores en la extremidad inferior lleva a alguna dificultad en los
tobillos particularmente en la marcha. Debe prestarse atencion a pacientes con enfermedad
avanzada con debilidad pronunciada d elos musculos distales en las extremidades
inferiores.

Probable interaccién entre enfermedades crénicas y farmacos anestésicos

Los pacientes con miopatia distal de Welander no toman ningun tipo particular de
medicacién crénica que pueda interactuar con los anestésicos.

Procedimiento anestésico

No hay casos descritos de pacientes anestesiados con anestesia general o regional con
miopatia distal de Welander.

Hay casos comunicados de pacientes con miopatia distal de Welander con sindrome de
piernas inquietas. En estos pacientes debe evitarse propofol y etomidato.

En el resto de pacientes, anestésticos, opiaceos y bloqueantes neuromusculares pueden
usarse sin problemas.

No hay correlacion entre hipertermia maligna y la miopatia distal de Welander en la
bibliografia. El uso de succinilcolina y anestésicos volatiles puede considerarse segura.

Los anestésicos locales pueden administrarse con seguridad.

Monitorizacion particular o adicional

No se precisa monitorizacion adicional respiratoria o cardiaca.

Sin embargo la monitorizacibn neuromuscular debe ser evaluada cuidadosamente.
Posiblemente la respuesta neuromuscular a los estimulos pueda estar disminuida incluso
antes de la administracion de agentes blogueantes neuromusculares debido a la atrofia de
los musculos periféricos.

Posibles complicaciones

La miopatia distal de Welander no afecta al sistema respiratorio. No hay casos descritos de
manifestaciones cardiacas. Un estudio analizé las respuestas cardiovasculares autonémicas
en 9 pacientes con miopatia distal de Welander. Se hall6 una arritmia sinusal respiratoria
normal asi como una respuesta nromal de la frecuencia cardiaca a las maniobras vagales
(Valsalva). En ortostatismo estos pacientes tuvieron mayor incremento en la presion sistélica
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y reduccion de la frecuencia cardiaca que los controles. Los autores sugieren que la funcion
vasomotora periférica pudiera estar alterada en estos pacientes.

Cuidados postoperatorios:

No hay datos que indiquen necesidad de cuidados postoperatorios particulares.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y su efecto en la anestesia 'y
recuperacioén

No se han comunicado situaciones agudas desencadenadas por esta enfermedad que
puedan verse implicadas con la anestesia.

Anestesia ambulatoria

No comunicada.

Anestesia obstétrica

No comunicada.
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