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orphananesthesia
Recomendaciones para la anestesia con 

Distrofia muscular de Emery-Dreifuss 

Nombre de la enfermedad:  Distrofia muscular de Emery-Dreifuss (DMED) 

CIE 10:  G71.0 

Sinónimos:  Distrofia muscular escapuloperoneal benigna, distrofia muscular de Hauptmann-
Thannhauser, DMED 1 (ligada a X, con afectación del gen de la enfermedad ED), DMED 2/3 
(autosómica dominante/recesiva afectando al gen LMNA). 

Otras laminopatías pueden ser fenotípicamente similares. 

Resumen de la enfermedad:  Contracturas articulares (tendón de Aquiles, codos y raquis). 
La afectación posterior del cuello y parte inferior de la espalda puede resultar en un raquis 
rígido. 

Debilidad muscular humeroperoneal desde la adolescencia, implicando posteriormente a las 
articulaciones proximales de las piernas. 

Alteraciones de la conducción cardiaca (prolongation PR y bloqueo completo), arritmias 
auriculares y ventriculares y miocardiopatía dilatada con inicio usualmente en la 2ª-3ª décadas 
de vida. 

 

Medicina en elaboración 

Quizás haya nuevos conocimientos  

Cada paciente es único  

Quizá el diagnóstico sea erróneo  

 
 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia y 
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Tarjeta para emergencias 

 

A VÍA AÉREA/TÉCNICA 
ANESTÉSICA 

Estar preparados para vía aérea difícil (movilidad restringida del 
cuello, contracturas articulares) – valorar riesgo de aspiración 
(motilidad intestinal reducida) – ventaja o desventaja no 
definitiva para AG (TIVA / balanceada) o AR – las técnicas de AR 
pueden ser dificultosas (contracturas articulares) 

B PRODUCTOS 
HEMÁTICOS 
(COAGULACIÓN) 

Estar preparados para sangrado intraoperatorio aumentado (de 
mecanismo no conocido en su totalidad) 

C CIRCULACIÓN Anomalías de conducción cardiaca, pueden ocurrir arritmias 
aurticulares / ventriculares y miocardiopatía dilatada – un uso 
juicioso de fluidos o marcapasos externo (si es necesario) 
reducirá el riesgo de fallo cardiaco – la disponibilidad de 
cardioversión mendiante desfibrilador se recomienda – 
considerar presión arterial invasiva 

D FÁRMACOS No hay riesgo de HM – uso restrictivo de opioides / relajantes 
musculares – puede ser prudente evitar suxametonio y 
anestésicos inhalatorios durante la primera década de vida (la 
inducción de la anestesia-puede inducir rabdomiolisis, que 
puede simular rasgos de HM – sin embargo no hay evidencia) 

E EQUIPAMIENTO Colocación del paciente / movilización con precaución 
(contracturas) – se recomienda monitorización neuromuscular – 
anticipar complicaciones respiratorias en la URPA / Cuidados 
intermedios / UCI 

*URPA: unidad de recuperación postanestésica; UCMI: unidad de cuidados médicos intermedios; UCI: unidad de 
cuidados intensivos 

 
Cirugía tipica 

Liberaciones tendinosas. Cirugía correctiva de raquis. Cesárea. Marcapasos permanente/ 
inserción de desfibrilador. 

 

Tipo de anestesia  

Todas las variedades de anestesia son posibles. La intubación y los bloqueos centrales 
neuroaxiales pueden ser difíciles debido a las contracturas articulares. 

Aunque faltan evidencias puede ser prudente evitar succinilcolina y anestésicos inhalatorios 
durante la primera década de la vida para evitar la rabdomiolisis inducida por la anestesia. 

 

Procedimientos diagnósticos preoperatorios necesarios (aparte de los estándar) 

Electrocardiograma (ECG). 
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Se recomienda ecocardiografía y telemetría ECG ambulatoria de 24 h.  

Debe considerarse test electrofisiológicos cardiacos en pacientes con defectos de conducción. 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

Puede ser posible motilidad intestinal reducida, el riesgo de aspiración debe ser evaluado y 
tratado. El plan para la vía aérea debe incluir opciones para solventar una vía aérea difícil 
secundaria a movimiento restringido del cuello. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos sanguíneos 

Puede haber riesgo aumentado de hemorragia intraoperatoria; por mecanismo no 
completamente conocido. 

Considerar antifibrinolíticos y tratamiento precoz de coagulopatía adquirida. 

 

Preparación específica para anticoagulación 

Salvo contraindicación, se recomienda la profilaxis para fibrilación auricular o fluter con 
antiagregantes plaquetarios o anticoagulación. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

Se debe tener cuidado al colocar áreas de contractura. 

Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica  

Ninguna comunicada. 

 

Procedimientos anestésicos 

Puede limitar el impacto en la función respiratoria emplear una técnica con bajas dosis de 
opioides y bloqueantes neuromusculares titulados. 

El uso juicioso de fluidos y dispositivos de marcapasos externos, supuesto sea necesario 
(palas o cables temporales), reducirán los riesgos de fallo cardiaco. Debe estar disponible 
monitorización de electrolitos y dispositivos de cardioversión. 

Debe evitarse la potenciación del bloqueo neuromuscular por la hipotermia. 

 

Monitorización especial o adicional 
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Es prudente la monitorización arterial invasiva. Puede ser beneficiosa la monitorización de la 
presión venosa central. 

El bloqueo neuromuscular debe monitorizarse rutinariamente. 

 

Posibles complicaciones 

Descompensación de anomalías cardiacas preexistentes: 

- Defectos de conducción, incluyendo bloqueo cardiaco completo y atrial. 

- Insuficiencia cardiaca. 

- Arritmias ventriculares y supraventriculares. 

Bloqueo neuromuscular prolongado. 

 

Cuidados postoperatorios 

Los pacientes están en riesgo de compromiso respiratorio. Deben considerarse cuidados de 
alta dependencia particularmente tras cirugía intraabdominal o torácica. 

 

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y su efecto en la anestesia y 
recuperación  

La rabdomiolisis inducida por la anestesia se puede se puede presentar con rasgos de 
hipertermia maligna. Son posibles la hiperpotasemia y arritmias que ponen en riesgo la vida. 

 

Anestesia ambulatoria 

Las contracturas articulares y debilidad muscular pueden afectar la marcha y la estabilidad. 

 

Anestesia obstétrica 

Solicitar una investigación precoz para proporcionar información para facilitar la decisión de 
la gestante. 

Puede ser necesaria cesárea electiva y la posibilidad de llevar a cabo (y la repercusión) de un  
bloqueo neuroaxial debe ser evaluada. 
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