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Recomendaciones para la anestesia de pacientes con

Miastenia gravis

Nombre de la enfermedad: Miastenia gravis (MG)
CIE 10: G70.0
Sinénimos:

Resumen de la enfermedad: Miastenia gravis (forma juvenil y adulta) autoinmune (anti-
cuerpos de union al receptor)

Formas adicionales de miastenia:
Miastenia ocular aislada (autoinmune)
Miastenia congénita (presinaptica, postsinaptica)
Miastenia neonatal (anticuerpos maternos en recién nacidos)

La miastenia gravis (MG) es un trastorno autoinmune cada vez mas frecuente y mas
reconocido. Esta presente en la poblacion pediatrica y adulta. La forma juvenil de MG es la
mas comun y es similar a la forma adulta. Esta causada por anticuerpos dirigidos contra el
receptor de acetilcolina en la parte postsinaptica de la unién neuromuscular. El 75% de los
casos ocurren después de los diez afios [1]. Clinicamente se diferencian la forma ocular y la
forma generalizada. Los primeros signos clinicos son una debilidad indolora seguida de ptosis
y diplopia. La ptosis y la diplopia como Unica presentacion clinica aparecen en la forma ocular
aislada de la MG. Si la debilidad muscular progresa en el siguiente afio, aparece la forma
generalizada con afectacidon potencial de la musculatura respiratoria. La primera linea de
tratamiento son los inhibidores de la colinesterasa orales, como la piridostigmina. Sin
embargo, dosis altas pueden inducir crisis colinérgicas. La timectomia, principalmente
endoscopica, se realiza actualmente en pacientes con miastenia generalizada de aparicion
temprana con anticuerpos positivos contra el receptor de acetilcolina [2, 3]. Debido al origen
inmunolégico del trastorno, los agentes inmunosupresores pueden ser Utiles. Se utilizan
principalmente esteroides, pero también azatioprina, ciclosporina, metotrexato y
ciclofosfamida en pacientes con mala respuesta o como agentes ahorradores de esteroides
para uso cronico.

Los sindromes miasténicos congénitos son trastornos principalmente de transmision genética
recesiva. Este grupo es clinicamente muy heterogéneo, los nifios presentan poco después del
nacimiento problemas de alimentacién e hipotonia muscular. Como un sintoma severo es la
insuficiencia respiratoria, y es conocida, los nifios a menudo necesitan ventilacion artificial.
Algunos nifios responden a la terapia con

bloqueadores de acetilcolinesterasa. El defecto podria estar localizado a nivel presingptico
(por ejemplo, defecto de la acetilcolin-transferasa, deficiencia ACT), sinaptico (por ejemplo,
mutaciones en el gen que codifica el colageno Q COLQ) y postsinapticos (por ejemplo,
alteraciones en los canales rapidos o lentos de los receptores de acetilcolina 0 mutaciones en
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el gen que codifica Rapsyn). Una caracteristica especial de los defectos ACT es la apnea
recurrente que se da al padecer estos nifilos enfermedades infecciosas simples. Requieren
intubacion rapida y ventilacion artificial.

La MG neonatal transitoria ocurre en aproximadamente el 12% de los recién nacidos de
madres con MG y mejora en las primeras semanas de vida a medida que la concentracion de
anticuerpos disminuye. Los primeros signos suelen ser hipotonia muscular, problemas de
alimentacion y distrés respiratorio.

La presentacién caracteristica de MG es la fatiga de los musculos voluntarios.

dependiendo de la extension de la enfermedad, que generalmente empeora con la actividad
diaria continua.

Medicina en elaboracion
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es Unico

Quizé el diagndstico sea erroneo

Puede encontrar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia y
-~ asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugiatipica

e Timectomia

e Cirugia general

e Obstetricia y ginecologia
e Tragueostomia

Tipo de anestesia

Es posible la anestesia locorregional, segun la cirugia. No hay evidencia con respecto al papel
de los anestésicos locales, pero tedricamente los anestésicos locales tipo éster podrian
producir problemas en pacientes con MG y la medicacién anticolinesterasica debido a la
inhibicion de su metabolismo. [4] Niveles altos en sangre de cualquiera de los anestésicos
locales pueden causar debilidad muscular.

Se han llevado a cabo sin incidenciasd técnicas epidurales con bupivacaina en pacientes con
MG y timectomia transesternal. Es posible la anestesia intradural. [5]

La analgo-sedacion debe realizarse con mucho cuidado ya que cualquier medicacion sedante
o relajante muscular puede causar depresion respiratoria (Tabla 1).

La anestesia general es posible y necesaria en muchas ocasiones.

La induccion con propofol, barbitaricos, etomidato o ketamina ha sido descrita sin incidentes
en pacientes con MG [6, 7]. Los analgésicos opioides no deprimen la transmision
neuromuscular y la corta vida media de eliminacién del remifentanilo lo hace mas titulable en
pacientes miasténicos [8].

Deben evitarse las benzodiazepinas ya que exacerban los sintomas miasténicos.

Se pueden usar anestésicos volatiles, pero pueden causar relajacion muscular y mostrar una
reduccién en las respuestas del tren de cuatro (TOF) en pacientes con MG, como en todos
los demas pacientes. No hay diferencias respecto al uso de sevoflurano o isoflurano. [12,13]

El paciente miasténico es muy sensible a cualquier bloqueo neuromuscular. El uso de
pequefias dosis para cebado o desfasciculacion no es apropiado, asi como el uso de
relajantes musculares de accién prolongada como el pancuronio. En pacientes miasténicos,
la DE95 del vecuronio tiene una variabilidad individual y varia entre el 5% y el 90% de la dosis
normal, lo mismo atracurio y cisatracurio.

Existe una mayor sensibilidad a los relajantes musculares no despolarizantes. La dosis tiene
gue ser reducida de 2 a 8 veces. El TOF-ratio antes de la administracion del relajante muscular
puede dar una informacién adecuada de la dosis necesaria, pero aun asi la duracién del
bloqueo neuromuscular puede prolongarse.

Se puede usar succinilcolina como agente relajante muscular despolarizante, pero hay que
tener en cuenta que los pacientes con MG tienen una respuesta reducida y necesitan dosis
mas altas de succinilcolina, entre 1,5 - 2,0 mg/kg.

El metabolismo del mivacurio y la succinilcolina puede verse afectado por el uso preoperatorio

de piridostigmina y, por tanto, la duracién del bloqueo neuromuscular puede ser prolongada.
[9,10,11]
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Una buena alternativa podria ser la intubacién con propofol y remifentanilo.

La antagonizacion de los relajantes musculares con neostigmina o piridostigmina puede ser
dificil debido al riesgo de crisis colinérgica y debe ser titulada cuidadosamente.

El uso de rocuronio y su reversién con sugammadex puede ser una alternativa buena y
segura, pero se necesitan mas datos en este momento.

Procedimientos diagndésticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Medicacion basica

e Se puede suspender la medicacién anticolinesterasa, si esto no influye en la situacion
respiratoria del paciente. Se puede reducir la necesidad de relajantes musculares
durante la operacion.

o Esteroides: deben administrarse antes de la operacion.

e Inmunosupresores

Hemograma y electrolitos.

Las pruebas de funcion pulmonar deben realizarse antes de la operacién (clasificacion de MG
[18]), asi como un analisis gasométrico.

Radiografia de térax o tomografia computarizada antes de la timectomia para la deteccién de
compresion o desviacion traqueal.

La plasmaféresis podria ser util en pacientes con MG desencadenada por autoinmunidad
(formas juveniles o adultas). Por lo general, esto se realiza antes de la cirugia en pacientes
con enfermedad inestable.

Se debe evitar la premedicacion en pacientes con reserva respiratoria gravemente reducida,

en los casos con forma ocular aislada de MG son aceptables dosis reducidas de benzo-
diazepinas.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

No se han descrito problemas especificos. Hay que tener en cuenta la posibilidad de
necesidad postoperatoria de ventilacion mecanica o un tiempo prolongado de extubacion.

Preparacion especifica para transfusién o administracién de productos sanguineos

No descrita.

Preparacion especifica para anticoagulacion

Sin caracteristicas especiales.
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Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizacién

Sin caracteristicas especiales.

Probable interaccién entre los agentes anestésicos y medicacion crénica que toma el
paciente

Sin caracteristicas especiales.

Procedimientos anestésicos

Si es posible, deberia optarse por las técnicas regionales. La anestesia general, ya sea
balanceada o total intravenosa, es posible si se utilizan dosis reducidas de relajantes
neuromusculares.

En caso de timectomia, las técnicas epidurales para la analgesia intraoperatoria y
posoperatoria deben tenerse en cuenta.

Monitorizacién especial o adicional

Monitorizacién estandar para un procedimiento quirirgico normal y monitorizacion extendida
en funcion de la operacion subyacente.

La monitorizacién del bloqueo neuromuscular es obligatoria:

La monitorizacion de eleccion de la transmisién neuromuscular es el electromiograma (EMG)
y mecanomiograma (MMG) o aceleromiografia calibrada (AMG) y tren de cuatro (TOF).

El TOF debe realizarse en el paciente despierto antes de la operacién y la relacion T4/T1
(porcentaje de desvanecimiento) debe ser de 1.0. En pacientes con MG, la relacién T4/T1
podria ser <0,9 y muestra una necesidad reducida de relajantes musculares despolarizantes.
Se recomienda el uso de AMG calibrada, y el TOF ratio debe alcanzar los valores
preoperatorios. [15]

Posibles complicaciones

Blogueo neuromuscular prolongado con insuficiencia respiratoria.

Cuidados postoperatorios

Debe adaptarse a las operaciones subyacentes y a la comorbilidad. La necesidad de
ventilacién en el postoperatorio depende de la cirugia y de la extension clinica preoperatoria
de la MG.
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Los posibles criterios son una duracién de la enfermedad superior a 6 afios, complicaciones
respiratorias en los antecedentes médicos y una capacidad vital reducida <50% segun la
edad.

Un adecuado control del dolor postoperatorio, higiene pulmonar y evitar farmacos que

interfieran con la transmision neuromuscular (Tabla 1). La medicacién anticolinesterasica
debe ser continuada en el periodo postoperatorio. La dosis debe titularse y la dosis
intravenosa si es necesario tiene que estar en una dosis equivalente.

Los pacientes deben permanecer en una unidad de cuidados postanestésicos o en una unidad
de cuidados intensivos.

Las listas que resumen las sustancias que definitivamente estan deteriorando la miastenia
gravis estan disponibles (tabla 1, www.dgn.org, www.myasthenia.org). Especialmente
antibidticos, farmacos anticonvulsivantes, betabloqueantes y los medicamentos
psicofarmacologicos son de especial interés.

Informacién sobre situaciones de emergencia/diagnoéstico diferencial a causa de la
enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del
procedimiento anestésico y una manifestacién propia de la enfermedad)

Los pacientes pueden sufrir crisis colinérgicas o miasténicas (causando ambas insuficiencia
respiratoria y debilidad muscular), que puede ser dificil de diferenciar. Estas crisis pueden ser
desencadenadas por una infeccion o terapia con antibiéticos, asi como por agentes
bloqueadores neuromusculares o benzodiazepinas.

La administracién de prueba de inhibidores de la colinesterasa puede ayudar a diferenciar
entre ambas formas.

Anestesia ambulatoria

La anestesia ambulatoria es insegura y no esta recomendada.

Anestesia obstétrica

La anestesia obstétrica se puede realizar tanto como anestesia general o como regional.
Como en la mayoria de los trastornos neuromusculares, la MG puede deteriorarse durante el
embarazo [16].

Los anticuerpos maternos en MG pueden atravesar la barrera placentaria y pueden producir
en recién nacidos hipotonia muscular o dificultad respiratoria tras el nacimiento.
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Anexo 1

Tabla 1. Farmacos con posible efecto en la Miastenia Gravis

Clase

Farmacos

Analgésicos

Flupirtina, morfina

Antiarritmicos

Quinidina, ajmalina, procainamida,
mexitilo, betabloqueantes (pindolol,
propanolol, timolol topico)

Antibidticos Aminoglucdsidos, macrolidos, cetélido,
lincomicina, fluorquinolonas,
sulfonamidas, tetraciclinas

Antidepresivos Amitriptilina, litio

Anticonvulsivantes

Benzodiazepinas, carbamazepina,
etosuximida, gabapentina

Farmacos antimalaricos

Quinidina, cloroquina

Farmacos antireumaticos

D-penicilamina, cloroquina

Inhibidores de canales de calcio

Verapamilo, nifedipino, diltiazem

Diuréticos Diuréticos de asa, acetazolamida
Anestésicos locales Tipo éster
Magnesio Terapia con altas dosis, por ejemplo en

obstetricia

Psicofarmacos

Clorpromazina y otras fenotiazinas,
benzodiazepinas
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