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Recomendaciones para anestesia en pacientes que
afectados por

Distrofia miotonicaly 2

Nombre de la enfermedad: Distrofia miotdénica 1y 2
CIE 10: G71.1

Sinénimos: Enfermedad de Curshmann-Batten-Steinert, miopatia miotdnica proximal
(Proximal myotonic myopathy, PROMM)

Las distrofias mioténicas tipo 1 (DM1) y 2 (DM2) son enfermedades neuromusculares
hereditarias con una incidencia estimada de 1 en 10.000 a 1 en 20.000 en Europa. La causa
genética de la DM1 es una expansion repetida CTG en el gen DMPK (dystrophia myotonia
protein kinase, proteinquinasa de la distrofia mioténica) en el cromosomal9ql3. La
transcripcién de estas repeticiones resulta en una expansion CUG y acumulacion en las
inclusiones ribonucleares en el nlcleo, resultando finalmente en alteracion del corte y
empalme de multiples genes como los que codifican el canal de cloro CIC1, el receptor de
insulina, el de la troponina cardiaca y el de la subunidad NR1 del receptor N-metil-D-
aspartato. Las manifestaciones primarias y la progresion clinica dependen de la cantidad de
repeticiones CTG: usualmente no hay signos clinicos en individuos con solo de 50-100
repeticiones de CTG, aunque hay correlacion entre el tamafio de la repeticién y la edad de
comienzo de la DM1 cuando el nimero de repeticiones es <400. Clinicamente la DM 1 se
caracteriza por debilidad muscular inicialmente de la musculatura distal, axial, facial,
faringea y respiratoria, acompafado de cataratas, bloqueo de la conduccién cardiaca y
arritmias, cardiomiopatia, diabetes, distiroidismo y somnolencia. El riesgo de la anestesia
general incluye trastornos del ritmo cardiaco y riesgo aumentado de parada cardiaca subita,
incluso con marcapasos o cardioversores implantados. La anestesia debe realizarse solo en
casos de emergencia o tras asesoramiento multidisciplinar del riesgo. Datos retrospectivos
estiman una tasa de complicaciones alrededor del 8,2% en estos pacientes principalmente
debidas a complicaciones respiratorias (atelectasias, neumonia, insuficiencia ventilatoria
aguda).

Medicina en elaboracion
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiza el diagnostico sea erroneo

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



La DM 2 es causada por expansiones repetidas no transducidas CCTG en el gen ZNF9 (zinc
finger protein 9) en el cromosoma 3921 y es transmitido de forma autosémica dominante.
Las manifestaciones clinicas primarias estan presentes con frecuencia a la edad de 40-50.
Las caracteristicas clinicas son debilidad proximal de los miembros, rigidez miotdnica y
mialgias. La disfuncion cardiaca tipica incluye anomalias de conduccién. Cardiomiopatia y
parada cardiaca subita también se observan en la DM 2 pero con menor incidencia
comparada con la DM 1.

Cirugia habitual

Implante de marcapasos, cataratas, biopsia muscular, cirugia ortopédica, cirugia abdominal
de manera notable colecistectomia.

Tipo de anestesia

El uso de anestesia regional incluyendo técnicas neuroaxiales (caudal, epidural y
subaracnoidea) ha sido frequentemente usada y comunicada como segura. La adicion de
opioides o tranquilizantes con efectos respiratorios debe hacerse con cautela. Ademas los
temblores inducidos por la inyeccién epidural de anestésicos locales podria inducir
contracciones miotonicas.

La anestesia general debe emplearse solo en casos de urgencia o tras evaluacion cautelosa
de la indicacion por un equipo interdisciplinar. Los agentes hipnéticos intravenosos como
propofol, combinado con opioides de accion corta (p.e. remifentanil) han sido usados con
seguridad en pacientes con DM.

En estadios precoces de la enfermedad la sedacién puede usarse con seguridad. La
sedaciobn en pacientes en estadios avanzados (afectacion cardiopulmonar, debilidad
muscular proximal) puede realizarse tras evaluacion del riesgo individual sobre todo para
fallo respiratorio y aspiracion.

Procedimientos diagnosticos adicionales necesarios (preoperatorios)

La evaluacién de la afectacion muscular es preferible hacerla mediante una "escala de
gradacion de la afectacion muscular: 1. no afectacion, 2. signos minimos, 3. debilidad distal,
4. debilidad proximal, 5. debilidad proximal grave.

Evaluacién del estatus respiratorio preoperatorio.

La polisomnografia o la oximetria del suefio pueden ayudar a revelar la frecuente existencia
previa de apnea del suefio o apnea central. Se recomiendan pruebas de funciéon pulmonar
gue incluyan volimenes pulmonares. La gasometria arterial debe reservarse para casos de
complicaciones pulmonares o en las formas graves d ela enfermedad. Debe estar disponible
ventilacibn mecanica no invasiva (VMNI) para el periodo postoperatorio. Asimismo debe
organizarse con antelacion el ingreso en la unidad de cuidados intensivos.

Es fundamental la evaluacion de la funcion cardiaca con electrocardiografia y
ecocardiografia. Algunos autores proponen la aplicacion profilactica de marcapasos en la
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DML1 si se observa un retraso de la conduccién infranodal mayor (intervalo PR >200ms y/o
duracién QRS >100ms).

Los examenes de laboratorio deben incluir niveles de glucosa plasmatica y funcion tiroidea.
En pacientes con DM se halla con frecuencia niveles elevados de GGT (gamma

glutamiltransferasa) y creatin quinasa. La determinacion de niveles basales preoperatorios
puede ayudar para cuantificar la magnitud de los cambios postoperatorios.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

No hay referencias que hayan comunicado la incidencia de problemas con la via aérea en
pacientes con DM.

La preocupacién debe ser evitar inducir miotonia (rigidez) de los musculos faciales que
resulte en ventilacion/intubacion dificil o imposible: debe evitarse agentes desencadenantes,
como succinilcolina, pero también otros potenciales como dolor, hipotermia o temblor. En
pacientes con enfermedad avanzada la debilidad pronunciada de la musculatura orofaringea
se asocia con frecuencia a dificultad para tragar y riesgo de aspiracion durante la induccion
pero también durante un periodo prolongado durante la recuperacion.

Preparacion especial para transfusion o administracion de productos hematicos

Ninguna.

Preparacion especial para anticoagulacion:

No hay evidencia que apoye necesidades especiales para anticoagulacién. La afectacion de
la movilidad en estadios avanzados sugiere riesgo alto para trombosis postoperatoria.

Precauciones en el transporte o mobilizacion del paciente

En pacientes con DM 1 la debilidad de muasculos esternocleidomastoideo, distales y axiales
y del diafragma son comunes, pero los musculos proximales estan preservados usualmente.
Especialmente pacientes con estadios avanzados necesitan collarines para estabilizar la
posicion de la cabeza. Algo menos del 10% de ancianos con DM 2 precisan silla de ruedas
por afectaciéon de musculos proximales de las piernas.

Probable interaccion entre farmacos anestésicos y medicacién crénica del paciente

No se ha comunicado interaccion directa. Algunos pacientes estan en tratamiento con
mexiletina, un bloqueante del canal de Na y debe continuarse hasta el dia de la anestesia.
Si el paciente es portador de marcapasos o desfibrilador interno, deben detenerse antes de
la cirugia ademas de las precauciones usuales de estos dispositivos: por ejemplo usando un
bisturi bipolar, y colocando las palas del desfibrilador en el térax. Un ECG preoperatorio
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podrd excluir trazados de bloqueos nuevos inducidos por mexiletina por lo que se
recomienda.

Debe seguirse el tratamiento con corticosteroides, factor de crecimiento insulina-like y
dehidroepiandrosterona.

Estan contraindicados los antiarritmicos de clase |: las interacciones con mexiletina son
impredecibles y pueden resultar en bloqueos cardiacos importantes.

Los medicamentos que inducen bradicardia como amiodarona y beta-bloqueantes deben
emplearse con precaucién extrema.

Procedimiento anestésico

Debido la vaciamiento gastrico prolongado y los reflejos bulbares reducidos se recomienda
una induccién de secuencia rapida de la anestesia modificada sin succinilcolina. Debe
considerarse la administracion de citrato sédico, antagonistas H2 o inhibidores de la bomba
de protones antes de la induccién.

Debido a la potencialmente incrementada farmaco-sensibilidad en pacientes con DM1, los
hipnéticos y opioides deben titularse cuidadosamente. Los hipnéticos con vida media corta
(como propofol) son recomendados. Los anestésicos inhalatorios pueden ser usados con
seguridad; pero debe considerarse sus efectos adversos en la musculatura esquelética
como relajacion muscular. No se ha publicado experiencias con clonidina o
dexmedetomidina hasta ahora.

Precaucion con etomidate: su inyeccion puede producir dolor y movimientos mioclénicos y
ambos efectos pueden inducir miotonia.

Los relajantes musculares despolarizantes (succinilcolina) estan estrictamente
contraindicados por el riesgo de inducir hiperpotasemia y fasciculaciones. Se ha descrito
rigidez muscular dosis dependiente con resultado de dificultades en la intubacion y
ventilaciéon en pacientes con DM tras administracion de succinilcolina. Debe evitarse en lo
posible la relajacion muscular, especialmente en presencia de debilidad. Su fuera necesario,
la mejor opcién es dosificar los relajantes musculares no despolarizantes de accién corta,
aungue debe tenerse en cuenta el riesgo de duracién prolongada.

Mientras sugammadex se ha empleado sin incidencias para revertir el bloqueo muscular por
rocuronium o vecuronio, las anticolinesterasas pueden causar debilidad muscular severa.

Los pacientes con DM tienen una capacidad reducida de la bomba Na/K y pueden estar
predispuestos a desarrollar hiperkalemia. El contenido de potasio de las soluciones
intravenosas debe tenerse en cuenta.

Debido a la sensibilidad de los pacientes con DM a los efectos depresores respiratorios, la
administraciéon de opioides puede resultar en depresion respiratoria profunda y malos
resultados en el periodo postoperatorio. Ademas los opioides pueden exacerbar la
gastroparesis que es comun en pacientes con DM. Finalmente la infiltracion de la herida o la
anestesia regional, los AINES y paracetamol deben preferirse para el control del dolor
postoperatorio. Los opioides deben administrarse con monitorizacion y médicos disponibles,
con experiencia en tratamiento de DM1 vy 2.
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Moitorizacion particular o adicional

Monitorizar la temperatura corporal y emplear calentadores debido al riesgo aumentado de
desencadenamiento de crisis miotonicas por la hipotermia o temblores.

Se recomienda la monitorizacion del bloqueo neuromuscular si se emplea cualquier relajante
muscular. Tener en cuenta que el estimulo eléctrico puede inducir miotonia que puede
malinterpretarse como tétanos sostenido indicativo de reversién completa. La recuperacion
puede ser prolongada en casos de debilidad o agotamiento muscular.

Aunque no hay experiencia en pacientes con DM, el uso de un sistema de andlisis continuo
de EEG tal como BIS®, Entropy® o Neurosense® puede ser (til para evaluar el componente
hipnético de la anestesia general: hay que ser cuidadosos en la determinacion de la linea
basal en pacientes despiertos antes de la induccion de la anestesia.

Considerar fuertemente el uso de un marcapasos/desfibrilador externos en pacientes con
DM, debido al riesgo elevado de parada cardiaca subita y frecuentes anomalias de
conduccion.

Dependiendo del estadio de la enfermedad y el tipo de cirugia, se recomiendan
monitorizacion avanzada como canulacién arterial y linea venosa central. Monitorizacién del
tipo ecocardiografia transesofagica o catéter de arteria pulmonar debe tenerse en
consideracion en casos de cardiomiopatia.

Posibles complicaciones

Los pacientes con DM son de alto riesgo de parada cardiaca subita y anomalias de
conduccién.

Los pacientes con DM son de lato riesgo de fallo respiratorio.
Los pacientes con DM son de alto riesgo de aspiracion.

Succinilcolina estd contraindicada por el riesgo de parada cardiaca hiperpotasémica y la
induccién de crisis mioténicas con imposibilidad de ventilar o intubar.

Los blogueantes neuromusculares no despolarizantes pueden mostrar prolongacién de su
duracion de accion.

La neostigmina puede causar debilidad muscular severa.

Los pacientes con DM son muy sensibles a todos los hipnéticos, opioides y sedantes.

Cuidados postoperatorios:

Debe preverse despertar lento y la extubacion despierto debe ser la regla ya que los reflejos
bulbares son débiles.
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El grado de monitorizacion postoperatoria depende del procedimento quirdrgico y de la
condicién preoperatoria del paciente.

En estadios avanzados de la enfermedad, se recomienda al menos 24h de monitorizacion.
En las primeras 24 h del postoperatorio puede desarrollarse apnea.

Evitar la inmovilizacién prolongada.
Si se requiere ventilacion postoperatoria, el destete rapido debe enfocarse usando, por

ejemplo, ventilacibn con soporte de presion seguida por VMNI: evitar la ventilacion
prolongada.

Informacion sobre situaciones de emergencia / Diagnéstico diferencial

En caso de miotonia intraoperatoria causada por estimulo quirargico o del bisturi eléctrico,
no ayuda administrar mas relajante muscular ya que el fenbmeno ocurre pasada la unién
neuromuscular.

Anestesia ambulatoria

Como norma general, los pacientes con DM requieren admision en una unidad con
monitorizaciébn en el postoperatorio. En casos de cirugia menor y en pacientes con
afectacion moderada, la cirugia de dia puede ser posible tras evaluacion cuidadosa de los
riesgos y observacién prolongada en la sala de recuperacién postanestésica.

Anestesia obstétrica

Se recomienda anestesia regional.

La eleccidn de tocoliticos es problematica: los 32-simpaticomiméticos han desencadenado
miotonia en algunos casos y el MgSO4 puede causar depresion respiratoria.

Se ha descrito riesgo aumentado de distocia, atonia uterina y hemorragia postparto.
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