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 Recomendaciones para la anestesia de pacientes 
con 

Distrofia muscular de Duchenne  
 

Nombre de la enfermedad:   Distrofia muscular de Duchenne 

CIE 10:   G71.2 

Sinónimos:  Distrofinopatía 

Resumen de la enfermedad:  La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es la distrofia 
muscular más frecuente y grave con una incidencia de 1 cada 3000 recién nacidos vivos 
varones. Es causada por una mutación en el gen de la distrofina localizado en el 
cromosoma Xp21. Debido a que las mutaciones de novo son frecuentes, no hay historia 
familiar en el 30% de casos: en estos la edad promedio en el momento del diagnóstico 
está entre los 3 y 5 años de edad. Algunas mujeres portadoras del gen en un cromosoma 
X pueden presentar enfermedad muscular o cardiaca. La mutación resulta en déficit de 
distrofina, una importante proteína estructural del sarcolema de las células musculares. 
El curso clínico de la DMD es grave y no hay tratamiento etiológico disponible, pero 
algunos pacientes reciben terapia corticoidea que enlentece su progresión. La enferme-
dad se caracteriza por debilidad progresiva de la musculatura esquelética con comienzo 
temprano en la infancia. La reorganización del tejido muscular con infiltración grasa e 
incremento del tejido fibroso lleva a pérdida de la ambulación hacia la edad de 10 años. 
La mayoría de pacientes requieren cirugía ortopédica correctora precoz para deformi-
dades de los pies y posteriormente para la escoliosis grave para mejorar la calidad de 
vida. El principal problema anestésico en pacientes con DMD es el uso de bloqueantes 
neuromusculares despolarizantes y agentes halogenados por su potencial de desenca-
denar hiperpotasemia severa y rabdomiolisis. 

 

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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Cirugía tipica 

Biopsia muscular; cirugía ortopédica, liberaciones tendinosas, transferencias tendi-
nosas, corrección de escoliosis. 

Tipo de anestesia  

No hay recomendación definida para anestesia general o regional. 

Puede usarse anestesia regional o local. Hay comunicaciones de anestesias intradural, 
epidural y caudal sin complicaciones. Se recomienda guiado por ultrasonidos ya que las 
referencias externas pueden estar alteradas debido a las deformidades 
musculoesqueléticas. 

Es preferible evitar succinilcolina y anestésicos inhalatorios por riesgo de hiper-
potasemia severa y rabdomiolisis severa. La anestesia general preferible es la intra-
venosa total. Sin embargo, algunos autores han sugerido que en circunstancias 
especiales (por ejemplo accesos venosos difíciles) se puede aceptar un uso limitado de 
anestesia inhalatoria, siempre que el anestesiólogo esté preparado para tratar una 
rabdomiolisis aguda. No hay riesgo de hipertermia maligna. 

Puede usarse óxido nitroso, pero debe evitarse en caso de afectación cardiaca evidente. 

En jóvenes con estadios precoces de la enfermedad (sin implicación cardiopulmonar, 
capaces de caminar) no hay contraindicaciones para analgo-sedación. Con un estadio 
avanzado de la enfermedad (afectación cardiopulmonar, debilidad de músculos farín-
geos, pérdida de ambulación) el empleo de analgo-sedación debe ser cuidadoso 
considerando el riesgo individual, especialmente respecto a fallo respiratorio y riesgo de 
aspiración. 

 

Procedimientos diagnósticos adicionales necesarios (preoperatorios) 

La DMD es una distrofia muscular progresiva por lo que pacientes en estadios 
tempranos no tienen afectación orgánica aparte la debilidad muscular esquelética, 
mientras pacientes en estadios avanzados muestran afectación grave del sistema 
cardiaco y pulmonar. En estos casos evaluación cardiopulmonar adicional es necesaria. 

Se debe hacer pruebas de función cardiaca incluyendo electrocardiografía y ecocardio-
grafía para evaluar la presencia de cardiomiopatía. 

Pruebas de función pulmonar, que incluyan volúmenes pulmonares y gasometrías 
evaluaran el grado de afectación pulmonar. No hay correlación entre la función pulmonar 
y las complicaciones pulmonares postoperatorias. 

Los niveles de creatinkinasa están usualmente elevados, pero no muestran correlación 
con la gravedad de la enfermedad. La determinación basal preoperatoria es útil (en caso 
de complicaciones perioperatorias como rabdomiolisis). En estadios tardios, por ejemplo 
en pacientes confinados en silla de ruedas, los niveles de CK pueden volverse normales. 

Si hay debilidad muscular y se ha planeado anestesia regional, una consulta neurológica 
es útil por razones "legales". 
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Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

Nuestros propios datos mostraron intubación difícil en 8 de 219 pacientes (ventilación 
con mascarilla sin problemas). Aunque la evidencia es débil debe considerarse la 
posibilidad de vía aérea difícil. Es frecuente la macroglosia.  

Los pacientes con estadio avanzado tienen debilidad de la musculatura orofaríngea 
incluyendo dificultad de deglución y posible riesgo elevado de aspiración. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos 
sanguíneos 

Puede haber requerimientos incrementados de productos hemáticos en pacientes con 
DMD durante cirugía invasiva. Hay cierta evidencia de defectos de la función plaquetar, 
alteraciones de la coagulación y fibrinolisis y reactividad vascular disminuida. Esto 
puede tener consecuencias clínicas. Un estudio pequeño mostró incremento de las 
pérdidas hemáticas intraoperatorias durante cirugía de la escoliosis en pacientes con 
enfermedades neuromusculares (¿papel de la osteoporosis?), especialmente en 
pacientes con DMD comparados con escoliosis idiopática. 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No hay evidencia que apoye necesidades especiales de anticoagulación. La movilidad 
limitada en estadios avanzados sugiere riesgo elevado de trombosis postoperatoria. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

No comunicada. 

 

Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica que 
toma el paciente 

No comunicada. Aportar sustitución de esteroides en caso de corticoterapia. 

 

Procedimientos anestésicos 

Evitar succinilcolina y cualquier anestésico volátil (esto incluye lavado de la máquina de 
anestesia antes de la inducción) debido al riesgo de parada cardiaca hiperpotasémica y 
rabdomiolisis. 

Si hubiera cardiomiopatía evitar óxido nitroso por los efectos cardiodepresores. 

Los opiáceos, propofol, dexmedetomidina, ketamina y anestésicos locales han sido 
usados sin complicaciones. Los pacientes pueden requerir dosis más altas de propofol 
o de opiáceos. 
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Los bloqueantes neuromusculares no despolarizantes pueden ser usados con 
seguridad, pero muestran diferencias notables en el comienzo y duración de acción. En 
general el comienzo del bloqueo neuromuscular está retardado y su duración prolonga-
da. Estos efectos son mayores en enfermedad avanzada y con rocuronio comparado 
con mivacurio. 

La antagonización del bloqueo neuromuscular con piridostigmina o neostigmina parece 
ser posible. Ante la duda es preferible la ventilación hasta la recuperación espontánea. 
Hay artículos sobre el empleo con éxito de sugammadex. 

Hay una comunicación sobre toxicidad incrementada de paracetamol en pacientes con 
DMD. 

 

Monitorización especial o adicional 

Se recomienda la monitorización del bloqueo neuromuscular si se emplea cualquier 
bloqueante: es útil obtener valores basales antes de la inyección del bloqueante 
neuromuscular no despolarizante. 

Monitorizar la temperatura corporal para evitar escalofríos e incremento de la demanda 
de oxígeno. 

En caso de cirugía de riesgo, el intercambio importante de fluidos o enfermedad 
avanzada se recomienda canulación arterial para monitorización de presión invasiva, 
así como venosa central. En caso de cardiomiopatía, la ecocardiografía transesofágica 
es muy útil. 

 

Posibles complicaciones 

Los pacientes con DMD están en riesgo de parada cardiaca hiperpotasémica 
(succinilcolina) y rabdomiolisis (anestésicos volátiles). 

Algunos sedantes (benzodiazepinas) pueden causar insuficiencia respiratoria. 

El bloqueo neuromuscular muestra prolongación de hasta cuatro veces. Este efecto es 
dependiente del estadio de la enfermedad. 

Los pacientes con DMD están en riesgo de insuficiencia respiratoria y cardiaca. 

 

Cuidados postoperatorios 

El grado de monitorización postoperatoria y un posible ingreso en cuidados intensivos 
depende del procedimiento quirúrgico y de las condiciones preoperatorias del paciente.  

Evitar la inmovilización prolongada. La atrofia muscular asociada puede empeorar la 
enfermedad. 

En caso de que se precise ventilación postoperatoria debe intentarse desconexión 
temprana (por ejemplo, ventilación no invasiva), evitar la ventilación prolongada. 
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Información sobre situaciones de emergencia/diagnóstico diferencial a causa de 
la enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del 

procedimiento anestésico y una manifestación propia de la enfermedad)  

Las mencionadas antes. 

Anestesia ambulatoria 

La anestesia ambulatoria (de acuerdo con la guías habituales) solo puede hacerse en 
pacientes con DMD en estadios iniciales (sin síntomas cardiopulmonares) y cirugía de 
bajo riesgo. 

Anestesia obstétrica 

Los casos de mujeres con DMD son excepcionales, por la mutación espontánea en el 
portador de DMD. No hay datos evidentes disponibles. 
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