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ANESTESIA EN PACIENTES CON ENFERMEDADES

NEUROMUSCULARES
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' RESUMEN

En este articulo se hace una revisién acerca del manejo anestésico especificamente de miorelajantes en pacientes con padecimientos
neuromusculares. Se hace una descripcién sobre los mecanismos de la transmisién neuromuscular normal y el papel de la acetilcolina y
como se pueden alterar los mecanismos de retroalimentacién. Se hace una descripcién de las enfermedades ncuromusculares de acuerdo al
sitio de la lesi6n primaria, enfatizando las lesiones intracraneales, de la médula espinal, de los nervios periféricos, de la unién neuro-
muscular y las lesiones medulares. Se trata de un articulo de interés, que aclara algunos conceptos que estin en confusién, debido a la poca
experiencia que s¢ tiene con el manejo anestésico en este tipo de pacientes. Ademis se revisa el mecanismo de accién y el papel de los blo-
queadores de la transmisién neuromuscular, que se involucran en estos pacientes.
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SUMMARY

This paper reviews the anesthetic management including muscular relaxants in patients with neuromuscular disorders. It describes
the mechanisms of normal neuromuscular transmission, acetylcholine role, and the alteration of feedback mechanisms. It does a descrip-
tion of nmeuromuscular diseases, depending the type of principal lesion, emphatizing intracraneal lesions, emphatizing intracraneal
lesions, spinal cord injuries, peripheric nerve lesions, neuromuscular junction diseases and muscular diseases. It’s an special article, that
gives light in some concepts because the confusion that exists, by the lack of experience that the anesthesiologist have in the management
of these patients. It reviews the mechanisms of action and the role of neuromuscular transmission blocking drugs that are involved in
complications arising in these patients.
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La anestesia para los pacientes con padecimientos
neuromusculares siempre ha confundido a los
anestesiologos. Esto es debido a la falta de experiencia
que la mayoria de nosotros tenemos para la anestesia en
estos pacientes, como resultado de la baja incidencia de
la mayoria de ellos. En la literatura encontramos infor-
macién contradictoria acerca de la sensibilidad de estos
pacientes a diversas drogas. También existe confusion
acerca del tipo y de la incidencia de las complicaciones
que ocurren en los pacientes que sufren de padecimien-
tos neuromusculares. En especial, los medicamentos
blogueadores de la transmisiéon neuromuscular se ven
involucrados en las complicaciones que surgen en estos
pacientes: parélisis prolongada, hiperkalemia, rigidez,
hipertermia maligna. El acto de la respiracién se en-
cuentra bajo control neurolégico, y las lesiones en cual-
quier punto entre el neuroeje y la corteza, a través del
tallo hasta la unién neuromuscular y los musculos respi-
" ratorios pueden causar anormalidades respiratorias o in-
suficientia respiratoria. Por lo tanto, en los pacientes
con tgfias estas enfermedades debe prestarse atencion
especiaf a la ventilacién en el periodo perioperatorio.
En muchos padecimientos también el miocardio esta in-
volutrado, haciendo factible la aparicion de problemas
cardiovasculares. Otras disfunciones frecuentemente ob-
servadas son las del sistema nervioso auténomo.

TRANSMISION NEUROMUSCULAR
NORMAL

El movimiento de los misculos voluntarios se produ-
ce por la transferencia de un estimulo nervioso desde la
corteza cerebral, via el cerebelo y la médula espinal has-
ta el nervio motor. La transmisién desde el nervio
motor hacia el musculo esta mediada por la acetilcoli-
na, la cual se sintetiza y almacena en el axén terminal.
Al ocurrir la estimulacion del nervio, la entrada de cal-
cio facilita la liberacién de cuantos de acetilcolina hacia
la hendidura sinaptica, por medio de difusion de las ve-
siculas localizadas. en el sitio activo de la terminal ner-
viosa. La acetilcolina atraviesa la hendidura por difu-
si6n y se liga a los receptores postsindpticos para la ace-
tilcolina. Esto conduce a la apertura de los canales i6ni-
cos localizados en el centro del complejo del receptor,
por medio de lo cual se produce la entrada de sodio y la
salida del potasio. Por medio de este mecanismo la
membrana celular se despolariza, activandose la libera-
cion del calcio. Por tltimo, esto conducira a la contrac-
cién de las fibras musculares. Posteriormente, el calcio
es recaptado en el reticulo sarcoplasmico y ocurre la re-

lajacién muscular. Mientras tanto, la acetilcolina se di-

socia del receptor y se lleva a cabo su recaptacion en las
hendiduras presinapticas de una parte de ella, y de la
otra parte por medio de la accién de la acetilcolineste-
rasa en la hendidura sinaptica se recapta. Debido a la
interaccion con los receptores de acetilcolina presinapti-
cos, la cantidad de acetilcolina liberada con cada es-
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timulacién nerviosa se mantendrd constante. Estdn
involucrados varios mecanismos de retroalimentacion
para el control y la modulacién de la contraccién mus-
cular. Cada paso de este complicado proceso de trans-
misién neuromuscular puede alterarse y conducir asi a
problemas clinicos.! Algunas de las enfermedades se lo-
calizan centralmente, otras en la periferia y las hay que
existen por inhibicion de la sintesis de acetilcolina, de
su liberacién, por destrucciéon del receptor, por altera-
ci6n de la membrana presinaptica y por alteraciones en
el acoplamiento de excitacién-conduccién en el muscu-
lo. También pueden alterarse los mecanismos de retroa-
limentacién. '

Las enfermedades neuromusculares
clasificarse de acuerdo al sitio de lesion primaria:

1. Lesiones intracraneales: Hemiplejia, Enfermedad
de Parkinson, Enfermedad de Alzheimer, Esclerosis
Multiple, Ataxia de Friedreichse, Enfermedades Intra-
craneales Difusas, Tétanos.

2. Lesiones de la Médula Espinal: Paraplejia, Cua-
driplejia, Esclerosis Lateral Amiotr6fica, Poliomielitis,

pueden

Siringomelia.

3. Lesiones de Nervios Periféricos: Sindrome de Gui-
llain-Barré, Denervacion Muscular.

4. Lesiones de la Unién Neuromuscular: Miastenia
Gravis, Sindrome Miasténico (Eaton-Lambert).

5. Lesiones Musculares: Miotonias, Distrofia Muscu-
lar, Parélisis Periédica, Hipertermia Maligna, Polqui-
miosistis.

En los altimos afios, han aparecido una serie de ar-
ticulos de revisién sobre la anestesia en enfermedades
neuromusculares .zt

1. LESIONES INTRACRANEALES

Hemiplejia

La hemiplejia es una secuela comin de los acciden-
tes vasculares cerebrales, causando lesion de neurona
motora superior en la corteza cerebral motora. Se ha
asociado a resistencia a los relajantes musculares no des-
polarizantes de los musculos afectados® ¢ y con hiperka-
lemia después de la administracién de succinilcolina.”
La resistencia ya es aparente a los dos dias después del
accidente. A diferencia de la lesion de neurona motora
superior (cerebral), en las lesiones de neurona motora
inferior (médula espinal), la respuesta a los relajantes
no despolarizantes esta aumentada.?

La liberacién de potasio después de la administra-
cidon de succinilcolina se debe a la expansion de las
uniones neuromusculares (y de los receptores de acetil-
colina) mas alla de la placa motora original, y se le lla-
ma quimiosensibilidad extrasinaptica. Se observa en
todas las lesiones de denervacion muscular, y empieza
tan tempranamente como a la semana o bien en forma
tardia como a los 6 meses después de ocurrido el acci-
dente, y su duracién es desconocida.
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Paralisis Agitante, Enfermedad de Parkinson

El Mal de Parkinson es una enfermedad neurologi-
ca, idiopatica, causada por una alteraciéon en la trans-
mision dopaminérgica en los ganglios basales del cere-
bro. La incidencia de la Enfermedad de Parkinson es de
187 por cada 100,000 personas. Los sindromes similares
debidos a la degeneracion de los ganglios basales son la
Corea de Huntington, la Corea de Sydenham, la Tor-
ticolis torsion, y la Torticolis Espasmédica. Todas
tienen en comun, corea, atetosis y distonia.

Ademas, el Parkinsonismo se puede provocar por in-
toxicacion con metales pesados o por monéxido de car-
bono, con el bloqueo de los receptores de la dopamina.
La Enfermedad de Parkinson es una alteracion extrapi-
ramidal caracterizada por hipoquinesia, rigidez y tem-
blor. También se puede afectar la deglucién y la fona-
cion, debido a debilidad muscular. El movimiento de la
pared toracica se reduce, lo cual conduce a alteraciones

de tipo restrictivo de la funcién pulmonar. Frecuente-

mente se observa disfuncién autonémica con hipersali-
vacién, hipotension postural y alteraciones del patrén
respiratorio. El tratamiento basico consiste en la admi-
nistracion de precursores de la dopamina que cruzan la
barrera hematoencefalica, junto con inhibicién de la
degradacion periférica de estos precursores por medio
de la administracién de inhibidores de la descarboxila-
sa. La rigidez se trata con agentes anticolinérgicos (ben-
zotropina, orfenadrina). Los efectos colaterales del tra-
tamiento consisten en disquinesia, nausea, psicosis y pe-
sadillas. En raros casos, se puede desarrollar un sindro-
me neuroléptico maligno, cuando el tratamiento con I-
dopa se suspende bruscamente antes de la cirugia.’ Este
se caracteriza por alteraciones extrapiramidales, rigidez,
hipertermia, y en ocasiones rabdomiolisis e insuficiencia
renal. Se semeja a la hipertermia maligna, pero no se
relaciona con ella como puede concluirse por la prueba
in utro de la cafeina muscular.!? Por lo tanto, la 1-dopa
debe administrarse hasta el momento de la induccién
anestésica. La disfuncién autonémica debera anticipar-
se en los pacientes con Parkinson. No existen contrain-
dicaciones en particular para ninguno de los agentes
anestésicos inductores. Se prefiere la anestesia regional
debido a la posibilidad de rigidez después de la admi-
nistraciéon de opioides. Durante la anestesia puede
ocurrir hipotensiéon postural. La rigidez de la pared to-
racica y la hipoquinesia pueden conducir a alteraciones
respiratorias pulmonares de tipo restrictivo. Después de
la anestesia pueden presentarse temblor y espasticidad
transitorias. El temblor es muy marcado en las etapas
iniciales de la anestesia-epidural y espinal. Se debe evi-
tar el droperidol, ya que puede precipitar rigidez mus-
cular y edema pulmonar. También los analgésicos nar-
coticos pueden causar rigidez, en particular, se sabe de

los anailogos del fentanil, ain en pacientes normales.
No existen reportes acerca de respuestas anormales a los
relajantes musculares no despolarizantes.
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Corea de Sydenham

Esta ocurre primordialmente en nifios como conse-
cuencia de infecciones por estreptococos beta hemoliti-
cos. Frecuentemente, se asocia a endocarditis. Se pre-
sentan irritabilidad y labilidad emocional.

Corea de Huntington

La corea de Huntington es una enfermedad heredo-
familiar autosémica dominante, con una incidencia de
7 por cada 100,000 personas. Se inicia a los 35-40 afos,
con movimientos coreiformes y se acompafia de deterio-
ro mental (demencia, depresion). Los musculos farin-
geos pueden estar involucrados haciendo al paciente
susceptible a la aspiraciéon. La mayoria de los pacientes
mueren a los 10-15 afios después del inicio de los sinto-
mas. Parece existir actividad anormal de la pseudocoli-
nesterasa y por lo tanto, la succinilcolina y los anestési-
cos locales tipo ester, durarian mayor tiempo.

Enfermedad de Alzheimer

Esta demencia progresiva ocurre después de los 60
afios y afecta al 20% de la poblacion mayor de 80 afios,
en ambos sexos. Va disminuyendo el nimero de neuro-
nas y existe deficiencia de acetilcolina central, pero
también, pueden estar deficientes otros neurotransmiso-
res (somatostatina, norepinefrina). Los problemas anes-
tésicos varian desde tratar con un paciente incapaz de
comprender su medio ambiente o incapaz de cooperar.
Con frecuencia se administran drogas sedantes, pero,
pueden empeorar los signos de la enfermedad. Deben
evitarse las drogas anticolinérgicas de accién central.

Esclerosis Miltiple

La esclerosis multiple es una enfermedad desmielini-
zante del sistema nervioso central, caracterizada por
debilidad muscular, alteraciones visuales, entorpeci-
mientos y parestesias. Pueden estar involucrados los
musculos bulbares causando disartria, problemas para
la deglucion y alteraciones visuales. La incidencia es de
60-70 por cada 100,000 personas. La enfermedad se
exacerba a intervalos impredecibles después de un
periodo de varios afios. El tratamiento consiste en la
administraciéon de corticoesteroides y ACTH, y drogas
que controlen la espasticidad muscular. Se afirma fre-
cuentemente que la anestesia general puede causar la
exacerbaciéon de los sintomas de la esclerosis miltiple,
debido probablemente a un aumento en la temperatu-
ra.’” Sin embargo, esto se observa después de la cirugia
y no es resultado de la anestesia. También el estrés es
un factor importante para las exacerbaciones. Se han
descrito aumentos en los signos después de la anestesia
epidural. No existen reportes acerca de respuestas anor-
males a los relajantes musculares no despolarizantes. sin
embargo, puede ocurrir hiperkalemia después de la
administracion de succinilcolina.

Ataxia de Friedreich
La ataxia de Friedreich es una ataxia hereditaria

autosomica recesiva ane anavacs aw ~eoc b o -
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degeneracion progresiva de los tractos espinocerebeloso
y piramidal, junto con atrofia de los ganglios de la raiz
posterior. Pocos pacientes sobreviven mas de 20 afios
después de su inicio. Los signos clinicos principales son
ataxia, atrofia 6ptica, espasticidad, nistagmus, disartria
y debilidad de los musculos esqueléticos. Existe ‘cardio-
miopatia en un 10-50% .ie estos pacientes. La muerte
es a menudo sabita y se asocia a disrritmias cardiacas.

Lesiones Intracraneales Difusas.

Se han publicado varios reportes acerca de la apari-
cién de hiperkalemia cuando se administra succinilco-
lina a pacientes con lesiones intracraneales difusas, tales
como traumatismo craneal, encefalitis o ruptura de
aneurismas.!” '* No necesitan existir déficits neurologi-
cos o paralisis para que se produzca este efecto.

Tétanos.

En el tétanos existe una intoxicacion del sistema ner-
vioso central por la toxina producida por el Clostridium
tetani. La toxina bloquea el efecto inhibitorio normal
del Sistema Nervioso Central sobre los nervios periféri-
cos, lo cual resulta en espasticidad y convulsiones toni-
cas. La succinilcolina puede inducir hiperkalemia pero,
los relajantes musculares no despolarizantes no
producen efectos anormales.

2. LESIONES DE LA MEDULA ESPINAL

Paraplejia/Cuadriplejia.

A los pacientes con lesiones traumaticas de la
médula espinal frecuentemente se les anestesia para ci-
rugia urolégica y ortopedia. Con lesion completa de la
meédula espinal ocurrira la pérdida inmediata de la fun-
cién sensitiva y motora por debajo del nivel de la lesién.
Cuando las lesiones se localizan por arriba de C4, el pa-
ciente requerira de manejo respiratorio, debido a la
pérdida de la funcion diafragmatica. También otros es-
tados patoldgicos (metastasis, sangrado) pueden pro-
vocar la seccion de la médula espinal).

Inmediatamente después de la seccién se desarrolla
shock espinal, el cual ird declinando gradualmente en
dos o tres semanas. El shock espinal se caracteriza por
parilisis flicida, pérdida de la regulacién de la tem-
peratura, hipotension y bradicardia. En este periodo
la causa més frecuente de muerte es la insuficiencia
ventilatoria, neumonia por aspiracion y embolismo pul-
monar. La ventilacién espontanea es imposible cuando
la seccién ocurre en C2-C4. Varias semanas después de
la seccién ocurre el retorno gradual de los reflejos me-
dulares y los pacientes entran a un estadio crénico. Es-
te se caracteriza por hiperactividad del sistema nervioso
simpatico y por espasmos de los musculos voluntarios.
Los signos clinicos son insuficiencia ventilatoria, inesta-
bilidad cardiovascular y problemas del tracto génitouri-
nario.

La Hiperreflexia Autonémica se desarrolla si la mé-
dula se lesiona por encima de 16. en cuyo caso se desa-
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rrolla enun 85% de los pacientes. La hiperreflexia es
rara cuando la transeccion esta por debajo de T10,
aunque aun asi se pueden producir episodios con el
estimulo quirargico. Aparece encualquir momento des-
pués del trauma debido a la ausencia del control hipo-
taldmico central y modulacién del sistema nervioso
simpatico periférico que se localiza en T1-T2. Si la mé-
dula espinal se destruye por completo, no se presenta la
hiperreflexia.?!

La hiperreflexia se precipita por estimulos aferentes
provenientes de las raices sacras (vejiga, 6rganos genita-
les, intestinos y periné) que inician un flujo simpatico
excesivo hasta el nivel de la lesion, sin ser modulados
por los impulsos inhibitorios provenientes de centros
mis altos. La vasoconstriccién en el area dependiente
provoca la elevaciéon de la presi6n sanguinea, lo cual
estimula al seno carotideo e induce bradicardia, even-
tualmente asistolia y otros efectos parasimpaticos perifé-
ricos en el area no afectada, tales como enrojecimiento
e hinchazén de la mucosa nasal. Los sintomas dominan-
tes de la hiperreflexia son sudoracién y vasocontriccién
en la parte dependiente del cuerpo, lo cual resulta en
hipertensién. Otros signos son la inestabilidad cardio-
vascular, falta de regulacién térmica, sudoracion,
rubor, obstrucciéon nasal, cefaleas, vémitos, escalofrios,
visién borrosa, alteraciones en tracto intestinal y disfun-
cién autonémica de la vejiga. En esto pacientes, los
vasos sanguineos denervados son hipersensibles a la es-
timulacion simpatica y a las catecolaminas.

Con el aumento de la frecuencia de embarazos en
mujeres cuadripléjicas o parapléjicas, el parto es uno de
los fen6menos que inducen la hiperreflexia.?? Sus signos
pueden ser los primeros y los inicos de que el trabajo de
parto ha comenzado.

Se requiere de un manejo anestésico cuidadoso en
estos pacientes: se prefiere la anestesia regional. Se ha
reportado repetidamente que la administracion epidural
o espinal de opiaceos falla en la prevencion de la hipe-
rreflexia, excepto con la petidina, la cual también posee
actividad anestésica local.”® La anestesia espinal con
anestésicos locales pueden provocar hipotension severa,
bradicardia y paro cardiaco.? Otro problema técnico es
poder determinar el nivel del bloqueo. En la fase aguda
de la secci6n, se debe prestar especial cuidado a la in-
tubacién y a la posibilidad de producir mayor dafio a
la médula. En la fasc aguda los signos simpaticos de
anestesia insuficiente estaran ausentes y es imposible lo-

- grar una compensacion de las pérdidas sanguineas. Es

inminente la poiquilotermia. En la fase crénica, en es-
pecial, la anestesia general debera ser profunda para
prevenir la hiperreflexia autonémica. Tanto la anestesia
espinal como la anestesia general pueden prevenir la hi-
perreflexia.? Debe hacerse notar que la hiperreflexia
también se puede desarrollar durante la recuperacion
de la anestesia. La lesion de la médula espinal se asocia
a hiperkalemia masiva después de la administracion in-
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travenosa de succinilcolina y de otros agonistas colinér-
gicos.?® Se piensa que sea el resultado de una expansién
de los receptores de acetilcolina sobre la membrana del
musculo, como se ha observado también en la denerva-
ci6n muscular. Se prefiere el pancuronio como agente
relajante no despolarizante, debido a su efecto simpati-
co. En contraste con la hemiplejia (cerebro), existe ma-
yor respuesta de los musculos comprometidos a los
agentes relajantes no despolarizantes.?’ Frecuentemente
se presenta insuficiencia renal la cual puede interferir
en la anestesia.

El tratamiento de la hiperreflexia consiste en la
administracién de drogas bloqueadoras ganglionares
(trimetafan, pentolinio), antagonistas alfa adrenérgicos
(fentolamina, fenoxibenzamina) y vasodilatadores de
accion directa (nitroprusiato, nitroglicerina) o anestesia
general o regional.

Otros problemas en pacientes parapléjicos o cuadri-
pléjicos son el decibito, osteoporosis y atrofia muscular.

El paciente cuadripléjico es menos capaz de adap-
tarse a cambios hemodindmicos cambiantes que resul-
tan de la pérdida de liquidos y su reposicién, que los
pacientes normales. El corazén no puede responder a
un manejo agresivo de liquidos en infusién, con taqui-
cardia y contractilidad miocardica aumentada inducida
por el simpatico. Por lo tanto, estos pacientes desarro-
llan edema pulmonar agudo facilmente.?

Esclerosis Lateral Amiotréfica

La etiologia y patogenia de la esclerosis lateral
amiotréfica es desconocida, con degeneracion de los
ganglios motores en el asta anterior de la médula espi-
nal y del tracto espino piramidal (neuronas motor supe-
rior e inferior), con cambios en las placas motoras
terminales (reduccién en la sintesis de acetilcolina) y
una insuficiencia progresiva de la transmisién neuro-
muscular. Los receptores de acetilcolina se extienden
por fuera de la unién neuromuscular, como también se
observa en la denervacién muscular. La actividad de la
acetilcolinesterasa cambia.? La mayor incidencia estd
entre los 40 y los 60 afios. Los sintomas clinicos son de-
bilidad muscular, atrofia de las manos y brazos, y espas-
ticidad de las piernas. Pueden aparecer fasciculaciones
musculares, y también se puede desarrollar paralisis
pseudobulbar (alteraciones del habla y la deglucién).

Los pacientes son muy sensibles a los relajantes mus-
culares no despolarizantes y posiblemente, vulnerables a
hiperkalemia y miotonia después de la administracién
de succinilcolina.® La fuerza muscular mejora con la
administracién de inhibidores de la colinesterasa.
Poliomielitis

La poliomielitis es una infeccion viral de los ganglios
motores de las astas anteriores de la médula espinal.
Produce la paralisis flicida de las extremidades y puede
involucrar los misculos respiratorios. La succinilcolina
provoca la liberacién de potasio. Existe sensibilidad
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aumentada a los relajantes no despolarizantes, proba-
blemente. como resultado de una disminucién en la sin-
tesis de acetilcolina.
Siringomelia

Se trata de la degeneracién crénica y lenta de la
médula espinal asociada a obstruccion del flujo del li-
quido cefalorraquideo a nivel del cuarto ventriculo. Los
sintomas se inician en la tercera o cuarta décadas con
alteraciones sensitivas en las extremidades superiores:
disminuciéon de la sensacién de dolor y temperatura.
Mas tarde ocurren debilidad muscular y atrofia.  En
muchos pacientes existe escoliosis toricica, lo cual
puede provocar problemas durante la anestesia.

3. LESIONES DE LOS NERVIOS PERIFERICOS

Neuropatia Periférica

Las neuropatias periféricas frecuentemente son el re-
sultado de enfermedades sistémicas tales como, diabetes
mellitus, insuficiencia renal, deficiencia vitaminica,
insuficiencia vascular periférica, alcoholismo e intoxica-
cién con metales pesados. Los signos clinicos son pérdi-
da de sensibilidad, parestesias, y debilidad muscular
con atrofia.

Poliradiculoneuropatia Idiopitica Aguda, Sindrome
de Guillain-Barre

La prevalencia del sindrome de Guillain-Barre es de -
1.5 por cada 100,000 personas. Existe un pico maximo
en la quinta década de la vida, pero, puede afectar a
pacientes de cualquier edad. La enfermedad se caracte-
riza por debilidad motora progresiva, inicidndose en
las piernas y generalmente simétrica, extendiéndose en
direccién rostral con arreflexia y algunos sintomas
sensoriales’! de los pacientes va precedida de una infec-
cién viral, comiunmente de las vias respiratorias altas o
del tracto gastrointestinal, o después de la administra-

-cién de sangre o sus productos. Por ello, actualmente se

conoce al sindrome de Guillain-Barre como una
enfermedad neuro-inmunolégica. La enfermedad es
autolimitada y la recuperacion en el 90% de los pacien-
tes se inicia a las 4 semanas después de su inicio; sin
embargo, la recuperacién total tomard varios meses
hasta un afno. En el 10% habra invalidez residual, la
tasa de mortalidad es de 5%. El principal problema
que amenaza la vida es la insuficiencia respiratoria, la
cual aparece con frecuencia durante las primeras dos
semanas de la enfermedad. Se inicia en combinacién
con dificultades para la degluci6n y tos. Si esto ocurre,
estan indicadas la intubacién endotraqueal y ventilacion
artificial. Ya que la mayoria de los pacientes aceptan
esto facilmente, no se requiere de relajaciéon muscular o
sedacién. Debido a su origen inmunolégico, se ha em-
pleado la plasmaféresis como medida terapéutica.*

El segundo problema es la disfuncién autonémica,
la cual puede dividirse en:*

1. Actividad simpética excesiva: se observa en un
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50-60% de los pacientes, con taquicardia sinusal e
hipertensién fluctuante. Responden a estimulacion va-
gal. Existe hipersudoracion con cierta frecuencia.

2. Actividad simpatica insuficiente: se observan
bradicardia e hipotension postural en 43% de los pa-
cientes, particularmente después de estimulacién vagal
como la succién bronquial o tos.

3. Actividad parasimpatica excesiva: Ocurren rubor
facial, bradicardia, sensacion de opresion en abdomen y
torax, sensacion intensa de calor generalizado y debili-
dad profunda. Tales episodios pueden provocarse con la
administraciéon de inhibidores de la colinesterasa. El
bloqueo vagal con atropina mejora la situacion.

4. Actividad parasimpatica insuficiente: En esta
situacion, se observan taquicardia que no responde a es-
timulacién vagal y alteraciones en la funcién de los

esfinteres. Pueden ocurrir alteraciones en la micciéon en

30% de los pacientes y también ileo paralitico.

La presencia de todas estas alteraciones es varia-
ble a través del periodo activo de la enfermedad. Los
sintomas pueden variar de una disfuncién a otra.

Problemas anestésicos del Sindrome de Guillain-
Barre: Si existe debilidad
incrementa el riesgo de trombosis venosas profundas y
de embolismos pulmonares.

La disfuncion autonémica en especial, acarrea pro-
blemas durante la anestesia. Uno de ¢iios son las disrrit-
mias cardiacas y otro la hipotension crtostatica (postu-
ral) cuando se requiere de una posicion anti-
Trendelenburg, lo cual puede conducir a paro cardia-
co.” A causa del mismo mecanismo de insuficiente acti-
vidad simpatica, se puede desarrollar hipotension scvera
durante la anestesia regional. Los pacientes también
pueden desarrollar hipotension severa cuando se em-
plean anestésicos intravenosos con efectos colaterales
simpaticoliticos, como el droperidol y barbittricos. Pro-
bablemente tampoco el propofol deba ¢mplearse en es-
tos pacientes. Los mecanismos compensatorios de pérdi-
das sanguineas, fallan con frecuencia, lo cual resultara

muscular intensa, se

en hipotension severa. Puede ocurrir exacerbacion del
sindrome durante la anestesia.

Denervaciéon Muscular.

La denervacion traumatica provoca paralisis muscu-
lar y atrofia. Una o dos semanas después de la denerva-
cion, se inicia la quimiosensibilidad extrasinaptica, de-
bido a la expansion de los receptores de acetilcolina so-
bre la membrana muscular.” Existe respuesta normal a
los relajantes musculares no despolarizantes, pero, la
respuesta a la succinilcolina es anormal y se caracteriza
por l'heraciéon de potasio y contracturas.’” Las contrac-
turas muscula:cs pueden aparecer espontaneamente o
después de la administracion de succinilcolina en los
musculos denervados: también se observan en la esclero-
sis multiple. la esclerosis lateral amiotrofica y miotonias.
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4. LESIONES DE LA UNION
NEUROMUSCULAR
Miastenia Gravis.*

La miastenia gravis es una enfermedad crénica, au-
toinmune, caracterizada por debilidad muscular progre-
siva al final del dia o después de actividad prolongada;
algunas veces se limita solamente a un grupo de muscu-
los, en otras ocasiones al cuerpo entero. La debilidad
aumenta con el ejercicio. La incidencia de miastenia
gravis es de 2-10 por cada 100,000 personas; afecta a to-
dos los grupos de edad, principalmente a mujeres de
edad media. La patologia basica consiste en la produc-
cion de anticuerpos IgG contra los receptores de acetil-

colina, lo cual resulta en la disminucién del nimero de
receptores en la placa motora terminal.’® Tales
anticuerpos pueden demostrarse en 85% de los
pacientes que sufren de miastenia gravis. Existe discu-
sion sobre si los anticuerpos se unen a los sitios de unién
de las proteinas receptoras, o bien, se unen al canal
i6nico. En 25% de los pacientes el timo es normal, sin
embargo, en un 10-15% de los pacientes un timoma es-
ta presente. En pacientes con un timoma, generalmente
no es posible la demostracion de anticuerpos.

La miastenia neonatal es un estado transitorio que
se presenta en un 10-20% de los neonatos de madres
miasténicas, como resultado de la transferencia trans-
placentaria de anticuerpos contra los receptores de ace-
tilcolina. Sus sintomas son dificultad para la alimenta-
ci6n y episodios de apnea. La miastenia congénita es
otra enfermedad, permanente y representa la enferme-
dad completa en el recién nacido.*

Las pruebas electromiograficas de la miastenia gra-
vis demuestran disminuciéon de la amplitud del poten-
cial de accién del musculo después de estimulacion re-
petida, fatiga a la estimulacion tetdnica y facilitacion
postetanica. Estos sintomas disminuyen o desaparecen
después de la administracion de edrofonio. Los sintomas
se provocan por medio de la prueba del curare intrave-
noso, regional.*' El primer paso en el tratamiento con-
siste en la administracion oral de la anticolinesterasa,
piridostigmina, algunas veces en combinacién con corti-
coesteroides. El segundo paso del tratamiento, cuando
las anticolinesterasas ya no son efectivas, ¢s la timecto-
mia. Cuando existe un timoma, la timectomia siempre
debera realizarse. L.a timectomia produce mejoria a
largo plazo en un 50-80% de los pacientes menores de
60 anos. Como tercer paso, se emplean inmunosupreso-
res esteroideos. En algunos raros casos se emplean in-
munosupresores no esteroideos (azatioprina) como ulti-
ma posibiiidad. La plasmaferesis también ha demostra-
do ser de utilidad en tales situaciones, y ademas en pa-
cientes en situaciones agudas y subagudas.'™ Sin embar-
go, el efecto es transitorio.

La preparacion preoperatoria de los pacientes con
miastenia gravis consiste en la reduccion del tratamien-
to con colinesterasas, normalizacion de los electrolitos y
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verificacion de auséncia de infecciones pulmonares. En
algunas instituciones se lleva a cabo plasmaféresis preo-
peratoria para extraer los anticuerpos contra la acetilco-
lina. Se prefiere la anestesia local o regional. Si se ga-
rantiza la anestesia general, la administraci6én de
relajantes musculares debe evitarse en lo posible. Existe
una menor sensibilidad a la succinilcolina,*® y mayor
sensibilidad a los relajantes no despolarizantes. Los pa-
cientes con miastenia gravis desarrollan en forma tem-
prana, bloqueo de fase II, cuando se les administra suc-
cinilcolina. También, el empleo de un tratamiento por
largo tiempo con inhibidores de la acetilcolinesterasa,
complica el uso de la succinilcolina ya que se prolonga
su efecto.* Si es necesario emplear relajantes muscula-
res, se prefieren dosis pequefias de relajantes no despo-
larizantes que deben administrarse bajo un cuidadoso
monitoreo de la transmision neuromuscular, evitando
llegar a la desaparicién completa de la respuesta a un
estimulo tGnico o del tren de cuatro. Debe recordarse
que los pacientes pueden desarrollar paralisis muscular
con antibiéticos del tipo de los aminoglucésidos, linco-
samida o polipeptidicos, cuando se administran a pa-
cientes con miastenia gravis. Este también es el caso
cuando se emplean procainamida, quinina o quinidina
para el tratamiento de arritmias cardiacas.* El halota-
no, y especialmente el enfluorano o el isofluorano pue-
den producir mayor relajacién muscular que la observa-
da en pacientes normales. Sin embargo, los pacientes
también son mas sensibles a los efectos cardiovasculares
de estos agentes inahaldos. En el postoperatorio, el pa-
ciente debe ser estrechamente vigilado para detectar in-
suficiencia respiratoria: En algunos casos, es necesario
soporte ventilatorio por unos cuantos dias.

A los anestesi6logos se les llama en ocasiones como
consultantes sobre el problema que representan las crisis
colinérgicas. Esta se desarrolla cuando hay una sobredo-
sificacion de inhibidores de la colinesterasa, y se carac-
teriza por debilidad muscular progresiva con insuficien-
cia respiratoria, debilidad de los masculos bulbares, hi-
persalivacion y calambres abdominales. El tratamiento
inicial consiste en intubaci6én y ventilacion artificial.

Las crisis colinérgicas también pueden desarrollarse
durante la reversion del bloqueo neuromuscular con in-
hibidores de la colinesterasa. Este también puede ser el
caso en pacientes con miastenia gravis, aun cuando se

cmpleen dosis menores que en los pacientes normales.'*’

Sindrome Miasténico, Sindrome de Eaton-Lambert

El sindrome miasténico es una enfermedad neuro-
muscular asociada a carcinoma de células pequenas del
pulmon y a otras enfermedades malignas.'” Se observa
con mayor frecuencia en pacientes masculinos de 50-70
anos. Se caracteriza por debilidad muscular, primero de
los musculos proximales de las extremidades, afectando
solo en forma relativa a los musculos extraoculares y
bulbares. )
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La patologia basica es una lesi6n presinaptica en la
unién neuromuscular. A pesar de que el namero de ve-
siculas de acetilcolina y su contenido son normales, la
cantidad total de cuantos liberados durante la estimula-
cién nerviosa es menor al normal.* Esto parece estar re-
lacionado con una escasez de zonas activas en la termi-
nal nerviosa presindptica.® Estas zonas activas estan in-
volucradas en la exostosis de las vesiculas de acetilcoli-
na. Los pacientes parecen mejorar con la administra-
cién de calcio o guanidina. A diferencia de la miastenia
gravis, los pacientes experimentan un aumento en la
fuerza muscular con el ejercicio pero, responden pobre-
mente a la administracion de anticolinesterasas. Los pa-
cientes frecuentemente se quejan de resequedad de
boca. Existe una respuesta exagerada tanto a los rela-
jantes desbolarizames como a los no despolarizantes.®®
Los problemas perioperatorios son similares a los de la
miatenia gravis y por lo tanto, el manejo anestésico es el
mismo.

5. LESIONES MUSCULARES"!

En todas estas enfermedades, existe una limitada re-
serva muscular para compensar el estrés de la operacion
y la anestesia, por lo tanto, se puede desarrollar insufi-
ciencia respiratoria.

Miotonias®?

La miotonia es una enfermedad hereditaria de la
membrana muscular.’ Se caracteriza por relajacion
muscular retardada después de la contraccién. La succi-
nilcolina puede provocar miotonias mientras que con los
relajantes no despolarizantes se observa un aumento en
la sensibilidad.** % Se desarrollan atrofia muscular con
debilidad y dificultades para la deglucion. Se ha repor-
tado que las drogas depresoras respiratorias como las
benzodiacepinas, opiaceos, barbitaricos y anestésicos
inhalados, causan apnea prolongada y depresion respi-
ratoria. Se prefiere la anestesia local o regional; si se re-
quiere de anestesia general la ventilacion debe ser con-
trolada. Se debe evitar el enfriamiento y los anestésicos,
relajantes musculares no despolarizantes de accion corta
y narcéticos se deben dosificar cuidadosamente. El cui-
dado postoperatorio es prolongado en estos pacientes.

1. Miotonia Distréfica (Enfermedad de Steinert)*
Esta es una enfermedad multisistémica hereditaria
autosémica, dominante, con una prevalencia de 2-6 por
cada 100,000 personas. Se inicia en los adultos jovenes.
Afecta a ambos sexos; es lentamente progresiva y la
muerte ocurre a una edad media. Los pacientes mani-
Tiestan debilidad y desgaste de los musculos faciales,
cervicales y de las extremidades; calvicie frontal (78%
de los hombres), cataratas, atrotia gonadal (63%). no-
dulos tiroideos, insuficiencia endocrina (diabetes melli-
tus, hipotiroidismo, insuficiencia adrenal) y miotonia.
Hay ptosis y disartria. El punto principal de la enferme-
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dad se localiza en-la membrana muscular distal a la
unién neuromuscular. Son comunes anormalidades. car-
diacas y respiratorias como resultado de disfuncién del
sistema nervioso auténomo. En corazén,  hay
disrrupcién de la conductilidad y anomalias en la con-
tractilidad hasta en un 50% de los pacientes. En cerca
del 100% de los casos, la actividad de una rama del haz
de His estara alterada.’” Las alteraciones respiratorias
son el resultado de debilidad de los musculos respirato-
rios, aspiraci6n frecuente y neumonia.

Ocasionalmente se presentan estos pacientes para
anestesia, particularmente para colecistectomia y opera-
ciones de cataratas.

Son muy sensibles a los sedantes y a las drogas anes-
tésicas,’ pudiendo ocurrir depresion respiratoria. Por lo
tanto, es mejor evitar los sedantes y los opidceos en la
premedicacién. Son sensibles a barbitdricos, benzodia-
cepinas y anestésicos volatiles, todos los cuales pueden
producir apnea prolongada, aan a dosis bajas.* Debido
a la debilidad muscular es ficil luxar la mandibula
para mantener la via aérea permeable o durante la in-
tubacién endotraqueal. Durante la anestesia son fre-
cuentes las disrritmias cardiacas. La administracién de
succinilcolina va seguida de miotonia severa, impidien-
do la ventilacién del paciente.®® También la administra-
ci6n de neostigmina, y la presencia de hipotermia, esca-
lofrios e hiperkalemia pueden provocar miotonfa. Dado
que la anestesia con halotano frecuentemente se acom-
pafia de escalofrios, se debe elegir otro anestésico. Por
lo general, el efecto de los relajantes musculares no des-
polarizantes se prolonga; por lo tanto, s6lo deben admi-
nistrarse relajantes de accién corta como el atracurio® o
el vecuronio bajo intensa monitorizaciéon de la transmi-
sibn neuromuscular.' La estimulacién del nervio no debe
ser continua y no debe iniciarse antes de la intubacién
endotraqueal, ya que puede provocar miotonia. En el
postoperatorio las infecciones del térax, originadas por
debilidad de los musculos respiratorios y la asplracxén,
afectan a un 20% de los pacientes. La debilidad respi-
ratoria postoperatoria temprana es frecuente, y se debe
a la debilidad de musculos intercostales y diafragma.
Esto conduce a ventilacién rapida pero superficial.
También se dificultan la tos y la deglucién.®®* La con-
tractura muscular puede tratarse con la administracién
intravenosa de procainamida, anestésicos locales, di-
fenilhidantoina, anestésicos volatiles y esteroides.

2. Miotonia Congénita (Miotonia de Thomsen)

Esta enfermedad hereditaria autosomica dominante
se caracteriza por miotonia generalizada sin cardiomio-
patia o atrofia muscular. Al contrario, se observa' con
frecuencia un aumento en la masa muscular. La preva-
lencia es de 1 por cada 100,000 personas. El origen de
esta enfermedad es neurolégico y no muscular como en
la mayoria de los otros tipos. El inicio de los signos cli-
nicos de la enfermedad se presenta a los 5 a 15 afios de
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_edad. Sin embargo, los sintomas pueden estar presentes

al nacer: hipotonia, llanto débil, deglucnbn y chupeteo.
Por lo general, el estado mejora, pero, ira seguido de
retraso mental y lento desarrollo del lenguaje e hipoto-
nia. Inicialmente, las extremidades son las afectadas
pero, con una rapida progresién hasta la incapacidad
total. Generalmente se presentan contracturas
musculares. La miotonia es mas severa después del re-
poso y disminuye con el ejercicio. Se usan con éxito la
quinidina y la procainamida en el tratamiento de esta
miotonia. Los pacientes se presentan al quiréfano para
reparacién de hernias inguinales, correccién de equino-
varo y miringotomia. Toleran todas las drogas anestési-
cas excepto la:succinilcolina, la cual desencadena la
miotonia. Los relajantes musculares no despolarizantes
tienen un efecto prolongado. La miotonia desaparece
durante el suefio profundo o la anestesia general, pero
reaparece durante la emergencia. Debido a la contrac-
tura muscular, es frecuente observar fijaciéon de la
mandibula (anquilosis) y de la espina, lo cual interfiere
con la anestesia.’ Los pacientes son propensos a aspira-
cién debido a la deglucion alterada y a un vaciamiento
gastrico retardado. También puede estar presente car-
diomiopatia.

3. Paramiotonia (Miotonia de von Eulenburg)

Este tipo de miotonia se prec1p1ta por la exposicién
al frio y desaparece con el calentamiento. Esto puede
inducir miotonia durante cirugia cuando los pacientes
se enfrian. La quinidina es un buen agente terapéutico.

Distrofia Muscular Progresiva®

En este grupo de enfermedades la disfuncién espon-
tanea de los musculos ocurre como el resultado de la de-
generacion del tejido muscular. Frecuentemente hay re-
traso mental. A este grupo pertenecen la distrofia pseu-
dodistréfica (Distrofia de Duchenne), Distrofia Facio-es-
capulo-humeral (Landouzy-Dejerine), Distrofia de
hombro y brazo, Distrofia de extremidades-cintura (de
Erb y Leyden-Moebius) y Oftalmoplejia progresiva ex-
terna.
1. Distrofia Muscular de Duchenne®

Es la distrofia mas frecuente, con una incidencia de
30 en cada 100,000 personas. Esta ligada a X y se here-
da recesivamente. El inicio es a edad temprana (2 a 6
afios), con debilidad pélvica y alargamiento de los
musculos, seguida posteriormente de atrofia de los
misculos proximales. Es tipico el signo de Gower: los
pacientes usan sus manos para levantar sus piernas y se-
pararlas del piso. La muerte ocurre entre los 15 y los 25
afios de edad. En las etapas tempranas, existen niveles
plasmiticos elevados de las etapas tempranas, existen
niveles plasmaticos elevados de CPK, TGO, DHL, TGP
y aldolasa. En 50-70% de los pacientes, aparecen anor-
malidades cardiacas y degeneracién miocéardica,
causando taquidisrritmias y bloqueo cardiaco.®” La de-
bilidad de los misculos respiratorios tiende a causar in-
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fecciones pulmonares. Tanto las anomalias cardiacas
como respiratorias representan las principales causas de
muerte, pero también, provocan problemas anestésicos.
La hipomotilidad del tracto gastrointestinal conduce a
un alto riesgo de aspiracion, tanto en la induccién como
en la emergencia de la anestesia, asi como también, los
mecanismos de deglucién alterados y los reflejos farin-
geos comprometidos. Se han reportado taquicardia, fi-
brilacién ventricular y paro cardiaco durante la induc-
cién anestésica, y en todos los casos se habfa empleado
succinilcolina. La respuesta a la succinilcolina es impre-
decible en cuanto al tiempo de duracién de su efecto,
causa hiperkalemia® y en algunos casos se ha reportado
aparicién de rabdomiolisis.®® Es por estas razones que
debe evitarse el uso de succinilcolina en estos pacientes.
La mayoria de los pacientes reaccionan en forma nor-
mal a los relajantes no despolarizantes, atn cuando al-
gunos mostraran un aumento en la susceptibilidad a
ellos. La neostigmina debe evitarse, ya que precipita
miotonia.”® También debe evitarse la atropina, ya que
incrementa la taquicardia y disminuye la motilidad in-
testinal. Esta indicada fisioterapia respiratoria para pre-
venir complicaciones pulmonares.

2. Distrofia de Landouzy-Dejerine’!

Es el tipo facioescapulohumeral, se hereda en forma
autosomica dominante y afecta tanto a hombres como
mujeres. Se inicia en la adolescencia en la cintura esca-
pular, y causa menor afeccion cardiaca y respiratoria
que la de Duchenne. Es lentamente progresiva.

3. Distrofia de Cintura Miembros

Se puede dividir en el tipo de la cintura escapular
(distrofia de Erb), y distrofia de cintura pélvica (distro-
fia de Leyden-Moebius). El inicio es entre los 10-30 afios
de edad. Es frecuente la afeccion cardiaca, que produce
taquicardia sinusal y bloqueos de rama.

4. Oftalmoplejia Progresiva Externa™

Se hereda en forma autosdmica, dominante, y se ini-
cia antes de los 30 afios de edad, manifestandose con
ptosis y debilidad de los musculos extraoculares. Fre-
cuentemente se le confunde con miastenia gravis. Hay
un aumento en la sensibilidad a los relajantes no despo-
larizantes, con pobre respuesta a las anticolinesterasas.

Parilisis Periédica Familiar

La parilisis periédica familiar es una enfermedad
hereditaria, autosémica dominante con alta penetracién
en el varon. Existen tres variedades: con concentracio-
nes de potasio durante los ataques alta, normal y baja.
Los episodios hiperkalémicos se inducen con el ejercicio,
con infusiones de potasio y exposicion a oro. Los ata-
ques normokalémicos se precipitan por el consumo de
alcohol, el ejercicio y el estrés emocional. En el tipo
hipokalémico, que es el mas frecuente, los ataques se
asocian a ingesta alta de carbohidratos, frio,  estrés
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mental, trauma, estrés quirirgico o menstruacién.” La
paralisis afecta primariamente las extremidades superio-
res e inferiores, en forma asimétrica, el cuello y el tron-
co. Rara vez se afectan el diafragma y los muasculos del
craneo. Por lo general, ocurre un aumento de la presién
arterial y pueden aparecer arritmias. El ECG muestra
signos de hipokalemia. Pueden ocurrir bradicardia
transitoria, hipertension y dilatacién cardiaca.

La evaluacién preanestésica de estos pacientes debe
incluir la recomendacién de evitar una ingesta con alto
contenido en carbohidratos, proveer sedacién para evi-
tar la ansiedad, prevenci6on contra la exposicion al frio y
una cuidadosa evaluacién de la concentracién de pota-
sio. Deber4 limitarse la administracién de glucosa, por
sus propiedades para sacar potasio, y si es necesario, de-
beran administrarse potasio adicional a estos pacientes.
Debe evitarse la alcalosis, ya que causa una desviacién
hacia abajo de los niveles de potasio sérico. Se debe
prestar especial atencién al monitoreo del ECG. Debe
evitarse dentro de lo posible la administraciéon de rela-
jantes musculares, ya que su efecto es incierto. Se reco-
miendan soporte ventilatorio postoperatorio y monito-
reo. También los glucocorticoides pueden desencadenar
un ataque.

En la forma de la enfermedad asociada a niveles ele-
vados de potasio (paralisis hiperkalémica), los ataques se
precipitan con el ejercicio. Estos ataques son mas breves
y se inician en las extremidades inferiores, extendiéndo-
se gradualmente al resto del cuerpo. Por lo general nc
se afectan los musculos respiratorios. En estos pacientes
debe evitarse el periodo perioperatorio de deplecién de
carbohidratos, la ingesta de potasio debe restringirse y
se debe administrar glucosa en abundancia. También
aqui, el efecto de los relajantes musculares es imprede-
cible.

Hipertermia Maligna™. 7

La hipertermia maligna es una entermedad heredi-
taria, caracterizada por el desarrollo ripido de un esta-
do 'hipermetabélico ‘que ‘resulta en hipertermia
fulminante. Basicamente se trata de una enfermedad
muscular que se ha asociado a la administracién de suc-
cinilcolina y de agentes inhalados potentes. Los signos
mas tempranos son taquicardia, arritmias, presion arte-
rial inestable, aumento en la concentracién de CO2 al
final de la espiracién, seguido de acidosis metabélica,
rigidez muscular, hiperventilacién, hipoxia y cianosis.
También se presentan mioglobinuria y cifras elevadas
de CPK. El tratamiento es dificil y la mortalidad es
alta. Se piensa que el mecanisme basico de la hiperter-
mia es un defecto en el metabolismo del calcio en la
célula muscular. Se asemeja al sindronie neuroléptico
maligno.

La deteccién de la hipertermia maligna debe efec-
tuarse en todos los pacientes que tengan una historia su-
gestiva de-la enfermedad, ya sea en ellos mismos o sus



144

familiares. La prueba mas confiable es ain la prueba
de la contracciéon con cafeina y halotano en las biopsias
musculares del paciente.

Cuando se ha diagnosticado la susceptibilidad a Hi-
pertermia Maligna (HM) antes de la anestesia, se admi-
nistra un pretratamiento oral con dantrolene 2-4 mg/kg
al dia, durante 2-3 dias; o bien en el caso de una emer-
gencia, se administra intravenoso 1-2 mg/kg inmediata-
mente (10 minutos) antes de la induccion anestésica, lo
cual proveeré proteccién por aproximadamente 6 horas.
Es muy importante durante el periodo perioperatorio el
alivio de la ansiedad y del estrés, por lo cual, se reco-
mienda sedacién intensa, y se deben evitar alfa’y beta
simpaticomiméticos. Por ello, se recomienda el droperi-
dol, pero, las drogas anticolinérgicas (atropina) y las fe-
notiazinas deben evitarse. Para la induccién anestésica
pueden emplearse barbitaricos, bénzodiacepinas, etomi-
dato o propofol junto con é6xido nitroso, opidceos y rela-
jantes musculares no despolarizantes. No deben admi-
nistrarse succinilcolina, ni anestésicos inhalados ni keta-
mina. Cuando sea apropiado puede emplearse anestesia
regional.

Si se desarrolla hipertermia maligna durante la
anestesia, se debe administrar el dantrolene inmediata-
mente en forma intravenosa, y se suspendera el uso de
sustancias que pudieran provocarla.’® Se administra oxi-
geno y se trata de acidosis. Si es necesario se procede al
enfriamiento activo del paciente. El balance hidroelec-
trolitico debe restablecerse lo antes posible.
Dermatomiositis/polimiositis’

La etiologia de la polimiositis multisistémica es des-
conocida. Los sintomas son dermatitis, edema e infla-
macién de los musculos. En la mayoria de los pacientes
el inicio se remonta hasta el de una infeccién, mientras
que en un 20% presentan neoplasias. La caracteristica
principal es la debilidad muscular por lo general, de la
pelvis, el hombro y el cuello. La debilidad de los
musculos respiratorios puede causar problemas. Algunas
veces el miocardio se encuentra afectado, con insufi-
ciencia ventricular izquierda. El anestesi6logo se enfren-
tara a la insuficiencia respiratoria y cardiaca de estos
pacientes. Cuando los musculos faringeos estdn afecta-
dos, pueden ocurrir aspiracion y neumonia. La altera-
cion es distal a la unién neuromuscular y por lo tanto,
no parece existir un efecto aumentado de los relajantes
musculares no despolarizantes,” ain cuando se han pu-
blicado reportes sobre una duraciéon prolongada de es-
tOS.w' 80
Disfuncién autonémica, sindrome de Shy-Drager.8!- 8
SINDROME DE RILEY-DAY®

La disfuncién autonémica puede ser primaria, idio-
patica, o bien debida a enfermedades sistémicas. El Sin-
drome de Riley-Day es el tipo familiar, que ocurre pre-
dominantemente en los nifios. Se hereda en forma auto-
sOmica recesiva. Se inicia con labilidad autonémica, tal
como hipertension que cambia brusgarxiente'a hipoten-
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sion, hiperpirexia, hipersalivacion, labilidad emocional
e insensibilidad al dolor. Hay dificultad para la deglu-
cién, la lengua es suave sin papilas gustativas ni papilas
filiformes. La respuesta, ventilatoria al di6xido de carbo-
no, estd disminuida.

El Sindrome de Shy-Drager’* o variedad idiopatica,
consiste en falla, autonémica y se presenta con hipoten-
sién postural, retencién urinaria, mal funcionamiento
intestinal, disminucién de la sudoracién, intolerancia al
calor, e impotencia sexual dentro de la cuarta o quinta
décadas y més frecuentemente en los hombres. El con-
trol de la respiracion es anormal, los baroreflejos estan
ausentes. La etiologia es desconocida; sin embargo, hay
ciertas caracteristicas neurologicas centrales, por
ejemplo: parkinsonismo. Los niveles plasmaticos de
noradrenalina estin bajos en la mayoria de los pacien-
tes. Los pacientes responden en forma normal a la ad-
ministraciéon de agentes adrenérgicos de acci6n indirec-
ta (efedrina) y no son anormalmente sensibles a agentes
adrenérgicos de accién directa (noradrenalina, fenilefri-
na, isoproterenol) lo cual contrasta con el tipo adquiri-
do de disautonomia.

El tipo adquirido de disautonomia se observa en en-
fermedades tales como diabetes mellitus,® insuficiencia
renal crénica, sindrome de Guillain-Barre y miotonia
distréfica; pero también, puede estar asociado a neopla-
sias. Los pacientes responden menos a agentes adrenér-
gicos de accién indirecta y responden exageradamente a
los agentes de acci6én directa.®

La disfuncién autonémica en todas sus variedades es
lentamente progresiva, la muerte ocurre después de un
ataque isquémico cerebral en 60% de los casos en un
periodo de 5 afios. En todos los casos, el manejo anesté-
sico es complicado por la pérdida de los reflejos cardio-
vasculares, lo cual normalmente compensa las alteracio-
nes fisiolégicas. Aparecen patrones respiratorios anor-
males, especialmente en relacién con anestesia.?’- 88 Se
supone que son debidos a una respuesta anormal a la
hipercarbia. Por lo general, hay hipersensibilidad a las
catecolaminas.%

Los pacientes tienden a desarrollar hipotension du-
rante la anestesia. Se requiere de tratamiento preopera-
torio para eliminar la hipotensién postural sin provocar
sobrecarga de liquidos: se reduce el secuestro venoso
(con vendajes, traje G), se incrementa la resistencia vas-
cular sistémica, y el volumen plasmatico. Cuando se ini-
cia la ventilacién artificial, se debe anticipar hipoten-
si6n. Se recomienda el tratamiento preoperatorio con 9-

alfa-fluorocortisona. Los pacientes son muy sensibles a

los agentes inductores, y tienen pocas respuestas autono-
mcas (taquicardia, sudoracién, lagrimeo, reflejos pupi-
lares) al estimulo quirargico, lo cual hace dificil juigar
el grado de profundidad anestésica. En teoria, la anes-
tesia regional es favorable, pero hay que anticiparse a la
hipotensién. Los pacientes presentan una respuesta exa-

.gerada a la pérdida sanguinea.
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