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Introduccion: Las enfermedades neuromusculares son poco comunes; sin
embargo, no es extrafio que algunos pacientes acudan a quiréfano para la
practica de estudios diagndsticos, para recibir algun procedimiento anestési-
co-quirurgico de una de sus complicaciones o para intervenciones sin relacion
con su enfermedad de base. Objetivos: Identificar las manifestaciones clini-
cas de las enfermedades neuromusculares, asi como la conducta anestésica
en estos pacientes. Desarrollo: Se realizé una revision de la literatura sobre el
tema, en el cual se abordé la problematica de las enfermedades neuromuscu-
lares para definir la conducta anestésica en estos pacientes. Conclusiones:
El anestesidlogo debe conocer la patogenia de las enfermedades neuromus-
culares y sus consecuencias con el uso de diferentes técnicas anestésicas, la
conducta a seguir durante el periodo perioperatorio, asi como la cinética y la
dinamica de los farmacos a utilizar para evitar complicaciones.

Palabras clave: Enfermedades neuromusculares, anestesia, relajantes
musculares.

SUMMARY

Introduction: Neuromuscular diseases are unusual; however, it is not so
strange that some patients enter the operating room for the practice of diagno-
sis studies in order to receive some anesthetic-surgical procedure due to
some of its complications or for interventions without any kind of relationship
with its basic disease. Objectives: To identify the clinical manifestations of
neuromuscular diseases, as well as the anesthetic performance in those pa-
tients. Development: It was carried out a literature review on the mentioned
topic, which embraced the set of problems around neuromuscular diseases in
order to define the anesthetic treatment over those patients. Conclusions:
Anesthesiologists should know the pathogenesis of neuromuscular diseases
and their consequences through the use of different anesthetic techniques, the
actions to be taken during the postoperative period, as well as the kinetics and
dynamics of the intended drugs to be used, in order to avoid complications.
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INTRODUCCION

Aunque muchas de las enfermedades neuromusculares son
poco comunes, no es extrafio que con cierta regularidad al-
guno de estos pacientes acuda a quiréfano para la practica
de estudios diagndsticos, para recibir alguna conducta anes-
tésico-quirdrgica de una de sus complicaciones o para inter-
venciones sin relacién con su enfermedad de base(V.

Las enfermedades neuromusculares mas frecuentes son:

Distrofias musculares

¢ Distrofia muscular progresiva o enfermedad de Du-

chenne. Es la miopatia mas frecuente de la infancia (30/

100.000 nacimientos). Se transmite por un gen recesivo

ligado al cromosoma X. Se caracteriza por debilidad mus-

cular proximal y pseudohipertrofia. Aparece a edades
tempranas para progresar paulatinamente hasta el fraca-
so ventilatorio y la muerte al final de la segunda década.

La afectacién de la musculatura respiratoria, que incluye

el diafragma, produce dificultad respiratoria con incapa-

cidad progresiva para toser y patrén restrictivo en las
pruebas de funcién pulmonar. La afectacién cardiaca

conduce a la insuficiencia congestiva. Puede asociarse a

valvulopatias, asi como a alteraciones del ritmo y de la

conduccién. El musculo liso del tracto gastrointestinal
puede también afectarse y produce hipomotilidad, retra-
so en el vaciamiento gdstrico y un aumento del riesgo de

aspiracién (Figura 1)1-),

Distrofia muscular de Becker. Es una variante de la an-
terior. Aparece de forma mads tardia, con evolucién mas len-
tay gran variabilidad en la forma de expresion clinica tanto
en la afectacion del musculoesquelético como cardiaco. Se
transmite de forma recesiva y ligada al sexo. Son frecuentes
los trastornos de la conduccién AV (bloqueos de rama o
completo) y se han descrito arritmias ventriculares severas
como causa de muerte sibita®.

Sindromes mioténicos. Se caracterizan por presentar un
signo clinico y electrofisiol6gico comun: la miotonia o con-
traccién persistente del misculo que no cesa al finalizar la
contraccién voluntaria o estimulaciéon del mismo. La mio-
tonfa es una enfermedad intrinseca del musculo que no es
prevenida ni aliviada por la anestesia general, regional ni
por los relajantes musculares. Puede resultar efectivo el uso
de quinina, procainamida o fenitoina o la infiltracién del
musculo con anestésico local®-),

Distrofia mioténica o enfermedad de Steinert. Es la mio-
patia mas frecuente de la edad adulta. Se transmite de forma
autosémica dominante (3-5/100,000). La forma de presen-
tacion es variable y se asocia a atrofia de los musculos de la
caray cuello, de los musculos abdominales, diafragma, velo
del paladar y de la faringe. Cursan con enfermedades endo-

Figura 1. Distrofia muscular.

crinas como atrofia testicular, diabetes, hipotiroidismo, in-
suficiencia suprarrenal. Coeficiente intelectual bajo. Los
estudios de funcién pulmonar muestran patrén restrictivo,
hipoxemia moderada con escasa respuesta ventilatoria a la
hipoxemia y la hipercapnia y disminucién de la sensibili-
dad del centro respiratorio con hipersensibilidad a farmacos
depresores, hipersomnia y apnea del suefio®.

Miotonia congénita o enfermedad de Thomsen. Se trans-
mite de forma hereditaria y dominante. Cursa con una ligera
disminucién de la fuerza muscular y no es evolutiva, aun-
que pueden presentar alteraciones de la conduccién e insu-
ficiencia cardfaca®.

Condrodistrofia mioténica o enfermedad de Schwar-
tz-Jampel. Afecta a nifios. Se caracteriza por anomalias fa-
ciales y oculares, microstomia y rigidez mandibular®).

Miopatias congénitas. Son extremadamente raras. Cur-
san con debilidad muscular, alteraciones de los musculos
inervados por pares craneales, deformidades y retracciones.
En la enfermedad central son caracteristicas: la luxacién
congénita de cadera, escoliosis, pie cavo asi como insufi-
ciencia respiratoria y miocardiopatia dilatada que pueden
ocasionar la muerte®.

» Paridlisis periddicas:

* Hiperpotasemia familiar. Se inicia con el ejerci-
cio o el ayuno. Ondas T picudas en el ECG durante
las crisis. Pueden presentar arritmias severas. Dura
de 1 a 2 horas.

* Hipopotasemia familiar. Hipotonia que puede
durar de horas a dias, se relaciona con el estrés,
perfusion de glucosa o insulina, hipotermia.

La disminucidn de la fuerza muscular y una mayor sensi-
bilidad a ciertos anestésicos puede predisponer al fallo res-
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piratorio en el periodo postoperatorio. El conocimiento ba-
sico en la conducta anestésica de estas enfermedades como
grupo y su potencial interaccion con ciertos agentes anesté-
sicos es necesaria para evitar el incremento de la morbilidad
postoperatoria.

Para el paciente portador de una miopatia, cualquiera
que ésta fuese la utilizacidn incrementada de ciertos far-
macos en general y de relajantes musculares en particular,
puede ser responsable de una respuesta habitualmente exa-
gerada que se caracteriza por: paralisis prolongada, hiper-
potasemia, rigidez muscular e incluso en los pacientes sus-
ceptibles hipertermia maligna.

Sin duda, la identificacién y la valoracién preoperatoria
de estos pacientes es de vital importancia y debera contar
con una historia clinica detallada donde se mencione el
tipo de enfermedad neuromuscular, los grupos musculares
afectos en grado y magnitud, su evolucién y estadio clinico
actual, debidamente documentado mediante informe neu-
rolégico y exploraciones complementarias.

Valoracion preoperatoria. La valoracién de estos pa-
cientes comprenderd el estudio preoperatorio habitual aso-
ciado al andlisis més detallado de cuatro aspectos: respira-
torio, cardiovascular, nutricional y musculoesquelético.

Osteomuscular. Consideraciones clinicas: Los sintomas
suelen ser evolutivos y difieren de una enfermedad a otra,
asi como dentro de la misma enfermedad. En las distrofias
musculares, la afectacién muscular suele ser progresiva y
difusa, con predominio en cintura y cara y con retracciones
que dificultan el movimiento articular. En los sindromes
mioténicos, la miotonia es el signo clinico caracteristico
aunque ademads presenta atrofia del cuello y la cara.

» Factores perioperatorios desencadenantes de miotonia.
¢ Factores fisicos: frio, temblores, bisturi eléctrico.

e Factores anestésicos: succinilcolina, anticolinesterasicos.
* Otros: propranolol, potasio.

Afectacion respiratoria. La caracteristica comdn a to-
das ellas es la de un pulmén normal y una pared toracica
débil. A medida que la enfermedad neuromuscular avanza,
aparecen debilidad y fatiga muscular y secundariamente
deformidades musculoesqueléticas como escoliosis, que lle-
van al paciente a respirar de una forma rapida y superficial,
a utilizar la musculatura accesoria de la respiracién, la mus-
culatura abdominal y progresivamente a respirar de una for-
ma incoordinada presentando finalmente respiracién para-
ddjica toracoabdominal. La debilidad diafragmatica,
manifiesta en decubito supino, hace que éste se desplace
cefdlicamente durante la inspiracion ante la incapacidad de
crear la suficiente tensién pulmonar para mantener el conte-
nido abdominal ®.

Evaluacién de examenes complementarios:

e Las pruebas funcionales respiratorias mostraran tipi-
camente un patrén restrictivo con disminucién de los
volimenes pulmonares con relacién al estadio de la
enfermedad.

e Disminucién de la capacidad vital forzada, de la capa-
cidad residual funcional y en definitiva de la capaci-
dad pulmonar total. Cuando la CVF es inferior al 30%
de lo esperado, el paciente puede precisar asistencia
ventilatoria postoperatoria, sobre todo para procede-
res quirdrgicos mayor.

e Ladeterminacién de la PIM (presion inspiratoria maxi-
ma) y sobre todo de la PEM (presidn espiratoria maxi-
ma) nos permitird valorar la fuerza para toser y para
movilizar secreciones. Una PIM menor a-25 cm H,0
(normal en el adulto joven —125 cm H,0) y una PEM
menor a +40 cm H,O (normal en el adulto joven 200
cm H,0) sugieren una severa limitacion de la respira-
cién y una gran pérdida de la fuerza para toser respec-
tivamente.

e La gasometria arterial puede mostrar hipoxemia e in-
cluso hipercapnia, sobre todo en aquellos pacientes
que por su enfermedad de base presenten ademas alte-
raciones centrales de la respiracién con: hipoapneas,
alteraciones de la fase REM e hipersomnia diurna.

e En laradiografia de térax debemos buscar la posicién
de la traquea, del diafragma y de la caja tordcica, la
presencia de atelectasias laminares o segmentarias e
incluso de infiltrados pulmonares secundarios a la
sobreinfeccion de las mismas.

La insuficiencia respiratoria es la principal complicacién
postoperatoria, siendo por todo lo mencionado anteriormente
de etiologia multifactorial: fatiga muscular, dificultad para
movilizar secreciones, formacion de atelectasias, aumento
del trabajo respiratorio, escasa reserva ventilatoria, mayor
sensibilidad a los opidceos y al efecto residual de farmacos
anestésicos. El uso de técnicas anestésicas combinadas con
bloqueos regionales que permitan disminuir las dosis de
opioides y de relajantes musculares y la instauracién precoz
de fisioterapia respiratoria perioperatoria pueden disminuir
el porcentaje de este tipo de complicaciones”.

Afectacion cardiaca. Las miopatias congénitas pueden
asociarse a la presencia de alteraciones de la conduccién
auriculoventricular, valvulopatias (prolapso o insuficien-
cia mitral), hipertrofia obstructiva del ventriculo derecho o
muerte subita®.

Evaluaciones complementarias: Electrocardiograma, Hol-
ter, ecocardiografia para valorar las valvulopatias y de la frac-
cién de eyeccion. Estudio electrofisioldgico se planteard en aque-
llos pacientes con trastornos severos de la conducciéon AV.

En otros trastornos neuromusculares como en la esclero-
sis multiple, las polineuropatias y en las lesiones medulares
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no es inusual la presencia de disfuncién autonémica carac-
terizada por: hipotensién autonémica, taquicardia de repo-
so e {leo paralitico.

La potencial inestabilidad hemodindmica que pueden
desarrollar estos pacientes durante el periodo preoperatorio
exige una monitorizacién exhaustiva®.

Alteraciones nutricionales. La malnutricién en estos
pacientes no es un hecho excepcional y es también el resul-
tado de una etiologia multifactorial: trastornos y dificultad
para deglutir por lo que evitan comer y beber, disminucién
del vaciamiento gastrico y de la motilidad gastrointestinal,
estrefiimiento crénico y por todo ello pérdida del apetito.
Esta situacién en dltima instancia conlleva un déficit pro-
teico-caldrico constatable por pruebas analiticas preopera-
torias (albumina y prealbimina, triglicéridos, fosfato, mag-
nesio, sideremia) que puede favorecer el fallo respiratorio,
la mala cicatrizacion de las heridas, el fallo de las suturas, el
deterioro de la inmunidad y las infecciones0-13),

Se debe considerar un soporte nutricional precoz, inclu-
so preoperatorio, en aquellos pacientes mds gravemente
desnutridos en los cuales el reestablecimiento de la nutri-
cion enteral se verd retrasado ya sea por la propia interven-
cién quirdrgica o por el grado de afectacién intestinal.

Medicacién preanestésica. La medicacion preanestési-
ca en estos pacientes es deseable pues la ansiedad y la agita-
ci6én es muy frecuente. Se recomienda el uso de benzodiace-
pinas a dosis bajas por via oral y se desaconseja la via
intramuscular, asi como el uso de opioides. También se re-
comienda el uso de farmacos antihistaminicos y procinéti-
cos para prevenir la broncoaspiracién y por dltimo la utili-
zacién de profilaxis antitrombética, sobre todo en la
enfermedad de Duchenne.

Conducta anestésica. La eleccion de la técnica anestési-
ca dependera del tipo de paciente y sobre todo de la inter-
vencién quirdrgica propuesta. A pesar de que se utilizan
técnicas locales y locorregionales, la mayoria recomienda
la anestesia general y las combinadas sobre las generales
simples por la posibilidad de reducir las dosis totales de
opioides y relajantes musculares y proporcionar una via al-
ternativa de analgesia, sobre todo en el postoperatorio de
procederes quirdrgicos de mayor toracoabdominal o de la
correccidn ortopédica de la escoliosis.

¢ Anestesia general. Se tendra sumo cuidado al abordar
la via respiratoria. Hay que tener en cuenta el riesgo
aumentado de regurgitacién por pérdida de tono del
tractus respiratorio superior y la mayor incidencia de
intubacién dificil por la combinacién de contracturas
del cuello y mandibula y deformidades musculoes-
queléticas.

e Miorrelajacion. La respuesta de estos pacientes a la
accién de los relajantes musculares no despolarizan-

tes es muy variada, por lo que debemos administrarlos
bajo monitorizacién neuromuscular y titulacién pro-
gresiva de las dosis. No se recomienda la reversién
sistemdtica del bloqueo neuromuscular con anticoli-
nesterasicos dada la variabilidad en la respuesta des-
de la aparicién de contracturas en las miopatias mio-
ténicas y la flaccidez en la miastenia.

* Monitorizacién: Estos pacientes requieren una ade-
cuada monitorizacidn, intra y postoperatoria consis-
tente en presion arterial media no invasiva, electro-
cardiograma, frecuencia cardiaca, presiones
intrapulmonares, oximetria de pulso, CO, espirado
(Pet CO,), temperatura, hemogasometria e iones. Debe
prevenirse el dolor postoperatorio.

Ademds, debe monitorizarse la funcién neuromuscular(4-10),
Se debe determinar la altura del «twitch» inicial y estimular
el nervio cubital mediante impulsos eléctricos supramaxi-
mos de onda cuadrada en tren de cuatro de 0.2 segundos,
con intervalos de 15 segundos y frecuencia de 0.1 Hz. Para
ello se colocaran los electrodos en la cara interna y ventral
del antebrazo sobre el trayecto del nervio cubital y un trans-
ductor en la cara palmar del pulgar para procesar y registrar
la respuesta en graficos de barra y/o de forma digital. La
calibracién automadtica se considera valida con una ganan-
cia de 1 a 2 y un artefacto interior a 5%14-19),

Luego de calibrarse el monitor, se procederd a adminis-
trar la dosis del relajante muscular a utilizar. Se evaluaran
las siguientes variables de respuesta de la funcién neuro-
muscular:

e La intubacion orotraqueal se debe realizar cuando
la altura del twitch (TOF) disminuya 40% del valor
inicial.

* Tiempo de instauracion del bloqueo maximo (IBM):
Es el tiempo que transcurre entre la inyeccién del rela-
jante muscular y la abolicién de las sacudidas (twitch)
hasta 10% o menos. Su valor se determina en segundos.

* Tiempo de eficacia clinica (TEC): Abarca el tiempo
desde la inyeccién del medicamento y la recupera-
cion de 25% de la altura control del «twitch», sin ad-
ministrar nuevas dosis y se expresa en minutos.

« Indice de recuperacion (IR 25-75): Es el tiempo re-
querido para que la altura del twitch ascienda de 25 a
75%. Su unidad de medida es en minutos.

* Tiempo de duracion total (TDT): Es el tiempo trans-
currido desde la inyeccién de la droga y la recupera-
cion de 90% de la altura del twitch inicial. Su valor se
expresa en minutos.

* Dosis de mantenimiento: Es el niimero y la cantidad
de dosis administrada cuando el estimulo inicial se
recupera 25%.
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Segtin se observa en el diagrama (Figura 2), representamos
las variables de respuesta de la funcién neuromuscular (FNM).

Para la evaluacion clinica de la recuperacién de la fuerza
muscular se evaluaran los siguientes pardmetros:

» FElevar la cabeza por mas de 60 segundos.

* Asir fuertemente la mano.

* Buena apertura ocular espontdnea o al llamado.

e Adecuada coordinacién de los movimientos de los
miembros.

» Espirometria con valores de volumen tidal de 6 mL/kg.

* Frecuencia respiratoria. Valores normales entre 12 y
20 resp/minuto.

* Gasometria dentro de limites fisiol6gicos.

El mejor método de monitorizacién de la transmision
neuromuscular, es la estimulacién de un nervio motor peri-
férico accesible y la valoracion de la respuesta del muisculo
por el inervado('*'9, Durante la anestesia no es posible
medir la contracciéon muscular voluntaria.

El acelerémetro (Figura 3), es el monitor de funcién neuro-
muscular mds aceptado en el intraoperatorio. Su principio se
basa en la Segunda Ley de Newton o Ley de la Dindmica. Si
se conoce que la fuerza es directamente proporcional a la
masa por la aceleracién, en igualdad de masa, la fuerza sera
proporcional a la aceleracién. Para medir la aceleracion se ha
empleado un dispositivo piezoeléctrico de cerdmica que se
fija con bandas adhesivas al pulgar. El desplazamiento del
mismo crea una sefial eléctrica proporcional a la aceleracidn.

La exposicién de este electrodo a una fuerza, genera un
voltaje eléctrico proporcional a la aceleracién del pulgar en
respuesta a la estimulacion nerviosa. Esta sefial eléctrica
producida cuando se mueve el pulgar es analizada y ejecu-
tada por un sistema de grabacién, que permite sea almace-
nada y posteriormente reproducida a través de una interfase
en un computador personal IBM compatible, previamente
programado con un software lector de tarjeta. Se ha sefiala-
do que la precision de este método parece ser comparable
con las mediciones mecdnicas.

Todas estas variables de monitorizacién se realizan con
un estimulo supramaximo, que consiste en un estimulo eléc-
trico aplicado a un nervio periférico cuya intensidad est4 li-
geramente por encima (20-25%) de la necesaria para alcanzar
una maxima respuesta. Su determinacién sirve como referen-
cia a todos los estimulos subsiguientes pues los resultados
seran expresados como un porcentaje de esta respuesta.

La monitorizacién de la transmisién neuromuscular jue-
ga, sin lugar a dudas, un elemento importante a tener en
cuenta en la conduccién perioperatoria de estos pacientes.
Al analizar las variables de la FNM en los pacientes miasté-
nicos, se ha descrito que tanto el IBM, el TEC, el IR y el
TDT se prolongaron con todos los bloqueadores neuromus-

TOF

6n o recuperacion

TDT

IR 25-75
IBM

Figura 2. Diagrama de variables de funcién neuromuscular.

% de relajaci

Figura 3. Monitor de funcién neuromuscular (TOF WATCH).

culares utilizados al compararlos con los resultados obteni-
dos en pacientes sin este tipo de afeccién. No obstante, al
comparar los valores del TEC y del TDT del mivacurio con
los de vecuronio, rocuronio, atracurio y cisatracurio, fueron
dos veces menores(!%).

Postoperatorio y criterios de extubacion. Los cuidados
postanestésicos se deben realizar en Unidades de Cuidados
Intensivos o Salas de Cuidados Postanestésicos, donde se
mantendrd la vigilancia estricta de la ventilacién y el trata-
miento del dolor, que son elementos importantes. Se deben
evaluar los pacientes que por cualquier causa tuvieran pro-
longacién de la ventilacién mecdnica causada por la exten-
si6n del bloqueo neuromuscular(),

La extubacién debe realizarse en condiciones de normo-
termia para evitar los escalofrios como causa de incremento
en el trabajo respiratorio y posible causa de insuficiencia res-
piratoria o de contractura en el paciente mioténico. Debere-
mos proporcionar buena calidad analgésica para permitir fi-
sioterapia respiratoria vigorosa y soporte nutricional precoz.
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Ningtin paciente debe ser descurarizado al finalizar el
acto quirdrgico por lo que la recuperacion de todos debe ser
de forma espontanea.

Para la extubacién, el paciente debe haber recuperado
satisfactoriamente la funcién neuromuscular, tanto desde el
punto de vista clinico como por la monitorizacién de la
funcién neuromuscular. Debe valorarse el estimulo (tren de
cuatro), pues nos brinda la posibilidad de estimar cuantita-
tivamente el grado de bloqueo neuromuscular (BNM), sin
necesidad de una respuesta previa que sirva de control, sim-
plemente al contar con el nimero de sacudidas evocadas
por las cuatro estimulaciones. También se puede determinar
su profundidad y el cociente T4/T1 que es la amplitud de la
cuarta respuesta frente a la primera del mismo estimulo en

tren de cuatro. Esto se traduce en la garantia de la recupera-
cion objetiva de la contraccién muscular y la seguridad ab-
soluta para extubar dichos pacientes.

Se concluye que el anestesi6logo debe conocer la pato-
genia de las enfermedades neuromusculares y sus conse-
cuencias con el uso de diferentes técnicas anestésicas, la
conducta a seguir durante el periodo perioperatorio, asi como
la farmacocinética y la farmacodinamia de los farmacos a
utilizar en aras de evitar complicaciones y enfatizar que los
métodos corrientes de valoracidn del grado de relajacién y
la administracién de potentes relajantes musculares traen
aparejados una innecesaria e inaceptable proporcién de pa-
cientes con riesgo de curarizacién residual, al parecer infre-
cuente cuando se monitoriza la funcién neuromuscular.
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