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Anestesia en los pacientes con Distrofia muscular de Duchenne y Becker

F.Racca
SC Anestesia e Rianimazione 1 ASO Alessandria

Los pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne (DMD) y Distrofia Muscular
de Becker (DMB) tienen un mayor riesgo anestésico, bien por las alteraciones
fisio-patoldgicas del aparato cardiovascular y respiratorio, causadas por la
patologia misma, bien porque algunos de los farmacos que se usan para la
anestesia pueden desencadenar procesos patoldgicos peligrosos. Dado que la
esperanza de vida de los pacientes con DMD ha aumentado notablemente en los
dltimos afios, hay una mayor necesidad de emplear procedimientos quirdrgicos
para los que se necesita anestesia o sedacion.

Estas sugerencias se han ajustado a la realidad de los pacientes que padecen DMD
y DMB, y se basan en las recomendaciones para la anestesia y el manejo
perioperatorio de los pacientes con enfermedades neuromusculares. Dichas
recomendaciones se desprenden de la Consensus Conference que se celebrd en
Turin en el mes de octubre de 2011, organizada con el apoyo de SIAARTI (Sociedad
ltaliana de Anestesia, Analgesia, Reanimacidon y Terapia Intensiva) y AIM
(Asociacion ltaliana de Miologia) y que recientemente se publicaron en la
revista cientifica "Minerva Anestesioldgica".
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La calidad de la evidencia y la fuerza de dichas recomendaciones se expresaron
utilizando el enfoque GRADE?.

Esta resefia de sugerencias concernientes a la anestesia y el manejo
perioperatorio de los pacientes que padecen DMD y DMB, se desglosa en tres
partes: evaluacion y manejo preoperatorio, manejo intraoperatorio, manejo
postoperatorio.

- Todos los pacientes en los que se sospecha o se ha confirmado la presencia
de DMD y DMB, se deben considerar con alto riesgo de rabdomiolisis aguda e
hipertermia maligna.

- A todos los pacientes con DMD y DMB siempre se les recomienda una
valoracion reciente de la funcion respiratoria (radiografia de térax, espirometria,
pico de tos, Sa0, EGA si Sa0, en aire ambiente< 95%, estudio respiratorio
nocturno, tanto si se detectan signos/sintomas de apneas nocturnas o de
hipoventilacidn nocturna), como si son pacientes asintomaticos, con la finalidad
de evaluar el riesgo de complicaciones respiratorias y la necesidad de un manejo
peri y postoperatorio especifico’.
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- Si no se logra completar el diagndstico en el domicilio, se justifica la
hospitalizacion preoperatoria.

- A todos los pacientes que padecen DMD y DMB con reserva respiratoria
limitada y/o con tos ineficaz (véase cuadro 1), se les deberia capacitar para usar
la ventilacion no invasiva y/o la técnica manual o mecdnica de tos asistida en el
periodo preoperatorio. Ademas, se les deberia asistir con estas técnicas durante
el periodo intraoperatorio, si la anestesia se efectia con anestesia locorregional
o sedacion y, siempre, durante el periodo postoperatorio. Frente a determina-
das condiciones clinicas (neumotdrax no drenado, enfisema bulloso, barotrauma
pulmonar previo, neumotdrax recidivante, cardiopatia aguda, hipertension intra-
craneal) es necesario hacer una evaluacion atenta de los riesgos y los beneficios
antes de usar la maquina de la tos y, de usarse, se aconseja seleccionar
presiones mas bajas y un estricto sequimiento clinico e instrumental.

- El tiempo necesario para la capacitacion en el uso del ventilador y de la
madquina de la tos es diferente y conforme a cada paciente. Excepto en los casos
de operaciones urgentes, antes de la intervencion, deberia documentarse la
eficacia de la capacitacion.
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CUADRO 1. Indicaciones instrumentales de trastornos respiratorios significativos para los que
se necesitan medidas terapéuticas en la fase intra y/o postoperatoria

TRASTORNOS RESPIRATORIOS MEDIDAS TERAPEUTICAS

Indicaciones instrumentales de reserva respiratoria limitada (10 mds de las siguentes):

Capacidad vital forzada <50% (60% en nifios) del valor
normal sélo si el paciente logra efectuar la prueba de
forma fiable

Hipercapnia diurna (PaC0,>45mmHg’)

Hipercapnia nocturna significativa (ETCO, o PtcCO,
=50mmHg por mas del 10% del suefio o PtcCO,
=50mmHg durante al menos 5 minutos consecutivos*)

Desaturaciones nocturnas significativas (Sp0, <90% por Capauta(:lon
mas del 10% del suefio 0 Sp0, <90% durante almenos en ventilacion
5 minutos consecutivos o0 >4 episodios de Sp0, <92% o . .

disminucion Sp0, de al menos el 4% por hora de suefio”) no Inyasivd

Apneas significativas durante el suefio (no existe,
conforme a nuestro conocimiento, un valor de cut off
en terminos de AHI. Algunos autores aconsejan para los
pacientes con Distrofia Muscular de Duchenne empezar
la ventilacién no invasiva si el AHl es >10% Otros
autores aconsejan aplazar la cirugia electiva a después
de la capacitacion en CPAP para los pacientes de alto
riesgo”)

Duchenne
niEspana




CUADROL. Indicaciones instrumentales de trastornos respiratorios significativos para los que
se necesitan medidas terapéuticas en la fase intra y/o postoperatoria

TRASTORNOS RESPIRATORIOS MEDIDAS TERAPEUTICAS

Indicaciones instrumentales de tos inefectiva (10 mds de las siguientes):

@ Pico de tos<270 I/min
(adulto-adolescente sélo si el paciente logra
efectuar la prueba de forma fiable)

Capacitacion en técnica manual

‘ MEP<60 cmH20 sdlo si el paciente logra y/o meca’nlca de tos aS|Stida

efectuar la prueba de forma fiable

. Criterios anamnésicos para los nifios

Leyenda: ETCO0,, PCO, de fin espiracidn; PtcCO,, PCO, transcutdnea; Sp0,, saturacidn de 0, en pulsioximetria; MEP, presién
espiratoria maxima; AHI, indice apneas hipopneas
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- Todos los pacientes con DMD y DMB, potencialmente, pueden padecer altera-
ciones en el aparato cardiocirculatorio (la cardiomiopatia dilatada es la disfuncion
mas frecuente, pero también pueden estar afectados por trastornos del ritmo y de
la conduccion). Por dicha razén, se les debe someter a una atenta valoracion de la
funcionalidad cardiaca (ECG y ecocardiograma en todos. ECG holter si hubiera
signos o sintomas de arritmia) y a una optimizacion de la terapia cardioldgica
antes de la anestesia o de la sedacion’.

- La valoracion de la funcién respiratoria y cardiaca no debe ser de mas de un
afio. Puede resultar atil actualizar la evaluacion conforme al nivel de afectacion
del 6rgano y al estado clinico del paciente.

- En todos los pacientes con DMD con importantes alteraciones cardiacas, el
sequimiento intra y postoperatorio debe al menos incluir la medicion cruenta de la
presion arterial y la presion venosa centrall. De haber graves alteraciones de la
fraccion de eyeccion, se aconseja también un monitoreo del gasto cardiaco.

- El estado nutricional se debe optimizar antes de la intervencion quirdrgica. En
efecto, de haber malnutricion, la cicatrizacion de las heridas quirtrgicas puede
quedar afectada y la malnutricion puede repercutir también en la eficacia de la
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respiracion y de la tos'.

- En los pacientes que reciben una terapia esteroidea cronica hay que
evaluar atentamente la necesidad de administrar cortisona durante el periodo
intraoperatorio para prevenir una insuficiencia suprarrenal aguda'>®.

- Durante la valoracién preanestésica preoperatoria se debe examinar
con suma atencién la posibilidad de una intubacién dificil. De hecho, en
particular los pacientes con DMD, pueden tener una apertura bucal reducida,
macroglosia o una limitacion de la movilidad de la columna cervical. En estos
casos, la intubacidn debe llevarse a cabo conforme a las directrices para el
manejo de la via aérea dificil en los adultos’ y en los nifios®.

- En los pacientes con DMD y DMB puede resultar dificil asequrar
un acceso venoso adecuado. La canalizacién de una vena periférica profunda
del brazo puede resultar mas facil con la ayuda de la ecografia. Ademads, de
Ser necesario un acceso venoso central, la técnica de canalizacién venosa
central eco asistida se considera la técnica preferencial, tanto si el
catéter central se inserta en una vena periférica del brazo, como si se coloca
en una vena central.
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- Es muy importante hablar con el paciente y con la familia de los riesgos
y beneficios del procedimiento quirtrgico propuesto’.

MANEJO INTRAOPERATORIO

- Evitar absolutamente el uso de los anestésicos inhalatorios halogenados
y de la succinilcolina en los pacientes con DMD y DMB.

- Si resultara dificil encontrar un acceso venoso, algunos autores’
consideran sequra la administracion,==por periodos breves, de una
anestesia inhalatoria también a los pacientes con DMD y DMB. Sin embargo, los
asistentes a la Consensus Conference de Turin recomiendan, en estas
circunstancias, el uso de la ketamina por via intramuscular u oral .

- En todos los pacientes con DMD y DMB, para los que hay que eludir el
uso de los anestésicos inhalatorios halogenados, el mantenimiento de la
anestesia general se debe efectuar con farmacos intravenosos (anestesia total
intravenosa, TIVA)'.
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- En todos los pacientes con DMD y DMB el uso del curare no
despolarizante puede acarrear un bloqueo neuromuscular prolongado. Por
consiguiente, de ser posible, habria que evitar el uso de curare! De no ser
posible evitar su uso, la dosis deberia ser baja y titulada segun los efectos,
deberia haber un monitoreo continuo de la funcién neuromuscular y, al terminar
la anestesia, se deberia antagonizar el efecto del curare!. El uso de sugammadex
en los pacientes con DMD y DMB elimina el riesgo de paralisis muscular
postoperatoria residual®10,
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MANEJO POSTOPERATORIO

- Se deberia contemplar una hospitalizacion postoperatoria en cuidados inten-
sivos para todos los pacientes con DMD y DMB afectados por una o mas de las
siguientes condiciones:

 afectacion cardiaca severa
e reserva respiratoria limitada (véase cuadro 1)
e tos inefectiva significativa (véase cuadro 1)

* trastornos importantes de la deglucion

e administracion intraoperatoria de bloqueantes neuromusculares (excepto si
se usa sugammadex al final de la anestesia)

 infusion intravenosa de morfina en |a fase postoperatoria para contrarrestar
el dolor '

- Es esencial que se controle adecuadamente el dolor postoperatorio para
prevenir la hipoventilacién con finalidades antalgicas, en particular después de
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intervenciones de cirugia tordcica, abdominal alta o espinal'.

- A todos los pacientes con DMD con ventilacion domiciliaria, se les debe
ventilar también en el periodo postoperatorio'.

- A todos los pacientes con DMD y DMB que presenten una reserva respiratoria
limitada y/o tos inefectiva, se les deberia extubar aplicando un protocolo que
contemple el uso de la ventilacion no invasiva y la asistencia manual o mecanica
de la tos, inmediatamente después de la extubacion'?. En dicho protocolo se
especifica también que la extubacion se llevara a cabo sdlo cuando se haya
logrado un control optimo de las secreciones bronquiales y cuando el valor de
oxigenacion en aire ambiente sea normal (Sa0, >95%) o corresponda al valor
preoperatorio'™.

- Todos los pacientes con DMD y DMB con una reserva respiratoria limitada y/o
tos ineficaz deberian someterse a un monitoreo adecuado de los valores de CO, ,

en particular si no se les ventila en aire ambiente (Fi0, >0,21)".




CONCLUSIONES

Los pacientes con DMD y DMB son sujetos de alto riesgo de complicaciones
intra y postoperatorias. Estos pacientes deben ser manejados de forma
multidisciplinaria antes, durante y después de cada procedimiento quirdrgico
para el que se necesite anestesia general o sedacion. EI manejo debe efectuarse
en hospitales donde haya siempre disponibilidad de recursos humanos y
medios tecnoldgicos adecuados y donde tengan una experiencia significativa
en el cuidado de los pacientes neuromusculares.
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