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Aunque muchas de las enfermedades neuromusculares sean poco comunes, no es extrafio que con
cierta regularidad alguno de estos pacientes acuda a quirdfano para la practica de estudios diagnosticos
(biopsias musculares) o para el manejo quirurgico de sus complicaciones (fracturas, tenotomias en
relacion a retracciones musculares, cirugia ortopédica de la columna vertebral) o para intervenciones
sin relacion con su patologia de base (apendicitis, litiasis biliar, cataratas). La disminucién de la fuerza
muscular y una mayor sensibilidad a ciertos anestésicos puede predisponer al fallo respiratorio en el
periodo postoperatorio. El conocimiento basico en el manejo anestésico de estas enfermedades como
grupo y su potencial interaccidén con ciertos agentes anestésicos es necesaria para evitar un incremento
afiadido de la morbilidad postoperatoria.

Para el paciente midpata en general, la utilizacién indiscriminada de ciertos farmacos, relajantes
musculares en particular, puede ser responsable de una respuesta habitualmente exagerada que se
caracteriza por: paralisis prolongada o por hiperpotasemia, rigidez muscular e incluso en los pacientes
susceptibles hipertermia maligna.

Sin duda, la identificacion y la valoracion preoperatoria de estos pacientes es de capital importancia y
deberd 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, todo ello debidamente documentado mediante informe neurologico y exploraciones
complementarias.

2.CLASIFICACION: (ver tabla 1 y tabla 2). Describiremos aquellas enfermedades neuromusculares
mas habituales y emblemadticas; al resto de trastornos nos referiremos como a un unico grupo a
continuacion.

2.1 DISTROFIAS MUSCULARES

a) Distrofia muscular progresiva o enfermedad de Duchenne. Es la miopatia més frecuente de la
infancia (30/100.000 nacimientos). Se transmite por un gen recesivo ligado al cromosoma X.
Caracterizada por debilidad muscular proximal y pseudohipertrofia, aparece a muy temprana
edad para progresar paulatinamente hasta el fracaso ventilatorio y la muerte al final de la
segunda década. La afectacion de la musculatura respiratoria, diafragma incluido, produce
dificultad respiratoria con incapacidad progresiva para toser y patron restrictivo en las pruebas
de funcion pulmonar. La afectacion cardiaca conduce a la insuficiencia congestiva, a la
valvulopatia asi como a alteraciones del ritmo y de la conduccion. El musculo liso del tracto
gastrointestinal puede también afectarse produciendo hipomotilidad, retraso en el vaciamiento
gastrico y un aumento del riesgo de aspiracion.

b) Distrofia muscular de Becker. Es una variante de la anterior. Aparece de forma maés tardia, con
evolucion mas lenta y gran variabilidad en la forma de expresion clinica tanto en la afectacion
del musculo esquelético como cardiaco. Se transmite de forma recesiva y ligada al sexo. Son
frecuentes los trastornos de la conduccion AV (bloqueos de rama o completo) y se han
descrito arritmias ventriculares severas como causa de muerte subita.

2.2 SINDROMES MIOTONICOS
Se caracterizan por presentar un signo clinico y electrofisioldégico comun: la miotonia o contraccion
persistente del musculo que no cesa al finalizar la contraccion voluntaria o estimulacion del mismo. La
miotonia es una enfermedad intrinseca del misculo 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.
a) Distrofia miotonica o enfermedad de Steinert. Es la miopatia mas frecuente de la edad adulta.
Se transmite de forma autosémica dominante (3-5/100.000). La forma de presentacidén es




variable y se asocia a atrofia de los musculos de la cara y cuello: ptosis, cara apatica, labio
evertido, calvicie precoz, misculos abdominales, diafragma, velo del paladar y de la faringe.
Enfermedades endocrinas: atrofia testicular, diabetes, hipotiroidismo, insuficiencia
suprarrenal. Coeficiente intelectual bajo. Los estudios de funcién pulmonar muestran patrén
restrictivo, hipoxemia moderada con escasa respuesta ventilatoria a la hipoxemia y a la
hipercapnia y disminucion de la sensibilidad del centro respiratorio con hipersensibilidad a
farmacos depresores, hipersomnia y apnea del suefio. Los sintomas cardiacos se muestran en
la tabla 3.

b) Miotonia congénita o enfermedad de Thomsen. Se transmite de forma hereditaria y dominante.
Cursa con una ligera disminucion de la fuerza muscular y no es evolutiva, aunque pueden
presentar alteraciones de la conduccion e insuficiencia cardiaca.

¢) Condrodistrofia mioténica o enfermedad de Schwartz-Jampel. Afecta a nifios. Se caracteriza
por anomalias faciales y oculares, microstomia y rigidez mandibular.

2.3 MIOPATIAS CONGENITAS

Son extremadamente raras. Cursan con debilidad muscular, alteraciones de los musculos inervados por
pares craneales, deformidades y retracciones. En la enfermedad central core son caracteristicas: la
luxacion congénita de cadera, escoliosis, pie cavo asi como insuficiencia respiratoria y miocardiopatia
dilatada que pueden ocasionar la muerte.

2.4 PARALISIS PERIODICAS
a) Hiperpotasemia familiar. Se inicia con el ejercicio o el ayuno. Ondas T picudas en el ECG
durante las crisis. Pueden presentar arritmias severas. Dura de 1 a 2 horas.
b) Hipopotasemia familiar. Hipotonia que puede durar de horas a dias, se relaciona con el estrés,
perfusion de glucosa o insulina, hipotermia.

3.VALORACION PREOPERATORIA

La valoracion de estos pacientes como “grupo” comprenderd el estudio preoperatorio habitual
asociado al analisis mas detallado de cuatro aspectos: respiratorio, cardiovascular, nutricional y
musculoesquelético.

3.1 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 afectacion muscular suele ser progresiva y difusa, con
predominio en cinturas y cara y con retracciones que dificultan el movimiento articular. En los
sindromes miotonicos, la miotonia es el signo clinico caracteristico aunque ademas presentan atrofia
del cuello y la cara.
Factores perioperatorios desencadenantes de miotonia:

a) Factores fisicos: frio, temblores, bisturi eléctrico

b) Factores anestésicos: succinilcolina, anticolinesterasicos

c) Otros: propranolol, potasio

3.2 Afectacion respiratoria.
La caracteristica comun a todas 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 (p.e. escoliosis — Duchenne) que llevan al paciente a respirar de
una forma rapida y superficial, a utilizar la musculatura accesoria de la respiracion, la musculatura
abdominal y progresivamente a respirar de una forma incoordinada presentando finalmente respiracion
paraddjica toracoabdominal. La debilidad diafragmatica, mas manifiesta en dectibito supino, hace que
éste se desplace cefalicamente durante la inspiracion ante la incapacidad de crear la suficiente tension
pulmonar para mantener el contenido abdominal.
Exploraciones complementarias:

¢ Las Pruebas funcionales respiratorias mostraran tipicamente un patrén restrictivo con

disminucion de los volumenes pulmonares en relacion al estadio de la enfermadad:



disminucion de la capacidad vital forzada, de la capacidad residual funcional y en definitiva de
la capacidad pulmonar total. Cuando la CVF es inferior al 30% de lo esperado, el paciente
puede precisar asistencia ventilatoria postoperatoria, sobretodo para cirugia mayor.

La determinacion de la PIM (presion inspiratoria maxima) y sobretodo de la PEM (presion
espiratoria maxima) nos permitira valorar la fuerza para toser y para movilizar secreciones.
Una PIM menor a —25 cmH,0 (normal en el adulto joven —125 cm H,0) y una PEM menor a
+40 cmH,0O (normal en el adulto joven 200 cm H,0) sugieren una severa limitacion de la
respiracion y una gran pérdidad de la fuerza para toser respectivamente.

* La gasometria arterial puede mostrar hipoxemia e incluso hipercapnia, sobretodo en aquellos
pacientes que por su enfermedad de base presenten ademds alteraciones centrales de la
respiracion con: hipoapneas, alteraciones de la fase REM e hipersomnia diurna.

* En la radiografia de téorax deberemos buscar la posicion de la traquea, del diafragma y de la
caja torécica, 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 complicacion postoperatoria siendo por todo lo
mencionado anteriormente de etiologia multifactorial: fatiga muscular, dificultad para movilizar
secreciones, formacioén 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 opiadceos y de
relajantes musculares y la instauraciéon precoz de fisioterapia respiratoria peroperatoria pueden
disminuir el porcentaje de este tipo de complicaciones.

3.3 Afectacion cardiaca (Ver tabla 3)
Las miopatias congénitas pueden asociarse a la presencia de alteraciones de la conduccién auriculo-
ventricular, valvulopatias (prolapso o insuficiencia mitral), hipertrofia obstructiva del ventriculo
derecho o muerte subita.
Exploraciones complementarias (Ver tabla 3)

* Electrocardiograma completo

* Holter (Ver tabla 3)

* Ecocardiografia: estudio de las valvulopatias y de la fraccion de eyeccion.

* Estudio electrofisioloégico se planteard en aquellos pacientes con trastornos severos de la

conduccion AV.

En otros trastornos neuromusculares como en la esclerosis multiple, las polineuropatias y en las
lesiones medulares no es inususal la presencia de disfunciéon autondmica caracterizada por:
hipotension autondémica, taquicardia de reposo e ileo paralitico.
La potencial inestabilidad hemodindmica que pueden desarrollar estos pacientes durante el periodo
preoperatorio exige una monitorizacidon exhaustiva.

3.4 Alteraciones nutricionales

La malnutriciéon en estos pacientes no es un hecho excepcional y es también el resultado de una
etiologia multifactorial: trastornos y dificultad para deglutir por lo que evitan comer y beber,
disminucion del vaciamiento gastrico y de la motilidad gastrointestinal, estrefiimiento crénico y por
todo ello pérdida del apetito. Esta situacion en ltima instancia conlleva un déficit proteico- caldrico
constatable por tests analiticos preoperatorios (albumina y prealbimina, triglicéridos, fosfato,
magnesio, sideremia..) que pueden favorecer al fallo respiratorio, la mala cicatrizacion de las heridas,
al fallo de las suturas, al deterioro de la inmunidad y a las infecciones.

Debemos plantearnos un soporte nutricional precoz, incluso preoperatorio, en aquellos pacientes mas
gravemente desnutridos en los cudles el reestablecimiento de la nutricidon enteral se vera retrasado ya
sea por la propia intervencion quirirgica o por el grado de afectacion intestinal.

4 PREMEDICACION

La premedicacion en estos pacientes es deseable ya que la ansiedad y la agitacidén es muy frecuente. Se
recomienda el uso de benzodiacepinas a dosis bajas por via oral o rectal y se desaconseja la via
intramuscular asi como, el uso de opidceos. También se recomienda el uso de farmacos



antihistaminicos y procinéticos para prevenir la broncoaspiracion y por ultimo la utilizacion de
profilaxis antitrombotica sobre todo en la enfermedad de Duchenne.

5.MANEJO ANESTESICO

La eleccidon de la técnica anestésica mas adequada dependerd del tipo de paciente y de la intervencion
quirtrgica, siendo de eleccion las técnicas locales y locorregionales sobre las generales y las
combinadas sobre las generales simples por la posibilidad de reducir las dosis totales de opidceos y
relajantes musculares y proporcionar una via alternativa de analgesia sobretodo en el postoperatorio de
la cirugia mayor toracoabdominal o de la correccion ortopédica de la escoliosis.

5.1 Anestesia general
Consideraciones:

* Aspecto general. Se manejard la via aérea teniendo en cuenta el riesgo aumentado
regurgitacion por pérdida de tono de la via aérea superior y la mayor incidencia de intubacion
dificil por la combinacién de contracturas del cuello y mandibula y deformidades
musculoesqueléticas.

* Miorrelajacion. La respuesta de estos pacientes a la accion de los relajantes musculares no
despolarizantes es muy variada (ver tabla 4), por lo que debemos administrarlos bajo
monitorizacion neuromuscular y titulacion progresiva de las dosis. No se recomienda la
reversion sistematica del bloqueo neuromuscular con anticolinesterasicos dada la variabilidad
en la respuesta desde la aparicion de contracturas en las miopatias miotdnicas y a flaccidez en
la miastenia.

* Colocacion cuidadosa del paciente.

* Dificultad en la canalizacién de vias vasculares.

* Monitorizacion exhaustiva: ECG, pulsioximetria, capnografia, presion arterial cruenta
(muestreo analitico, gasometria arterial), bloqueo neuromuscular y temperatura.

+ Postoperatorio. La extubacion debe realizarse en condiciones de normotermia para evitar los
escalofrios como causa de incremento en el trabajo respiratorio y posible causa de
insuficiencia respiratoria o de contractura en el paciente miotoénico. Deberemos proporcionar
buena calidad analgésica para permitir fisioterapia respiratoria vigorosa y soporte nutricional
precoz.

HIPERTERMIA MALIGNA

Enfermedad genéticamente determinada con herencia autosémica dominante de penetrancia y
expresividad variable cuya alteracion o mutacion genética se aloja en el brazo largo del cromosoma 19
(region ql13.1- 13.2). Se manifiesta clinicamente como un sindrome hipermetabolico que afecta a la
musculatura estriada de los pacientes susceptibles cuando se exponen a determinados agentes
anestésicos (anestésicos halogenados asociados o no a succinilcolina).

La incidencia real es desconocida aunque se estima en 0,5-1 caso por millon de habitantes y entre
1:60.000 a 1:85.000 anestesias cuando se utilizan agentes anestésicos de desencadenantes. La
distribucion por sexo es del 68% en hombres y el 32% en mujeres. La edad media 21-23 afios. Como
la HM se hereda de forma autonémica dominante con penetrancia variable, los hijos y hermanos de un
paciente susceptible tienen un 50% de probabilidad de heredar el gen mutado. También se ha asociado
la mutacidon genética a la rabdomiolisis secundaria sindrome del “golpe de calor”, consumo de
psicotropos.

1. Fisiopatologia: la alteracion fundamental se encuentra en la célula muscular estriada a nivel de una
proteina especifica que forma el receptor de la rianodina (RyR1) intimamente ligado al canal de
liberacion del calcio en el reticulo sarcopldsmico y cuya secuencia genética se aloja en la region
cromosOmica antes mencionada. Esta proteina regula la liberacion — reabsorcion de calcio desde el
reticulo sarcoplédsmico al citoplasma y viceversa para mantener unos determinados niveles de calcio
intracelular segun la secuencia de contraccion — relajacion muscular. Cuando el mecanismo de
homeostasis del calcio falla y se excede un determinado umbral contractil aparece el cuadro
sindromico de la hipertermia maligna.



2. Formas de presentacion: a) durante la induccidon, b) durante el mantenimiento o c) en el
postoperatorio hasta las primeras 24h.

3. Clinica: a) Taquicardia o taquiarritmia sin explicacion, b) aumento brusco de la concentracién de
CO, espirado o en pacientes en ventilacion espontanea aumento notable de la frecuencia respiratoria y
del volumen minuto, ¢) hipoxemia, d) contractura de la musculatura esquelética, e)hipertermia por
aumento del metabolismo aerobio y anaerobio. En presencia de los signos clinicos a,b y c 6 d 6 e debe
establecerse la sospecha clinica de hipertermia maligna e iniciar inmediatamente la terapéutica médica.
4. Analitica en sangre y orina: acidosis mixta e hipoxemia, signos de rabdomiolisis como
mioglobinemia y mioglobinuria, hiperkaliemia e hipercalcemia, aumento de las CPK (maximo a las
24h.), coagulopatia de consumo y parametros de insuficiencia renal aguda (prerrenal y nefrotéxica).

5. Tratamiento:

5.1

5.2

Medidas inmediatas: 1) Suspender la administracion de las sustancias desencadenantes. 2)
Hiperventilar a flujos de gas fresco altos y con FiO, de 1. 3) Dantrolén endovenoso a
2.5mg/Kg en 15 min. (presentacion en frasco liofolizado de 20 mg. en 60 ml de agua
bidestilada). Durante los 30 min. siguientes a la infusion esperar el efecto: normalizacion de la
FC, T? tono muscular, GSA y electrolitos. En caso contrario, se repetird una nueva dosis de
2.5 mg/Kg eventualmente varias veces hasta una dosis acumulada de 10mg/Kg. De ser
ineficaz deberd dudarse el diagnostico de HM. No es recomendable la utilizaciéon de otros
farmacos como relajantes musculares o los antagonistas del calcio ya que constituyen medidas
inutiles y pueden resultar peligrosas en especial el verapamilo por el riesgo de fibrilacion
ventricular.

Tratamiento sintomatico: 1) Bicarbonato sédico 2mEq/Kg y seguir segun GSA. 2) Cambiar
cal sodada y tubuladuras del respirador. 3) Enfriamiento superficial. 4) Sondaje vesical y
forzar diuresis (>1.5ml/Kg/h) con liquidos y diuréticos de asa, si el manitol que contiene el
frasco de dantrolén no es suficiente (3g.). 5) Canalizar vias venosas centrales y periféricas y
arterial. 6) Perfusion de Dantrolén 7.5mg/Kg/d para prevenir la recidiva (taquicardia,
hipertermia, hipercapnia, contractura). Se recomiendan controles analiticos seriados con
determinacion de CPK, coagulacion, glucemia, lactato, K+, Ca++, GSA, funcion renal,
mioglobina...

Es conveniente que el paciente disponga de un informe médico en donde se resuma el episodio
desencadenante o sospechoso, se informara al paciente de su posible predisposicion a sufrir el
sindrome de HM, remarcando los aspectos hereditarios y a los familiares directos del riesgo
potencial. Se aconsejara el uso de alguna identificacion en la que conste como alerta médica.

MANEJO ANESTESICO EN PACIENTES SUSCEPTIBLES

Consideraciones: 1) Premedicacion intensa (midazolam)*. 2) Tener Dantrolén a mano (36 frascos).
3)La técnica anestésica de eleccion es la regional aunque también se han descrito casos de HM en
pacientes despiertos** “Human stress sindrome”. 4) Son anestésicos seguros: BDZ, barbituricos,
propofol, NO,, opidceos, RMND. 6) Monitorizacion exhaustiva: ECG, TA cruenta (analiticas y GSA
seriadas), SpO, , FECO,, T%, CPK (pre, intra y postoperatorio). 7) Vigilancia intensiva durante 24h.

GRUPO DE RIESGO:

a)
b)
0

d)

Antecedentes familiares de hipertermia maligna
Central Core disease (con aparicion casi segura)
Miopatias congénitas (con aparicion posible):
® Distrofia de Duchenne
® Sd. Schawarz-Jampel, Distrofia de Becker, Distrofia de Fukuyama, Paralisis
periddica, Miotonia congénita
® Sd. King-Denborough
Con asociacion coincidental: Osteogénesis imperfecta, Sd. de la muerte subita del
lactante, Sde. Neuroléptico maligno.



ESTUDIO DE SUSCEPTIBILIDAD

Se han descrito en humanos mas de 40 mutaciones diferentes en el receptor de la rianodina esto
ocasiona una diversidad funcional en los canales del calcio y una gran variabilidad en la expresion
clinica de las crisis de HM ademas de los factores externos como el estrés, la actividad fisica, uso de
farmacos, temperatura corporal y ambiental. La heterogenicidad genética dificulta un diagnostico
genético especifico que sustituya al clasico test invasivo de la contractura a halotano y cafeina. Los
test genéticos solo diagnostican al 50% de los pacientes confirmados mediante TCCH.

1.Dosificacion de CPK. La correlacion entre los niveles de creatinin-fosfo-kinasa aumentadas de
forma idiopatica con el posible diagnostico de HM es baja seglin un estudio en el que se recogieron a
49 pacientes, a los que se registraron niveles de CPK >200% ,sin asociacion con enfermedad
neuromuscular y en tres determinaciones distintas. El estudio de dichos pacientes fue llevado a cabo
en la Clinica Mayo durante 14 afios, mediante el test de la contractura muscular con halotano y con
cafeina y so6lo el 49% de los pacientes estudiados fueron diagnosticados como HM positivos. Por lo
tanto, el aumento de las CPK es un hallazgo sin especificidad y no puede ser usado como test
discriminativo ante la sospecha de que un paciente pueda ser HM.

2.Durante més de 30 afios el test TCCH ha sido al tnica herramienta diagnostica de la HM. El
Malignant Hyperthermia Hotline en los EE.UU (MHAUS) y el European Malignant Hyperthermia
Group (EMHG) fueron fundados en 1982 para colaborar en la investigacion, el diagnostico y el
tratamiento de dicha entidad. Biopsia muscular (m. Vastus Lateralis). TEST de la CONTRACTURA a
HALOTANO y a CAFEINA. ( The North American CHCT) o In vitto CONTRACTURE TEST (The
European IVCT). El test se define como positivo cuando se observa una contractura exagerada a
pequefias concentraciones de halotano y de cafeina que deben administrarse por separado. Si la
respuesta es positiva a ambos se considerara al paciente HMS (HM susceptible). Si lo es a uno de ellos
por separado, pero no a ambos sera considerado por el protocolo europeo como HME (HM-equivocal)
e HMS por el americano, aunque se recomiende en ambos casos el mismo manejo anestésico. Este test
posee una sensibilidad alta y una especificidad media-baja.

Emhg.org. European Malignant Hyperthermia (MH)Group [Actualizado Agosto 2004, citado 21
Noviembre 2004] Disponible en: www.emhg.org

3.RESONANCIA MAGNETICA ESPECTROSCOPICA (MRS) con 31-fosforo (*'P). Actualmente se
evalua su utilidad como método alternativo no invasivo a la biopsia muscular. Intenta definir
anomalias especificas para la HM en un musculo flexor de los dedos aplicando protocolos concretos
de reposo y de recuperacion tras ejercicio (aerobiosis e isquemia) y determinando 19 parametros MR.
Con los resultados obtenidos se confeccionan escalas MRS que permitan identificar a los HMS con
sensibilidad e especificidad del 100%.



Tabla 1. TRASTORNOS NEUROMUSCULARES. CLASIFICACION MISCELANEA

1. LESIONES INTRACRANEALES.
® Hemiplejia
® Enfermedad de parkinson
® Esclerosis multiple
® Trastornos intracraneales difusos: TCE, tumores...

2. LESIONES DE LA MEDULA ESPINAL
® Paraplejia
® Esclerosis lateral amiotrofica
® Poliomielitis

3. LESIONES DE NERVIOS PERIFERICOS
® Polineuropatias
® Denervacion muscular

4. LESIONES DE LA UNION NEUROMUSCULAR
® Miastenia gravis
® Sde. Miasténico

5. LESIONES MUSCULARES (tabla 2)
* Distrofias musculares
* Sindromes miotonicos

6. OTROS: QUEMADURAS, INMOVILIZACION ...

TABLA 2. CLASIFICACION DE LAS ENFERMEDADES MUSCULARES

1. DISTROFIAS MUSCULARES
a) Enfermedad de Duchenne
b) Distrofia muscular de Becker
c) Distrofia escapulohumeral de Landouzy-Déjerine
d) Enfermedad de Emery-Dreyfus
e) Distrofia de las cinturas o de Erb

2. SINDROMES MIOTONICOS
a) Enfermedad de Steinert
b) Distrofia mioténica congénita
c) Miotonia congénita o enfermedad de Thomsen
d) Paramiotonia congénita
e) Enfermedad de Schwartz-Jampel

3.MIOPATIAS CONGENITAS
a) Central core
b) Miopatias: nemalinica, tubular, con desproporcion de fibras musculares

4. PARALISIS PERIODICA FAMILIAR
a) Hiperpotasémica
b) Hipopotasémica

5. MIOPATIAS METABOLICAS: glucogeno, lipidos, nucledtidos




Tabla 3. ALTERACIONES CARDIACAS DE LAS ENFERMEDADES MUSCULARES

ELECTROCARDIO | ECOCARDIOGRAMA | Alteraciones del Marcapasos
GRAMA ritmo
ENFERMEDAD R amplias en Disminucion FE Taquicardia sinusal No
DE precordiales dcha Prolapso valvula mitral Ritmos nodales
DUCHENNE Aumento R/S en pret. | Alteracion contractilidad | ESV, EV
dchas segmentaria posterobasal | Flutter
Q profundas en I, aVl, | y posterolateral TSV, TV
V5,V6
Alt. onda T, PR corto
BCRD, HAILLHPI
Bloqueo bifascicular
DISTROFIA BCRD, BCRI Miocardiopatia dilatada | Arritmias No
MUSCULAR DE ventriculares
BECKER
EMERY- Ausencia de onda P Ausencia de movilidad Flutter y FA Si
DREYFUS auricular Ritmos nodales
lentos
STEINERT Aumento del PR Fallo cardiaco Arritmias Si
HAI Alteracion de la auriculares
Aumento de duraciéon |relajacion diastolica ESVyEV
QRS precoz Taquicardia
Bloqueo AV ventricular
completo

Tabla 4. ALTERACIONES EN LA RESPUESTA CLINICA A LOS RELAJANTES MUSCULARES

RMND RMD RIESGO ALT.
BRONCOASPIRAC CENTRALES
ION RESPIRACION
Alt. motoneurona | menos sensibilidad | mas sensibilidad Alto Si
superior hiperK si >10 dias
TCE, hemiplegia
Esclerosis lateral mas sensibilidad mas sensibilidad Alto Si
amiotroéfica Riesgo de
hiperpotasemia
Esclerosis miltiple | Respuesta mas sensibilidad Alto No
discretamente
alargada
Denervacion menos sensibilidad | més sensibilidad (+) Bajo No
muscular Riesgo de
Quemados hiperpotasemia
Polineuropatias Respuesta alterada mds sensibilidad (+) Moderado — alto No
Miastenia Gravis mas (+++) incierto Moderado No
sensibilidad
Sd. Miasténico mas (+++) mas (+++) Bajo No
sensibilidad sensibilidad
Miotonia (Steinert) | Normal o alterada mas (++) Alto Si
sensibilidad
contracturas
hiperpotasemia
Distrofia m. mas (+) sensibilidad | mas (+++) Alto No
(Duchenne) sensibilidad
hiperpotasemia
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