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1. INTRODUCCION

Las miopatias estan reconocidas dentro de las enfermedades
neuromusculares por la alteracién de la estructura o funcion del musculo
esquelético, originando asi un grupo heterogéneo de entidades. De estas
destacan los trastornos mioténicos de origen hereditario representados en su
mayoria por la Distrofia Miotonica (DM).

Descrita en 1909 por Hans Gustav Steinert (1875-1911) en su trabajo
cientifico mas importante “On the Clinical and Anatomical Appearance of
Muscular Atrophy in Patients with Myotonia”, identificaba un complejo
independiente de sintomas en pacientes con miotonia y atrofia en musculos
antebraquiales, faciales y masticatorios, asociado a trastornos sistémicos
identificados por Hans Curschmann (1875-1950).

Debido al gran numero de manifestaciones clinicas de la DM, entre las que
se incluyen trastornos respiratorios, cardiacos, gastrointestinales, oculares y
endocrinos; el manejo anestésico de estos pacientes requiere especial atencién
atendiendo no solo al conocimiento de las interacciones farmacoldgicas sino
también al manejo de las principales complicaciones perioperatorias para evitar

un incremento de la morbilidad y mortalidad.

La mayoria de la informacién descrita en la literatura sobre la respuesta de
estos pacientes a las técnicas y farmacos anestésicos proviene de la
descripcién de casos mas que de estudios controlados, por lo que el nimero de
pacientes estudiados es limitado 2.

El objetivo de este trabajo fue el de revisar las historias clinicas de los
pacientes diagnosticados de enfermedad de Steinert controlados por el Servicio
de Neurologia del Hospital Universitario Vall d'Hebrén; registrar y clasificar las
principales cirugias a las que se sometian asi como determinar la incidencia de
las complicaciones postoperatorias relacionadas con las diferentes técnicas

anestésicas.



2. ENFERMEDAD DE STEINERT O DISTROFIA
MIOTONICA.

Revision y actualizacidn bibliografica

La Distrofia Miotonica (DM) o Enfermedad de Steinert pertenece al grupo
de sindromes mioténicos, que tienen en comun el fenédmeno de la miotonia
entre sus manifestaciones clinicas, a pesar de constituir un grupo heterogéneo
(Tabla 1).

La miotonia es la contraccion persistente de un grupo de musculos,
observada después del cese voluntario de la contraccion o en respuesta a
estimulos mecanicos, es de severidad variable y caracteristicamente

acentuado por el frio y después de un periodo de reposo.®

Aunque descrita por Steinert por la presencia de este fendmeno en
conjuncién con atrofia de grupos musculares distales, es una enfermedad
multisistémica donde la miotonia solo representa un sintoma y en la mayoria de
los casos las afecciones cardiacas, respiratorias y endocrinas son el motivo de
consulta de los pacientes. Asi que a pesar de ser clasificada como una
enfermedad neuromuscular, la DM involucra un estudio y seguimiento
multidisciplinar, y para entenderla sus aspectos clinicos seran descritos por
separado.

Tabla 1. Clasificacion de Sindromes Miténicos

SINDROMES MIOTONICOS

- Distrofia Miotonica (Enfermedad, Steinert).

- Miotonia congénita (Enfermedad de Thomsen).

- Paramiotonia congénita.

- Paralisis periddica.

- Condrodistrofia mioténica (Sindrome de Schwartz Jampel).

- Miotonias adquiridas.




2.1 Epidemiologia y Genética.

La distrofia muscular (DM) o enfermedad de Steinert es la forma mas
comun de distrofia muscular en adultos, asi como la enfermedad
neuromuscular de herencia autosémica dominante mas frecuente. Su
prevalencia es alrededor de 3 a 5 por 100.000 y su incidencia dificil de
determinar debido a que la enfermedad varia mucho en su severidad y en la
penetrancia de sus diferentes manifestaciones clinicas, pero se ha podido
establecer que estaria alrededor de 1 por cada 7500- 8000 nacidos vivos. > *°
La presentacion clinica se presenta a mediados de la segunda década, entre

los 15-35 afios y la relacién hombre: mujer es 1:1.°

De herencia autosémica dominante es causada por la expansion del
trinucledtido CTG (citosina-timina-guanina) en el gen que codifica la enzima
DMPK (myotonic dystrophy protein kinase) ubicado en el brazo largo del
cromosoma 19. La penetrancia es variable y la gravedad de la enfermedad se
ha relacionado con las repeticiones alélicas del trinucle6tido, determinando que
mas de 50 repeticiones CTG estan asociadas a manifestaciones clinicas.’> De
este patron de repeticiones se pueden diferenciar 4 variedades de la misma
enfermedad: premutacién, leve, DM clésica y congénita. (Tabla 2) ®

Tabla 2. Clasificacion de DM segun fenotipo

FENOTIPO CLINICA CTG EDAD ) EXPECTATIVA
REPETICION | PRESENTACION DE VIDA
Premutacion -- 35-49 --
Leve Cataratas. 60 anos a
Miotonia leve 50-150 20 — 70 anos expectativa
normal
DM Clasica Debilidad
Miotonia
Cataratas 100-1000 10-30 anos 48-55 anos
Arritmias
Congénita Hipotonia
Def. respiratorio
Retardo mental = 2000 Nacimiento a 10 45 anos
anos




2.2 Manifestaciones Neuromusculares. Debilidad y miotonia.

El patrén de afectacion muscular en la enfermedad de Steinert es
diferente al observado en otras distrofias musculares. La debilidad de los
musculos faciales y la ptosis pueden estar presentes muchos afnos antes del
diagndstico. La atrofia de los musculos faciales (principalmente masticadores y
mandibulares) y del cuello contribuye a las facies tipicas en estos pacientes.
La afectacion de las extremidades es usualmente leve o moderada y de
distribucién distal. Cuando la enfermedad progresa a debilidad proximal el
estadio de la enfermedad es muy avanzado, y asociado a debilidad de la
musculatura bulbar y diafragmatica favorece al desarrollo de broncoaspiracién

y neumonias recurrentes.’

Para determinar la progresién de la enfermedad en relacion a la
debilidad muscular se utiliza la Escala de Invalidez Muscular (Muscular
Disability Rating Score, MDRS) que estratifica los grupos musculares y el

grado de debilidad asociado a la progresién de la enfermedad. (Tabla 3) ™

Tabla 3.
GRADO DESCRIPCION
1 Ausencia incapacidad fisica. Diagndstico
EMG o ADN.
2 Signos minimos: Miotonia, atrofia

mandibular, debilidad
esternocleidomastoideo, ptosis, voz nasal,
ausencia debilidad distal a excepcion de
flexores digitales aislado.

3 Debilidad distal, ausencia debilidad
proximal excepto debilidad triceps

braquial.

4 Debilidad proximal leve o moderada.

Debilidad proximal severa, uso de sillas de

ruedas.




El fendmeno de miotonia es esencialmente un retraso en la relajacion
posterior a la contraccién normal del musculo. Dicha miotonia puede ser de
accion, de percusion y electromiografica (mostrandose descargas repetitivas de
alta frecuencia que primero aumentan de frecuencia y amplitud y luego

disminuyen rapidamente).

Fisiopatolégicamente la miotonia es un trastorno intrinseco del musculo,
que no involucra al nervio periférico ni a la unién neuromuscular, demostrado
por el hecho de que no es abolida por el blogueo o seccién del nervio.
Investigaciones sugieren que el defecto se encuentra en los canales de Na+ y
Cl- de la membrana muscular, coincidiendo con otras miotonias en la
disminucién de la conductancia del cloro, produciendo inestabilidad eléctrica de

la membrana y manteniéndose una despolarizacién sostenida."’

Muchos pacientes interpretan la miotonia como rigidez, usualmente
agravada con el frio, y en algunos casos la miotonia no esta presente. A
medida que va aumentando la debilidad y la atrofia la miotonia se hace menos

marcada.'®



2.3 Manifestaciones sistémicas.

Pocas enfermedades involucran tantos sistemas como la DM. Para muchos
pacientes los sintomas neuromusculares no son apreciados o son percibidos
como triviales al lado de las otras manifestaciones sistémicas con las que

tienen que lidiar.
- Cardiacas:

Las enfermedades cardiacas representan el 30% de las causas de
mortalidad de estos pacientes, produciéndose principalmente por arritmias,
disfuncién ventricular izquierda, cardiopatia isquémica y muerte subita
representando entre el 2- 30% dependiendo de las diferentes series
publicadas.® Las causas de estas muertes subitas se deben a las diferentes
arritmias en estos pacientes tales como asistolia ventricular, taquicardia
ventricular, fibrilacién ventricular y disociacién electromecanica.'® Biopsias
endomiocardicas y estudios postmorten en pacientes afectos de DM revelan
diversos cambios no especificos, tales como infiltracién grasa, fibrosis
intersticial, hipertrofia de miocardiocitos y miocarditis focal. Cambios selectivos

y mas extensos en el sistema de conduccién son los hallazgos mas comunes.'

La mayoria de los pacientes muestran defectos electrocardiograficos,
representando el bloqueo AV de primer grado el trastorno de conduccion mas
frecuente (20% - 40%), pudiendo progresar a bloqueos mas avanzados y
manifestando sintomas tales como disnea, mareos sincopes y muertes
stbitas.'® Las arritmias cardiaca mas frecuente es la fibrilacién auricular,
seguida por taquiarritmias supraventriculares en su mayoria asintomaticas, y
taquiarritmias ventriculares, polimoérficas como monomérficas, asi como
fibrilacién ventricular. La miocardiopatia (enfermedad cardiaca miotonica) no es
frecuente, pero una disfuncion miocardica subclinica o leve puede ser

detectada. La existencia de un equivalente de miotonia miocardica ha sido



descrita y confirmada con el estudio de la funcién diastélica a través de
ecocardiografia.’® La asociacién de la DM con el prolapso de valvula mitral o
con la enfermedad de Barlow (enfermedad mixomatosa) es reconocida desde
1976 7, y ha sido reportada en una frecuencia entre 16% - 32% ', aunque la
intervencién quirdrgica rara vez es realizada debido a la comorbilidad asociada

a la circulacién extracorpérea en estos pacientes.'®?°

- Respiratorias:

Las complicaciones respiratorias son la principal causa de mortalidad,
llegando hasta el 40%.2 Muchos factores intervienen en los diversos trastornos
respiratorios, produciendo hipoventilacion alveolar asociada a hipersomnia y
disminucion de la respuesta ventilatoria a la hipoxia, asociandose sindrome de
apnea obstructiva del suefio tanto de origen central como periférico.?’

La disfuncién diafragmatica y de la musculatura intercostal se relaciona
con la insuficiencia respiratoria crénica con hipercapnia en los estadios mas
avanzados. El patron restrictivo es frecuente y se asocia a debilidad de los
musculos espiratorios y abdominales, asi como a la miotonia de los musculos
respiratorios que causan una disminucién de la compliance de la pared
toracica. 22 Las pruebas funcionales muestran una disminucién en la
capacidad vital, la capacidad vital forzada junta a una disminucion de la
capacidad residual funcional. Problemas respiratorios adicionales incluyen la
neumonia por broncoaspiracion y las bronquiectasias en estrecha relacién con
la debilidad de musculos faringeos y bulbares y a los trastornos digestivos
asociados.

- Gastrointestinales:
La afectacion del tracto gastrointestinal es frecuente y puede ocurrir a

cualquier nivel. Disfagia, pirosis, emesis, tos al tragar y dispepsia son los

principales sintomas asociados al tracto digestivo superior, mientras que dolor



abdominal y cambios en el habito intestinal (constipacion y diarrea) se
relacionan con el tracto inferior.?* Existe una baja correlacién entre el grado de
afectacion muscular y la presencia y severidad de trastornos digestivos. Lo
que si esta claro es una relacién positiva con la duraciéon de la patologia

muscular y el desarrollo de manifestaciones gastrointestinales.?*

A nivel faringeo y esofagico estos pacientes presentan disfagia asociada
a tos mientras comen, dolor toracico y pirosis, todo ello asociado a las
infecciones pulmonares recurrentes. La prevalencia de estos sintomas varia
entre 25% a 80% segun las serie. Estudios manométricos demuestran que los
pacientes afectos de DM presentan contracciones asimétricas de la faringe y
débiles del esfinter esofagico superior, asi como una presiébn mas baja de
este.?® Hallazgos de alteracién a nivel del musculo liso y reduccién del tono en
el esfinter esofagico inferior se traduce en un mayor riesgo de desarrollar
enfermedad por reflujo gastroesofagico.?®

Sintomas de dispepsia, saciedad prematura, nauseas, vémitos y dolor
epigastrico sugieren alteraciones a nivel gastroduodenal; con un retraso en la
actividad peristaltica ocasionando un retraso en el vaciamiento para liquidos y
sélidos. Estos sintomas no solo se explican por la afectacion muscular de
estos pacientes, ademas se ha relacionado con trastornos en la conduccién

nerviosa y de la secrecién de hormonas gastrointestinales.?’

Entre las manifestaciones intestinales la diarrea episddica corresponde
al sintoma mas frecuente presente en el 33% de los casos, acompafnada o no
de esteatorrea y malabsorcion, asi como de dolor célico. También se han
reportado casos de ileo paralitico, megacolon y vollvulacién. A nivel rectal el
66% de los casos de enfermedad de Steinert experimentan algun episodio de
incontinencia a lo largo de su vida, y cerca de un 10% lo experimentan una o

dos veces a la semana a lo largo de su vida.?*

Asi mismo se ha encontrado un aumento en el tono del esfinter vesicular
lo que podria explicar la incidencia aumentada de colelitiasis en estos

pacientes. %



- Neuroldgicas:

Las alteraciones neurolégicas asociadas a la enfermedad de Steinert,
estan representadas por trastornos cognitivos, de comportamiento vy

personalidad.

En relacién a la inteligencia global, exceptuando a los pacientes con DM
congénita, quienes desarrollan desde temprana edad manifestaciones de
importante retardo mental; la DM clésica se asocia a inteligencia normal o
discreta disminucion en sus coeficientes intelectuales comparados con sujetos
sanos.?® Se han reportado déficits en la visién espacial, en la atencién y en el
lenguaje fluido, estando este ultimo aspecto relacionado con debilidad de los
musculos faciales, del paladar y la mandibula.?® En comparacién con otras
patologias musculares los pacientes con DM se caracterizan por presentar
sindrome disejecutivo, el cual se caracteriza por iniciativa reducida, inactividad
voluntaria y apatia. Las funciones de planificacion de tareas estratégicas estan
a cargo de aéreas motoras del I6bulo frontal y del cortex prefrontal. Se ha
demostrado con técnicas de imagenes que existen lesiones en la sustancia
blanca y flujo sanguineo reducido principalmente a nivel del I6bulo frontal en

estos pacientes. 303132

Se caracterizan psiquiatricamente con un trastorno de personalidad
obsesiva compulsiva, evitativo, comportamiento pasivo agresivo y dificultades
para la socializacién.®® ** De todo lo anterior se concluye que los pacientes con
distrofia miotonica evolucionan hacia un sindrome progeroide con unos signos

y sintomas de ancianidad prematura. %

- Aparato reproductor y endocrino-metabdlico:

A nivel del aparato reproductivo se ha podido concluir que existe un
hipogonadismo hipergonadotrofo primario, principalmente en los hombres que
padecen la enfermedad, caracterizado por atrofia testicular, asociada a

infertilidad por disminucion o ausencia en la produccion de esperma hasta en



un 70% de los casos. Asi mismo debilidad en los caracteres sexuales
secundarios con calvicie frontal, impotencia, poca masa muscular y de la
densidad Osea; todo esto debido a los bajos niveles de testosterona.
Influyendo ademas en altos niveles de FSH que producirian ginecomastia en

muchos de estos pacientes.® %

En la mujer estos cambios hormonales son menos frecuentes (15%-
20%) y las manifestaciones clinicas principales son dismenorreay menopausia
precoz. Durante el embarazo las pacientes afectas de DM presentan un
aumento en la incidencia de abortos espontaneos, distocias, partos
prolongados relacionados con disfuncién uterina y debilidad materna. Aumento
en la incidencia de atonia uterina y retencién placentaria, describiéndose casos

de hemorragia postparto.®’- 3

A nivel endocrino los pacientes con enfermedad de Steinert presentan
un aumento de la resistencia a la insulina con el desarrollo de diabetes mellitus
tipo 2. Asi mismo estudios recientes han asociado una desregulacién en el eje
hipotalamo—hipofisario—adrenal, con aumento en los niveles de cortisol
circulantes que podrian explicar el desarrollo de sindrome metabdlico y

aumento de la grasa corporal descrita en estos pacientes.? 4

- Oftalmicas:

La afectacién ocular se manifiesta fundamentalmente por la aparicion de
cataratas, presentes en cerca del 100% de los pacientes después de las 40
afios de edad *', pudiendo ser la Unica expresién de la enfermedad y
constituyendo su signo principal. El tipo principal de catarata esta
representada por una opacidad subcapsular posterior, y desde el punto de vista
clinico la disminucién de agudeza visual suele ser discreta y lleva a la
intervencion quirrgica entre un 20% a 30% de los pacientes.

Los pacientes con DM que presentan cataratas como primera

manifestacion, los sintomas musculares comienzan entre 15 a 20 anos mas



tarde que aquellos que presentan patologia muscular en un primer momento,

sin que exista explicacion de este hecho. *®

Se han descritos casos con afectacion de la retina en pacientes afectos
de Enfermedad de Steinert, principalmente como cambios en la pigmentacion
macular, con una sensible disminucion en la agudeza visual. Asi mismo es
casi constante en estos pacientes la presencia de hipotonia ocular atribuida a
la distrofia en los musculos ciliares y disminucién en la secrecion del humor

acuoso a través del epitelio ciliar. **

En relacidén a la musculatura ocular puede aparecer diplopia, aunque no
es un hallazgo caracteristico a diferencia de la ptosis palpebral signo comun a
la patologia.



2.4 ANESTESIA EN ENFERMEDAD DE STEINERT.

Aunque la Distrofia Miotdnica es una enfermedad poco comudn, no es
infrecuente que estos pacientes acudan al quiréfano para la realizacién de
procedimientos anestésico-quirurgicos para el diagnoéstico o tratamiento de su

patologia de base.

Las principales consideraciones anestésicas deben estar enfocadas en
el manejo de la enfermedad respiratoria y cardiaca, de la respuesta miotonica
y la debilidad muscular asociada a los diferentes farmacos usados durante el

acto anestésico.*

La valoracion preoperatoria es importante con la finalidad de prever las
posibles complicaciones perioperatorias relacionadas con las manifestaciones

multisistemicas de la DM.

El inicio del estudio preoperatorio debe establecer el estadio clinico de la
afectacion neuromuscular, basandose en la Escala de Invalidez Muscular
(Muscular Disability Rating Score, MDRS) que estratifica los grupos
musculares y el grado de debilidad asociado a la progresion de la enfermedad;
asi como la presencia de miotonia y disfuncion de musculos respiratorios o

deglutorios.

Es importante el estudio de la funcion respiratoria, determinando el tipo
de trastorno ventilatorio, que en la mayoria de los casos es del tipo restrictivo.
Se deben de realizar pruebas funcionales respiratorias a todos los pacientes
con DM. Cuando la capacidad vital forzada (CVF) es menor del 60% el riesgo
de insuficiencia respiratoria postoperatoria se incrementa y si la CVF es menor
del 30% con seguridad precisara asistencia ventilatoria, sobretodo tras

cirugia mayor “°.



Otro parametro recomendado es determinar el valor de la presion
inspiratoria  maxima y presibn espiratoria maxima (PIM y PEM
respectivamente); cuando la PIM es menor de -25¢cmH20 (valor normal -
125¢cmH20) y la PEM menor de + 40 cmH20 (valor normal + 200 cmH20),
sugieren una limitacién grave de la debilidad muscular e incapacidad para
toser asociandose a un mayor numero de complicaciones postoperatorias.
Segun el caso y el tipo de intervencion es preciso solicitar Rx de térax,
gasometria arterial para valorar la hipercapnia e hipoxemia, y para valorar la

gravedad de las apneas la polisomnografia.

El electrocardiograma de 12 derivaciones debe de estar incluido en el
preoperatorio de todo paciente afecto de DM, y extenderlo al estudio
electrofisiolégico en pacientes con trastornos en el sistema de conduccién. El
ecocardiograma esta reservado a pacientes con disfuncion miocardica o

valvulopatias.“®

La premedicacion de estos pacientes debe hacerse con dosis bajas de
benzodiacepinas evitando los opioides por el riesgo de depresion respiratoria.
Igualmente es recomendable el uso de antihistaminicos H1 o inhibidores de la
bomba de protones y procinéticos para prevenir la lesién pulmonar por el riesgo
aumentado de broncoaspiracién. Asi mismo ser muy cauteloso con la
administracion de atropina por el desarrollo de taquicardia y desencadenar fallo

cardiaco. ¥’

La escogencia de la técnica anestésica es importante a fin de evitar la
administracion o reduccion de dosis de bloqueantes neuromusculares (BNM),
opioides o benzodiacepinas; por ello se prefieren técnicas anestésicas
locoregionales o combinadas.***® De ser preciso realizar una anestesia
general considerar siempre al paciente afecto de enfermedad de Steinert como
una via aérea dificil por la presencia de miotonia que impida la intubacion
(evitando la administracién de succinilcolina que desencadenen esta miotonia

por las fasciculaciones).*



Emplear en todos los casos monitorizacién completa que comprenda el
EKG, tension arterial, pulsioximetria, temperatura y train of four (TOF) para el
registro de la actividad neuromuscular al usarse BNM.

Se ha descrito episodios de recuperacién prolongada y depresion
respiratoria asociada a ciertos hipnéticos, tales como el tiopental y el propofol,
pero sin ser concluyentes y el desarrollo de estos eventos estaba asociado a la

severidad de la enfermedad mas que al uso del farmaco.*> 48 490

En general es recomendable el uso de farmacos de vida media corta; en
el caso de los BNM emplear los no despolarizantes tales como atracurio y
cisatracurio, y de opioides como el fentanilo y alfentanilo. La anestesia
inhalatoria  puede desarrollar riesgo de compromiso cardiovascular y
respiratorio, aunque también se ha evidenciado que altas concentraciones de

los gases anestésicos resuelven las crisis de miotonias. °

No se recomienda la reversion del blogueo neuromuscular con
anticolinesterasicos, dada la variabilidad de respuesta en el desarrollo de crisis
miotonica. Asi mismo la extubacion debe hacerse con el paciente despierto y
en normotermia a fin de evitar escalofrios que incrementen el trabajo

respiratorio o las contracturas. *°

Las alteraciones respiratorias y cardiovasculares en el periodo
postoperatorio son comunes en las pacientes con DM, hasta del 38,1 % y estas
complicaciones postoperatorias (PO) fueron causa de muerte en un 6%. °*°'
La principal complicacion PO es la insuficiencia respiratoria de etiologia
multifactorial por ello todos los pacientes deben ser vigilados en una Unidad de
Reanimacion postquirurgica al menos 24 horas del postoperatorio.



3. OBJETIVO DEL ESTUDIO.

El objetivo principal de este estudio fue describir el numero y tipo de
intervenciones quirdrgicas a las que se sometieron los pacientes
diagnosticados de distrofia mioténica o Enfermedad de Steinert controlados en
el Servicio de neurologia del Hospital Universitario Vall d Hebron durante el

periodo comprendido entre los afios 1990-2005

Como objetivos secundarios, y en aquellos pacientes intervenidos en nuestro

hospital, se incluyeron:

1- Describir el tipo de anestesia (general, regional o local) empleada en

cada tipo de cirugia y los principales farmacos anestésicos utilizados

2- Evaluar la incidencia de complicaciones postoperatorias en estos
pacientes y la morbi-mortalidad desde el inicio de la intervencién

quirdrgica hasta las 48 horas post-operatorias.

3- Evaluar la correlacién entre el tipo de anestesia utilizada y la aparicién

de complicaciones postoperatorias.



4. MATERIALES Y METODOS

4.1. Diseno, poblacion y muestra.

Estudio retrospectivo de 281 pacientes diagnosticados de Distrofia
Miotdnica clasica controlados por el Servicio de Neurologia del Hospital
Universitario Vall d Hebron en el periodo comprendo entre 1990 y 2005.

4.2. Criterios de inclusion y exclusion.

Se incluyeron todos los pacientes adultos (mayores de 18 anos)
controlados por el Servicio de Neurologia del Hospital Universitario Vall
d Hebron diagnosticados de Enfermedad de Steinert en cualquier fase de la
enfermedad. Una vez determinados los pacientes que se intervinieron
quirdrgicamente, se analizaron las diferentes variables perioperatorias de

aquellos pacientes operados en el mismo hospital.

4.3. Variables de estudio.

Se revisaron 281 historias clinicas donde se recogieron las siguientes

variables:

o Variables sociodemograficas: sexo, edad a la que se intervinieron

quirargicamente.

o Variables dependientes de la patologia: edad de diagndstico,
afectacion neuromuscular (MDRS) para el momento de la intervencién

quirurgica.



Variables sobre estado fisico previo y comorbilidad: se valoré la
escala ASA (escala de riesgo anestésico preoperatorio de la American
Society of Anesthesia) para cada paciente, destacando patologia
asociada: trastornos respiratorios (EPOC y/o OSAS), diabetes mellitus,
trastornos cardiacos (arritmias, cardiopatia isquémica o valvulopatia),
hepatopatia, trastornos gastrointestinales (enfermedad ulcero-péptica,

inflamatoria intestinal).

Variables quirurgicas: Se diferenciaron todos los tipos de intervencion,
su frecuencia y duracién, clasificandolas en: cirugia abdominal,
traumatologica, oftalmoldgica (cataratas y otras), gineco-obstétrica,
urolégica, cirugia plastica, ORL y vascular.

Variables anestésicas: Técnica anestésica realizada para cada
intervencién quirurgica: general, neuroaxial (espinal/peridural), bloqueo
retro/peribulbar, local, sedacion o la combinacién de todas ellas.
Farmacos utilizados en cada uno de los actos anestésicos realizados en
nuestro centro hospitalario, clasificados por grupos: opiaceos,
hipnéticos, benzodiacepinas, gases inhalados, bloqueantes

neuromusculares, anestésicos locales, anticolinesterasicos, y otros.
Variables perioperatorias: Las complicaciones postoperatorias fueron
registradas si se presentaron en las primeras 48 horas después de la

cirugia y se clasificaron principalmente como:

Respiratorias: definidas como broncoaspiracion e insuficiencia

respiratoria aguda (con necesidad de soporte ventilatorio ya sea con

ventilacion mecanica invasiva o no invasiva).

Cardioldgicas: trastornos de la conduccién, cualquier tipo de arritmia de

debuty sindrome coronario agudo.

Hemorragia: definido como sangrado perioperatorio que requiriera la
trasfusion de hemoderivados.



- Musculares: Desarrollo de crisis miotdnica.

- Muerte: cualquiera que fuera su causa en el periodo postoperatorio

determinado.

4.4. Analisis estadistico

El estudio estadistico se realizé6 con el paquete estadistico SPSS 15.0.
Se realiz6 un analisis descriptivo con el céalculo de frecuencias absolutas y
relativas para las variables cualitativas y la estimacion de la media como
medida de tendencia central y el célculo de la desviacién estandar para las

variables cuantitativas.

Para estudiar la posible relacion entre las variables cualitativas se utilizé
la prueba de la x® de Pearson, o la prueba exacta de Fisher en los casos en

que fue precisa. Se considerd significativo valores de p<0,05.



5. RESULTADOS

La muestra del estudio incluyé la revision de las historias clinicas de 281
pacientes diagnosticados de enfermedad de Steinert controlados en el Servicio
de Neurologia del Hospitral Vall d'Hebron durante el periodo comprendido
entre 1990-2005; de los cuales un 55,5% (156 pacientes) eran mujeres y el
44 5% hombres, siendo la edad media de diagnédstico de la enfermedad 35,45
+ 14,07 anos.

Un total de 215 pacientes (76,5%) se sometieron a alguna tipo
intervencién quirdrgica, destacando la edad media al momento de la
intervencién 43,09 + 13, 03 afnos. Cabe destacar que el 29,9% de los
pacientes se habian sometido a dos intervenciones y un 15,4% se habian
intervenido hasta en tres ocasiones.

Clasificandolas por especialidades la cirugia oftalmica fue el tipo
intervencién quirurgica realizada con mas frecuencia en los pacientes afectos
de distrofia miotdnica, seguida por la cirugia abdominal y en tercer lugar de
frecuencia la obstétrica. (Ver Tabla 1).

Tabla 1. Tipo de intervencidén quirurgica por especialidad en los pacientes
diagnosticados de Enfermedad de Steinert controlados en Servicio de
Neurologia del Vall d” Hebron

TIPO DE INTERVENCION QUIRURGICA N (%)

Oftalmoldgica 83 (38.,6)
- Aparato digestivo 47  (21,9)
- Ginecologia y obstetricia 33 (154)
- Plastica y Reconstructiva 17 (7,7)
- Cardiovascular 8 (3,7)
- Traumatoldgica y ortopédica 8 (3,7)
- Otorrinolaringologica 7 (3,2)
- Uroldgica 6 (2,8)
- Otras 6 (2,8)

TOTAL 215 (100)




Solo 73 de los 215 pacientes intervenidos quirdrgicamente fueron
operados en nuestro centro. La intervencidn realizada con mas frecuencia fue
la cirugia para correccion de cataratas (34,1%), seguida por la colecistectomia
(6,9%). Enla tabla 2 se detallan las intervenciones quirirgicas realizadas en
el Hospital Vall d"Hebron y en el Grafico 1 la sumatoria por especialidades.

Tabla 2. Intervenciones quirurgicas realizadas en el Hospital Vall d ' Hebron.

INTERVENCION QUIRURGICA N (%) J

| Oftalmologia 26 (35,6)
- Catarata 25 (34,1)

- Vitrectomia 1 .(1,4)
Ginecologia y Obstetricia 16 (21,8)
- Histerectomia. 4 (54)

- Quiste ovarico 4 (5,4)

- Parto eutdcico 3 (4,1)

- Aborto 3 (4,1)

- Cesarea 2 (2,8)
Aparato digestivo 12 (16,4)
- Colecistectomia 5 (6,8)

- Apendicectomia 4 (5,4)

- Hernia inguinal 2 (2,8)

- Neoplasia Colon 1 (1.4)
Cirugia Plastica y Reconstructiva 9 (12,4)
- Blefaroplastia 4 (5,4)

- Quemadura 3 (4,1)

- Exéresis tumor 2 (2,8)
Traumatologia y Ortopedia 4 (5,4)
- Fractura cualquier extremidad 4 (5,4)
Urologia 2 (2,8)
- Prostatectomia 1 (1,4)

- Tumoracién vesical 1 (1,4)
Cardiaca 1(1,4)
- Implantacién marcapaso 1.(1,4)
Otros 3 (4,1)

TOTAL 73 (100)




Grafico 1. Intervenciones quirurgicas agrupadas por especialidad realizadas en
el Hospital Vall d'Hebron.
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Se registr6 la duracién en minutos de cada intervencién quirdrgica,
obteniéndose una media de 74,8 + 11,35 minutos.

Al ser estratificados en la escala ASA que determina riesgo anestésico
preoperatorio basado en el estado fisico y comorbilidad previos a la cirugia,
cerca del 60% de los pacientes se clasificaban como ASA 2 tal como se detalla
en la Grafico 2. Solo un 2, 8% eran clasificables como ASA 4.

Grafico 2. Clasificacion de los pacientes segun el riesgo anestésico
preoperatorio por la clasificacion ASA.
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La técnica anestésica realizada con mas frecuencia fue la anestesia
general en 25 pacientes (34,2%) , seguida por la anestesia local afadiendo
algun grado de sedacién en 14 pacientes (19,2%) y en tercer lugar la
utilizacién de solo anestesia local en 12 pacientes (16,2%). Ver tabla 4.

Tabla 4. Técnica anestésica realizada a los pacientes intervenidos en Hospital

Vall d'Hebron.
| General - 25 (34,2) |

Local + Sedacion 14 (19,2)
Local 12 (16,2)
Bloqueo neuroaxial Intradural 5 (6,8)
Bloqueo neuroaxial peridural 4 (5,5)
Retrobulbar 3 (4,1)
Sedacion 3 (4,1)
Bloqueo neuroaxial Intradural + sedacion 2 (2,7)
Bloqueo neuroaxial peridural + sedacion 2 (2,7)
Bloqueo locorregional + sedacion 2 (2,7)
Retrobulbar + sedacion 1 (1,4)

TOTAL 73 (100)

En relacién a los farmacos anestésicos utilizados clasificados por grupos
de farmacos hallamos que el propofol fue de los hipnéticos el utilizado con
mayor frecuencia (33,3%), seguido por el midazolam (21,6%) En el grupo de
los opioides el fentanilo fue el mas administrado en un 73,3% de los pacientes.
La mitad de los pacientes que requirieron de bloqueo neuromuscular fueron
relajados con atracurio; y de los diversos tipos de anestésicos locales la
bupivacaina fue la que se utilizé mayoritariamente (56%). Ver Grafico 2



Grafico 2. Tipos y frecuencia de uso de los anestésicos hipnéticos, opioides,
bloqueantes neuromusculares y anestésicos locales.
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2 C. BLOQUENTES NEUROMUSCULARES
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Cabe destacar que en el 27, 3% de los pacientes se administrd atropina
y en el 2, 7 % naloxona. En el 20% de los pacientes en los que se realizd
anestesia general se utilizd6 neostigmina como anticolinesterasico reversor del

bloqueo neuromuscular.

De los 73 pacientes intervenidos en el Hospital Universitario Vall
d'Hebron 7 de ellos (9,5%) presentaron complicaciones postoperatorias
durante las primeras 48 horas (Tabla 5), la mayoria de las cuales fueron de
tipo  respiratorio (broncoaspiracién o insuficiencia respiratoria aguda con

necesidad de asistencia ventilatoria en 6 de ellos).

Se present6 una complicacién hemorragica en una paciente de 35 anos,
diagnosticada de Distrofia Miotonica a los 28 afos, intervenida
quirdrgicamente de una cesdrea complicada con una atonia uterina que precisé

la transfusién de 2 concentrados de hematies.

En nuestra muestra no se presentaron complicaciones cardiacas
(principalmente arritmia de debut o sindrome coronario agudo), crisis

miotdnicas y ningun paciente fallecio.

Tabla 5. Tipo e incidencia de complicaciones postoperatorias en pacientes
intervenidos en Hospital Vall d'Hebron

COMPLICACION \CA

Respiratoria 6 (8)
Hemorragia 1 (1,5
Cardiaca 0 (0,0)
Exitus 0 (0,0)

Total Complicaciones 7 (9,5%)




Dentro de las 6 complicaciones respiratorias que se presentaron 4 de
ellas fueron insuficiencia respiratoria aguda que precisé soporte ventilatorio, y
las 2 complicaciones restantes se debieron a broncoaspiracién en el periodo
postoperatorio. En la Tabla 6 se detallan los todas las variables presentes en
cada caso.

Tabla 6. Complicaciones respiratorias perioperatorias en pacientes intervenidos
en Hospital Vall d'Hebron

Complicacion Sexo Edad Edad 1Qx Anestesia Farmacos Patologia ASA

[D)¢ Igx asociada

Broncoaspiracion Quemadura Sedacion Fentanilo
Tiopental

Insuficiencia M 11 40 Colecistecto General Fentanilo 2
Respiratoria mia Tiopental
Atracurio
Isofluorane
Neostigmina
Atropina
Naloxona

Broncoaspiracion M 22 27 Fractura General Fentanilo Hepatopatia 2
Fémur Propofol
Midazolam
Vecuronio
Desfluorane

Insuficiencia M 37 38 Apendicecto General Fentanilo 2
Respiratoria mia Tiopental
Clorazepato
Atracurio
Isofluorane
Insuficiencia F 32 44 Colecistecto General Fentanilo EPOC 3
Respiratoria mia Propofol Diabetes Mellitus
Histerectomia Atracurio SAOS

Sevofluorane

Atropina
Naloxona
Insuficiencia F 41 54 Neoplasia General Fentanilo FA 4
respiratoria colon ocluida Etomidato SAOS
Atracurio Hipogonadismo
Sevofluorane Enf. ulcero

péptica




Cuando relacionamos la aparicion de complicaciones postoperatorias
con los principales farmacos usados durante las intervenciones quirdrgicas no

encontramos relacion estadisticamente significativa.

Al relacionar las técnicas anestésicas con el desarrollo de
complicaciones respiratorias postoperatorias, distinguiéndolas entre anestesia
general vs otro tipo de anestesia (local, neuroaxial, regional y sedacién), el 25%
de los pacientes que fueron sometidos anestesia general presentd
complicaciones, frente al 2,1% del otro grupo, obteniéndose una resultado
estadisticamente significativo (p=0,006).



6. DISCUSION

La enfermedad de Steinert es una patologia neuromuscular con una
prevalencia es alrededor de 3 a 5 por 100.000 y una incidencia aproximada de
1 por cada 7500- 8000 nacidos vivos. > * > % A pesar de ello el Hospital
Universitario Val d"Hebron (HUVH) es un centro de referencia para el control de

estos pacientes por parte del Servicio de Neurologia.

En la muestra de 281 pacientes controlados en el HUVH la relacion entre
sexos (hombre: mujer) de distribucion de la enfermedad fue 1:1,1 y la edad
media de diagnostico de 35,4 anos, no difiiendo estas caracteristicas
epidemiologicas con la revisada en la literatura cientifica, que atribuyen
equidad en relacion al sexo y edad de diagnostico de la enfermedad entre la
segunda y tercera década de la vida 3 ° 8 10:43.51.92.53. |5 cyal hace de nuestra

muestra comparable a otros estudios.

No existen trabajos que describan la incidencia de las principales
intervenciones quirdrgicas a la que se sometan los pacientes afectos con la
enfermedad. Mas del 75% de la muestra se intervino al menos una vez. Tan
alta frecuencia es atribuida a la gran afectacibn multisistémica de la
enfermedad.

Cerca del 100% de los pacientes presentan durante la evolucién natural
de su patologia opacidad del cristalino por causas desconocidas, siendo
diagnosticados a edades precoces de cataratas, que en el 30% de los

pacientes requerird intervencion quirdrgica > 4% %3

, por ello la cirugia oftalmica
represento la realizada con mas frecuencia en 83 de 215 pacientes (38,6%) .
Asi mismo debido al estar afectados tanto el aparato digestivo y reproductor de
estos pacientes, las intervenciones quirdrgicas realizadas englobando estos

dos sistemas representaron el 37,3% del total.



A pesar de ser controlados de la distrofia miotdnica por el servicio de
neurologia de nuestro centro, solo 73 pacientes se intervinieron
quirdrgicamente en el mismo, por ello el acceso a la historia clinica asociada a
su operacién fue mas asequible y a partir de ellas se describiran y discutiran los

eventos anestésicos y complicaciones derivadas.

La cirugia de catarata encabezé el primer lugar de frecuencia en 24 de
los 73 pacientes (34,1%). La cirugia ginecoldégica y obstétrica ocup6 el
segundo lugar (21,8%) explicado este alto porcentaje a que el Hospital
Universitario Vall d"Hebron es centro de referencia para la patologia gineco-
obstétrica de alto riesgo, asumiendo el control de estos pacientes durante la
gestacion, parto y puerperio. En tercer lugar la cirugia del aparato digestivo
con un 16,4%. Estos resultados son coincidentes con la serie de Mathieu *° en
relacion a las principales intervenciones quirargicas en los pacientes afectos de
enfermedad de Steinert; a pesar de ser una serie muy antigua (1961-1985) y
que solo agrup6 a pacientes intervenidos bajo anestesia general.

Las técnicas de anestesia locorregional solas o en combinacién con
algun grado de sedacion fueron las mas empleadas en 48 de los 73 pacientes
(65,8%), mientras que en el 34,2% la técnica escogida fue la anestesia
general. Estos resultados comparados con la serie de Imison en Australia, que
describio el tipo de anestesia y la evolucidn perioperatoria en 41 pacientes con
Distrofia Miotonica intervenidos quirurgicamente desde 1972 a 1999, no son
superponibles ya que la técnica anestésica empleada en la mayoria de la serie
fue la anestesia general **. Esta diferencia puede ser atribuida a lo antiguo de
la serie y el poco uso de las técnicas de anestésicas regionales, asi como a las

diferentes caracteristicas del hospital donde se realiz6 el estudio.

La edad media a la que se sometieron a estas intervenciones quirdrgicas
fue de 43 + 13 anos, en la mayoria de los casos realizadas después del
diagnéstico de enfermedad de Steinert. Asi mismo el 93 % de los pacientes se
clasificaban como ASA 2 o 3 en la valoracién del riesgo preoperatorio, lo cual
explicaria que el desarrollo de la enfermedad y su comorbilidad se asocian a la

realizacion de alguna intervencion quirdrgica para su tratamiento. También se



puede destacar que la baja incidencia de intervenciones quirlrgicas en
pacientes clasificados como ASA 4 hacen valorar el riesgo beneficio de las
intervenciones quirdrgicas a las que se someten; siendo representado esta baja
frecuencia por un paciente sometido a cirugia de urgencia y otro a una cirugia
de cataratas realizada con anestesia local. Lo anteriormente expuesto
coincide con la recomendacion realizada por Die-Smulders y colaboradores” 8,
quienes concluyen que es prudente abstenerse a cualquier intervencion
quirdrgica en pacientes con distrofia mioténica mayores de 45 anos, si el

motivo de esta no es de caracter urgente.

Unas de las variables preoperatorias a registrar en nuestra muestra era
determinar el grado de progresion de la enfermedad en relacion a la debilidad
muscular utilizando la Escala de Invalidez Muscular (Muscular Disability Rating
Score, MDRS) '° preoperatoriamente, para asi tratar de relacionar el estadio
clinico de la enfermedad con las probables complicaciones perioperatorias.
Este objetivo no se cumpli6 ya que en ninguna de las historias clinicas y

gréficas anestésicas estaba valorado para el momento de la intervencién.

Si bien la sensibilidad a farmacos sedantes, anestésicos y bloqueantes
neuromusculares puede resultar en complicaciones cardiovasculares,
respiratorias 0 en recuperacién prolongada a la anestesia, los articulos
disponibles en la literatura son de caracter anecdético, en forma de casos
clinicos aislados o de pequeno grupos de pacientes en donde relacionan el uso
de diferentes farmacos anestésicos en pacientes con distrofia miotdnica con
reacciones adversas o con el grado de seguridad para su utilizacion. Al incluir
en nuestro estudio diferentes técnicas anestésicas, numerosos fueron los

farmacos empleados.

El hipnético que mas se usé fue el propofol. Su uso en distrofia
mioténica ha sido controversial a raiz del trabajo de Milligan > que reporté
apnea y depresion respiratoria. Asi mismo el trabajo de Speedy demuestra que
una dosis de 1mg/kg de propofol para la induccion es suficiente sin la
necesidad de usar curares para la intubacién traqueal, pero paradéjicamente

se producia prolongacién en el tiempo de despertar °°; misma aseveracién que
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obtienen Tzabar et al en su estudio No obstante otros trabajos mas

recientes atribuyen seguridad en la administracién de propofol, sin reportar

efectos adversos o complicaciones al igual que en nuestra muestra * °%

A pesar que el midazolam fue el segundo hipnético mas usado pero a
dosis ansioliticas mas que hipnoéticas; es importante resaltar que por el
caracter historico de nuestra serie, muchos pacientes fueron anestesiados con
tiopental siendo el tercer hipnético mas usado. Al igual que el propofol el uso
de este farmaco se relacioné con apnea prolongada y depresién respiratoria,
pero en trabajos muy antiguos realizados en la década de los cincuenta. % %%¢
Posteriormente en el trabajo de Mathieu se evidencié que 152 pacientes de su
poblacion de 219 fueron anestesiados con este hipnético sin reacciones
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adversas lo mismo que ocurri6 en los 13 pacientes en los que fue

administrado en nuestra muestra.

Los bloqueantes neuromusculares (BNM) no despolarizantes atracurio y
cisatracurio fueron los mas utilizados. Los mismos pueden ser administrados
con seguridad en pacientes con distrofia mioténica con cautela y monitorizacion
previa valoracidén del estadio clinico de la enfermedad, ya que mientras mas
avanzada esté en relacion con la debilidad muscular sera preciso el uso de

reversores debido a una mayor duracién en su accién “*°.

A pesar de no haberse presentado ningun evento mioténico
perioperatorio al haber usado succinilcolina (12% de los pacientes) y en
algunos casos neostigmina, en el 20%, como reversor de los BNM
anteriormente expuestos; no se recomiendan su uso ya que la succinilcolina al
favorecer las fasciculaciones podria desencadenar las crisis de miotonia y

6,45-49,62

dificultad a la intubacién Por su parte la neostigmina podria

desencadenar el mismo efecto gracias a un incremento de la sensibilidad a la

acetilcoling 4493,

No hay evidencia de la seguridad de las técnicas de anestésicas
locorregionales o neuroaxilaes. Lo que se puede concluir en nuestra poblacién

estudiada, es que son seguras a pesar de que su UusO no previene las crisis



mioténicas a consecuencia de estimulacién eléctrica, electrocauterio o

escalofrios & 462,

En general, las principales causas de muerte en los pacientes con
enfermedad de Steinert son las infecciones respiratorias (31% a 48%) y las
arritmias cardiacas (23%-29%) " Las complicaciones postoperatorias (CPO)
representan el 6% de todas las causas de muerte en estos pacientes. En
nuestro estudio, ningun paciente fallecié a causa de una CPO

La incidencia de CPO en los pacientes con enfermedad de Steinert varia
entre el 3,3% y el 52% segun las tres series que existen en la literatura. El
primer trabajo publicado (Aldridge) solo revisaba pacientes sometidos a
anestesia general y describe una elevada incidencia de complicaciones,
probablemente debido a la edad avanzada y al tipo de cirugia 4. El trabajo de
Mathieu recoge asimismo solo pacientes sometidos a AG y la incidencia de
CPO es similar a nuestra muestra (8,2%). En cambio, la dltima serie publicada
por Imison la incidencia es mucho menor (3,3% en la totalidad de anestesias y
un 5,5% después de AG) **. Esto contrasta con nuestros resultados donde
registramos un 9,5% de CPO (8% complicaciones respiratorias) entre los 73
pacientes estudiados, y donde casi un 20% de los pacientes sometidos a
anestesia general presentaron algun tipo de complicacién respiratoria en forma
de broncoaspiracién o insuficiencia respiratoria con necesidad de soporte
ventilatorio causada por la baja reserva respiratoria, el patrén restrictivo de los
pacientes y la debilidad en la musculatura faringea, laringea y del esfinter
esofagico inferior.

Lo anteriormente expuesto podria explicarse en primer lugar por la edad
de los pacientes: la edad media a la que se someten a intervencion quirurgica
en nuestra serie es de 43 anos y esta descrito como factor de riesgo para CPO
ser mayor de 37 *°. En segundo lugar, el tipo de cirugia: la mitad de los
pacientes que presentaron CPO habian sido intervenidos de cirugia abdominal
alta, presentando mas riesgo de complicacion. Por ultimo, la severidad de la
enfermedad muscular en el momento de la intervencién, que aunque no fue

reportada en nuestros pacientes, probablemente ya tenian una enfermedad



neuromuscular avanzada, ya que la edad media de diagnéstico de la

enfermedad fue 35 anos.

Si bien nuestro trabajo tiene la limitacion de ser un estudio retrospectivo
y una serie histérica; de todo lo expuesto podemos confirmar que los pacientes
afectos de enfermedad de Steinert tienen un riesgo incrementado de
desarrollar CPO, especialmente de tipo respiratorio asociado a la anestesia

general, a la cirugia abdominal alta y a un mayor grado de debilidad muscular.

Seria interesante iniciar un estudio prospectivo que incluya pacientes
con distrofia miotdnica sometidos a intervenciones quirurgicas pero realizando
un seguimiento a largo plazo, valorando el grado de debilidad muscular y
analizando todos los tipos de morbi-mortalidad postoperatoria asociada.



7. CONCLUSIONES

La tasa de intervenciones quirlrgicas a las que fueron sometidos los
pacientes diagnosticados de enfermedad de Steinert o distrofia
mioténica controlados en nuestro centro fue de 73%. La intervencion
mas frecuente fue la cirugia oftalmica (38,6%), seguida de cirugia
abdominal (21,9%) y obstétrica (15,4%)

Las técnicas locorregionales y de sedaciéon en conjunto fueron las

mas empleadas (65,8%), pero un 34,2% requirieron anestesia general.

Los principales farmacos anestésicos utilizados fueron el propofol
(33,3%) como hipnético, el fentanilo (73,3%) como opioide y el atracurio
como el principal bloqueante neuromuscular (50%).

La incidencia de complicaciones postoperatorias fue del 9,5%. siendo las
de etiologia respiratoria (broncoaspiracion o insuficiencia respiratoria
aguda) las mas frecuente con un 8%. Ningun paciente fallecid6 a

consecuencia de alguna CPO.

La anestesia general se relaciond con mas incidencia de CPO (20%) que
las técnicas locorregionales (2,1%).

Los principales farmacos anestésicos utilizados no se relacionaron con
la presentacion de efectos adversos tales como miotonia, depresion

respiratoria 0 apnea prolongada.
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