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Resumen

Las enfermedades del músculo esquelético y del sistema nervioso periférico se denominan conjuntamente enfermedades
neuromusculares (ENM). Desde el punto de vista de la anestesia estas enfermedades presentan síntomas variados y tienen un
alto riesgo durante la anestesia general. La administración de succinil-colina y de anestésicos volátiles puede causar muchos
problemas. Bajo circustancias especiales los opioides, los relajantes musculares no despolarizantes y los anestésicos
intravenosos pueden también interferir con este tipo de desórdenes. Las complicaciones durante o después de la anestesia
pueden dar lugar a hipertermia maligna o reacciones del tipo de la hipertermia maligna y a cambios primarios o secundarios en
relación con la patología neuromuscular subyacente. Por ello el manejo perioperatorio debe ser determinado individualmente
para garantizar la máxima seguridad de cada paciente. El propósito de esta revisión es clasificar las enfermedades
neuromusculares de acuerdo al lugar de la lesión primaria y revisar los procedimientos anestésicos más seguros para cada tipo
de patología.
Palabras clave: Anestesia, enfermedades neuromusculares.

Summary

Disorders of the muscle and peripheral nervous system are collectively called neuromuscular disorders (NMD). Important for
anesthesia is that these disorders show various symptoms and have a hight risk during general anesthesia. Administration of
succinylcholina and volatile anaesthetics may cause problems. Under special circumstances opioids, nondepolarising muscle
relaxants and intravenous anaesthetics can interfere with this kind of disorders too. Complications during and ofter anesthesia
may result in malignant hypertermia, malignant hypertermia-like reactions and primary or secundary changes relating to the
underlying neuromuscular disorders. Thus the perioperative management must be determined individually to assure the best
posible safety for each patient.
The purpose of this review is to classificate the neuromuscular disorders according to the site of the primary lesion and to revise
the safest anaesthetics procedures for each pathology.
Key-Words: Anesthesia, Neuromuscular disorders.

Laburpena

Eskeletoko giharren eta nerbio sistema periferikoaren gaixotasun bateratuei gaixotasun neuromuskular deritze (GNM).
Anestesiaren ikuspegitik, gaixotasun horiek askotariko sintomak dituzte, eta arrisku handia eragiten dute, gaixoari anestesia
orokorra eman behar izanez gero. Halako gaixoei succinil-colina eta anestesiko hegazkorrak emateak arazo asko ekar ditzake.
Egoera berezietan, opioideek, gihar lasaitzaile ez-despolarizatzaileek, zain barneko anestesikoek ere eragina izan dezakete
gorabehera horietan. Anestesia ematean edo ondoren sortutako gorabeherek hipertermia gaiztoa eragin dezakete, edo
hipertermia gaiztoaren antzeko beste erreakzio batzuk, eta aldaketa primarioak edo sekundarioak, gaixotasun
neuromuskularraren arabera. Horregatik guztiagatik, eragiketa perioperatorioak kasuan kasuko egoeraren arabera zehaztu
beharko dira, gaixoaren erabateko segurtasuna bermatzeko. Azterketa honen bidez, gaixotasun neuromuskularrak sailkatu nahi
dira, lesio primarioaren kokalekuaren arabera, baita patologia mota bakoitzerako anestesia prozedura seguruenak zehaztu ere.
Hitz giltzarriak: Anestesia, Gaixotasun neuromuskularrak.
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Muchas enfermedades neuromusculares (ENM) son poco fre-
cuentes pero con cierta regularidad alguno de estos pacien-
tes requieren ser anestesiados para la práctica de procedi-
mientos diagnósticos (biopsias musculares), tratamiento
quirúrgico de complicaciones (fracturas, cirugía ortopédica,
tenotomías) o para intervenciones sin relación con su patolo-
gía base (apendicitis, colelitiasis...) (1).
Las ENM presentan una amplia gama de complicaciones rela-
cionadas con el procedimiento anestésico sobre todo los más
severos y en sus últimos estadios donde el principal problema
es la insuficiencia respiratoria. Por esto el riesgo individual
para cada paciente debe ser establecido antes de la aneste-
sia.
Es básico el conocimiento de estas enfermedades como
grupo y su potencial interacción con ciertos fármacos anesté-
sicos para evitar un incremento añadido de la morbilidad
perioperatoria.
La mayoría de la información recogida sobre la respuesta de
estos enfermos a los fármacos anestésicos de uso habitual
proviene de la descripción de casos aislados más que de estu-
dios controlados, por lo que el número de pacientes estudia-
dos es limitado (2). Algunos autores (3) señalan que la mayo-
ría de los casos publicados carecen de un método uniforme
de evaluación de la respuesta de la unión neuromuscular a
los bloqueantes neuromusculares (BNM), lo cual hace difícil la
recogida de datos y por tanto la obtención de conclusiones
generales.
Existen diversas clasificaciones de las ENM, lo más frecuente
es hacerlo según la localización de la lesión primaria (Tabla 1)
En el presente trabajo realizamos una revisión sobre el
manejo anestésico de las ENM más frecuentes siguiendo la
clasificación previa.

1. LESIONES INTRACRANEALES

Hemiplejia

Lesión a nivel de la motoneurona superior intracraneal. Existe
un patrón de debilidad por disfunción de haces corticoespi-
nales descendentes. Se produce espasticidad e hiperreflexia.
Hay una reducción en el número de unidades motoras y un
aumento de nuevas ramas axonales lo que provoca un
aumento del área sensible a la acetil-colina (mediada princi-
palmente por receptores extraunión) (4,5).
No existen evidencias que permitan recomendar unos fárma-

cos hipnóticos sobre otros y se elegirán en función del estado
hemodinámico del paciente y de su patología asociada. Se
aprecia resistencia a los bloqueantes neuromusculares no
despolarizantes (BNMND), que aparece al 2º día de la lesión
cerebral, sin que existan todavía receptores extraunión que
requieren 2 meses para poblar la membrana muscular (3);
posiblemente por un desequilibrio entre la inhibición y facili-
tación que ejerce el Sistema Nervioso Central (SNC) sobre la
unión neuromuscular; de esta manera las lesiones intracrane-
ales provocarían una facilitación de la función neuromuscular

lo que da lugar a una resistencia a los BNMND y contraria-
mente las lesiones medulares darían lugar a una inhibición de
la unión neuromuscular con aumento de la sensibilidad a los
BNMND.
Se ha descrito algún caso de hiperpotasemia y fibrilación ven-
tricular tras la administración de succinilcolina (SC) desde la
primera semana hasta 6 meses después de establecida la
lesión, probablemente por repoblación de receptores extrau-
nión que presentan una conductancia alterada al potasio (6).
En general se recomienda la monitorización de la función
neuromuscular en el lado sano y no administrar SC después
de transcurridas 24 horas de la lesión.

Enfermedad de Parkinson

Es una lesión extrapiramidal que cursa con debilidad muscu-
lar, rigidez, temblor, demencia y depresión causada por una
deficiencia de dopamina. Existe también el Síndrome de
Parkinson que es secundario a la administración prolongada
de fenotiacinas, reserpina, butirofenonas, traumatismos cra-
neales, intoxicaciones por monóxido de carbono o manga-
neso o encefalitis.
Existe riesgo de regurgitación y broncoaspiración (7) por lo
que está indicado la intubación de secuencia rápida y profila-
xis contra esta última. La neumonía por aspiración es la causa
más frecuente de muerte en estos pacientes (8). Pueden exis-
tir trastornos de la función respiratoria tanto tipo obstructivo
como restrictivo por rigidez de la pared torácica (9),así como
modificaciones en el control respiratorio, alteraciones del
Sistema Nervioso Autónomo (SNA) con hipotensión postural
(10) y salivación.
En relación a los fármacos hipnóticos se ha cuestionado el
uso de ketamina por su capacidad para provocar una res-
puesta exagerada del Sistema Nervioso Simpático (11). Otros
autores la consideran como una alternativa válida en pacien-
tes con manifestaciones severas de la enfermedad, en los que
se prevea intubación difícil y en los que tengan disfunción
faríngea con riesgo de aspiración (12). Los anestésicos inhala-
torios pueden incrementar la concentración de dopamina
extracelular cerebral, pero las implicaciones prácticas de estos
hallazgos son escasas (13).
La respuesta a los BNMND es normal y no se produce hiper-
potasemia tras la administración de SC (14).

Corea de Huntington

Es una lesión extrapiramidal de carácter genético con trans-
misión de patrón dominante que cursa con disartria, movi-
mientos coreicos y demencia. Existe marcada atrofia del
núcleo caudado y menor en el putamen y globus pallidus. Se
ha demostrado disminución de los niveles de ácido gamma
amino butírico (GABA) y sus enzimas sintetizadoras, así como
mayor producción de somatostatina.
La atropina puede exacerbar los movimientos coreicos por los
efectos anticolinérgicos y se recomienda utilizar glicopirrolato
como fármaco anticolinérgico. Se puede observar, aunque es
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poco frecuente, una mayor susceptibilidad a los hipnóticos
barbitúricos, con un retraso en el despertar (15).
Es común una disminución de la actividad de la acetilcolines-
terasa plasmática (3,14), lo que provoca un efecto prolon-
gado de la SC. El uso de BNMND no metabolizados por ace-
tilcolinesterasa es seguro.

Esclerosis múltiple

Es una enfermedad desmielinizante del SNC. Se manifiesta
con periodos de exacerbación y remisión a intervalos imprevi-
sibles. La clínica se caracteriza por debilidad muscular, ataxia,
parestesia, alteraciones visuales y ocasionalmente contractu-
ras musculares. Es común la debilidad de músculos respirato-
rios como consecuencia de lesiones neurológicas o la atrofia
por desuso (7,14).
Se debe evitar el uso de anticolinérgicos para disminuir la
posibilidad de aumentar la temperatura (14), ya que es obli-
gatorio mantener ésta en 37 º C pues un aumento de 1º C
puede favorecer la aparición de una crisis (15). Los anestési-
cos hipnóticos no producen efectos adversos y no hay evi-
dencia para recomendar anestesia intravenosa o inhalatoria
(16).
Es rara la hiperpotasemia por SC (7), pero es posible en
pacientes severamente debilitados con atrofia muscular y
déficits neurológicos y se debe evitar en estos casos por la
hiperpotasemia secundaria que producen. Existen discrepan-
cias en lo referente a la respuesta a BNMND; para algunos
autores es la habitual (14), mientras otros defienden que
puede existir desde bloqueo prolongado hasta resistencia a
su efecto (17).
Actualmente no existe contraindicación absoluta para realizar
técnicas de raquianestesia (15), pero se aconseja utilizar dosis
menores que las habituales y evitar técnicas que incluyan
grandes dosis de anestésicos ( anestesia regional intravenosa)
(18), porque se han descrito casos de exacerbaciones tras su
empleo, posiblemente porque la desmielinización predispone
a la médula a la neurotoxicidad de los anestésicos locales
(19).

Parálisis cerebral

Es el resultado de hipoxia cerebral fetal o neonatal que pro-
voca parálisis motora espástica. La cuadriplegia espástica es
la variedad más común.
Se produce una alta incidencia de reflujo gastroesofágico y
enlentecimiento del vaciamiento gástrico, por lo que se pre-
fiere una inducción de secuencia rápida si se descarta vía
aérea difícil.
No hay evidencias para recomendar un tipo de fármaco hip-
nótico u otro. Hay poca probabilidad de desarrollar hiperpo-
tasemia posterior al uso de SC, aunque algunos trabajos
comentan una ligera sensibilidad a la misma pero no lo sufi-
ciente como para ser considerada clínicamente importante
(20).
Existe denervación de neuronas motoras y proliferación de
receptores extraunión, esto provoca una resistencia a los

BNMND tan temprana como a los 3-7 días (20,21). Los fár-
macos anticonvulsivantes (fenitoina, valproico, carbamace-
pina) administrados de forma crónica pueden provocar resis-
tencia a los BNMND por diversos mecanismos (21):
1º- aumento de población de receptores extraunión.
2º- aumento de alfa1-glicoproteína ácida que se une a los
BNMND en suero.
3º- aumento del aclaramiento de los BNMND por activación
del metabolismo hepático y aumento de la actividad de la
acetilcolinesterasa sináptica.
Lesiones intracraneales difusas
En traumatismos craneoencefálicos, encefalitis, roturas de
aneurismas intracraneales se han descrito casos de hiperpota-
semia y paro cardíaco tras el uso de SC sin déficits neurológi-
cos focales ni denervación muscular. La causa no está bien
determinada pero es posible que el componente de inmovili-
dad produzca una proliferación de receptores extraunión. Por
ello no es recomendable usar SC tras las primeras 24 horas
de evolución de la lesión (3,7).

2. LESIONES DE MEDULA ESPINAL

Transección traumática de la médula espinal

Se produce Paraplegia o Cuadriplegia. Inicialmente aparece
una parálisis flácida que conlleva una pérdida de regulación
de la temperatura y reflejos espinales por debajo de la lesión
con disminución de la tensión arterial, bradicardia y trastor-
nos electrocardiográficos. Es la fase de shock medular que
dura de 1 a 6 semanas (14,16). Durante este periodo la prin-
cipal causa de morbi-mortalidad es el deterioro de la ventila-
ción alveolar con incapacidad para expulsar secreciones bron-
quiales y el edema pulmonar que puede ser iatrogénico o
neurogénico. Se debe considerar riesgo de estómago lleno y
riesgo aumentado de regurgitación. La intubación dependerá
de la condición del paciente, grado de lesión, tiempo de evo-
lución y preferencia y experiencia del anestesiólogo (16).
La elección del hipnótico se hará según el estado hemodiná-
mico del paciente. No hay fármacos contraindicados y se
debe buscar el equilibrio entre la excesiva profundización con
hipotensión y la superficialidad con hipertensión e hiperrre-
flexia autónoma (8).
Se puede producir hiperpotasemia por SC (3,14). La severi-
dad de ésta no está relacionada con la dosis sino con el
grado de afectación muscular y la proliferación de receptores
extraunión. Se ha documentado riesgo de hiperpotasemia
desde transcurridas 24 horas hasta 9 meses o incluso más
tardíamente (14), por lo tanto no se recomienda el uso de SC
a excepción del periodo post-lesión inmediato.Los pacientes
muestran sensibilidad aumentada a los BNMND (3). Si la
lesión es baja y sólo involucra a extremidades inferiores la
administración de BNMND no produce complicaciones; si la
lesión es alta y afecta a músculos respiratorios los BNM pue-
den implicar alteración respiratoria postoperatoria.
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No hay ninguna evidencia de que la anestesia regional empe-
ore la situación neurológica del paciente lesionado medular
crónico (8).

Enfermedad de la motoneurona

Es un trastorno degenerativo de neuronas motoras inferiores
o superiores.
Existen distintas enfermedades:
- Esclerosis lateral amiotrófica (ELA): afectación de motoneu-
ronas superiores e inferiores
- Parálisis bulbar y atrofia muscular espinal ( atrofia muscular
progresiva) : afectación de motoneuronas inferiores princi-
palmente
- Parálisis pseudobulbar y esclerosis lateral primaria: afecta-
ción de motoneuronas superiores
- Otras: Paraplegia familiar espástica, Enfermedad de
Kennedy.
La afectación de motoneuronas inferiores provoca debilidad y
atrofia ( con el tiempo se afectan la mayoría de los músculos
esqueléticos incluso lengua, faringe, laringe, musculatura
torácica...). Si se afecta la musculatura bulbar existe dificultad
para deglución, masticación y movimientos de cara y lengua
con el riesgo aumentado de aspiración pulmonar.
Si existe participación corticomedular puede aparecer hipe-
ractividad de reflejos y espasticidad. También puede afectarse
el SNA manifestándose como hipotensión ortostática y taqui-
cardia en reposo.
No existe evidencia de que un anestésico sea mejor que otro
(16). Se considera que la anestesia general puede agravar la
evolución de determinados casos de ELA (15).
Puede producirse hiperpotasemia tras empleo de SC (admi-
nistrar sólo si se puede descartar denervación extensa y atro-
fia muscular) (16,22). A veces la SC provoca contracturas tipo
miotonía (3,23); no se debe administrar si la CPK está ele-
vada.
La respuesta a BNMND puede estar exagerada por aumento
de sensibilidad (16,22). Se deben usar bloqueantes de vida
media corta y monitorizar la función neuromuscular para
ajustar la dosis.
Según algunos autores la anestesia locorregional está formal-
mente contraindicada (15); sin embargo para otros no estaría
contraindicada (22) aunque se han descrito exacerbaciones
de la lesión neurológica preexistente con técnicas de raquia-
nestesia (24,25); en la mayoría de los casos pudieran estar
relacionadas con problemas en la técnica anestésica, tumores
espinales o hernia discal. Si se realizan bloqueos espinales se
recomienda evitar bloqueo superior a T6 para mantener el
mecanismo de tos y una ventilación eficaz.

Poliomielitis

Se produce como consecuencia de una destrucción de los
ganglios motores en médula espinal y bulbo. Es una disfun-
ción tipo neurona motora inferior. Existe debilidad muscular
con parálisis flácida de extremidades que puede involucrar a

los músculos respiratorios. Se ha sugerido que puede existir
lesión a nivel de la unión neuromuscular (3).
No hay referencias sobre la elección de hipnóticos y como en
la mayor parte de las enfermedades puede presentarse hiper-
potasemia tras el uso de SC (7).Existe sensibilidad aumentada
a los BNMND cuya repercusión clínica dependerá del nivel de
la lesión, si los músculos respiratorios están involucrados la
administración de estos fármacos puede provocar insuficien-
cia respiratoria.

Siringomielia

Destrucción de motoneuronas inferiores y denervación mus-
cular. Hay pérdida asimétrica de la sensación de dolor y tem-
peratura de extremidades superiores con preservación del
tacto y la sensación de posición. La destrucción de neuronas
motoras inferiores causa hiporreflexia y atrofia de la extremi-
dad afectada. Son frecuentes los trastornos de la deglución.
Se ha evidenciado hiperpotasemia posterior al uso de SC (3,
14,16)y por lo tanto está contraindicado su uso (15). Se apre-
cia sensibilidad aumentada a los BNMND por aparición de
receptores extraunión (3,16), lo cual obliga a una disminu-
ción en las dosis.
La selección de la técnica anestésica no está influida por la
enfermedad aunque algunos autores recomiendan evitar el
empleo de bloqueos regionales (26).

3. LESIONES DE NERVIOS PERIFÉRICOS

Neuropatías periféricas

Se pueden afectar nervios periféricos o craneales. La lesión
del axón lleva a la degeneración del segmento distal del ner-
vio, proceso denominado ”Degeneración Walleriana,” que
provoca una falta de transmisión del impulso nervioso origi-
nando paresias y cambios tróficos en el músculo correspon-
diente. Aparece degeneración de células de Schwann con la
consiguiente desmielinización segmentaria que se traduce en
un enlentecimiento en la conducción del impulso nervioso
produciendo paresia sin cambios tróficos en el nervio.
Clasificación de las neuropatías (Tabla 2).
La clínica incluye : pérdida de sensibilidad, parestesias, debili-
dad muscular, atrofia y pérdida de reflejos tendinosos. En
algunos casos se asocia neuropatía disautonómica que puede
incrementar el riesgo de broncoaspiración.
Se pueden administrar tanto fármacos inductores intraveno-
sos como volátiles.
No existen trabajos que señalen una respuesta uniforme a los
BNMND. Se han descrito bloqueos intensos y prolongados
(3,7). La hiperpotasemia tras la administración de SC es una
complicación potencial; por tanto se debe evitar su uso y
dosificar los BNMND con adecuado control de la función
neuromuscular.
No existe contraindicación para realizar técnicas locorregiona-
les en pacientes con estas patologías. Se recomienda realizar
examen neurológico exhaustivo previamente a la realización

82 Gac Med Bilbao. 2006; 103: 79-89 [50]



de la técnica para diagnosticar una deficiencia sensitivo-
motora preexistente y evitar pensar erróneamente en una
complicación (15).

Neurofibromatosis

Es una forma hereditaria autosómica dominante de neuropa-
tía periférica. Puede existir afectación de nervios periféricos,
raíces nerviosas y vasos sanguíneos por su inervación auto-
nómica. Si se afectan nervios craneales es posible el deterioro
de la función deglutoria y la falta de protección de la vía
aérea. En algunos casos existe disfunción de la médula espi-
nal por tumores intramedulares (14,16,27) y deformidades
esqueléticas: escoliosis, deformidades mandibulares y maxila-
res, pseudoartrosis congénita y alteraciones a nivel de
columna cervical (14,16,27,28). Otras alteraciones asociadas
son : hipertensión pulmonar, hipertensión renal (estenosis
renal por tumores), obstrucción al flujo ventricular derecho o
coartación de aorta (14). Es necesario considerar la posibili-
dad de vía aérea difícil (neurofibromas laríngeos, defectos en
columna cervical, etc).
Los anestésicos no tienen ninguna contraindicación particu-
lar. Parece que existe resistencia a la SC y sensibilidad aumen-
tada a los BNMND (3,28). Se debe evitar la administración de
SC en caso de atrofia muscular importante (15). La respuesta
no esperada a los BNMND no ha sido convincentemente
demostrada por lo que parece razonable no alterar las dosis
recomendadas de la intubación de los BNMND y de la SC y
usar monitorización continua de la función neuromuscular.
En el caso de realizar anestesia regional hay que considerar
que pueden existir neurofibromas intraespinales que dificul-
ten el acceso a los espacios extradural e intradural; por ello
algunos autores desaconsejan la realización de estas técnicas
(15).

Síndrome de Guillain-Barré

Es una polineuropatía periférica aguda provocada por un pro-
ceso inmunológico mediado por células que causan degene-
ración radicular. La clínica es una debilidad simétrica que
usualmente empieza en extremidades inferiores y se disemina
ascendentemente. Puede existir solo paresia o parálisis
motora. El 50 % de los pacientes tiene afectación bulbar.
También puede presentarse parálisis generalizada que impli-
que alteración de la función respiratoria. El SNA está afec-
tado frecuentemente y provoca arritmias cardíacas y altera-
ción hemodinámica importante. Se produce denervación
muscular que ocurre entre la 2ª y 4ª semana y reinervación
entre la 4ª y la 5ª. A veces ocurre recuperación espontánea
en semanas cuando la desmielinización segmentaria es el
cambio patológico predominante. Sin embargo, la degenera-
ción axonal puede resultar en una lenta recuperación que
puede durar meses y con un grado de debilidad permanente
(16).
Para el manejo anestésico se debe valorar sobre todo el
estado respiratorio y la disfunción autonómica. En general, a
pesar de que la ventilación espontánea esté presente preope-

ratoriamente es probable que estos pacientes necesiten ven-
tilación mecánica posoperatoria (14,16).
En la fase de denervación puede existir resistencia a los
BNMND por la proliferación de receptores extraunión y en la
de reinervación hipersensibilidad (29). Se ha descrito algún
caso de hiperpotasemia inducida por el uso de SC (16)
supuestamente por la proliferación de receptores extraunión
por denervación persistente; pero no hay datos suficientes
para contraindicar su empleo.Se aconseja emplear BNMND
de corta duración y mínimos efectos hemodinámicos con una
adecuada dosificación ajustada por monitorización neuro-
muscular.
No hay contraindicación para el uso de anestesia locorregio-
nal.

Denervación muscular

Es una consecuencia de la lesión de nervios periféricos. En
horas o días aparecen receptores extraunión que pueblan
completamente la célula muscular (22).
La acción de los BNMND es poco predecible, puede existir
resistencia en lesiones de la motoneurona superior e hiper-
sensibilidad en lesiones de la motoneurona inferior. La SC
provoca liberación de potasio y contracturas. A mayor masa
de músculo denervado mas riesgo de hiperpotasemia. No se
debe emplear la SC en pacientes con mas de 24 horas de
denervación. El manejo de los BNMND se debe realizar con
monotorización de la función neuromuscular.

4. LESIONES DE LA UNION NEUROMUSCULAR

Miastenia Gravis

En condiciones normales sólo un 25% a 30% de los recepto-
res de la placa motora son utilizados para mantener la trans-
misión neuromuscular. El 70 % restante constituye el margen
de seguridad (30). En la miastenia gravis existe una disminu-
ción del número de receptores activos por bloqueo o destruc-
ción del receptor. El mecanismo sería autoinmune con pro-
ducción de autoanticuerpos contra receptores de acetil-colina
de las células musculares.
La clínica cursa con exacerbaciones y remisiones. Existe afec-
tación de musculatura extraocular en casi todos los pacientes
durante el primer año (ptosis, diplopia), debilidad de múscu-
los faríngeos y laríngeos que causa disfagia, disartria y dificul-
tad para expulsar secreciones. También se presenta debilidad
en brazos, piernas, tronco y en la distribución de los nervios
craneales que generalmente es asimétrica. Tras alcanzar la
máxima severidad la mayoría de los pacientes quedan con
una forma crónica de la enfermedad con pocos episodios de
exacerbaciones de menor intensidad. La debilidad respiratoria
es menos común y suele aparecer sólo en las crisis miasténi-
cas.
La anestesia general es segura en los pacientes con miastenia
gravis que están con un adecuado tratamiento médico siem-
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En los pacientes miasténicos se puede utilizar la anestesia
epidural. En caso de anestesia locorregional con niveles altos
, el bloqueo motor puede plantear algún problema si el
paciente presenta trastornos respiratorios y puede obligar a
utilizar la ventilación artificial. Si los pacientes están tratados
con anticolinesterásicos se deben evitar los anestésicos de
tipo “éster” (procaína, tetracaína), metabolizados por las
colinesterasas plasmáticas, porque es posible un aumento de
las concentraciones séricas con el consiguiente peligro de
intoxicación (35).
Síndrome miasténico
El síndrome de Eaton-Lambert caracterizado por fatiga y
mialgias principalmente a nivel de músculos proximales de las
extremidades inferiores es una alteración nerviosa motora
presináptica con retraso en la liberación de acetil-colina
(14,30). Raramente existe afectación ocular o bulbar, mejoran
con el ejercicio y responden pobremente al uso de anticoli-
nesterásicos. Suele estar asociado a tumores malignos (carci-
noma de células pequeñas del pulmón). Puede existir disba-
lance autónomo por deterioro de liberación de acetil-colina a
nivel de la sinapsis autonómicas colinérgicas y da lugar a
sequedad de boca, constipación, trastornos urinarios, etc.
Son extremadamente sensibles a los BNMND y a la SC. La
debilidad que ocurre tras el uso de estos agentes puede
durar varios días (3,30).
El Botulismo se comporta de la misma forma que el Síndrome
de Eaton-Lambert.

5. MIOPATIAS

Clasificación de las miopatías.

1. Distrofias musculares

Son en general un grupo determinado de desórdenes genéti-
cos caracterizados por cambios progresivos degenerativos en
el músculo sin asociación con anormalidades estructurales del
SNC ni SNP, clasificadas de acuerdo a sus características clíni-
cas, morfológicas y genéticas.
El trastorno primario del metabolismo muscular probable-
mente se deba a una alteración de la inervación vegetativa
(39). La atrofia de los músculos es progresiva y puede pasar
inadvertida por la proliferación patológica de tejido conec-
tivo.

Enfermedad de Duchenne.

Es la mas frecuente y grave, ligada al cromosoma X. Es una
lesión primaria de la fibra muscular. Existe una ausencia o dis-
minución de distrofina. La unión neuromuscular también
puede estar afectada. Presenta una debilidad muscular pro-
gresiva proximal y pseudohipertrofia con niveles elevados de
CPK.
Las complicaciones incluyen insuficiencia respiratoria restric-
tiva, cardiomiopatía con insuficiencia cardíaca congestiva,
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pre que se monitorice la transmisión neuromuscular durante
y después de la cirugía (8).
La terapia preoperatoria con anticolinesterásicos puede dis-
minuir la sensibilidad a los BNMND, aumenta el efecto de la
SC y dificulta la efectividad de la reversión del bloqueo neu-
romuscular. Se ha sugerido que pacientes con leves síntomas
pueden interrumpir el tratamiento y los que son dependien-
tes de esta terapia no deberían suspenderlo (31). La res-
puesta a la SC es variable observándose una resistencia des-
pués de la dosis inicial; pero también puede ocurrir la
sensibilización debido a que estos pacientes son tratados con
anticolinesterásicos y estos disminuyen de forma importante
la hidrólisis de la SC (3). Los estudios electromiográficos han
demostrado que no es fácil predecir la respuesta a este fár-
maco en la miastenia, con o sin tratamiento. Por estas razo-
nes la mayoría de los autores prefieren prescindir de la SC en
la miastenia (32,33).Se ha sugerido que los requerimientos
de BNM en un paciente con miastenia son un 50 % menores
que en un paciente normal (3). Pero en general, las necesida-
des son extremadamente variables debido al gran espectro
en la severidad de la enfermedad que presentan los pacien-
tes. Es recomendable utilizar BNMND de acción corta o inter-
media que no necesiten reversión o que puedan ser reverti-
dos al finalizar la cirugía (30,34). El atracurio es uno de los
curares mas indicados para los pacientes miasténicos porque
el tiempo necesario para la recuperación es casi normal, pero
su uso no exime de efectuar una monitorización adecuada y
un seguimiento posoperatorio. Cuando se empleen BNMND
en estos pacientes es posible, e incluso aconsejable, adminis-
trar neostigmina y atropina para la descurarización y asegurar
una total recuperación del bloqueo neuromuscular (35).
Muchos trabajos desaprueban el uso de BNM y sugieren el
uso de altas concentraciones de anestésicos volátiles. Estos
fármacos tienen algunos inconvenientes porque a veces pue-
den provocar parálisis total aún con concentraciones relativa-
mente bajas; además algunos son altamente solubles en lípi-
dos y podrían exacerbar una insuficiencia respiratoria
posoperatoria ya que se puede prolongar de manera impor-
tante la eliminación. Se puede administrar una combinación
de Sevoflorane y N2O con lo que se consigue una intubación
orotraqueal sin BNM que se puede utilizar para el manteni-
miento de la anestesia y se consigue una recuperación sin
insuficiencia respiratoria residual como describen algunos
autores (36).
Otros autores defienden el uso prudente de los BNMND ava-
lado por muchos estudios (3,14,30,34,37).También se puede
emplear propofol y opiodes de vida media corta sin BNM
como proponen otros autores (38). Las benzodiacepinas se
deben administrar con prudencia por las propiedades miorre-
lajantes de origen central que pueden resultar perjudiciales
en estos pacientes
Hay que tener en cuenta que fármacos que usualmente
potencian los BNM en pacientes normales pueden tener
efecto depresor mayor en estos pacientes ( aminoglucósidos,
colistina, tetraciclinas, quinidina, procainamida, magnesio,
etc).



trastornos del ritmo y alteraciones valvulares, alteración del
músculo liso gastrointestinal que provoca disminución de la
motilidad gastrointestinal y dilatación gástrica lo que conlleva
un riesgo aumentado de broncoaspiración (2).
Los halogenados pueden causar rabdomiolisis, hipertermia
maligna, paro cardíaco por hiperpotasemia y depresión de la
contractilidad miocárdica por lo que están contraindicados
(40,41,42). Se pueden administrar como inductores la keta-
mina, las benzodiacepinas, el etomidato y el propofol. Se
debe evitar el tiopental porque puede dar lugar a apnea pro-
longada e inducir alteraciones hemodinámicas por disfunción
ventricular (42).
La SC puede provocar hipertermia maligna y está contraindi-
cada por el riesgo de rabdomiolisis, hiperpotasemia e insufi-
ciencia cardíaca (43). Existe posibilidad de aumento de sensi-
bil idad a los BNMND (3). Aunque el antagonismo
farmacológico de la acetilcolinesterasa se piensa pueda
desencadenar rabdomiolisis en estos pacientes no se ha
publicado ningún caso de efectos adversos (6,43). Algunos
autores han utilizado la anestesia total intravenosa sin BNM
con resultado satisfactorio y ausencia de complicaciones (44).
Las técnicas locorregionales son seguras y se han utilizado sin
presentar ningún problema (2,42).

Enfermedad de Becker

Semejante a la enfermedad de Duchenne pero con evolución
mas lenta . Herencia recesiva y ligada al sexo. Valores de CPK
menos elevados. Son frecuentes los trastornos de la conduc-
ción A-V y se han descrito arritmias ventriculares severas
como causa de muerte súbita (1).
Distrofia fascio-escápulo-humeral o de Landouzy-Dejerine
Herencia autosómica dominante. Afecta a brazos y hombros
provocando deformidades torácicas por atrofia de muscula-
tura espinal y abdominal. Suele existir alteración de la activi-
dad eléctrica de la aurícula que puede no responder a marca-
pasos externo. Puede haber o no aumentos leves de CPK.
Distrofia de cintura pélvico-escapular o de Leyden-Moebius o
de Erb
Herencia autosómica recesiva. Presenta contracturas muscu-
lares y deformidades esqueléticas. Puede cursar con aumen-
tos leves de CPK.

Síndrome óculo-cráneo-somático

Presenta ptosis palpebral y limitación a los movimientos ocu-
lares además de trastornos neurológicos y defectos de con-
ducción cardíaca. Se ha documentado sensibilidad extrema a
BNMND con el 10% de la dosis (32).
No existen trabajos respecto al manejo anestésico individuali-
zado de cada una de estas distrofias, que por otro lado tie-
nen una frecuencia baja de presentación; por lo que se
observan las mismas consideraciones que en la Enfermedad
de Duchenne. Es importante recalcar la necesidad de monito-
rización de la función neuromuscular.

2.Síndromes miotónicos

La miotonía es la contracción persistente del músculo que se
mantiene tras la contracción voluntaria y cuando la estimula-
ción del músculo ha terminado. Estas contracciones no sue-
len ser dolorosas. Existe un defecto a nivel de los canales del
sodio y del cloro que provocan una inestabilidad eléctrica de
la membrana muscular.
Distrofia miotónica o enfermedad de Steinert o de Hoffmann
Es la enfermedad miotónica más frecuente, transmitida de
manera autosómica dominante. Es un desorden multisisté-
mico que cursa con debilidad muscular y atrofia de músculos
de la cara y cuello, abdominales y diafragma. Se asocian
enfermedades endocrinas y cociente intelectual bajo. Los
estudios de función pulmonar muestran un patrón restrictivo
y pueden tener disfunción cardíaca con alteración de la rela-
jación diastólica precoz (1). Son frecuentes las complicaciones
respiratorias posoperatorias por la baja reserva respiratoria.
También es probable la broncoaspiración como resultado de
la debilidad de la musculatura faríngea y laríngea, así como
del esfínter esofágico.
Tanto los anestésicos intravenosos como los inhalatorios han
sido administrados en estos pacientes sin presentar complica-
ciones a nivel cardíaco ni respiratorio ( 45-48).
Los bloqueantes neuromusculares despolarizantes (BNMD)
producen respuesta anormal e impredecible por lo que se
debe evitar el uso de la SC (42,45,49). Dosis reducidas pue-
den provocar una respuesta miotónica y una imposibilidad de
intubación orotraqueal o una falta de bloqueo neuromuscu-
lar. Los BNMND no están contraindicados pero se debe
emplear monitorización de la función neuromuscular cons-
tante ya que hay casos descritos de respuesta exagerada
(45,50) por una posible sensibilidad anormal en formas avan-
zadas (42). Se desaconseja la neostigmina por sus efectos
imprevisibles en estos pacientes.
La anestesia locorregional es de elección aunque no previene
la miotonia.

Miotonía congénita o enfermedad de Thomsen

Menos grave que la enfermedad de Steinert, con transmisión
autosómica dominante. Se manifiesta con clínica de rigidez y
miotonía, no existe debilidad muscular y las manifestaciones
extramusculares están ausentes.
Se ha descrito miotonía generalizada tras el uso de propofol
(45). Se debería evitar el uso de anestésicos inhalatorios por-
que parece que son mas comunes los escalofríos si se han
empleado estos fármacos y ello conlleva mayor riesgo de
aparición de contracturas (14,45). Se recomienda evitar el
uso de SC en estos pacientes porque puede provocar con-
tracción generalizada.

Enfermedad de Schwartz-Jampel

Anomalías faciales y oculares, microstomía y rigidez mandi-
bular
Paramiotonía congénita o enfermedad de Eulemburg
Herencia autosómica dominante. Presenta crisis miotónicas y
debilidad posmiotonía. Afecta a cara, antebrazos y manos.
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Al igual que en las enfermedades descritas anteriormente la
mayoría de los estudios confirman que los BNMND pueden
usarse con seguridad dosificando el bloqueo neuromuscular.
La reversión del bloqueo puede efectuarse aunque no es con-
veniente la reversión completa porque se han descrito con-
tracturas prolongadas posterior al uso de neostigmina ya que
el músculo miotónico tiene sensibilidad incrementada a la
acetilcolina (7,45).
No está clara la relación de estas patologías con el desarrollo
de hipertermia maligna (7) pero existen descritos algunos
casos aunque las biopsias musculares han resultado negativas
(3). Las técnicas locorregionales son de elección.
El mayor reto en estos pacientes es asegurar una relajación
durante la cirugía. Muchos estímulos pueden desencadenar
la miotonía: frío, estimulación quirúrgica, pinchazos, percu-
sión, etc. Ni los BNM ni la anestesia regional alivian las con-
tracturas, solo fármacos con efecto directo sobre la fibra
muscular tales como anestésicos locales, difenilhidantoína,
dandrolene y agentes anestésicos volátiles pueden liberar la
contractura. La infiltración con anestésico local alrededor de
la incisión quirúrgica puede prevenir o aliviar la contractura
(50).

3. Miopatías congénitas

Son extremadamente raras. Cursan con debilidad muscular,
alteraciones de los músculos inervados por pares craneales,
deformidades y retracciones (1).

Enfermedad central del core

Presenta luxación congénita de cadera, escoliosis, pie cavo,
insuficiencia respiratoria y miocardiopatía dilatada.

Miopatías mitocondriales

Tienen estrabismo, oftalmoplejia, hipotonía, convulsiones,
ataxia, retraso de crecimiento, acidosis láctica, hipoglucemia
y defectos bioquímicos.
No hay trabajos sobre el manejo anestésico de este tipo de
pacientes. Puede resultar prudente aplicar las consideraciones
hechas para las distrofias musculares.

4. Parálisis familiar periódica

Son un grupo de enfermedades raras con herencia autosó-
mica dominante que se clasifican en:
- Hiperpotasémica
- Hipopotasémica
- Normopotasémica
Se caracterizan por episodios intermitentes y agudos de debi-
lidad muscular flácida o parálisis de los músculos esqueléticos
que pueden durar horas o días.Pueden hallarse alteraciones
del ritmo cardíaco y arritmias severas por lo que hay que vigi-
lar estrechamente los niveles de potasio peroperatoriamente.
En el manejo anestésico se recomienda vigilar el balance de
carbohidratos, corregir alteraciones de electrolitos, reducir el
estrés y mantener la normotermia. Algunos autores reco-

miendan evitar el uso de BNM (14). Sin embargo tanto
BNMND como BNMD se han empleado con seguridad y efec-
tividad por diversos autores (51).
Cuando se registre el grado de bloqueo muscular es preferi-
ble utilizar músculos faciales ya que estos no se afectan en
estos desórdenes.

5. Miopatías metabólicas

La sintomatología es muy variable, ya que la afección muscu-
lar se puede acompañar de alteraciones multiviscerales. El
diagnóstico exacto se basa en pruebas metabólicas combina-
das con el análisis morfológico y bioquímico del tejido mus-
cular (42). Se puede tratar de déficit de varias enzimas.
En este grupo de miopatías es más frecuente la alteración
cardíaca que los problemas respiratorios porque el músculo
cardíaco está implicado en la alteración metabólica (23).
En cuanto al manejo anestésico no hay ninguna considera-
ción especial y se tendrán en cuenta las indicaciones genera-
les ya descritas para las miopatías.

VALORACIÓN PREOPERATORIA EN PACIENTES CON
PATOLOGÍA NEUROMUSCULAR

Se debe realizar estudio preoperatorio habitual mas una valo-
ración de los aspectos respiratorio, cardiovascular, nutricional
y musculoesquelético.

Estudio musculoesquelético

Valorar el estado clínico de la afectación muscular. En las
miopatías: grado de debilidad, presencia o no de contractu-
ras, miotonía, retracciones y limitación articular. En otras
patologías neuromusculares: tipo de parálisis espástica, flá-
cida; grado de afectación de musculatura respiratoria, afecta-
ción de pares craneales y mantenimiento de reflejos de pro-
tección de vía aérea.

Estudio respiratorio

En general estos pacientes tienen un pulmón normal y una
pared torácica débil. Puede ir apareciendo debilidad y fatiga
muscular y secundariamente deformidades musculoesqueléti-
cas. Hay que valorar deformidades, tipo de respiración, utili-
zación o no de musculatura abdominal, presencia o no de
debilidad diafragmática,etc. Suele existir siempre un patrón
restrictivo.
Se deben practicar pruebas funcionales respiratorias. Cuando
la capacidad vital forzada es menos del 60 % de lo normal el
riesgo de insuficiencia respiratoria posoperatoria es elevado y
si es menor del 30% el paciente puede precisar asistencia
ventilatoria posoperatoria mas de 6 meses, sobre todo tras
cirugía mayor (42). La determinación de la presión inspirato-
ria máxima (PIM) y la presión espiratoria máxima (PEM) per-
miten valorar la fuerza para toser y movilizar secreciones.
Una PIM< -25 cm de H2O ( normal en adulto joven –125 cm
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H2O) y una PEM < +40 cm H2O (normal en adulto joven
+200 cm H2O) sugieren severa limitación de la respiración y
pérdida de fuerza muscular para toser.
Se debe realizar radiografía de tórax posteroanterior y lateral
para valorar presencia de atelectasias, infiltrados, posición de
tráquea y diafragma así como deformidades de la caja torá-
cica y columna.
Se estudiará gasometría arterial para valorar presencia de
hipoxemia, hipercapnia sobre todo si existe hipopneas, altera-
ción de la fase REM e hipersomnia diurna

Estudio cardíaco

Pueden existir datos de insuficiencia cardiaca congestiva,
arritmias, bloqueos o trastornos de conducción, alteraciones
electrocardiográficas, valvulopatías, hipertrofias obstructivas,
etc. A veces los bloqueos de rama derecha, izquierda o AV
completo aparecen en fases muy avanzadas.
En algunos trastornos neuromusculares puede existir disfun-
ción autonómica que se puede manifestar como hipotensión
ortostática o taquicardia en reposo.
Se deben pedir como pruebas complementarias:
- Electrocardiograma completo en 12 derivaciones ( puede
ser normal en los primeros estadíos)
- Holter
- Ecocardiograma para valorar valvulopatías y función car-
diaca. Con fracción de eyección menor del 50 % no es con-
veniente realizar intervención quirúrgica programada
- Se planteará estudio electrofisiológico en pacientes con
trastornos severos de la conducción AV.

Estudio nutricional

Es frecuente la malnutrición de origen multifactorial (dificul-
tad para deglutir, disminución del vaciado gástrico y de la
motilidad intestinal, estreñimiento crónico...). Esto provoca
un déficit proteico-calórico que se puede detectar por tests
analíticos (albúmina, prealbúmina, sideremia, triglicéridos,
fosfatos, magnesio...). Esta situación favorece la insuficiencia
respiratoria, la mala cicatrización de las heridas, el fallo de las
suturas, el deterioro de la inmunidad y la propensión a las
infecciones.
Hay que plantearse el soporte nutricional precoz, incluso en
el preoperatorio en pacientes gravemente desnutridos, sobre
todo si el establecimiento de la nutrición enteral se va a ver
retrasado por la intervención quirúrgica o el grado de afecta-
ción intestinal

Estudio analítico

Estudio analítico preoperatorio habitual mas ionograma,
parámetros nutricionales y CPK. El 50 % de los pacientes con
miopatía y CPK elevada pueden desarrollar hipertermia
maligna. El nivel de CPK puede indicar el grado de inmovili-
zación y la posibilidad de desarrollar hiperpotasemia tras el
uso de SC.
Si la intervención puede considerarse “a priori” como agre-
siva conviene disponer de los resultados de un examen

reciente que date de menos de 6 meses. La preparación para
la cirugía se basa fundamentalmente en la preparación respi-
ratoria.

MANEJO ANESTESICO

En general hay que considerar la posibilidad de aparición de
5 reacciones (39):
- Miotonía que va acompañada de liberación de potasio, pro-
teínas musculares y mioglobinuria
- Crisis hiperpotasémicas
- Rabdomiolisis
- Hipertermia maligna
- Parálisis prolongada

Premedicación

Normalmente es recomendable premedicar a estos pacientes
ya que con frecuencia presentan ansiedad y a veces agita-
ción. Hay que tener presente que existe la posibilidad de difi-
cultad de accesos venosos y por otro lado la vía intramuscular
está contraindicada en general en todos los pacientes pero
principalmente en las distrofias musculares (42).
Es importante mantener el aporte energético en pacientes
miopáticos con soluciones glucosadas intravenosas ya que el
ayuno y el estrés juegan un papel negativo en estos pacientes
(39).
Si existe mucha ansiedad y agitación se pueden usar benzo-
diacepinas a dosis bajas y se deben evitar los fármacos que
más deprimen la función respiratoria , como los opioides.
Se debe usar antihistamínicos y procinéticos para prevenir la
broncoaspiración y no debe faltar la profilaxis antitrombótica
sobre todo en enfermedad de Duchenne (1).
La atropina está contraindicada en muchos casos. Puede
implicar taquicardia y fallo cardíaco en miopatías en las que
exista alteración de la función cardíaca (39,42).

Periodo anestésico

La elección de la técnica dependerá del tipo de paciente y de
la intervención quirúrgica. Son de elección en general, salvo
en algunas patologías en las que existan contraindicaciones,
las técnicas locales y las locorregionales en vez de las genera-
les y las combinadas sobre las generales simples por la posibi-
lidad de reducir las dosis totales de opiodes y BNM y propor-
cionar una vía alternativa de analgesia en el posoperatorio
(1,52).
Si se opta por la anestesia general durante la inducción se
debe tener presente la mayor incidencia de vía aérea difícil
por la combinación de contracturas del cuello, mandíbula y
deformidades musculoesqueléticas y la posibilidad de regur-
gitación por pérdida de tono de la vía aérea superior. Por
todo ello se debe valorar la intubación con paciente despierto
mediante fibrobroncoscopia. Puede ser necesario colocación
de sonda nasogástrica y mantenerla durante 24-48 horas
(39).

BEATRIZ FORÉS ET AL. – ANESTESIA EN EL PACIENTE CON PATOLOGIA NEUROMUSCULAR

87Gac Med Bilbao. 2006; 103: 79-89[55]



BEATRIZ FORÉS ET AL. – ANESTESIA EN EL PACIENTE CON PATOLOGIA NEUROMUSCULAR

Se debe emplear para monitorización: EKG, pulsioximetría,
capnografía, presión arterial cruenta y presión venosa central
(según intervención quirúrgica) y la temperatura corporal. La
monitorización del bloqueo neuromuscular es siempre obliga-
toria en todos estos pacientes debido a la variabilidad en la
respuesta a los BNM . Es aconsejable evitar la SC siempre que
sea posible (52).
Durante el mantenimiento de la anestesia se debe evitar los
halogenados en las miopatías . Se puede utilizar óxido
nitroso para intervenciones breves (42). Es recomendable el
empleo de opiodes de vida media corta en todos los casos.
Para intervenciones mas largas se pueden utilizar benzodiace-
pinas (midazolam) o propofol. Si es necesario administrar
BNM usar BNMND dosificados y con monitorización neuro-
muscular (39,42).
Con respecto al patrón ventilatorio durante la anestesia no
hay trabajos publicados que recomienden unas pautas u
otras, pero se recomienda evitar la hiperventilación en las
miopatías porque la alcalosis aumenta la producción de ácido
láctico y potasio dentro de la miofibrilla (39).
Una vez finalizada la intervención quirúrgica no se reco-
mienda la reversión rutinaria del bloqueo neuromuscular con
anticolinesterásicos dada la variabilidad de la respuesta desde
contracturas en miopatías hasta flacidez en miastenia. Se
deberá individualizar cada caso en función de la patología
que presente el paciente (1,39). La extubación siempre se
debe realizar con el paciente despierto y en normotermia
para evitar escalofríos que pueden incrementar el trabajo res-
piratorio o las contracturas en los pacientes miotónicos.
Se debe proporcionar una buena analgesia para permitir
fisioterapia respiratoria vigorosa desde el mismo momento
del despertar.

Periodo posoperatorio

Hay que prever la posibilidad de asistencia respiratoria
cuando la capacidad preoperatoria es inferior al 30% del
volumen teórico. Se debe valorar la necesidad de antagonizar
alguno de los fármacos empleados durante la anestesia;
opiodes con naloxona o benzodiacepinas con flumacenil.
Es importante el soporte nutricional precoz pero también
existe la posibilidad de dilatación gástrica y aspiración si el
paciente no tiene colocada una sonda nasogástrica o si hay
ileo prolongado, por lo que es necesaria la valoración indivi-
dualizada .
Muchos pacientes pueden presentar complicaciones cardio-
vasculares en este periodo. Por estas razones estos pacientes
deben ser vigilados en una unidad de recuperación postanes-
tésica especializada hasta que se considere superada la fase
de mayor peligro que en algún caso puede ser de hasta 48
horas (35).
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