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Complicacién respiratoria en el

CASO CLINICO

postoperatorio tardio en un paciente

con distrofia miotonica tipo I.
Reporte de un caso

Respiratory complication in the late postoperative period in a
patient with type | myotonic dystrophy. Case report

Valentina Hernandez N."?2, Priscilla Ulloa V.2, Francisca Cortés A.",
Waldo Merino U.'?

ABSTRACT

Myotonic dystrophy is an uncommon disease, characterised by disorders of
the muscle membrane. Its clinical manifestations are muscle weakness, difficulty
at initiating movements and delayed muscle relaxation. Carriers of this disease
are very sensitive to anaesthetic drugs. Residual neuromuscular blockade is com-
mon among these patients, leaving them at risk of various postoperative compli-
cations. Proper neuromuscular blockade reversal is therefore crucial. We report
the case of an 18-year-old male with myotonic dystrophy type | (Steinert’s disea-
se), who was admitted for a complicated hydatid cyst. He required a laparotomy,
which was done under general anesthesia with no intraoperative incidents. He
was extubated at the end of the procedure, with 94% response at the train-of-
four (TOF) and adequate spontaneous ventilation. No reversal for neuromuscular
blockade was given. The patient evolved favourably during the postoperative
phase. However, in the later postoperatory period the patient presented severe
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respiratory complications. Proper anaesthetic management of these patients, as
described in the literature, includes the use of non-depolarising muscle relaxants,
monitoring of muscle relaxation and reversal of neuromuscular blockade. The
combination of rocuronium and sugammadex appears to convey the optimum
reversal required for these cases.

RESUMEN

Las distrofias miotonicas son enfermedades poco comunes, caracterizadas
por trastornos a nivel de la membrana muscular. Clinicamente se manifiestan
por debilidad muscular progresiva, dificultad al iniciar movimientos y retardo en
la relajacion muscular. Los portadores de este grupo de enfermedades tienen
una marcada sensibilidad a los farmacos anestésicos. Es habitual que presenten
blogueo neuromuscular residual, arriesgandose a sufrir diversas complicacio-
nes postoperatorias. Por ello, es importante realizar una reversién adecuada de
la relajacion muscular en estos pacientes. Presentamos el caso de un paciente
masculino de 18 afos, con distrofia miotdnica de Steinert tipo I, que ingresa
para laparotomia por quiste hidatidico hepatico complicado. Recibi¢ anestesia
general sin incidentes. Es extubado con una respuesta al tren-de-cuatro (TOF)
de 94% vy ventilacion espontanea adecuada. No se realiza reversion del blogueo
neuromuscular y evoluciona favorablemente en el postoperatorio inmediato. Sin
embargo, en el periodo postoperatorio tardio, presenta complicaciones respira-
torias severas. El adecuado manejo de estos pacientes, segun lo recomendado
en la literatura, requiere el uso de relajantes no-depolarizantes, monitorizacion y
reversion del bloqueo neuromuscular, siendo probablemente la combinaciéon de
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rocuronio y sugammadex, la mds adecuada para estos fines.

Introduccion

as distrofias mioténicas son un grupo de enferme-

dades infrecuentes, multisistémicas, autosémicas

dominantes, caracterizadas por debilidad muscu-
lar progresiva, dificultad al iniciar movimientos y re-
tardo en la relajacion muscular. Tienen una incidencia
de 1/8.000 recién nacidos y una prevalencia de 2,1-
14,3/100.000[1],[2]. Aunque pueden manifestarse a
cualquier edad, la mayoria de los casos se presenta
entre 20-40 afnos[3],[4],[5],[6],[7].

Estos pacientes son de especial cuidado en el pe-
rioperatorio, ya gque tienen una notable sensibilidad
a los anestésicos. Ademas, el frio de pabellén pue-
de desencadenar crisis mioténicas, a lo que se asocia
complicaciones respiratorias y cardiacas postoperato-
rias[3],[4],[5].

Es ampliamente conocido que el bloqueo neuro-
muscular residual aumenta el riesgo de complicacio-
nes respiratorias postoperatorias[5]. En diversas publi-
caciones, se enfatiza la importancia de realizar una
adecuada reversién del blogueo neuromuscular en

pacientes con distrofia mioténica ya que por su afec-
tacion muscular y extramuscular tienen mayor riesgo
de complicaciones en el postoperatorio[8]. Se debe
evitar el uso de relajantes musculares despolarizan-
tes, ya que pueden generar una contraccién muscular
prolongada sin posibilidad de reversion[7],[9].

A continuacion, se presenta el caso de un pacien-
te masculino de 18 anos, portador de distrofia mioto-
nica de Steinert tipo I, que ingresa para laparotomia
exploratoria por un quiste hidatidico complicado. Evo-
luciona favorablemente en el postoperatorio inmedia-
to. Sin embargo, presenta complicaciones respirato-
rias en el postoperatorio tardio.

Caso clinico

Hombre de 18 afios, 60 kg, 175 cm (indice de
masa corporal: 19,59 kg/m?), portador de distrofia
mioténica de Steinert tipo |, fumador activo (1 ciga-
rrillo diario), antecedente de hospitalizacién en Uni-
dad de Tratamiento Intensivo por neumonia adquiri-
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da en la comunidad e insuficiencia respiratoria a los
14 afos , sin necesidad de ventilacién mecanica. Sin
otros antecedentes mérbidos, quirdrgicos ni alergias.
Actualmente, sin limitacion de sus actividades de la
vida diaria. Su padre es portador de distrofia muscular
con sintomas leves y su hermano mayor presenta sin-
tomas severos.

Ingresa al Servicio de Urgencia del Hospital Her-
nan Henriquez Aravena con diagnéstico de quiste
hidatidico hepatico complicado, de 16 cm x 17 cm,
con indicacion de cirugia urgente. No se identificaron
predictores de via aérea dificil.

En pabellén se realiza monitorizacion basica con
electrocardiograma, saturometria, capnografia, pre-
sién arterial no invasiva, temperatura y monitoriza-
cion de blogueo neuromuscular (TOF-Watch®S). No
se identificaron predictores de via aérea dificil. Induc-
cién endovenosa con fentanyl 2,5 ug/kg, lidocaina 1
ma/kg, propofol 2,5 mg/kg y rocuronio 0,4 mg/kg.
Se realizd intubacion endotraqueal sin incidentes me-
diante laringoscopia directa. Durante la mantencion
se utilizo 02/N20 50/50 e isofluorano 1,2%, analge-
sia con metamizol 1 g y nefersil 100 mg.

Se realiz6 quistectomia, colecistectomia e instala-
cion de drenaje Jackson Pratt. El tiempo quirlrgico
fue 42 min. Fue extubado sin incidentes, con respues-
ta al TOF de 94% y ventilacion espontanea con fre-
cuencia de 16 respiraciones por minuto y CO, espira-
do de 30 mmHg. Con estos antecedentes se decide
no realizar reversion del bloqueo neuromuscular con

sugammadex. Se mantiene con bomba de infusion
continua de analgesia (fentanyl 600 mcg + nefersil
300 mg + metamizol 1 g en 250 ml de suero fisiologi-
co) y se traslada a sala de recuperacion.

En el postoperatorio inmediato evoluciond sin
incidentes, sin requerimiento de oxigeno, con venti-
lacién y hemodinamia estable. Cumpli6 criterios de
Aldrete a las 2 horas y se trasladé a sala comun.

A las 48 horas present6 taquicardia hasta 120 lati-
dos por minuto, disnea, polipnea y desaturaciéon has-
ta 80%. Al examen fisico se observa sudoroso, con
retraccion de los musculos intercostales, sibilancias
bilaterales en dos tiempos, hemitérax derecho con
roncus difusos y disminucién del murmullo pulmonar
en su base. En los exdmenes de laboratorio destacé
proteina C reactiva: 200 mg/L y leucocitosis: 13,72 K/
uL. Se solicité radiografia y angiografia por tomogra-
fia axial computarizada (AngioTAC) que mostraron
condensaciones atelectasicas bibasales, de predomi-
nio derecho, asociado a derrame pleural ipsilateral y
neumoperitoneo (Figura1). Se trasladé a Unidad de
Cuidados Intensivos (UCI).

En UCI fue manejado con ventilacién mecénica
no invasiva, presion inspiratoria pico de 15y FiO, 0,4
durante 2 dias, y kinesioterapia respiratoria intensiva,
con lo que se recuperd réapidamente. A los 6 dias rein-
gresoé a su habitacién, persistiendo con requerimiento
de oxigeno 3 Its por naricera. Posteriormente, evolu-
cion6 en buenas condiciones generales y fue dado de
alta a los 10 dfas desde su ingreso.

Figura 1.
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Discusion

Las distrofias miotdnicas agrupan a enfermedades
con trastornos a nivel de la membrana muscular en las
gue se genera una contraccion mantenida después de
estimulacién neuromuscular. En el caso de la distrofia
muscular tipo | de Steinert (clasica), existe predominio
de atrofia y debilidad[5],[10],[11].

La distrofia miotonica es una enfermedad crénica,
multisistémica, autosémica dominante, causada por
una mutacion del cromosoma 19 que afecta los genes
gue codifican una proteina quinasa expresada en el
musculo liso, musculo esquelético y miocardio[1],[2]
Tienen una mortalidad 7,3 veces superior y menor
esperanza de vida que el promedio de la poblacion
general[1].

Se ha descrito una minima interaccién del propo-
fol con la funcién neuromuscular. La recuperacion del
efecto de estos agentes es rapida, incluso en pacien-
tes con desérdenes neuromusculares[4]. Una infusiéon
controlada a sitio efecto, ha sido considerada como
una técnica anestésica adecuada para estos pacientes
debido a su conveniente vida media sensitivo contex-
tual y facil titulaciéon[3].

En cuanto al uso de los gases halogenados, a pe-
sar de tener un mayor potencial de depresién miocar-
dica, se han utilizado sin inconvenientes[12]. No exis-
te riesgo de hipertermia maligna en esta patologia,
por lo que no existe contraindicacion para su uso[9].

Estos pacientes son muy sensibles a los opioides.
Sin embargo, se han utilizado sufentanyl y fentanyl sin
incidentes y se han reportado casos de uso de infusién
continua de remifentanyl de forma segura. Aun asf,
en un estudio retrospectivo se describié que un 57%
de los pacientes que utilizaron infusion continua de
morfina en el postoperatorio desarrollaron complica-
ciones respiratorias, en comparacion con sélo un 6%
de complicaciones observadas en aquellos que no la
usaron[2].

La distrofia miotonica en su forma clasica, pre-
senta mayor incidencia de complicaciones periope-
ratorias cardiacas, y respiratorias, como ocurrié en
este caso, debido a una aumentada sensibilidad a
los agentes no despolarizantes y a una impredecible
e inadecuada reversion del bloqueo neuromuscu-
lar[4],[5],[10]. Estos pacientes tienen contraindica-
ciéon de un bloqueo neuromuscular de tipo despo-
larizante por el riesgo de hiperkalemia, rabdomidlisis
y de desencadenar una crisis mioténica y/o paro car-
diaco[4],[6]. Existe mayor riesgo de curarizaciéon re-
sidual postoperatoria y, por tanto, es importante la
reversion completa del bloqueo neuromuscular, aun
cuando en la monitorizacién parezca innecesaria

como ocurrié en el caso presentado.

Diferentes publicaciones recomiendan el uso de
relajantes no despolarizantes como rocuronio, vecu-
ronio y atracurio[7]. En el caso presentado se utilizd
rocuronio, el cual alcanza rapidamente un bloqueo
neuromuscular apropiado y cuyo uso se ha mostrado
seguro en pacientes con desérdenes neuromuscula-
res[4],[12]. El blogqueo neuromuscular inducido por
rocuronio se puede revertir con inhibidores de la co-
linesterasa. Sin embargo, esta forma de reversion es
lenta, impredecible, poco confiable y puede llevar a
espasmo muscular. El Sugammadex provee una rever-
sién rapida y segura del bloqueo neuromuscular por
rocuronio y vecuronio, lo que resulta en una rapida re-
cuperacioén de la funcion neuromuscular. La combina-
cion de rocuronio y Sugammadex ha mostrado ser la
forma mas efectiva de reversion en pacientes con dis-
trofia miotdnica. Sus dosis deben ser individualmente
optimizadas mediante monitoreo neuromuscular, ya
gue puede ocurrir recurarizacién posterior a la admi-
nistracién de una baja dosis de Sugammadex(3].

Es importante recordar las recomendaciones de
Murphy and Brull sobre el uso de relajantes muscula-
res, que establecen:[13]

1. Se debe utilizar una monitorizaciéon cuantitativa
de la transmision neuromuscular en todo paciente
que utilice farmacos blogueadores neuromuscula-
res.

2. La monitorizacién de la transmisién neuromus-
cular con TOF y “Double Bourst Stimulation” no
excluye blogqueo neuromuscular residual.

3. Los test clinicos de la funciéon muscular no son fi-
dedignos predictores de la recuperacion de la fun-
cién neuromuscular.

4. Si no se utiliza un monitor neuromuscular o es-
timulador de nervio periférico, se debe adminis-
trar rutinariamente reversiéon farmacolégica y solo
cuando la actividad muscular espontanea esté
presente.

Las recomendaciones clinicas de la Sociedad de
Anestesiologia de Chile y otras publicaciones simila-
res sobre monitorizacion, establecen la necesidad de
disponer de un equipo en todo paciente en quien se
efectlie bloqueo neuromuscular. Sefalan que un TOF-
Ratio > 0,9 es el estandar para considerar una apro-
piada reversion[13],[14],[15],[16].

Hasta el momento, no hemos encontrado casos
descritos de pacientes con distrofia miotdnica de Stei-
nert en los que se desarrolle una complicacion respira-
toria en el postoperatorio tardio como en este pacien-
te. Sin embargo, en este caso, es dificil adjudicar esta
complicacién exclusivamente a la ausencia de rever-
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sién neuromuscular en el periodo quirdrgico. Se debe
considerar otros factores que pueden haber influido.
Las atelectasias y el derrame pleural descritas en el
AngioTAC, pueden explicarse como complicacion
respiratoria comun en cirugia abdominal alta como

la quistectomia hepatica. Ademas, se debe considerar
que el paciente no fue traslado a una UCI desde la
unidad de recuperacién, ni recibié kinesioterapia en
el periodo postoperatorio inmediato. Es probable que
la complicacion descrita sea de origen multifactorial.
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