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SUMMARY

Patients with Duchenne muscular dystrophy present a
high risk of anesthetic complications. Very few cases have
been described of epidural anesthesia in this condition. We
present a case of combined anesthesia (IV propofol and re-
mifentanyl plus epidural ropivacaine) for a traumatological
surgery. There were no intraoperatory complications, but
the patient developed a complete post-operative motor
blockade in response to the administration of ropivacaine
0.18% with continuous epidural perfusion. A potential in-
crease of the sensitivity to local anesthetics as the explana-
tion of the motor blockade in this patient is discussed. ©
2005 Sociedad Espariola del Dolor. Published by Aran Edi-
ciones, S.L.
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RESUMEN

Los pacientes afectos de distrofia muscular de Duchen-
ne presentan un alto riesgo de complicaciones anestésicas.
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Se han descrito muy pocos casos de anestesia epidural en
esta entidad. Presentamos un caso de anestesia combinada
(propofol y remifentanilo intravenoso més ropivacaina epi-
dural) para cirugia traumatolégica, sin incidencias intraope-
ratorias, pero que en el postoperatorio presenté bloqueo
motor completo en respuesta a la administracion de ropi-
vacaina 0,18% en perfusion epidural continua. Se discute
la posibilidad de un aumento de sensibilidad a los anestési-
cos locales en cuanto a la producciéon de bloqueo motor en
esta patologia. © 2005 Sociedad Espariola del Dolor. Pu-
blicado por Aran Ediciones, S.L.
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INTRODUCCION

La distrofia muscular de Duchenne (DMD) es la
mas severa de las formas de distrofia muscular. Se
transmite por herencia recesiva ligada al sexo, por lo
que es clinicamente evidente en varones. Se caracte-
riza por degeneracion y atrofia progresiva del mus-
culo esquelético como consecuencia de la carencia
de una proteina, la distrofina, un importante compo-
nente del citoesqueleto del miocito. La deficiencia
de distrofina provoca debilidad de la membrana de la
célula muscular que es mas susceptible a danarse.
Los primeros sintomas de la DMD se detectan entre
los 2 y 5 afios de edad. La limitacion progresiva del
movimiento en estos pacientes les confina a una silla
de ruedas aproximadamente a la edad de 10 afos, y
les lleva a la muerte entre los 15 y los 25 ahos, gene-
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ralmente a consecuencia de insuficiencia cardiaca o
neumonia.

Los niveles de creatin fosfokinasa (CPK) reflejan
la progresion de la enfermedad. En estadios precoces
se encuentran elevados, posteriormente, a medida que
progresa la enfermedad y degeneran grandes cantida-
des de miasculo esquelético, se reducen. La carencia
de distrofina afecta también al masculo liso y cardia-
co, originando hipomotilidad del tracto intestinal y
gastroparesia con retraso del vaciamiento gastrico
(1). La degeneracidon miocardica progresiva reduce la
contractilidad miocardica y produce miocardiopatia
dilatada, arritmias ventriculares, insuficiencia mitral
por disfuncion de los musculos papilares y obstruc-
cion del tracto de salida del ventriculo derecho (2).
La degeneracidon de la musculatura respiratoria se ha-
ce evidente en la espirometria que revela un patron
restrictivo. La imposibilidad de toser de forma efecti-
va y de eliminar secreciones es origen del desarrollo
de infecciones respiratorias. La cifoescoliosis y otras
alteraciones ortopédicas que presentan requieren fre-
cuentemente tratamiento quirtrgico. El riesgo anesté-
sico es alto en los pacientes que padecen DMD debi-
do a las manifestaciones ya comentadas de esta
enfermedad y también por la posibilidad de rabdo-
miolisis e hiperpotasemia después del uso de algunos
farmacos durante el procedimiento anestésico que
pueden ocasionar parada cardiaca o a consecuencia
de hipertermia maligna (HM). Describimos la técnica
anestésica, y la aparicion de bloqueo motor completo
como complicacidon del empleo de ropivacaina epidu-
ral a baja concentracion como técnica analgésica pos-
toperatoria en un paciente afecto de DMD. Esta com-
plicacidon no ha sido descrita con anterioridad en los
escasos casos publicados de analgesia epidural posto-
peratoria en esta patologia (3).

CASO CLINICO

Se trataba de un paciente de 11 afos de edad (35 kg
de peso) programado para tenotomia de rodilla bilate-
ral para correccion de “flexo” de rodilla que le impedia
el descanso en declbito supino. Habfa sido diagnosti-
cado de DMD a los 3 anos de vida mediante estudio
genético, y debido a la progresion de la enfermedad
necesitaba una silla de ruedas desde los ocho. En el
preoperatorio destacaba una elevacidon de transamina-
sas (AST 131 mU.ml", ALT 187 mU.ml") y CPK 4226
UI/1. El resto del control bioquimico, el hemograma y
la coagulacidn se encontraban dentro de la normalidad.
En la radiograffa de torax se objetivd aumento de tra-
ma broncovascular en bases. No se pudo realizar estu-
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dio funcional respiratorio por falta de colaboracion del
paciente, pero el Gltimo de que se disponia (de los 8
afos de edad) mostraba un transtorno restrictivo seve-
ro. En el electrocardiograma (ECG) se observaron on-
das Q profundas en las derivaciones precordiales iz-
quierdas, sin alteraciones en la repolarizacion.

Se premedico al paciente con 7 mg de midazolam
por via oral. La induccidn anestésica se realizd tras
canalizacion de una via periférica con propofol (2
mg.kg") y 0,5 ug.kg' de remifentanilo en bolo lento.
La intubacion endotraqueal se realizO con un tubo
flexometalico de calibre 6.5 Fr. con neumotapo-
namiento tras bloqueo neuromuscular con mivacurio
(0,2 mg.kg"). EI mantenimiento anestésico se reali-
z6 con propofol (10-4 mg.kg') para conseguir un
indice biespectral (BIS) de 40-60, remifentanilo
(0,25 ug.kg'.min') y mivacurio (0,6 mg.kg'.h"') con
el paciente ventilado mecanicamente con O,-aire.
Con el paciente en dectbito lateral, antes de colocarle
en declbito prono para ser intervenido, se realizd una
anestesia epidural a nivel de L,-L, con una aguja de
Tuohy de calibre 18G, a través de la que se colocd un
catéter (20G) para analgesia postquirdrgica. Se admi-
nistraron 2 ml de bupivacaina 0,25% con vasocons-
trictor como dosis de prueba y 12 ml de ropivacaina
0,2%. La intervencion transcurrid sin incidencias y el
paciente pudo ser extubado al final de la cirugia, con
una buena mecéanica ventilatoria. La recuperacion del
bloqueo muscular con mivacurio, monitorizada con
neuroestimulador, no se prolongd y no fue necesaria
la reversion del bloqueo muscular. El paciente in-
gresd en planta a cargo de traumatologia, y siguien-
do control por la Unidad del Dolor de nuestro hospi-
tal. Como analgesia postquirlirgica se administraron
7 ml.h' de ropivacaina al 0,18% con 1 ug.ml"' de fen-
tanilo por el catéter epidural lumbar, consiguiendo
una analgesia adecuada (0 sobre 10 en la escala ana-
l6gica visual), sin embargo, a las ocho horas de la ci-
rugia, avisaron de planta debido a que el paciente pre-
sentaba un bloqueo motor completo (Bromage grado
3) con nivel sensitivo en T10, que revirtio tres horas
después de reducir la concentracidon de anestésico lo-
cal (AL) a la mitad. No se registraron otros eventos
adversos. La analgesia epidural fue eficaz (EVA < 2)
con la nueva concentracidon de AL. El catéter epidural
se retir6 en el quinto dia del postoperatorio.

DISCUSION

Gran parte de las complicaciones anestésicas en
pacientes con DMD son secundarias a los efectos de
los farmacos usados durante la anestesia sobre el
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musculo cardiaco y esquelético. Se han descrito nu-
merosos casos de insuficiencia cardiaca o paro car-
diaco durante el procedimiento anestésico, algunos
en pacientes ya diagnosticados que recibian farma-
cos tedricamente seguros (4), pero la mayoria duran-
te anestesias convencionales antes del diagnostico de
la enfermedad (5,6). La disfuncidén miocardica que
presentan les hace mas sensibles a los efectos depre-
sores miocardicos de los agentes anestésicos, ademas
el uso de agentes inhalatorios halogenados y de suc-
cinil colina pueden provocar rabdomiolisis e hiper-
kaliemia seguido de paro cardiaco (5). El mecanismo
por el que estos agentes producen rabdomiolisis es
mediante la produccion de daho en la membrana fra-
gil o inestable del miocito deficitario en distrofina y
liberacidn del contenido celular. Los halogenados
podrian producir este dafio mediante la liberacidon de
calcio del reticulo sarcoplasmico (RS). Se ha demos-
trado que sevoflurano es un estimulo menos potente
que halotano o isoflurano para la liberacion de calcio
del RS (7), pese a ello existen casos de rabdomiolisis
tras su uso en pacientes con DMD (8). La DMD se
asocia también al desarrollo de hipertermia maligna
(HM), aunque de forma mas controvertida, pues mu-
chos de los casos publicados no son tipicos de HM,
quizas porque el paciente con DMD no pueda desa-
rrollar la sintomatologia completa por su escasa ma-
sa muscular, ademas en muchos de estos casos no se
confirm6 el diagndstico con el test de contracura in
vitro de cafeina/halotano (TCCH) (9). Los desenca-
denantes de HM y rabdomiolisis inducida por la
anestesia son los mismos, y ambos procesos compar-
ten caracteristicas, tanto clinicas como bioquimicas
por lo en alguna ocasidn podrian haberse confundido
ambos procesos. Se ha demostrado realizando el
TCCH en misculo de rata deficiente en distrofina
que la ausencia de esta proteina no predispone a sus-
ceptibilidad a HM (10), lo que no significa que no se
pueda desencadenar HM en la DMD por otros meca-
nismos. En nuestro paciente no se usaron farmacos
desencadenantes de HM o rabdomiolisis (halogena-
dos o succinil colina). Se evitd la induccidon inhalato-
ria con agentes halogenados y para el control de la
via aérea se usO un tubo endotraqueal en vez de otros
dispositivos como mascarilla laringea, para evitar la
posibilidad aspiracidn de contenido digestivo por el
retraso en el vaciamiento gastrico en esta patologia,
y en prevision de posibles complicaciones. En la
DMD se produce debilidad de la musculatura respi-
ratoria y tiempos de recuperacion del bloqueo mus-
cular superiores a los normales (11,12), salvo con
mivacurio (13), por ello elegimos este relajante para
la intubacion y durante el mantenimiento anestésico.

Como analgésicos elegimos remifentanilo por su ra-
pido inicio de accion y corta semivida sensible al
contexto, asociado a una anestesia epidural lumbar
con ropivacaina 0,2% durante el intraoperatorio y ro-
pivacaina 0,18% asociada a fentanilo para el posto-
peratorio. Se eligi6o ropivacaina por su menor cardio-
toxicidad y bloqueo motor respecto a otros AL. La
analgesia intraoperatoria mediante remifentanilo in-
travenoso a dosis bajas y anestésico local epidural
evitd el uso de farmacos opiaceos de vida media mas
larga durante todo el periodo perioperatorio, previ-
niendo una eventual depresion respiratoria en un pa-
ciente con escasa reserva respiratoria. El uso del in-
dice BIS permitidé administrar las dosis minimas de
propofol que mantuviesen una hipnosis adecuada du-
rante el mantenimiento anestésico para minimizar
sus efectos inotropicos negativos (14).

En el estudio preoperatorio, podriamos habernos
planteado la conveniencia de realizar un ecocardio-
grama debido a la degeneracion miocardica progresi-
va que produce la DMD. El ECG presentaba un pa-
tron tipico de DMD, pero todavia no se habia
desarrollado clinica de insuficiencia cardiaca. EI
riesgo de complicaciones cardiovasculares es mayor
en los pacientes con ECG o ecocardiograma anormal,
aunque la normalidad de estas pruebas no excluye la
posibilidad de que se produzcan complicaciones (4).
Se ha propuesto que la ecocardiografia de estrés con
angiotensina podria reflejar mejor la capacidad de
reaccion al estrés quirargico y la disfuncidén miocar-
dica de estos pacientes (15). También podria
plantearse el uso intraoperatorio de monitorizacidon
hemodindmica invasiva o ecocardiograma intraope-
ratorio (en caso de estar disponible).

El uso de analgesia epidural postoperatoria con
ropivacaina 0,18% segin protocolo de la Unidad del
Dolor del Hospital Infantil produjo bloqueo motor
completo. Estas concentraciones son las utilizadas
habitualmente en nuestro hospital para control del
dolor postquirtirgico y producen un control analgési-
co adecuado con escaso o nulo bloqueo motor (16).
No se ha descrito una complicacidn similar con ante-
rioridad, pero tampoco ha sido descrito el uso de
analgesia epidural postoperatoria en la DMD en un
nimero suficiente de casos como para confirmar o
rechazar la hipdtesis de un posible aumento de sensi-
bilidad al AL que se traduzca en mayor bloqueo mo-
tor. La ausencia de distrofina podria intervenir me-
diante varios mecanismos para explicar esta
complicacion. En el musculo es necesaria para
mantener la estabilidad mecéanica e interviene en la
homeostasis cdalcica, provocando su ausencia, la
degeneracidon y atrofia progresivas del masculo es-
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quelético, con regeneracidon concomitante, que llevan
a la coexistencia de receptores colinérgicos fetales y
adultos en la membrana muscular, que explican en
parte, la respuesta alterada a los bloqueantes muscu-
lares. Por otra parte, la distrofina también se encuen-
tra en el soma y dendritas de neuronas corticales, del
hipocampo y cerebelosas, y podria tener un papel,
tanto en estructura, como en la funcion sinaptica. El
dafio cognitivo presente en los pacientes con DMD
ha sido atribuido a la anormalidad de la membrana
neuronal causado por el déficit de distrofina (17).

En el caso de que que en un futuro se confirmase
un mayor grado de bloqueo motor en estos pacientes,
la reduccidén en la concentracion de AL reduciria la
posibilidad de bloqueo motor excesivo, pero también
el bloqueo sensitivo, con el riesgo de analgesia insu-
ficiente, puesto que la sensibilidad al dolor en la
DMD parece conservada. Es necesario un nimero
mayor de casos de administracion epidural de anesté-
sicos locales en la DMD y un mayor conocimiento de
la neurobiologia en esta enfermedad, para obtener
conclusiones véalidas.
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