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MIASTENIA: FISIOPATOLOGIA |
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Todas las razas.

Afecta mas mujeres.

© Disminucion de amplitud del potencial accion. Fallo de transmisién y
disminucion de potencia muscular.

© Debilidad y fatigabilidad de musculos esqueléticos voluntarios.

Etiologia Edad Sexo Tinio Curso

Neonatal PPasaje de anticuerpos Neonatal Ambos Normal Transitoria

de la madre a través
de la placenta.

Congénita Congénita 0-2 afnos Varones mas Normal Larga vida
autosOmica recesiva que mujeres
Juvenil Autoinmune 2-20 afios Mujeres mas Hiperp. Exacerbac.
que varones Remisidn.
Adulto Autoinmune 20-40 afios Mujeres més Hiperp. 3-5 afios
Timoma Maxima
Severidad
Anciano Autoinmune > 40 anos Hombres mas Timoma Rapida
Progresa
Alta mort.




2. Enfermedades autoinmunes 4. Circunstancias que interfieren con la
» Tiroiditis terapia
* Enf. De Graves - TBC
*  Artritis reumatoide * Diabetes
* Lupus eritematoso « Ulcera péptica
» Alteraciones de piel * Hemorragia digestiva
3. Circunstancias que exacerban.  Enfermedad renal
* Hipertiroidismo - HTA
* Hipotiroidismo « Asma
* Infeccién ocular » Osteoporosis
« Tratamiento farmacoldgico
(Aminoglucosidos, antiarritmicos,etc.)




MIASTENIA del adulte

Ptosis (drooping of the eyelid)

a) Miastenia generalizada leve( 40%).

Pares craneales
Musc. oculares: diplopia y ptosis.

Musculatura proximal d EESS y EEIIL.

Musculatura respiratoria respetada
Buena respuesta al tratamiento.

[Ib) Miastenia generalizada moderada (28%).

¢ Forma bulbar: disfagia, disfonia, disartria, dificultad para la masticacion
¢  Mdsc. Faciales: “sonrisa vertical”.
¢  Respeta la musculatura respiratoria.

Tratamiento poco eficaz

Grupo III: Miastenia aguda fulminante; rpida afectacion de 1a

musculatura bulbar, esquelética y respiratoria (8%).

Gr upo IV: Miastenia severa tardia; desarrollan enfermedad grave tras una forma leve o moderada.




iento medico:

- Anticolinesterasicos

- Corticoides

- Citotoxicos

- Plasmaféresis

- Gammaglobulinas

- -Clobulinas antilinfocito

- - Clobulinas antitimocito

- - Anticuerpos antiidiotipo

~ - Anticuerpos antilinfocitos “T” helper

Tratamiento quirdrgico:
- Timectomia
- Transcervical
- Transesternotomia




Duracitn v, im Oral
Pidostignina~—~~ 2:3 horas Hmg tmg

(Mestinon). Inicio Newstnine.— 34lons [A4Himg B

atamiento: |

s ; - Ambenondo 44 horas noexiste o existe bmg
30 min. previa ingesta, 30- 60

mg/8h hasta max 120 mg/dia.

Duracion de 4h. : : .
) ! . . . Efectos secundarios Dosis excesiva:
2. Neostigmina (Prostigmina): i.m o Lagrimeo crisis colinérgica
1.v. Las equ1va1enc1as son 15 Salivacién
mg via oral a 0,5 mg via i.v. Bradicardia Salivacion
. o 7 . . 1 1A S d %
3. Edrofonio: accién inmediata. PSSO | .
. i Aumento de secreciones Calambres
Test diagnostico bronquiales Miccion urgente
4. Ambenonio: poco empleado, g/ll(:r:aas Fasciculaciones
efalea li
Broncorrea y cefalea severas. N Seellec UBEREL
Aumento de motilidad Miosis
_ intestinal Bloqueo n-m por
Convulsiones despolarizacion
permanente




raumatismo
Cirugia
*Parto
Infeccién
*Medicaciones
eotras

Tratamiento crisis miasténica
Insuficiencia respiratoria y disfagia
1. 25 mg piridostigmina en 100 ml dextrosa 5%.
Dosis inicial: 2 mg/hora
Dosis mantenimiento:0,5-1 mg/hora
Dosis maxima: 4 mg/hora
2. Plasmaféresis/Ig e.v.




-20 mg/dia 2-3
ONE Incrementos hasta | Sémanas Presion arte
5 generalizada | 60 mg Glucosa
.Edad: 14 a 50-60 | Cambio pauta Electrolitos
afios alternante Cambies
3.No respuesta oftalmicos
satisfactoria a AntiC. Densidad dsea
4.Timoma
AZATIOPRINA 2-3 mg/dia 3-12 meses | 1-2 afos Leucopenia
Dosis total 100-250 Anemias
mg/dia Alt. Hepatica
Alt. plaquetas
CICLOSPORINA 5 mg/kg/dia en 2 2-12 3-6 semanas | Presion
dosis semanas Alt. Renales

Total dosis de 125-
200 mg 2 veces/dia

Control niveles




Crisis miasténica

Inmunoglobulinas

Supresion de anticuerpos.

Indicaciones: las anteriores

De eleccién por rapida mejoria, temporal (semanas a meses)
y menor morbilidad.

Dosis: 400 mg/kg/dia durante 5 dias.




ndicaciones

De eleccion: M. generalizada, en la hiperplasia timica o el timoma.

Nunca de urgencia. Requiere preparacion preoperatoria.

Mortalidad perioperatoria casi nula.




tamiento previo especifico.
udio radiolégico.

-RNM, TAC.

-Pruebas de funcion tiroidea.
-Electromiograma.

-Pruebas de funcion respiratoria.
-Estado de nutricion.

-Apoyo psicologico.
-INTERCONSULTA A NEUROLOGIA




En M. generalizadas o en pacientes dependientes
NO

se suspende.
En clase I-1IA

SI
se retiran para ganar sensibilidad y reducir efectos vagales.




si el paciente lo toma diariamente.
| afiministrar

DoSis de hidrocortisona 100 mg antes de cirugia, continuar
via i.v /8h hasta via oral.




‘Sensibles a relajantes no despolarizantes.

5. Sensibles a benzodiacepinas, halogenados, opioides,
hipnéticos e.v., anestésicos locales ésteres

4. Riesgo elevado de insuficiencia respiratoria.




o psicologico.
zodiacepinas vo, dosis ajustada a clinica.
¢ Atropina.

Monitorizacion no cruenta/cruenta
TOF
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bolarizantes (RMD) y no despolarizantes
NO
esta contraindicada
Respuesta impredecible

Dosis relajante se dosifica respecto a la respuesta obtenida con la
monitorizacion de la transmision neuromuscular.

Reversion del bloqueo previo conocimiento de la pauta de
anticolinesterasicos.




Anaesthetic considerations for patients with a pre-existing

neurological deficit: are neuraxial techniques safe?

M. VercautTeres and L. Heytess

Drepartment of Ansesthesia, University Hospital Antwerp, Edegern, Belpnom

Acta Anaesthesiol Scand 2007 ; 51: 831-838

Myasthenia gravis and regional
anaesthesia

CANADIAN JOURNAL OF ANAESTHESIA B dc Jﬂs,é Maria MD
E. Carrero MD
X. Sala MD

* AL amidas
* Ajustar dosis

* no exentas de riesgos







Analgesia
1. Narcoticos: dosis menores.
>.  Locorregional.

IPerioprcrative mmaecdical CAN T ANEETH 2001 / 48: & / pp 446451
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No programar cesarea, MG no afecta al curso del parto.

¢ Incidencia de cesarea 6%.
* Anestesia regional, con a.l tipo amidas.

* Lactancia posible, paso de anticolinesterasicos despreciable.

Anicle original 1
dAMmaies
My asthénie. grossesse et accouchement : 4 propos de dix cas flﬂ.ﬂl;ﬂiﬂ!i
Mryasthenia gravis, pregnancy and delivery: a series of ten cases ~AMNESTH ES'E

S e REA M I MAT IO N

Armales Frangaises d' Anzsthésiz et de Réanimation 23 (20043 459-464







as hereditarias: B

Distrofias musculares (enfermedades de Duchenne, Becker y Steinert
-Miopatias congénitas

-Canalopatias (miotonias congénitas, paramiotonias, paralisis
hipopotasémicas o hiperpotasémicas)

¢ Miopatias adquiridas:

-Miopatias toxicas, en especial medicamentosas
-Miopatias inflamatorias
-Miopatias endocrinas




itar VAM postoperatoria prolongada y las complicaciones
respiratorias por infeccidn.

2. Riesgo cardiaco

Distrofia muscular y miocardiopatia grave:
*  Ecocardiografia anual
¢ ECG y Holter: trastornos de conduccion e hiperexcitabilidad

3. Apreciar deformaciones, gravedad lesiones musculares, trast.
deglucion.

4. Riesgo de hipertermia maligna (HM) : “Central core disease”







ida y frecuente en nifios.

ones (ligada cr. X) desde que empiezan a caminar .

-Afecta a m. esqueléticos y al m. cardiaco con reducciéon de capacidad vital y
miocardiopatia dilatada, trastornos ritmo y conduccion.

¢ No existe ninguna relacion directa entre las D. musculares y la HM.

* Succinilcolina contraindicada y Halogenados desaconsejados.

¢ Curares no despolarizantes NO contraindicados, precisan monitorizacion .
* Anestesia locorregional posible sin restriccion.

* Ante un paro cardiaco que no tiene por causa una hemorragia o una hipoxia,
pensar en hiperpotasemia por rabdomiolisis.

Use of remifentanil and propofol without muscle relaxant combined with intrathecal morphine in
children with Duchenne’s muscular dystrophy undregoing spinal surgery. ] Med liban, 2008 jul-

sep;56(3):181-4.




linica: debilidad muscular, catarata, trast. cardiacos, diabetes tipo
hipogonadismo, lesion SNC.

Investigar factores desencadenantes de crisis mioténica: necesario
monitorizar T2 central y corregir hipotermia; evitar escalofrio
postoperatorio y prostigmina, estimulacion electrica.

No existe relacion directa entre D. miotdnica y la HM.

Succinilcolina est4 contraindicada por riesgo de miotonia
generalizada.

Halogenados no recomendados por los escalofrios.

Hipersensibilidad a agentes anestésicos i.v. y a opiaceos , que
requieren titulacion.

Curarizacion monitorizada, riesgo de insuficiencia respiratoria




»arazo agrava la miopatia. -
"omplicaciones obstétricas potenciales (aborto
amenaza de parto, presentacion de nalgas,
hemorragia del parto, atonia uterina).

© Postoperatorio UCI.

Anesthesia and m%/otonic dystrophy (Steinert’ s syndrome). The role of total
intravenous anesthesia with propoj%),l, cisatracurium and remifentanyl. Case
report. Minerva anestesiol 2007; 73:475-9.




s 0 de eje central (“central core disease”

‘Hipotonia infantil, grave e ins. respiratoria.
* Asociada a HM.

* Todos los pacientes y familiares (afectados o no) estan
expuestos a HM.

* Mutacion de la parte C-terminal de la proteina canalicular
RYR1 (N-terminal en HM).




imas de glucélisis (glucogenosis): miolisis por esfue
o excluir una técnica anestésica.

2. B-oxidacion (déf. carnitina palmitoiltransferasa (CPT)):

miolisis por esfuerzo y por ayuno en adolescentes y
jovenes.

Administrar suplemento glucidico.
No excluir una técnica anestésica.

3. Cadena respiratoria (miopatia mitocondrial).
Intolerancia al esfuerzo.

No excluir una técnica anestésica.




cloro (gen CLCN1): miotonias
icas, enf. De Thomsen y Becker.

ecaucion: evitar desencadenar una miotonia.

2. Canales de sodio TTX (gen SCN4A): sindrome de paralisis
hiperpotasémica.

3. Canales de calcio dependientes del voltaje y sensibles a
dihidropiridina (gen CACNL1A3): paralisis
hiperpotasémica, paralisis periddica familiar, sd de
Westphal.

Cursan con debilidad muscular, no exponen a riesgo vital.

* MANEJO SIMILAR A D.STEINERT




yen autoinmune o toxico.
Corticoterapia
¢ Precauciones:

1. Grado de lesion muscular: excluir curare despolarizante y
halogenado.

>. Suplemento de corticoides en fx del estrés quirurgico.
MANE]JO SIMILAR MIASTENIA GRAVIS




Anaesthetic considerations for patients with a pre-existing
neurological deficit: are neuraxial techniques safe?

M. Vercauteren and L. Heviess

Department of Anaesthem, Universtty Hospddal Antwerp, Edegemn, Belphum

Acta Anaesthesiol Scand 2007; 51: 831-838







Estado de hipercatabolismo paroxistico de
musculos estriados , inducido por agentes
anestésicos halogenados y succinilcolina en
personas con anomalia muscular familiar.




Anestésicos volatiles y succinilcolina.

|  Malfuncionamiento del metabolismo del
calcio en el musculo.




* 50% de los paciente son pacientes pediatricos ( aunque
casos descritos desde los 2 meses hasta los 70 afos)

* 2/3 pacientes susceptibles HM manifiestan el sindrome al
administrar la primera anestesia general y el 1/3 restante
en anestesias posteriores .

* 1,9% desarrollan HM en postoperatorio.




*Receptor de
Rianodina RYR1

ATP
. Receptor Ca?+-ATPase

Dihidropiridna

Mitochondrium

- Phosphorylase

-kinas sme
4 Pyruvate —

Glycogen

C) Anetseder

Anesthesiology 2008; 108:156-7 Copyright © 2007, the American Society of Anesthesiologists, Inc. Lippincott Williams & Wilkins, Inc.

Malignant Hypertbermia

Michael A. Denborough, M.D., M.B., Ch.B., D.Phil., D.Sc., F.R.A.C.P., F.R.C.P., FN.ZC.A."




DIAGNOSTICO PRECOZY
TRATAMIENTO




Presentacion Clinica Cambios en Cambios
monitorizacion bioquimicos

Precoz *Espasmo de maseteros *Hiperventilacion *Aumento PaCO2
*Taquipnea *Incremento EtCo2 *Acidosis
*Calentamiento y agotamiento del *Arritmias *Hiperkaliemia
contenedor de cal sodada *Ondas T picudas en ECG
*Taquicardia
*Frecuencia cardiaca irregular

Intermedia *Hipertermia al tacto *Hipertermia I *Hiperkaliemia
*Cianosis *Desaturacion *Aumento CPK
*Desaturacion sanguinea del campo *Mioglobinuria
quirurgico
*Ritmo cardiaco irregular

Tardia *Rigidez muscular *Arritmias *Hiperkaliemia
*Hemorragia mantenida *Ondas T picudas en ECG

*Coluria
*Oliguria
*Ritmo cardiaco irregular

Hipertransaminasemia, 1 creatinfosfoquinasa

Analitica sanguinea
Hipoxemia
Hipercapnia
Acidosis respiratoria y metabdlica
Hiperpotasemia
Mioglobinemia ymiogloburia

Alteracién de coagulacion

Complicaciones tardias
Edema pulmonar
edema cerebral con convulsiones
Ceguera
paralisis o coma
insuficiencia renal aguda i CID




HM: diagnéstico

is ocular
Hernias
Cifoescoliosis
Artrogriposis
Miopatia central del core
Paralisis familiar hipokaliémica
Sindrome marfanoide
Mitocondriopatias
Golpe de calor
Rabdomiolisis inducida por
ejercicio
Alteraciones ECG
Aumentos no justificados de
CPK

Pais

Emplazamiento del Laboratorio

Suiza

BASEL Universitdtsspital ZLF 1408 Departement Andst-
hesie

Alemania

BOCHUM Ruhr-Universitdt Bochum
LEIPZIG Medizinische Fakuliiit- Universitdt Leipzig

Francia

GRENOBLE CHU Hopital Albert Michallon Laboratoire
de biochimie et génétique moléculaire

LILLE CHU Hoépital Jeanne de Flandre Clinique d'anest-
hésie réanimation

MARSEILLE Faculté de médecine de la Timone CNRS
UMR 6612 - IFR 125

PARIS Hépital Robert Debré Service d'anesthésie

Inglaterra

LEEDS St James's University Hospital Ashley Wing

Italia

MILANO Istituto Nazionale Neurologico "C. Besta"
Dipartimento di Neuroscienze Cliniche

NAPOLI Universita degli Studi di Napoli "Federico II"
Dipartimento Assistenziale di Medicina di Laboratorio
SIENA Azienda Ospedaliera Universitaria Senese Dipar-
timento Oncologico

Portugal

PORTO Instituto de Genética Médica Unidade de Genéti-
ca Molecular




Rigidez Muscular
Rigid lizada AR ;
midz ﬁ?llfnr:sim Escala de graduacion clinica para predecir la

Mionecrosis suscapﬁbilidad ala Hllﬂftﬂl'l'llli Hillgl'lﬂ
CPK = 20000
CPK =z 1000
Coluria . Puntaje  Rango Probabilidad
Mioglobina en orina = 60 pg/L
Potasio = mEg/L HM

Acidosis respiratoria 0 Casl nunc (0]
PaCO, = 60 mmHg 3 Improbable (0-0,25)

ETCO, > 55 mmHg con VC 10-19 Algo menos que probable (0,5)
ETCO, = 60 mmHg con VE

Hipercarbia -4 Mgﬁ mas que Fl'ﬂb!bl!
Taquipnea 3549 MU}' PbeiblE (0,5)

Incremento temperatura 50+ Casl sequro (1,0)
Incremento rapido
Temperatura  38.8 Lerach, et l Anesthesilogy 80 (4):771-778, 1994

Compromiso Cardiaco
Taquicardia
TVo FV

Tabla I .Criterios diagndsticos. Larach et al. Anesthesiology 1994, 80:771-779 . Tabla II . Susceptibilidad a HM

Anesthesiology 2008; 108:603—-11 Copyright @ 2008, the American Society of Anesthesiologists. Inc. Lippincott Williams & Wilkins., Inc.
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| ne ré_pt_ico maligno.
Crisis tirotoxica.
Feocromocitoma.
Enfermedad de Luft (mitocondromiopatia).

Hiperkaliemia severa o rabdomiolisis tras
exposicion a anestésicos en distrofinopatias.
(Duchenne o Becker)




ratamiento de complicaciones sintomaticas.

5. Tratamiento etiologico especifico: dantroleno
sodico




Dantrolen ® iv, disponible en CHGUV.

1 vial= 20 mg DS y 3g manitol, liofilizado
Disolver 1 vial en 60 ml de agua

*Cajas de 24 viales(12 liofilizado y 12 disolvente)

*Mala disolucion —  dedicacion exclusiva de una persona

Dantrium® vo
Cps 25,50, 100 mg




Efectos secundarios

Taquicardia

Labilidad PA

Mareos, vertigos
Convulsiones

Hematuria

Incontinencia urinaria

Diarrea o estrenimiento
Hepatitis aguda fulminante

Erupciones cutaneas, prurito
Mialgias

VERAPAMILO
Depresion miocardica




Cuestionario preoperatorio de rutina
» Existe historia familiar de HM o Foblemas relacionados|con la
anestesia?

» ;Existe historia familiar o personal de E‘atologl’a muscular jo neuro-
muscular (por ejemplo antecedentes de debilidad muscular?

« ;Han habido jauertes inesperadas o complicaciones anestesicas I
(incluyendo durante procedimientos dentales) en alguno de los
miembros de su familia?

» ;Existen antecedentes personales de orinas oscuras o color bebida
cola inmediatamente después de anestesia?

- ;Hay historia personal de fiebre alta inexplicada luego de citugia®?

Preparacion preoperatoria

Anticipaciéon

= Plan de fratamiento escrito v disponible en un lugar adecuado.

= Disponibilidad de dantroleno rapidamente accesible €n 1odaos ios
guirégfanos.

e Fidcil acceso a una midqguina de hielo.

= Preparacién y entrenamiento del personal de quirdfano.

Preparacién preoperatoria de Ia maqguina de anestesia

= Cambiar el circuito y los filtros anubacteriancs.

= Cambiar la cal sodada.

e Retirar fisicamente los vaporizadores del aparato.

e Lavar con un flujo de oxigeno (o aire) continuo el respirador (10
1/min durante a2l menos 10-20 min). Recomendable al menos 1 hora
de lavado y otra de ciclado del respirador.

e Disponer de un sistema de enfriamiento del paciente.

Profilaxis con Dantroleno

- Considerar para cada paciente en forma individual, pero no estia
recomendada en forma rutinaria para la mayoria de los pacientes
susceptibles (1-1,25 mg/kg/6 horas vo, administrando la dltima
dosis 4 horas antes de la cirugia, o bien 2,4 mg/kg/iv en 30 min
justo antes de la intervencion. repitiendo la dosis a las 6 horas).

Rewv. Esp. Anestesiol. Reanim. Vol. 55, Nam. 3, 2008




Consideraciones intraoperatorias
+ Técnicas de eleccidén: Espinal, epiduralCegional o loc@siempre
ible.

ronio, rocuronio, mivacurio, neostigmina, atropina, efedri-
na, fenilefrina.

e Farmacos INO seguros, desencadenantes de HMI: Isoflurano, desflu-
ranco, sevoflurano y succinilcoelina.

= Monitorizacidn: Basica: presidn arterial, temperatura central (eso-
fagica), ECG. pulsioximewo, capndgrafo, volumen corriente ¥y fre-
cuencia respiratoria. Monitorizacién invasiva segiin necesidades.
Aconsejable monitorizar la diuresis.

Durante ka cirungia

e Ewvaluar cualquier hipercarpnia, taquicardia, taguipnea o mamrritmia
inesperada. Considerar la obtencién precoz de una Zasometria.

» Considerar siempre la HM entre los diagndsticos diferenciales de
un aumento de temperatura inesperado.

e Detener la administracidn de anest€sicos inhalatorios y no adminis-
rar dosis adicionales de succinilcolina en caso de rigidez del mus-
culo masetero.

e No administrar succinilcolina a pacientes con antecedentes de dis-
trofia de Duchenne, enfermedad central del core, miotonias ¥y otras
formas de distrofias musculares. Algunos expertos sugieren gue los
anest€sicos inhalatorios no debieran ser usados en pacientes con
estas miopatias.

e Si ocurre paro cardiaco subito en un nifio de sexo masculino con
oxigenacidén normal, este debe ser considerado y tratado como
secundarico a hiperkalemia.

Tratamiento:

e Dantroleno, dosis inicial de 2-3 mg/kg en bolus seguido de dosis
repetidas a demanda cada 5-10 minutos hasta una dosis maxima de
10 me/kg.

Suspender inmediatamente los halogenados o succinilcolina.
Finalizar la cirugia lo antes posible.

Correccion de la acidosis metabdlica con bicarbonato a demanda.
Enfriamiento activo del paciente (suspender a ios 38°C).
Proteccicon renal: fluidoterapia, furosemida o manitol.
Tratamiento activo de la hiperkaliemia.

Correccidn de la coagulacidén si es necesario.

Rewv. Esp. Anestesiol. Reanim. Vol. 55, Nm. 3, 20038




Si el curso de la anestesia fue sin incidentes
« Continuar con la monitorizacién de la temperatura y del ECG

durante 1 a 2 horas. En caso deirugia mayor ambulatoria>obser-
var al paciente al menos durante 2.5 horas antes del alta.

« No es necesario usar dantroleno perioperatorio.

Si ocurre hipertermia maligna:

« Control del paciente en una Unidad de Cuidados Criticos al menos
durante 24 horas.

e Mantener el tratamiento con dantroleno (al menos 1 mg/kg/iv cada
6 horas durante 24 horas y después pasar a via oral, mg/kg/6 h), en
funcion del grado de alivio de la rigidez muscular, taquicardia, aci-
dosis, y niveles de CK.,

« Monitorizar potasio sérico y los niveles de CK cada 6 horas.

» Utilizar con precaucién soluciones que contengan potasio.

» Monitorizar diuresis, la presencia de mioglobinuria y fallo renal.

« Monitorizacién de la coagulacién. Observar aparicién de CID.

Rewv. Esp. Anestesiol. Reanim. Vol. 55, Nam. 3, 2008




Protocolo de actuaciéon en caso de hipertermia
mmmaligna: material

Farmmacos
e Dantroleno sSdico: 36 viales para diluir con 60 ml de agua esteril
cada wvial.

Agua estéril para diluir medicacién — 1000 ml x 2

Ricarbonato sadico (8,4%9%%) — S0 ml x 5

Furosemida 20 mg - 8 ampollas

Dextrosa 50% — wviales de 50 ml x 2

Cloraro cilcico (109%) viales de 10 ml x 2

Insulina regular - 100 unidades/ml x 1

Aoamiodarona.

Eqguipamiento genecral

e Jeringas (60 ml x 5) para diluir 1 dantroleno.

Catéteres venosos ¥y arteriales.

Sondas nasogdastricas.

Sistema de infusidn de sangre.

Sistema de irrigacién por la sonda nasogéastrica con jeringas de

Iavado.

Mionitorizaciéon

= Sonda esofdgica de temperatura

- Equipos de medicion de presién arterial cruenta y presion venosa
central.

Eguipamiento de enfermeria

e Al menos 3.000 ml de solucicén salina fria.

e Cartéteres Foley de lavado wvesical de 3 luces.

= Bolsa colectora de diuresis horaria.

= Bolsas y cajas para <l hielo.

Equipamiento de Iaboratorio

= Jeringas de gasometria (3 mal) x 6

- Tubos (al menos 2 de cada) para muestras de CPK ., mioglobina,
I.DH,. ionograma, perfil tiroideo, tiempo de protrombina, tiempo de
tromboplastina parcial activada, productos de la degradacicon del
fibrindgeno, hemograma y Acido lactico.

+ Recipientes colectores de diuresis. Tiras de analisis rapido de orina.
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Test de contraccion halotano-Cafeina Test de contraccion halotano-Cafeina

GRUPO EUROPEQ. PROTOCOLO EMHG GRUPO NORTE AMERICA PROTOCOLO NAMHG

Halotano: Interpretacion Halotano: Interpretacién

Positivo: contractura mayer Positivo: contractura mayor de

de 0.2 gr a concentracion 0.7 gr a concentracion 3 %.

<20 Susceptibilidad : Negativo: contractura menor Susceptibilidad :

. de 0.5 gr a concentracién 39%.
Cafefna: Ambas respuestas

. Una de las dos
deben ser positivas. Equivoca: 0.5 - 0.7 gr.

respuestas positiva.
Positivo: contractura mayor

de 0.2 gr a concentracién <2 Cafeina
nM
Positivo: contractura mayor de
0.3 gr a concentracion <2 mM

Br ] Anaesth 56: 1267- 69, 1984) Anesth Anal £%: 511-5, 1989

™ 5 -
L c

Indicaciones
Test de contraccién positivo

Miembro de la familia con test de contraccion
positivo.

Episodio clinico altamente sugestivo.

Miembro de la familia con una mutacién causal.




1ebas de contractura halotano-cafeina positi
sintomas con halogenados que recuerdan a
crisis HM.

>. | CPK frecuente, no constante, no especifico.




SINDROME NEUROLEPTICO
MALIGNO




* Incidencia 0,01-0,02%.

» Asociado con cambios de ritmo, pauta, tipo o
asociacion de farmacos.




sion/Alteracion

* Sudoracion

— * Disfagia

* Incontinencia
» Alteraciones nivel de

Hipertonia
Acinesia

Automatismos bucales

; conciencia
e * Mutismo
Sudoracién/Taquicardia * Elevacion o labilidad en

tension arterial
*tCPK
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TAERBLE 1. Differential Dinacnosis of RNewur
Syidrormme

Infectious
Meningitis or encephalitis
Fostinfectious encephalomyelitis svndrom e
Eraimn abscess
Sepsis
Psyvchiatric or neurologi cal
Idiocpathic malignanmt catatonia
Agitated delirivum
Benign extrapyramidal sicde effects
MNMonconvulsive status epilepticus
Structural lesions, particularly imvolving the midlzrain
Toxic or pharmacological
Anticholinergic deliriurmm
Salicwlate poisoning
rMaligmant hvperthermia (inhalaticonal anesthetics,
succinvlcholime)
Serotonin syndrome monoamine oxidase inhibitors, triptans.
linezolic)
Sulbrstances of abuse (amphetamines, hallucimnogsens)
wWithdrawal from dopamine aconists, baclofen, sedative-
hwvppnotics, and alcohal
Endocrine
Thyrotoxicosis
FPheochromocyviorma
Enviromnmental
Heatstroke




1. Addition of a serotonergic agent to an already
established treatment (or increase in dosage) and
manifestation of at least 4 major symptoms or 3 major
symptoms plus 2 minor ones

Mental (cognitive and behavioural) symptoms

Major symptoms: confusion, elevated mood, coma or
semicoma

Minor symptoms: agitation and nervousness, insomnia
Autonomic symptoms
Major symptoms: fever, hyperhidrosis

Minor symptoms: tachycardia, tachypnea and dyspnea,
diarrhea, low or high blood pressure

Neurological symptoms

Major symptoms: myoclonus, tremors, chills, rigidity,
hyperreflexia

Linezolid

Characteristic

Serotonin syndrome

NMS

Oinset

Symptoms

Signs

Mortality

Sudden, within 24 h
following introduction of
a serotonergic agent

Agitation, diarrhea

Dilated pupils,
myoclonus, hyperreflexia

23 deaths reported until
1999*

Slower, within 7 d
following introduction of
a neuroleptic agent

Dysphagia,
hypersalivation,
incontinence

Hyperthermia (= 38°C),
akinesia, extrapyramidal
“lead pipe” rigidity,
rhabdomyaolysis

15%-20%

sintomatico, BDZ, Clorpromazina

TRATAMIENTO




! TABLE 2. Proposed Treatment Algorithm for Neuroleptic Malignant Syndrome

(NMS) Spectrum-Related Symptoms

Woodbury Stage? Clinical Presentation Supportive Care First-Line Interventions  Second-Line Interventions
Stage |: drug-induced  Rigidity; tremor Reduce or switch antipsy-  Anticholinergic agents
parkinsonism chotics
Stage |I: drug-induced  Rigidity; mutism; stupor Discontinue, reduce, or Lorazepam (1-2 mg i.m. or
catatonia switch antipsychotics Lv. every 4-6 hr)
Stage Il mild, early Mild rigidity; catatonia or  Discontinue antipsychotics, Lorazepam (1-2 mg i.m. or
NMS confusion; temperature carefully monitor for Lv. every 4-6 hr)

<38°C (100.4°F); heart
rate =100 bpm

progression, correct risk
factors

Stage IV: moderate NMS Moderate rigidity; catatonia  Discontinue antipsychotics,

or confusion; tempera-
ture 38-40°C (100.4-
104°F); heart rate 100-
120 bpm

Stage V: severe NMS
coma; temperature 240°C
(104°F); heart rate =120
bpm

manage fluids, initiate
cooling measures, correct
risk factors, provide inten-
sive care

Severe rigidity; catatonia or  Discontinue antipsychotics,

manage fluids, initiate
cooling measures, correct
risk factors, provide inten-
sive care

Lorazepam (1-2 mg i.m. or

Lv. every 4-6 hr), bro-
macriptine (2.5-5 mg p.o.
or by nasogastric [NG]

tube every 8 hr), or aman-

tadine (100 mg p.o. or by
NG tube every 8 hr)

Dantrolene (1-2.5 mg/kg

bodyweight i.v. every 6 hr
for 48 hr, tapered), bro-
maocriptine (2.5-5 mg p.o.
or by NG tube every 8 hrj,
or amantadine (100 mg
p.o. or by NG tube every 8
hr)

Consider electroconvulsive

therapy (6-10 hilateral
treatments)

Consider electroconvulsive

therapy (6-10 bilateral
treatments)

J.R. Strawn, M.D., P. E. Keck. Neuroleptic Malignant Syndrome. Am ] Psychiatry 164:6, june 2007.

Managing an effective treatment for neuroleptic malignant syndrome. Critical care 2007, 11:R4.




SEGUID ATENTOS PORQUE AHORA HAY MAS!!




