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MIASTENIA GRAVIS 



MIASTENIA: FISIOPATOLOGÍA

ENFERMEDAD AUTO‐INMUNE

↓ R.Acetilcolina

Ac anti-Ach
R.Ac R.Ac

R.Ac

< Sensibilidad a Ach



Incidencia anual 0,4/100.000.
Todas las razas.
Afecta más mujeres.
Disminución de amplitud del potencial acción. Fallo de transmisión y 
disminución de potencia muscular.
Debilidad y fatigabilidad de músculos esqueléticos voluntarios. 



Inmunopatogénesis de Miastenia 

1. Timo:
• 65% hiperplasia de timo, jóvenes.
• 10-30% timoma, personas mayores.

Desencadenante de respuesta inmunológica: TIMO

2. Enfermedades autoinmunes
• Tiroiditis
• Enf. De Graves
• Artritis reumatoide
• Lupus eritematoso
• Alteraciones de piel
3. Circunstancias que exacerban.
• Hipertiroidismo
• Hipotiroidismo
• Infección ocular
• Tratamiento farmacológico 

(Aminoglucósidos, antiarrítmicos,etc.)

4. Circunstancias que interfieren con la 
terapia

• TBC
• Diabetes
• Úlcera péptica
• Hemorragia digestiva
• Enfermedad renal
• HTA
• Asma
• Osteoporosis



MIASTENIA del adulto

Clasificación de Osserman y Genkins (1971): severidad clínica

Grupo I:  Miastenia ocular (20%)
Musculatura extrínseca ocular:  diplopia y ptosis
Músculo orbicular de párpados.

Grupo II:  
IIa) Miastenia generalizada leve( 40%).

Pares craneales
Músc. oculares: diplopia y ptosis.
Musculatura proximal d EESS y EEII.
Musculatura respiratoria respetada
Buena respuesta al tratamiento.

IIb) Miastenia generalizada moderada (28%). 
Forma bulbar: disfagia, disfonia, disartria, dificultad para la masticación
Músc. Faciales: “sonrisa vertical”.
Respeta la musculatura respiratoria.

Tratamiento poco eficaz

Grupo III: Miastenia aguda fulminante; rápida afectación de la 
musculatura bulbar, esquelética y respiratoria (8%).

Grupo IV: Miastenia severa tardía; desarrollan enfermedad grave tras una forma leve o moderada. 



Tratamiento de Miastenia Gravis

Mortalidad casi nula.
Morbilidad secundaria a medicación.

Tabla  IV  Tratamiento de miastenia gravis



Miastenia y Anticolinesterásicos

Favorecen la transmisión n‐m al aumentar 
la disponibilidad de la Ac en la 

placa motora.
1. Más utilizado: piridostigmina , 

v.o (Mestinon). Inicio 
tratamiento:
30 min. previa ingesta,  30‐ 60 
mg/8h hasta máx 120 mg/día. 
Duración de 4h.

2. Neostigmina (Prostigmina): i.m o 
i.v.  Las equivalencias son 15 
mg vía oral a 0,5 mg vía i.v.

3. Edrofonio: acción inmediata. 
Test diagnóstico 

4. Ambenonio: poco empleado, 
Broncorrea  y cefalea severas.

Efectos secundarios
Lagrimeo
Salivación
Bradicardia
Hipotensión
Aumento de secreciones 

bronquiales
Midriasis
Cefalea
Aumento de motilidad 

intestinal
Convulsiones

Dosis excesiva:
crisis colinérgica

Salivación
Sudoración
Calambres
Micción urgente

Fasciculaciones
Debilidad muscular
Miosis
Bloqueo n-m por 

despolarización 
permanente

Tabla  V: Anticolinesterásicos



Miastenia y Anticolinesterásicos

Crisis 
miasténica

Crisis 
colinérgica

Edrofonio Mejora Empeora

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 máxima: 4 mg/hora
2.         Plasmaféresis/Ig e.v.

Diagnóstico diferencial

Factores desencadenantes de crisis 
miasténica
•Anestesia         
•Traumatismo
•Cirugía
•Parto
•Infección
•Medicaciones
•otras



Miastenia e Inmunoterapia 

Tabla VI. Inmunosupresores
Dosis Inicio efecto Máximo 

efecto
Efectos

PREDNISONA
Indicaciones
1.MG generalizada
2.Edad: 14 a 50-60 
años
3.No respuesta 
satisfactoria a AntiC.
4.Timoma

15-20 mg/día
Incrementos hasta 
60 mg
Cambio pauta 
alternante

2-3 
semanas

3-6 meses Aumento peso
Presión arterial
Glucosa
Electrolitos
Cambios 
oftalmicos
Densidad ósea

AZATIOPRINA 2-3 mg/día
Dosis total 100-250 
mg/día

3-12 meses 1-2 años Leucopenia
Anemias
Alt. Hepática
Alt. plaquetas

CICLOSPORINA 5 mg/kg/día en 2 
dosis
Total dosis de 125-
200 mg 2 veces/día

2-12 
semanas

3-6 semanas Presión
Alt. Renales
Control niveles



Miastenia e  Inmunoterapia 

Plasmaféresis
Recambio de anticuerpos. 
Indicaciones
1. Situaciones graves que requieren una rápida mejoría. Efecto  temporal 

(semanas).
2. Previa timectomía.
3. Crisis miasténica

Inmunoglobulinas
Supresión de anticuerpos. 
Indicaciones:  las  anteriores
De elección por rápida mejoría, temporal (semanas a meses) 
y menor morbilidad.
Dosis: 400 mg/kg/día durante 5 días.



Miastenia y Tratamiento

Timectomía quirúrgica

Abordaje abierto transcervical o trasesternotomía. Posible con VATS

Indicaciones
De elección:  M. generalizada, en la hiperplasia tímica o el timoma.

Nunca de urgencia. Requiere preparación preoperatoria.

Mortalidad perioperatoria casi nula.



Miastenia gravis y Anestesia

Valoración preoperatoria

‐Exámen clínico y de laboratorio.
‐Grado de miastenia.
‐Tratamiento previo específico.
‐Estudio radiológico.
‐RNM, TAC.
‐Pruebas de función tiroidea.
‐Electromiograma.
‐Pruebas de función respiratoria.
‐Estado de nutrición.
‐Apoyo psicológico.
‐INTERCONSULTA A NEUROLOGÍA



Miastenia gravis y Anestesia

¿Retirada preoperatoria del anticolinesterásico ?

En M. generalizadas  o  en pacientes dependientes
NO   

se suspende. 
En clase I‐IIA 

SI
se retiran para ganar sensibilidad y reducir efectos vagales.



Miastenia gravis y Anestesia

¿Retirada preoperatoria del corticoide?

NO 
si el paciente lo toma diariamente. 

Dosis de hidrocortisona 100 mg antes de cirugía, continuar 
vía i.v /8h hasta vía oral.

administrar



Miastenia gravis y Anestesia

ACTITUD ANESTÉSICA
1. Resistentes a relajantes despolarizantes.

2. Sensibles a relajantes no despolarizantes.

3. Sensibles a benzodiacepinas, halogenados, opioides, 
hipnóticos e.v.,  anestésicos locales ésteres

4.Riesgo elevado de insuficiencia respiratoria.



Miastenia gravis y Anestesia

Premedicación
Cirugía programada de mañana.
Apoyo psicológico.
Benzodiacepinas vo, dosis ajustada a clínica.
Atropina.

Monitorización no cruenta/cruenta
TOF



Agentes   Anestésicos



Miastenia gravis y Anestesia

RELAJACIÓN MUSCULAR

Pacientes con T4/T1 ratio < 0,9 requerimientos menores

TITULAR DOSIS



Miastenia gravis y Anestesia

Anestesia general   ¿RELAJANTE NEUROMUSCULAR?

Tabla  VII  Fármacos que interfieren con la relajación muscular.



Miastenia gravis y Anestesia

Relajantes musculares (RM)

RM despolarizantes (RMD) y no despolarizantes (RMND)  
NO  

está contraindicada 
Respuesta impredecible

Dosis relajante se dosifica respecto a la respuesta obtenida con la 
monitorización de la transmisión neuromuscular.

Reversión del bloqueo previo conocimiento de la pauta de 
anticolinesterásicos.



Miastenia gravis y Anestesia

TÉCNICAS REGIONALES

• AL amidas 
• Ajustar dosis

• no exentas de riesgos



POSTOPERATORIO

?



Miastenia gravis y Postoperatorio

Analgesia
1. Narcóticos: dosis menores.
2. Locorregional.

Tabla VIII. Factores de riesgo predictivos de VAM tras timectomía (Leventhal)

Duración de MG > 6 años                                   12 ptos
Enfermedad respiratoria crónica                         10 ptos
Dosis de piridostigmina 48 horas antes de la intervención > 750 mg/día 

8 ptos
Capacidad vital preoperatoria <2,9 L                  4 ptos

• 34-13 puntos: VAM
• < 10 puntos: extubación en quirófano



Miastenia gravis y Embarazo

Curso variable e impredecible.
Exacerbaciones más frecuentes en primer trimestre y/o en los 10 días 

post‐parto.

Desaconsejar en MG generalizada.

No programar cesárea, MG no afecta al curso del parto.

Incidencia de cesárea 6%.

Anestesia regional, con a.l tipo amidas.

Lactancia posible, paso de anticolinesterásicos despreciable.



MIOPATÍAS



Anestesia y Miopatías

Riesgo anestésico difiere según tipo de miopatía .

CLASIFICACION
Miopatías hereditarias:

‐Distrofias musculares (enfermedades de Duchenne, Becker y Steinert)
‐Miopatías congénitas 
‐Canalopatías (miotonías congénitas, paramiotonías, parálisis 

hipopotasémicas o hiperpotasémicas)
Miopatías adquiridas:

‐Miopatías tóxicas, en especial medicamentosas
‐Miopatías inflamatorias
‐Miopatías endocrinas 



Miopatías: evaluación anestésica
1. Riesgo respiratorio: lesión lentamente progresiva, de tipo restrictivo.

PFR
Polisomnografía
Rx , TC torácica, estudio de transferencia monóxido
Gases arteriales

Evitar VAM postoperatoria prolongada y las complicaciones 
respiratorias  por infección.

2. Riesgo cardíaco
Distrofia muscular y miocardiopatía grave: 

Ecocardiografía anual
ECG y Holter: trastornos de conducción e hiperexcitabilidad

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

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



ESTRATEGIA ANESTÉSICA EN FX DEL TIPO DE 

MIOPATÍA



1. Distrofia musculares de Duchenne y de Becker

Evolución progresiva hacia la gravedad.
Ausencia o insuficiencia de DISTROFINA en sarcolema.
DISTROFIA DE DUCHENNE
‐> conocida y frecuente en niños.
‐Varones (ligada cr. X) desde que empiezan a caminar .
‐Afecta a m. esqueléticos  y al m. cardíaco con reducción de capacidad vital y 

miocardiopatía dilatada, trastornos  ritmo y conducción.  
No existe ninguna relación directa entre las D. musculares y la HM.
Succinilcolina contraindicada y Halogenados desaconsejados.
Curares  no despolarizantes NO contraindicados,  precisan monitorización .
Anestesia locorregional posible sin restricción.
Ante un paro cardíaco que no tiene por causa una hemorragia o una hipoxia , 
pensar en hiperpotasemia por rabdomiólisis.

Use of remifentanil and propofol without muscle relaxant combined with intrathecal morphine in 
children with Duchenne’s muscular dystrophy undregoing spinal surgery. J Med liban, 2008 jul‐
sep;56(3):181‐4.



D. MIOTÓNICA DE STEINERT

‐Es la > frecuente de miopatías del adulto (30‐40 años).

‐Prevalencia 1/25 000 Europa. Transmisión dominante, no ligada al sexo.
‐Defecto de un gen en cr. 19.
‐Forma neonatal con hipotonía.
‐Clínica: debilidad muscular, catarata, trast. cardíacos, diabetes tipo 2, 

hipogonadismo, lesión SNC.
Investigar factores desencadenantes de crisis miotónica:  necesario 
monitorizar  Tª central y corregir  hipotermia; evitar escalofrío 
postoperatorio y prostigmina, estimulacion electrica.
No existe relación directa entre D. miotónica y la HM.
Succinilcolina está contraindicada por riesgo de miotonía
generalizada.
Halogenados no recomendados por los escalofríos.
Hipersensibilidad a agentes anestésicos i.v. y a opiáceos , que 
requieren titulación.
Curarización monitorizada, riesgo de insuficiencia respiratoria 



Anestesia locorregional sin opiáceos.
Embarazo agrava la miopatía.
Complicaciones obstétricas potenciales (abortos, 
amenaza de parto, presentación de nalgas, 
hemorragia  del parto, atonía uterina).
Postoperatorio UCI.

D. MIOTÓNICA DE STEINERT

Anesthesia and myotonic dystrophy (Steinert’ s syndrome). The role of total 
intravenous anesthesia with propofol, cisatracurium and remifentanyl. Case 
report. Minerva anestesiol 2007; 73:475‐9.



MIOPATÍAS CONGÉNITAS

Desde nacimiento.
Anomalía de estructura muscular: miopatía de núcleos 
centrales o de eje central (“central core disease”).
Hipotonía infantil, grave e ins. respiratoria.
Asociada a HM.
Todos los pacientes  y familiares (afectados o no) están 
expuestos a HM.
Mutación de la parte  C‐terminal de la proteína canalicular
RYR1 (N‐terminal en HM).



MIOPATÍAS METABÓLICAS

Deficiencias enzimáticas que afectan a vías metabólicas que 
generan energía en músculo.

3 grupos:
1. Enzimas de glucólisis  (glucogenosis): miólisis por esfuerzo
No excluir una técnica anestésica.
2. β‐oxidación (déf. carnitina palmitoiltransferasa (CPT)): 

miólisis por esfuerzo y por ayuno en adolescentes y 
jóvenes.

Administrar  suplemento  glucídico.
No excluir una técnica anestésica.
3. Cadena respiratoria (miopatía mitocondrial).
Intolerancia al esfuerzo. 
No excluir una técnica anestésica.



CANALOPATÍAS

Disfunción de canales iónicos de células musculares.
1. Canales de cloro (gen CLCN1):  miotonías congénitas no 
distróficas, enf. De Thomsen y Becker.

Precaución: evitar desencadenar una miotonía.
2. Canales de sodio TTX (gen SCN4A): síndrome  de parálisis 
hiperpotasémica.

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

Cursan con debilidad muscular, no exponen a riesgo vital.
MANEJO SIMILAR A D.STEINERT



MIOSITIS

Afecciones adquiridas con destrucción de fibras 
musculares y  lesión inflamatoria del tejido intersticial.
Orígen autoinmune o tóxico.
Corticoterapia
Precauciones:

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

2. Suplemento de corticoides en fx del estrés quirúrgico.
MANEJO SIMILAR MIASTENIA GRAVIS



Miopatias y Anestesia

TECNICAS REGIONALES



HIPERTERMIA MALIGNA



HIPERTEMIA MALIGNA

¿QUÉ ES ?

Estado de hipercatabolismo paroxístico de 
músculos estriados , inducido por agentes 
anestésicos halogenados y succinilcolina en 
personas con anomalía muscular familiar.



HIPERTEMIA MALIGNA

• Herencia Autosómica Dominante (>50%).

• Anestésicos volátiles y succinilcolina.

• Malfuncionamiento del metabolismo del 
calcio en el músculo.



HIPERTERMIA MALIGNA

Incidencia exacta desconocida

En España, en la población autóctona, rarísima (1:14 000 
actos anestésicos en niños y 1: 40ooo en adultos)

50% de los paciente son pacientes pediátricos ( aunque 
casos descritos desde los 2 meses hasta los 70 años)

2/3 pacientes susceptibles HM manifiestan el síndrome al 
administrar la primera anestesia general y el 1/3 restante 
en anestesias posteriores .
1,9% desarrollan HM en postoperatorio.



ETIOPATOGENIA Y 
FISIOPATOLOGIA

• Golpe de calor. 
• Actividad física 
extenuante.
• Halogenados.
• Succinilcolina.

•Receptor  de 
Rianodina RYR1

• Receptor 
Dihidropiridna



¿Y EN QUIRÓFANO?

DIAGNÓSTICO PRECOZ Y 
TRATAMIENTO 



HM
Mortalidad  5‐10%. 
Tabla 2. Características clínicas de la hipertermia maligna.

Complicaciones tardías
Edema pulmonar

edema cerebral con convulsiones
Ceguera

parálisis o coma
insuficiencia renal aguda i CID

Analítica sanguínea
Hipoxemia

Hipercapnia
Acidosis respiratoria y metabólica

Hiperpotasemia
Mioglobinemia ymiogloburia

Hipertransaminasemia, ↑ creatinfosfoquinasa
Alteración de coagulación

Presentación Clínica Cambios en 
monitorización

Cambios 
bioquímicos

Precoz •Espasmo de maseteros
•Taquipnea
•Calentamiento y agotamiento del 
contenedor de cal sodada
•Taquicardia
•Frecuencia cardíaca irregular

•Hiperventilación
•Incremento EtCo2
•Arritmias
•Ondas T picudas en ECG

•Aumento PaCO2
•Acidosis
•Hiperkaliemia

Intermedia •Hipertermia al tacto
•Cianosis
•Desaturación sanguínea del campo 
quirúrgico
•Ritmo cardíaco irregular

•Hipertermia
•Desaturación

•Hiperkaliemia
•Aumento CPK
•Mioglobinuria

Tardía •Rigidez muscular
•Hemorragia mantenida
•Coluria
•Oliguria
•Ritmo cardíaco irregular

•Arritmias
•Ondas T picudas en ECG

•Hiperkaliemia



HM: diagnóstico 

1. Difícil  y desapercibida en 
pacientes fenotípicamente
normales.

2. Sospecha
• Estrabismo
• Ptosis ocular
• Hernias
• Cifoescoliosis
• Artrogriposis
• Miopatía central del core
• Parálisis familiar hipokaliémica
• Síndrome marfanoide
• Mitocondriopatías
• Golpe de calor
• Rabdomiolisis inducida por 

ejercicio
• Alteraciones ECG
• Aumentos no justificados de 

CPK

Prueba diagnóstica: test de contracción 
con cafeína y halotano (TCCH).

Tabla 3 Centros de referencia europeos sobre la HM



Criterios diagnósticos

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



HM: diagnóstico diferencial

Cuadros clínicos hipermetabólicos
1. Sd neuroléptico maligno.
2. Crisis tirotóxica. 
3. Feocromocitoma.
4. Enfermedad de Luft (mitocondromiopatía).
5. Hiperkaliemia severa o rabdomiolisis tras 

exposición a anestésicos en distrofinopatías. 
(Duchenne o Becker)



HM: tratamiento

1. Diagnóstico precoz

2. Tratamiento de complicaciones sintomáticas. 

3. Tratamiento etiológico específico: dantroleno
sódico



Dantroleno sódico (DS): Dantrium® o Dantrolen ® (Procter and gamble
Pharmaceuticals).

HM: dantroleno

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 disolución dedicación exclusiva de una persona

Dantrium® vo
Cps 25,50, 100 mg

PREPARACIÓN DIFICULTOSA



HM: dantroleno

Efectos secundarios

Inicio acción < 5’ iv 1-2h vo
Pico max. 1 h iv 4-6 h vo
Duración acción 3 h iv 8-9 h vo

Taquicardia
Labilidad PA
Mareos, vértigos
Convulsiones
Hematuria
Incontinencia urinaria
Diarrea o estreñimiento
Hepatitis aguda fulminante
Erupciones cutáneas, prurito
Mialgias

VERAPAMILO
Depresión miocárdica



Protocolo de actuación en caso de hipertermia maligna: 
preoperatorio.



Protocolo de actuación en caso de hipertermia maligna: 
intraoperatorio.



Protocolo de actuación en caso de hipertermia 
maligna: postoperatorio.



Protocolo de actuación en caso de hipertermia maligna 





Miopatías y Riesgo de HM

Sensibilidad HM y miopatía: 
1. pruebas de contractura halotano‐cafeína positivas 
o síntomas con halogenados que recuerdan a 
crisis HM.

2. CPK frecuente,  no constante,  no específico.



SÍNDROME NEUROLÉPTICO 
MALIGNO



SÍNDROME NEUROLÉPTICO MALIGNO

• Reacción idiosincrática al tratamiento con fármacos 
antipsicóticos.

• Incidencia  0,01‐0,02%.

• Asociado con cambios de ritmo, pauta, tipo o 
asociación de fármacos.



RIGIDEZ MUSCULAR GRAVE,
T°C 38‐40°C

Confusión/Alteración

Hipertonía

Acinesia

Automatismos bucales

TºC

Sudoración/Taquicardia

• Sudoración
• Disfagia
• Incontinencia 
• Alteraciones nivel de 
conciencia
• Mutismo
• Elevación o labilidad en 
tensión arterial 
•↑CPK

PRÓDROMOS
66%  7 dias de evolucion
16%  24 horas 



FISIOPATOLOGIA 



SNM: DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL Pruebas complementarias
• TC cerebral
• PL para LCR
• Rx tórax
• Tóxicos en orina



SNM: DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

SÍNDROME SEROTONINÉRGICO

Linezolid
TRATAMIENTO

sintomatico, BDZ, Clorpromazina



Tratamiento SNM

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

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



MUCHAS GRACIAS Y…

SEGUID ATENTOS PORQUE AHORA HAY MÁS!!


