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La enfermedad de Steinert, también conocida como distrofia mioténica, miotonia atréfica o
enfermedad de Batter-Curshman es, dentro de los sindromes mioténicos, el de mayor
severidad y frecuencia. Se presenta como un defecto autosémico dominante de penetrancia
incompleta y expresion variable, con un defecto genético ubicado en el brazo largo del
cromosoma 19",

Esta forma de distrofia se distingue por su singular topografia, la miotonia asociada y la
existencia de alteraciones distréficas en tejidos no musculares (cristalino del ojo, testiculo y
otras glandulas endocrinas, piel y, en algunos casos, cerebro). El proceso distrofico afecta
indefectiblemente los musculos elevadores de los parpados, faciales, maseteros,
esternocleidomastoideos, del antebrazo, mano y tibiales anteriores. En este sentido la
enfermedad de Steinert se comporta como un tipo distal de miopatl'aa.

Generalmente la enfermedad no se manifiesta hasta la tercera década de la vida, pero hemos
visto cierto numero pequefio de nifios con facies tipica. Las moderadas alteraciones
funcionales del corazén se asocian con bradicardia y aumento de la duracién del intervalo P-R
o fibroaleteo atrial®®. Las alteraciones respiratorias de tipo restrictivo son frecuentes, junto con
la incapacidad para movilizar las secreciones y acelerado catabolismo de la IgGG. En el
presente trabajo hacemos referencia a la conducta anestésica de un paciente afectado de
distrofia miotdnica, operado de tiroides en nuestra unidad, asi como a las particularidades mas
importantes a que se enfrenta el anestesiélogo ante este tipo de pacientes.

Presentacion del paciente:
Se trata de un enfermo de 25 afos, masculino, de 70 Kg de peso, ASA lll, con antecedentes

de distrofia mioténica, asma bronquial moderada vy faringitis crénica, que se anuncia por un
carcinoma de tiroides para realizarle tiroidectomia. Como antecedentes quirirgicos presenta




una apendicectomia realizada a los siete anos bajo anestesia general sin complicaciones, y
una biopsia de piel y musculo practicada hace tres afios mediante anestesia local.

Como signos clinicos de la enfermedad presenta ptosis palpebral, voz nasal, débil y monoétona,
y facies miopatica. Los complementarios, asi como el EKG, rayos X de térax y prueba funcional
respiratoria, no presentan alteraciones.

Se canaliza vena periférica con trocar # 18, y se administran fluidos calentados a 37 grados
centigrados de temperatura. Se realiza premedicacion con midazolam 0,05 mg/kg. Se calienta
el quiréfano a 22 grados, donde se realiza induccion con 4 mg/kg de tiopental, 5ug/Kg de
fentanil y 0,06 mg/Kg de pavulén. La intubacion se efectua sin dificultades mediante un tubo
endotraqueal # 8 con manguito de baja presion. Se mantiene con anestesia balanceada
—fentanil (20pug/Kg) y oxigeno-6xido nitroso—, sin necesitar dosis suplementarias de relajante
muscular. Se realizd ventilacion mecanica mediante respirador ciclado por presion. Se
monitored ritmo y frecuencia cardiacos, tensidon no invasiva, saturacién pulsatii de la
hemoglobina, capnometria y temperatura corporal. En la sala de recuperacion pudo extubarse
sin dificultades, y luego de cuatro horas se trasladé a la sala convencional. El postoperatorio
transcurrié sin complicaciones.

Comentario

La técnica anestésica utilizada por nosotros omitid el uso de succinil colina debido a la
propiedad que posee dicho farmaco de producir miotonias. Los relajantes musculares no
despolarizantes deben ser utilizados con precaucién, pues dosis inferiores a las habituales
garantizan la relajacion muscular necesaria para conseguir la intubacién endotraqueal y facilitar
el procedimiento quirL’Jrgico7’8. El halothano puede causar escalofrios y miotonias
postoperatorios al igual que la neostigmina, por lo que estos farmacos no fueron utilizados en
nuestra técnica anestésica’ .

El empleo del tiopental como agente de induccion, a una dosis de 4 mg / Kg de fentanil junto
al oxigeno-oxido nitroso, permitié la conduccion de la anestesia sin dificultades y mantuvo una
excelente estabilidad hemodinamica, sin complicaciones perioperatorias.

Se ha informado que el uso de la aminofilina puede aumentar la contractilidad diafragmatica, lo
que puede contribuir a mejorar la recuperacién postanestésica de estos pacientese.

En la enfermedad de Steinert es fundamental un interrogatorio minucioso y un examen fisico
completo que permita obtener toda la informacion necesaria relacionada con la enfermedad.
Debe realizarse EKG, rayos X de térax, gasometria, prueba funcional respiratoria, glicemia, los
examenes de sangre indispensables, y si el tipo de intervencion lo permite, una
electromiografia, biopsia de musculo, creatinina y transaminasa glutamico-ovalacética (TGO).
En el postoperatorio debe estar prevista la asistencia ventilatoria”®. La extubacién debe
realizarse bajo criterios estrictos, teniendo en cuenta las dificultades respiratorias que padecen
estos enfermos y las complicaciones pulmonares que frecuentemente presentan los mismos®.
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