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La anestesia en los niños y adultos con Distrofia muscular de 
Duchenne y Becker (DMD y DMB), supone un reto para todos 
los anestesiólogos incluidos los más experimentados y,  
es fundamental conocer o sospechar el diagnóstico.

Se recomienda hacer una valoración preanestésica cuidadosa, 
tanto de los pacientes con diagnóstico de DMD y/o Becker 
como de las madres portadoras y, en niños o adultos con 
sospecha de enfermedad neuromuscular, por la clínica o  
con antecedentes familiares.

https://www.duchenne-spain.org
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Anestesia Locorregional

Anestésicos Locales (AL)

Las principales toxicidades sistémicas 
de los anestésicos locales involucran al 
corazón y al cerebro.

Por lo tanto, la prevención de la 
inyección intravascular o de la 
sobredosis de AL, es crucial. Todos los 
anestésicos locales, pero especialmente 
la bupivacaína, uno de los AL más 
utilizados, pueden causar depresión 
cardiovascular rápida y profunda. La 
reanimación después de una sobredosis 
de bupivacaína es particularmente 
difícil. La impresión general es que la 
ropivacaína es menos cardiotóxica  
que la bupivacaína.

Anestesia Regional

La anestesia locorregional parece 
optimizar el tratamiento de los pacientes 
en determinadas situaciones y, debe 
considerarse siempre que sea posible. 

Es recomendable utilizar un anestésico 
diferente a la bupivacaína, tomando el 
máximo de precauciones en cuanto a la 
inyección sistémica y las dosis.

Habría que valorar el uso de anestésico 
con adrenalina sólo cuando se 
considere imprescindible, como en 
el riesgo de hemorragia y, utilizando 
la menor dosis posible de anestésico 
local con adrenalina por su efecto 
vasoconstrictor e incrementador de  
la frecuencia cardiaca.

La anestesia intradural, caudal o 
epidural se pueden utilizar con relativa 
seguridad y éxito en estos pacientes, 
aunque es técnicamente más difícil 
de realizar por las anormalidades en la 
columna vertebral.
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Sedación y/o Anestesia General

Valoración preanestésica

A.
Los criterios de vía aérea difícil,  
que se presentan con frecuencia en  
este tipo de pacientes.

B.
El estado nutricional se debe optimizar 
antes de la intervención, para mejorar 
la cicatrización de las heridas y mejor la 
respiración y la eficacia de la tos.

C.
La evaluación respiratoria en la 
fase preoperatoria se realizará una 
espirometría para medir la Capacidad 
Vital Forzada, CVF, y el volumen 
espiratorio forzado en el primer 
segundo (VEF1) en decúbito supino y 
sentado. Se considera que, si el valor de 
la CVF es menor al 50% de lo predicho, 
el paciente tiene alto riesgo de necesitar 
ventilación no invasiva postoperatoria 

y/ o podrá ser aplicada inmediatamente 
en fase postoperatoria, para reducir el 
riesgo de complicaciones respiratorias. 
Si la CVF es inferior al 30% indica 
que el paciente es de alto riesgo y 
requerirá con alta probabilidad, soporte 
ventilatorio invasivo postoperatorio. 

Se evaluará la eficacia de la tos a través 
de la medida del pico de la tos (Flujo 
Espiratorio de Pico durante la Tos - 
PEP). Los criterios de severidad y de 
alto riesgo perioperatorio son:  
CVF < 30%, PEP < 30%. 

Los pacientes con estas distrofias son 
propensos a desarrollar infecciones 
pulmonares por la dificultad de mover 
secreciones de forma adecuada. Es 
por ello, que la profilaxis antibiótica 
preoperatoria debería adecuarse y,  
con frecuencia, ampliarse.

Es muy importante, la evaluación 
preanestésica exhaustiva, tanto de los 
pacientes con diagnóstico de DMD y/o 
Becker, como de las madres portadoras 
y, en niños o adultos con sospecha 
de enfermedad neuromuscular, por la 
clínica o con antecedentes familiares.

Es importante identificar el estado 
general de cada paciente, el riesgo 

quirúrgico y tener un enfoque 
multidisciplinario que garantice la mejor 
atención perioperatoria, que disminuya 
las complicaciones relacionadas con la 
enfermedad y con el manejo anestésico.

Se recomienda una evaluación integral 
del paciente, con énfasis en los órganos 
de mayor afectación.

https://www.duchenne-spain.org
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D.
Evaluación cardiaca: La alteración 
cardiovascular más frecuente es la 
miocardiopatía dilatada, que puede 
llevar a una insuficiencia cardiaca, 
anormalidades en la conducción, 
arritmia supra y/o ventricular y riesgo 
de muerte súbita. Además, conlleva 
riesgo de descompensación durante la 
anestesia y el periodo postoperatorio. 
Por ello, se debe realizar una 
interconsulta al cardiólogo antes de  
la intervención programada.

Resulta importante conocer el grado 
de afectación cardíaca, dado que esta 
información orienta al anestesiólogo, 
no solamente sobre el tipo de 
anestesia a utilizar, sino también sobre 
el tipo de monitorización durante 
la intervención quirúrgica y en el 
periodo postoperatorio. Se realizará 
además de un electrocardiograma, 
un ecocardiograma preoperatorio, a 
menos que este examen se haya ya 
efectuado recientemente en función de 
la gravedad de la cardiopatía y/o si la 
intervención es programada o urgente.

E.
Manejo ortopédico: La DMD se 
caracteriza por el desarrollo de 
contracturas musculares, muchos 
pacientes desarrollan escoliosis, por 
lo que la ventilación pulmonar puede 
verse comprometida.

La indicación de cirugía ortopédica debe 
ser bien valorada y planeada con los 
miembros de un equipo multidisciplinar, 
que incluya fisioterapeutas, terapeutas 
ocupacionales y ortopedas.
Los riesgos perioperatorios de una 
artrodesis (fijación) de la columna 
vertebral, deben de ser valorados por 
un equipo multidisciplinar, incluyendo 
a anestesiólogos con experiencia en 
enfermedades neuromusculares.

F.
Evaluación digestiva: Los síntomas 
como el retraso del vaciamiento 
gástrico y la paresia intestinal, son 
más frecuentes en adultos con DMD. 
Además, el estreñimiento y el reflujo 
gastroesofágico son muy frecuentes.
Se deben usar medidas de prevención 
y tratamiento para manejar estos 
síntomas.

G.
Manejo urológico: Se ha visto que la 
disfunción renal es una complicación 
frecuente en pacientes con DMD y se 
agrava por un aporte inadecuado de 
fluidos y, el uso de diuréticos.
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Mantenimiento y suspensión de fármacos

Manejo anestésico

Es de gran valor, reflejar en la consulta 
preanestésica todos los fármacos (ej. 
corticoides, givinostat u omeprazol) y 
suplementos (calcio, potasio, magnesio 
etc.), que se toman de forma habitual 
o se han tomado en los últimos meses, 
por la posibilidad de interacciones 
con los fármacos utilizados durante el 
procedimiento anestésico. 

Se deben mantener las dosis de 
betabloqueantes (ej. carvedilol) 
y valorar el mantenimiento o la 
suspensión de los IECA (ej. enalapril), 
el día de la intervención quirúrgica. 

Se recomienda valorar la suspensión 
de los diuréticos previamente a la 
intervención y, valorar su uso en  
el postoperatorio.

Si el paciente toma habitualmente 
glucocorticoides, deben suministrarse 
dosis complementarias de esteroides 
de estrés, habitualmente hidrocortisona 
por vía endovenosa, antes de la 
intervención quirúrgica y en fase 
postoperatoria. 
(Pj Nicholoff Steroid Protocol)

Si un paciente afectado por DMD o 
DMB debe afrontar una intervención 
quirúrgica con anestesia general o 
sedación, resulta preciso valorar  
varios aspectos:

La elección de la técnica anestésica 
debe tener en cuenta la relación 
riesgo/beneficio individual para cada 
paciente, para poder elegir el tipo de 
anestesia y los fármacos anestésicos 
más adaptados. Es importante resaltar 
que el riesgo anestésico depende 
del tipo de cirugía, del estado clínico 
de cada paciente y de la progresión 
de la enfermedad, por lo que las 
recomendaciones que se describen 
a continuación son generales y no 
superan el correcto juicio clínico  
en cada paciente específico.

En los pacientes con distrofias 
musculares se debe garantizar una 
buena analgesia porque esto disminuye 
las complicaciones respiratorias. Sin 
embargo, se debe considerar que son 
más sensibles a los efectos de los 
opiáceos, por lo que se deben titular 
cuidadosamente y mantener al paciente 
bajo vigilancia estricta en una unidad 
de cuidados intensivos. Además, los 
antiinflamatorios no esteroideos 
(AINES) se deben utilizar con 
precaución porque también pueden 
desencadenar crisis de rabdomiólisis 
(grave complicación, caracterizada 
por un daño masivo de las fibras 
musculares). Se ha publicado, el uso  
sin problema de paracetamol 
intravenoso o rectal.

https://www.duchenne-spain.org
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El riesgo quirúrgico aumenta en caso 
de cirugía mayor y en los pacientes 
a quienes se les administró relajante 
muscular. “Rabdomiólisis inducida 
por la anestesia”, fue un término 
acuñado en 1978 en el contexto 
de un paciente distrófico que 
desarrolló una rabdomiólisis después 
de la administración de halotano 
y de succinilcolina. Aunque estas 
enfermedades no parecen estar 
relacionadas con la hipertermia maligna, 
se clasifican mejor como rabdomiólisis 
inducida por la anestesia-hipertermia 
no maligna, ambas tienen en común la 
contraindicación de uso de relajantes 
musculares despolarizantes como  
la succinilcolina.

Si durante la anestesia general, resulta 
necesario bloquear completamente la 
actividad muscular, se deben utilizar 
relajantes no despolarizantes (otra 
clase de fármacos que relajan los 
músculos), siendo indispensable 
la monitorización de la función 
neuromuscular. El relajante muscular 
no despolarizante más frecuentemente 
utilizado es el rocuronio, que tiene la 
posibilidad de neutralizar su acción 
farmacológica mediante el uso de un 
reversor específico, el sugammadex 
con mínimos eventos adversos 
cardiovasculares.

Por el contrario, la neostigmina (el 
antagonista de los relajantes musculares 
no despolarizantes más usado), puede 
desencadenar miotonías agudas, 
rabdomiólisis, arritmias malignas  
y fallo cardiaco.

Se debe preferir el uso de técnicas 
anestésicas intravenosas o la anestesia 

regional combinada, para disminuir el 
riesgo de complicaciones, que pueden 
estar asociadas al uso de los  
anestésicos inhalatorios.

Los fármacos anestésicos halogenados 
a priori, están contraindicados debido 
al riesgo de depresión miocárdica, 
también conllevan el riesgo de 
aparición de escalofríos en el despertar 
que pueden aumentar el riesgo de 
miotonías. Según Schwartz et al, no 
hay suficiente evidencia para relacionar 
únicamente a los agentes inhalados con 
eventos adversos como la rabdomiólisis, 
ya que pueden existir otros factores 
concomitantes que contribuyan a su 
aparición. Se ha publicado el uso de 
sevofluorane en la inducción anestésica 
en pacientes con distrofia muscular sin 
complicaciones asociadas.

Algunos autores concluyen que la 
evidencia no es lo suficientemente 
fuerte para relacionar los agentes 
inhalados con eventos adversos como la 
rabdomiólisis y que dicha asociación es 
multifactorial, pero que existen técnicas 
anestésicas más seguras.

Conociendo además que puede haber 
episodios de rabdomiólisis aguda 
espontánea en personas con distrofia 
cuando hay una demanda aumentada 
de la reparación del músculo por 
ejemplo con el ejercicio o hay una 
deficiencia de sustratos clave, como 
en el ayuno. Por tanto, el ayuno 
podría incrementar el riesgo de 
desarrollar rabdomiólisis. Se recomienda 
la administración de soluciones 
glucosadas que disminuyen el riesgo 
de rabdomiólisis e hiperpotasemia 
aguda, así como fluidoterapia de 
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mantenimiento iniciada durante el 
ayuno antes de la cirugía. Se deben 
evitar períodos prolongados sin ingerir 
alimentos y considerar la profilaxis  
de la broncoaspiración.
El manejo anestésico de los pacientes 
con distrofias musculares es 
especialmente difícil además de por el 
riesgo de rabdomiólisis y de arritmias 
severas, por la debilidad muscular, 
problemas con el manejo de la vía aérea 
y por la posible reagudización de la 
insuficiencia respiratoria. 

Cuando se requiere anestesia general, 
no hay elección libre de riesgo, 
ya que el propofol, la ketamina, las 
benzodiacepinas, los barbitúricos y 
los opioides han sido asociados con 
rabdomiólisis. Se recomienda, utilizar 
estrategias de calentamiento con 
fluidos calientes y mantas térmicas para 
prevenir la hipotermia (que puede 
desencadenar contracturas mioclónicas, 
provocar acidosis metabólica 
y aumentar el sangrado).

Debe priorizarse la anestesia 
general intravenosa total (TIVA), 
tanto en la inducción como durante 
el mantenimiento de la anestesia. El 
fármaco más frecuentemente utilizado 
para la inducción y el durante el 
mantenimiento es el propofol. Si existe 
afectación cardiaca se pueden utilizar 
otras alternativas como etomidato y 
tiopental.  Dado el conocido defecto 
en la capacidad oxidativa mitocondrial 
en las distrofias musculares, el uso de 
infusiones de propofol en estos niños 
requiere, como mínimo, precaución. 
Existen algunos casos clínicos que 
comunican el uso de un fármaco 
sedante, la dexmedetomidina  

como agente de mantenimiento de la 
narcosis asociado a un barbitúrico o a la 
ketamina a bajas dosis, con resultados 
satisfactorios respecto a la calidad  
de la hipnosis.

En la literatura, no está claro si existe 
una mayor frecuencia de hipotensión y 
de sangrado peroperatorio.  
No obstante, se debe prestar gran 
atención a la vigilancia hemodinámica.

Para la extubación se recomienda 
hacerlo con el paciente despierto 
y si fue necesario utilizar relajantes 
musculares no despolarizantes, se debe 
garantizar su reversión completa para 
evitar la relajación residual.

Son necesarios estudios que aporten 
mayor nivel de evidencia, aunque 
probablemente esto sea difícil 
por la baja frecuencia de este tipo 
de patología, para demostrar las 
estrategias anestésicas más seguras en 
los pacientes con distrofias musculares. 
Hasta el momento sólo disponemos 
de la experiencia compartida de los 
autores y de las instituciones que se 
dedican a la atención de pacientes con 
enfermedades raras. Cabe resaltar,  
que gran parte de los estudios 
disponibles, son series de casos en 
pacientes pediátricos.

Independiente del agente anestésico 
que se utilice, los pacientes con 
distrofias tienen un riesgo elevado de 
complicaciones como: fallo respiratorio, 
rabdomiólisis, arritmias, paro cardiaco 
y reacciones parecidas a la hipertermia 
maligna que necesitan un tratamiento 
sintomático agudo, pero que no 
resuelven con dantrolene.

https://www.duchenne-spain.org
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Manejo postoperatorio  
y complicaciones perioperatorias

El manejo anestésico de un paciente afectado de DMD o DMB, requiere un 
enfoque multidisciplinario y personalizado. Es crucial realizar una evaluación 
preoperatoria detallada y establecer estrategias intraoperatorias adaptadas  
a las necesidades individuales del paciente, tanto si se trata de una cirugía  
o de una prueba que pueda requerir sedación o anestesia general.

Los pacientes con distrofias musculares deben tener una recuperación 
anestésica en unidades de vigilancia intensiva especialmente en pacientes 
sintomáticos, tras cirugía abdominal mayor o si la alteración  
muscular es severa.

La colaboración estrecha entre el equipo quirúrgico, cardiólogos y 
otros especialistas, es esencial para garantizar la seguridad y el éxito  
del procedimiento. 

Es por ello, que de ser posible y más en casos de cirugía mayor programada, 
debe ser realizada por equipos experimentados en este tipo de distrofias,  
en centros de referencia para la DMD y la DMB.

Los pacientes con distrofias musculares, 
deben tener una recuperación 
anestésica en unidades de vigilancia 
intensiva especialmente en pacientes 
sintomáticos, tras cirugía abdominal 
mayor o si la alteración muscular, la 
cardiaca o la respiratoria son severas 
ya que tienen alto riesgo de apnea y 
muerte tras la extubación, en las 24 
horas posteriores a la cirugía.

Se debe garantizar una buena analgesia, 
porque disminuye las complicaciones 
respiratorias, considerando que estos 
pacientes son más sensibles a los 
efectos de los opiáceos (sistémicos 

y neuroaxiales) como por ejemplo la 
morfina, pudiendo presentan mayor 
riesgo de depresión respiratoria.

Si existe depresión respiratoria 
tras la reversión de la relajación 
neuromuscular, se debe considerar 
posponer la extubación 24 a 48 
horas después, o considerar el uso de 
ventilación mecánica no invasiva.

Se recomienda iniciar la movilización 
temprana del paciente, para prevenir 
complicaciones tromboembólicas y 
mejorar la función respiratoria.
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CATEGORÍA AGENTES PERMITIDOS 
/ SEGUROS

AGENTES  
CONTRAINDICADOS

Relajantes musculares 
despolarizantes

Ninguno Succinilcolina 
(contraindicación) - 
Riesgo de rabdomiólisis 
aguda, hiperpotasemia y 
paro cardíaco

Relajantes musculares 
no despolarizantes

Rocuronio,  
(con monitorización  
neuromuscular)

Ninguno específico

Anestesia regional Anestesia regional 
(opción más segura 
cuando sea posible)

Bupivacaina
 Asociación  con  
Adrenalina de AL 
(containdicación parcial)

Analgésicos Opioides de acción corta 
(fentanilo, remifentanilo) 
como Paracetamol

Ningún AINE es seguro 
completamente

Agentes anestésicos 
inhalados

Si es necesario, mejor 
sevofluorano

Halotano Isoflurano, 
Sevoflurano - Riesgo 
de hipertermia, 
rabdomiólisis e 
hiperpotasemia

Anestésicos 
intravenosos

Propofol (técnica TIVA 
asociada a anestesia 
regional combinada 
mejor que anestesia 
inhalatoria

Ninguno es seguro 
completamente

Benzodiazepinas Midazolam Ninguno es seguro 
completamente

Agentes de reversión Sugammadex Neostigmina

https://www.duchenne-spain.org
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