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Caso CLrinico

MANEJO ANESTESICO EN ENFERMEDAD
DE CHARCOT-MARIE-TOOTH. A PROPOSITO DE UN CASO

ResuMEN

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth
(CMT) es una neuropatia periférica hereditaria
gue resulta en atrofia muscular y pérdida de la
propiocepcion en las &reas afectadas. Existe
controversia en cuanto a la técnica anestésica
ideal a utilizarse en esta enfermedad. La situa-
cién basal de los pacientes, la urgencia quirdrgi-
cay los riesgos asociados con las diferentes
técnicas anestésicas deben ser tomados en con-
sideracion a momento de decidir la técnica a
utilizar.

Esta descripcion de un caso clinico y poste-
rior revision bibliogréfica tiene por objetivo
orientar al anestesiologo en el manejo de la pa-
ciente embarazada portadora de la enfermedad
de CMT.
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CAaso cLiNICO

Presentamos € caso de una paciente de 29
afos de edad, portadora de la enfermedad de
Charcot-Marie-Tooth (CMT) tipo 1 diagnostica-
daalos 11 afios de edad, en control por neurolo-
giay fisatria. Inicié controles en policlinico de
alto riesgo obstétrico cuando cursaba un embara
zo de 11 semanas de gestacion diagnosticado por
ecografia obstétrica precoz. En controles poste-
riores se constatd un feto saludable, creciendo
dentro de limites normales. Ante la posibilidad
de desproporcion céfal o-pélvica se programo una
cesérea electiva y esterilizacion tubaria a las 37
semanas y media de embarazo.

La paciente se hospitaliz6 en el servicio de
alto riesgo obstétrico con los diagnésticos de
primigesta, embarazo de 37 semanas més 3 dias
de gestacion y enfermedad de CMT, que al mo-
mento de la cirugia se caracterizaba por marcha
dificultosa, necesitando értesis en ambas extre-
midades inferiores. En la visita preanestésica la
paciente no refirio otros antecedentes morbidos
ni alergias. A la evaluacién de via aérea no pre-
sentaba predictores de intubacion dificil. Al
examen fisico segmentario destacaba hipotrofia
y debilidad en piernas, pies, antebrazos y ma-
nos, con funcién muscular proximal de extremi-
dades (brazos y muslos) conservada. Desde €l
punto de vista respiratorio no presentaba altera-
ciones evidentes. El anestesidlogo sugirio el uso
de anestesia regional para la operacion cesarea,
la que fue aceptada por la paciente.
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La cesarea se llevd a cabo bajo anestesia
subaracnoidea, realizada con la paciente en po-
sicion sentada, con puncién Unica, atraumética,
a nivel de L3-L4, con una aguja espina 25 G
punta de lapiz. Se administré bupivacaina hi-
perbarica 0,75% 8,25 mg asociado a fentanilo
20 ug previa carga con 500 ml de solucién de
ringer lactato i.v. Se alcanzd un nivel sensitivo
T, alos 10 minutosy se realiz la operacion ce-
sarea via laparotomia de Pfannenstiel. Se extra-
jo un recién nacido masculino, de 3400 g,
Apgar 9/9 a minuto y los cinco minutos respec-
tivamente, sin incidentes. Luego del alumbra-
miento se administré cefazolina 1 g y una
infusion de oxitocina (15 U/ 500 ml de solucion
glucosada 5%) i.v. Posteriormente se realizé la
histerorrafiay una esterilizacion tubaria. Duran-
te este tiempo quirdrgico la paciente presentd
de manera stbita: disnea, hipotensién hasta 60/
30 mmHg y desaturacion arterial de oxigeno
hasta 83% sin presentar compromiso de con-
ciencia. Luego de descartar una complicacion
quirdrgica, el evento se interpreté como un as-
censo inesperado de la anestesia ragquidea, sin
poder objetivarse la presencia de bloqueo motor
de extremidades superiores debido a la condi-
cion previa de la paciente. Se manegjo con oxi-
geno 100% con mascarilla facial, manteniendo
ventilacion espontanea. Mejord la saturacion ar-
terial de oxigeno a 95% por lo cual no requirié
ser intubada. Se administré volumen (cristaloi-
desy coloides) y vasopresores (efedrinay feni-
lefrina), mejorando parcialmente las cifras de
presion arterial a valores alrededor de 75/40
mmHg. Al término de la cirugia, se evidencio
un eritema de tronco y extremidades de reciente
comienzo, reinterpretandose el cuadro como
probable shock anafiléctico a cefazolina. Dado
gue se mantuvo hipotensa, se administrd por
una via venosa central adrenalina, mejorando
las cifras de presion arterial, llegando a rangos
normales. La paciente se traslad6 al area de re-
cuperacion donde evoluciond satisfactoriamente
con disminucion progresiva del requerimiento
de drogas vasoactivas hasta su suspensiéon cua
tro horas después. Fue dada de alta junto a su
hijo a cuarto dia postoperatorio, en buenas con-
diciones, sin presentar progresion evidente de
su enfermedad de base.

Discusion

La enfermedad de Charcot-Marie-Tooth,
descrita simultaneamente en 1886 por Charcot
y Marie en Franciay por Tooth en Inglaterra, es
una neuropatia periférica hereditaria, que resul-
ta en atrofia muscular y pérdida de la propio-
cepcion en las areas afectadas. Tiene una
prevalencia estimada en Estados Unidos de un
caso por cada 2.500 habitantes. En Chile no
existen estudios de prevalencia. Se describen
numerosos patrones de herencia para los dife-
rentes subtipos de la enfermedad. Habitual men-
te es de herencia autosébmica dominante con
penetrancia casi completa, la mayoria de las ve-
ces esta ligada a un locus génico en e cromoso-
ma 171. La enfermedad se inicia habitualmente
en la primera o segunda década de la vida. Se
produce una degeneracion crénica primaria de
los nervios periféricos, ya sea de la vaina de
mielina o del axén mismo. Se caracteriza por un
inicio insidioso y una debilidad lentamente pro-
gresiva causada por una atrofia muscular distal
gue seiniciaen piesy piernas, especialmente en
el compartimento peroneo, lo que le valio €l
nombre de atrofia muscular peronea. Como re-
sultado, los pacientes frecuentemente se tropie-
zan a caminar, presentan €l pie caido y marcha
en «steppage». Ocasionalmente llega a afectar
el tercio distal del muslo. Més tardiamente afec-
ta manos y antebrazos, presentando clinicamen-
te mano en garra. Otras caracteristicas son
disminucién de la sensibilidad, parestesias y
abolicidn de los reflgjos tendineos en las extre-
midades afectadas. Basados en caracteristicas
electrofisioldgicas e histopatol 6gicas se descri-
ben 5 subtipos principales de la enfermedad: La
enfermedad de CMT tipo 1 caracterizada por
ser una neuropatia desmielinizante con una ve-
locidad de conduccion nerviosa (VCN) motora
moderada a gravemente disminuida, reflejos au-
sentes y en algunos pacientes, presencia de ner-
vios hipertrofiados y pal pables.
Histol 6gicamente se observa en €l nervio peri-
férico escasas fibras mielinicas y en su trayecto
intramuscular abundante tejido conectivo ro-
deandolo y un neurilema hiperplasico, con una
hipertrofia concéntrica de las vainas de mielina,
dando la imagen tipica en «bulbo de cebolla».
La enfermedad de CMT tipo 2 se asocia con
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una degeneracion axonal sin desmielinizacion,
tiene una VCN normal, reflgjos tendineos nor-
males y tamafio de nervios normales y presenta
caracteristicas clinicas de la enfermedad antes
descritas. Histol6gicamente se observa degene-
racion axonal. Algunos autores ademas descri-
ben la enfermedad de CMT tipo 3 (también
conocida como enfermedad de Dejerine-Sottas)
gue se caracteriza por desmielinizacion severa
con déficit motor mayor que latipo 1. LaCMT
tipo 4 y CMT tipo X también corresponden a
enfermedad desmielinizante. Ademas los dife-
rentes tipos se subdividen en una compleja cla-
sificacion de acuerdo al genotipo?.

La enfermedad de CMT debe considerarse
como una patologia neuroldgica en evolucion
susceptible de empeoramiento clinico, dado
tanto por la cirugia como por la técnica anesté-
sica y la medicacion utilizada, siendo de vital
importancia la exhaustiva evaluacion preanesté-
sica del paciente para ofrecer a paciente la op-
cién anestésica que implique menos riesgo.
Existe controversia en cuanto a la técnica anes-
tésica ideal a utilizarse en esta enfermedad. La
situacion basal del paciente, la urgencia quirdr-
gicay los riesgos asociados con las diferentes
técnicas anestésicas deben ser tomados en con-
sideracion al enfrentar a la paciente3. La enfer-
medad tiene un comportamiento muy variable
durante la gestacion, parto y post-parto, donde
la mayor parte de los casos reportados cursan
sin empeoramiento clinico significativo de la
condicion basal, mientras que otros han presen-
tado exacerbacion grave de la enfermedad du-
rante la gestacion y lento regreso a su condicion
basal. Se ha reportado un caso con una exacer-
bacién grave requiriendo ventilacion mecanica
por casi un mes*. El comienzo de la enferme-
dad a una edad tempranay la gravedad de laen-
fermedad parecen asociarse con una mayor
incidencia de exacerbaciones durante e emba-
razo®. Se cree que la exacerbacion durante el
embarazo estaria dada por edema endoneural®.
Ultimamente se ha postulado que los misculos
respiratorios pueden verse afectados en la en-
fermedad de CMT. Los pacientes pueden no te-
ner o tener muy poca sintomatologia a pesar de
presentar anormalidades considerables de la
funcion pulmonar, con un patrén espirométrico
predominantemente restrictivo. Se ha sefialado

la presencia de debilidad proximal en los brazos
como predictor de debilidad de los musculos
respiratorios y eventualmente insuficiencia res-
piratorial.

Publicaciones anteriores han alertado sobre
el uso de relgjantes musculares en el paciente
con la enfermedad de CMT. En €l caso de la
succinilcolina (SCh), dado que la denervacién
es el factor predisponente mas potente para la
liberacién de potasio después de su administra-
cion, publicaciones previas recomendaron evi-
tar su uso®. Sin embargo, publicaciones
posteriores no han reportado efectos adversos
luego del uso de SCh, demostrado por ausencia
de alteraciones electrocardiogréficas, arritmias
0 colapso cardiovascular, sin embargo, |os nive-
les de potasio plasmatico no han sido medidos,
por 1o que el riesgo no puede ser totalmente
descartado®. Dos publicaciones advirtieron so-
bre un mayor riesgo de Hipertermia Maligna
(HM) en pacientes con CMT’8, Aunque varias
enfermedades neuromuscul ares han sido asocia-
das a HM las bases fisiopatolégicas de la HM
no dan razén para sospechar que esto pudiera
ser mas frecuente en pacientes con la enferme-
dad de CMT. Publicaciones posteriores, con un
ndmero limitado de paciente no reportan even-
tos de HM®9, aunque debido alo pequefio de la
muestra no se puede excluir totalmente la aso-
ciacion de HM y la enfermedad de CM TS, Otro
tema de discusion ha sido € uso de los relgjan-
tes musculares no despolarizantes (RMND), re-
portandose en dos ocasiones un blogqueo
muscular prolongadol11, Tedricamente, la pér-
dida de unidades neuromuscul ares puede condi-
cionar una mayor sensibilidad a los RMND,
potenciando y prolongando el grado de bloqueo
muscular, teniendo como principal consecuen-
cia e potencial desarrollo de una insuficiencia
respiratoria®. Desde la primeras publicaciones
se han reportado respuestas normales con el uso
de RMNDS, incluyendo atracurio, mivacuriol?
y vecuronio3,

En cuanto a las técnicas anestésicas neu-
roaxiales, dada la fisiopatologia de la enferme-
dad, en teoria estas no deberian causar un
agravamiento clinico. Sin embargo, la falta de
estudios controlados no permite asegurar si las
técnicas regionales son seguras o no en este tipo
de pacientes. En un reporte de cuatro casos de
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cirugia con anestesia epidural se reporté un
caso de bloqueo sensitivo prolongado!4. En el
caso de la realizacion de operacion cesarea, la
técnica anestésica se debe decidir en funcién
principalmente de la urgencia obstétrica y fetal,
ademés de las caracteristicas basales del pacien-
te. La eleccion de una anestesia general queda
reservada a las situaciones de urgenciay a las
contraindicaciones de la anestesia locorregio-
nal; dado que el riesgo de exacerbar la enferme-
dad tras una anestesia neuroaxial es poco
probable, se debe plantear su eleccién ya que la
anestesia general supone mayor riesgo de com-
plicaciones3. En el caso clinico descrito la deci-
sién de redlizar una anestesia regional se basd
en los reportes de respuesta atipica a relgjantes
neuromuscul ares.

En resumen quisiéramos recalcar la impor-
tancia que tiene una visita preoperatoria acucio-
sa en caso de tratarse de una cesérea electiva,
colocando énfasis tanto en la funcién respirato-
ria de las pacientes y en un examen neurol 6gi-
co, orientado basicamente a la evaluacion de la
funcion motora y para documentar la situacion
neuroldgica de base por razones médico-lega-
les. En caso necesario se debera pedir evalua-
Cién preoperatoria por otros especialistas, como
neurdlogo. La visita preoperatoria serd nuestra
guia para definir cudl eslamejor opcion de téc-
nica anestésicay posterior impacto de estaen la
evolucion de la paciente. L os pacientes portado-
res de enfermedad de CMT no tienen contrain-
dicacion de anestesia regional. En el caso de la
anestesia general se ha descrito que e uso de
RMND podria condicionar un bloqueo neuro-
muscular prolongado, con unainsuficienciares-
piratoria residual, sin embargo pacientes con
funcién muscular conservada en brazos y con
un patrén espirométrico normal tienen bajas
probabilidades de tener esta complicacion. El
mayor riesgo de HM publicado inicialmente
nos parece no tener respaldo ni en la literatura
ni en la fisiopatologia y probablemente la SCH
puede ser utilizada con una adecuada monitori-
zacion cardiaca teniendo en cuenta la posibili-
dad de hiperkalemia. En caso de cesarea no

electiva la técnica anestésica quedara condicio-
nada a la urgencia obstétrica y fetal. El uso de
anestesia general se deberia reservar para situa
ciones de urgencia y en caso de contraindica-
ciones de anestesia regional.
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