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PRESENTACION DE CASOS
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RESUMEN

Introduccion: La hipertermia maligna es una miopatia hereditaria causada por un
trastorno del receptor rianodine del reticulo sarcoplasmico rugoso del musculo
estriado; se manifiesta en pacientes susceptibles por la exposicién a agentes
halogenados o succinilcolina.

Objetivo: Presentar la evolucion de una paciente con hiperpirexia severa post
cirugia cardiaca.

Caso clinico: Paciente de 56 afios, anunciada para reemplazo valvular aértico, ASA
III, clase funcional NYHA II-III, sin otros antecedentes. A su llegada a la Unidad de
Cuidados Intensivos Postoperatorios se constaté gran contractura muscular,
generalizada y en particular de los musculos maseteros, incremento progresivo del
CO, arterial (105 mmHg), acidosis metabdlica, bajas relaciones pa0,/FiO,, orinas
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de color rojo vino, hiperpotasemia, taquicardia sinusal con contracciones
ventriculares prematuras frecuentes, salvas autolimitadas de taquicardia
ventricular, bajo gasto cardiaco severo e hiperpirexia mantenida de 41 °C para lo
cual se tomaron medidas sintomaticas. Después de 8 horas, disminuyo la fiebre, se
restablecié el medio interno, el aclaré el color de la orina, la hemodinamica se
estabilizé y se constaté elevacidon de la creatinina sérica, que disminuyd
progresivamente en los dias siguientes. A las 48 horas se destetd de la ventilacidon
mecanica. Se dio el alta de la UCIP al quinto dia.

Conclusiones: Independientemente, que no se realizaron pruebas especificas para
hipertermia maligna, se trata de un caso complejo con una hiperpirexia severa y
evolucidn satisfactoria.

Palabras Claves: Hipertermia maligna, agentes halogenados, miopatia hereditaria,
musculos maseteros, dantroleno.

ABSTRACT

Introduction: Malignant hyperthermia is a hereditary myopathy caused by a
rianodine receptor disorder of rugous sarcoplasmic reticulum of the skeletal muscle
becomes clear in patients oversensitive to exposition to halogen agents or to
succinylcholine.

Objective: To present the course of patient presenting with a severe hyperpyrexia
after a heart surgery.

Clinical case: Patient aged 56 programmed for an aortic valvular replacement,
ASA III, functional class NYHA-II-III without other backgrounds. At her arrival to
Postperative Intensive Care Unit (POICU) it was noted a significant widespread
muscular contracture mainly in masseter muscles, a progressive increase of the
arterial CO2 (105 mm Hg), metabolic acidosis, low paO2/FiO2 relations, urine of
red wine color, hyperpotassemia, sinus tachycardia with frequent early ventricular
contractions, self-limited of ventricular tachycardia, a sever and low cardiac output
and sustained hyperpyrexia if 41 °C taking measures related to symptoms. At 8
hours fever decreased with restoration of internal environment, urine color cleared,
hemodynamics was stable verifying a rise of serum creatinine which decreased
progressively after few days. At 48 hours patient was weaned of the mechanical
ventilation. At 5 days she was discharged from the POICU.

Conclusions: Apart from there were not specific tests to malignant hyperthermia,
it is a complex case presenting with a severe hyperpyrexia and a satisfactory
course.

Key words: Malignant hyperthermia, halogen agents, hereditary myopathy,
masseter muscles, dantrolen.

INTRODUCCION

La hipertermia maligna (HM) es la manifestacion clinica de una miopatia hereditaria
causada por un trastorno del receptor rianodine® del reticulo sarcoplasmico del
musculo estriado.?” Se han identificado al menos 3 variantes de genes con
diferentes tipos de transmision, autosdmica dominante y recesiva y penetrancia
variable,®® en otras ocasiones el trastorno es multigénico*°!° se manifiesta en
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pacientes susceptibles por la exposicidon a agentes anestésicos halogenados o un
relajante despolarizante como la succinilcolina,® que desencadenan un estado
hipermetabdlico agudo e incontrolado en el musculo esquelético con una liberacién
anormalmente alta de calcio del reticulo sarcoplasmico y conduce a un aumento del
metabolismo anaerobio con incremento del consumo de oxigeno y rabdomidlisis.>*
La incidencia de presentacion es baja (oscila entre 1:10.000 a 1:50.000 actos
anestésicos).*!1'1? Constituye, una emergencia anestésica con una mortalidad
elevada; sin embargo, si una crisis es diagnosticada y tratada precozmente, las
posibilidades de recuperacion total se aproximan al 100 %

Constituye el objetivo de este articulo presentar la evolucién de una paciente con
hiperpirexia severa post cirugia cardiaca que presenté un cuadro tardio que semejé
una hiperpertermia maligna.

CASO CLINICO

Paciente de 56 afos, anunciada para reemplazo valvular aértico por estenosis
severa, sin otros antecedentes de interés. El dia de la intervencion se realiza
premedicacion anestésica con midazolam 2 mg y fentanil 100 ug EV. Se monitorizo
la presion arterial invasiva, ritmo electrocardiografico continuo en derivacién DII
con tendencia de segmento ST, oximetria de pulso, realizandole la induccién
anestésica EV con 75 mg de lidocaina, 250 mg de tiopental, 500 ig de fentanil, y 10
ug de vecuronio. Fue intubada y ventilada en IPPVC. Volumen corriente de 7 mL.kg!
y frecuencia respiratoria de 12 rpm, completandose la monitorizacién con registro
de la presidon venosa central por cateterizacién de vena yugular interna,
capnometria, temperaturas nasal y rectal y ritmo urinario. El mantenimiento
anestésico se logro con mezcla de oxigeno-aire (FiO, de 0.5) e isofluorano al 1 %,
se suplemento con dosis fraccionadas de fentanil (40 ug/kg en total). Se realizé
reemplazo valvular adrtico con hipotermia ligera (32° C) y un tiempo de derivacion
cardiopulmonar (DCP) total de 65 minutos.

Durante la misma se mantuvo la anestesia con dosis fraccionadas de midazolam y
fentanil. Salié del paro andxico con ritmo sinusal y requirié apoyo con dobutamina a
5 ug /kg/min y nitroglicerina 0,3 ug/kg/min para la desconexion de la DCP. Se
reinicid el isofluorano ya estabilizada la hemodinamica. Llamé la atencidn la
tendencia a la hipercapnea (paCO, de 56 mmHg) desde la desconexion de la DCP,
gue requirié incremento de volumen corriente a 8 mL/kg y frecuencia respiratoria
del ventilador a 20 rpm. El cierre del térax transcurrié sin dificultad y se trasladé a
la Unidad de Cuidados Intensivos Postquirdrgicos (UCIP). A la llegada es ostensible
la gran contractura muscular generalizada de la enferma (“aspecto lefioso”) y en
particular de los musculos maseteros ("*muerde” el tubo endotraqueal),
descartandose como causas el retorno de la conciencia o un térax lefioso por
opioides. A este cuadro clinico sumo el incremento progresivo del CO, arterial, que
llegd hasta 105 mmHg y al que se asocid acidosis metabdlica, baja relacién
pa0,/FiO, a pesar del empleo de altas concentraciones de oxigeno, orinas oscuras
de color rojo vino, hiperpotasemia, taquicardia sinusal (FC 140 Ipm) con
contracciones ventriculares prematuras frecuentes y salvas autolimitadas de
taquicardia ventricular, bajo gasto cardiaco severo e hiperpirexia mantenida de 41 °C.
Se tomaron medidas sintomaticas tales como hiperventilacion, administracién de
bicarbonato de sodio, insulina-glucosa, furosemida, antipiréticos, uso de bolsas con
hielo sobre la piel, hidratacién EV amplia con soluciones cristaloides y empleo de
perfusiones de amiodarona, dobutamina y norepinefrina a dosis elevadas. Ante el
diagnéstico de sospecha de hipertermia maligna, se intentd iniciar tratamiento con
dantroleno sddico, que no se realizd por no disponer del medicamento. El cuadro
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comenzd a ceder a las 8 horas de su comienzo, disminuyé la fiebre, se restablecio
el medio interno, se aclaro el color de la orina, la cual se mantuvo siempre con un
volumen horario elevado, se estabilizé la hemodinamica, lo que permitié reducir las
drogas de apoyo cardiovascular a las 24 horas de iniciado el proceso,
despertandose sin tener recuerdos del suceso. Se constato elevacién de la
creatinina sérica (330 mg/dL), que disminuye progresivamente en los dias
siguientes y pudo ser destetada de la ventilacion mecanica a las 48 horas,
dandosele el alta de la UCIP al quinto dia, ya recuperada.

DISCUSION

La HM es una rara enfermedad genética musculo esquelética frecuentemente
fatal;** sin embargo, se conoce que el fenotipo de la mayoria de los pacientes con
susceptibilidad genética a la misma no tienen debilidad o hipotonia muscular, por lo
gue en ausencia de una historia personal o familiar de HN son dificiles de prevenir
en los pacientes adultos.'® Ademas, la hipertermia y rabdomiolisis de esfuerzo se
puede presentar en pacientes susceptibles aparentemente normales que ante
situaciones excepcionales de temperatura o esfuerzos fisicos pueden desencadenar
episodios muy parecidos a la sintomatologia de la HM, 10415

La hipercapnia, aunque no especifica, es tan tipica de la HM que si no se constata el
diagndstico de HM es discutible.>*? Aparece rapidamente, incrementandose el
doble o el triple de las concentraciones normales,* aunque en ocasiones se ha
publicado tardiamente, después del recalentamiento a la salida de la DCP.**!” En
los pacientes a los cuales se les aplica ventilacién mecéanica el aumento rapido del
CO, espirado a pesar de los intentos por aumentar el volumen minuto, es uno de
los signos primeros y mas precoces de HM; mientras que en los pacientes con
ventilacidn espontéanea, puede apreciarse una taquipnea importante.*!®* También se
produce cianosis e hipoxemia.?* La rigidez muscular mantenida es otro de los
signos tipicos de HM, aunque no es constante y se debe a una contractura muscular
generalizada que no cede con los relajantes musculares no despolarizantes.>**? En
ocasiones, el cuadro se inicia de forma precoz, tipicamente como un trismo del
masetero, sobre todo en nifios tratados con succinilcolina y puede dificultar la
intubacion orotraqueal.**°

La hipertermia severa (de 40 °C o mas) es de aparicion constante, excepto en
formas abortadas.'® Casi siempre su inicio es tardio, se puede acompafiar de
sudoracién y exantema supradiafragmatico®* ! si asciende muy rapido, se asocia a
peor prondstico.'® La intensa destruccién celular del musculo y las elevadas
temperaturas desencadenan liberacién de mioglobina, hemdlisis y una descarga
simpatica extrema. Hay signos evidentes de hipoperfusion histica e
hipermetabolismo, con anaerobiosis, lactacidemia y acidosis mixta; también
aparece hiperglicemia, mioglobinuria y hemoglobinuria, asi como puede
desarrollarse fallo renal secundario.>**%?° Pueden aparecer lesiones hepaticas
(poco frecuentes) y convulsiones.*?° Estos eventos hacen que a nivel sanguineo
aparezca hipercaliemia, hipercalcemia, mioglobinemia, descenso del ATP y aumento
de la creatinina sérica y de la enzima CPK.>**>

Existen diferentes examenes de laboratorio, que confirman el diagndstico como: la
prueba de contractura con cafeina-halotano, biopsia de muasculo, anomalias en el
gen RYR1, mioglobina libre en orina, CPK con isoenzimas mm, fosforo 31, el test
Fura 2, calcio libre en el sarcoplasma, espectroscopia de tiras musculares aisladas y
el test de la contractura in vitro con rianodina, entre otros.?* Actualmente no hay
prueba diagndstica especifica y es frecuente que la hipertermia maligna se
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descubra después de administrada la anestesia durante un procedimiento
quirdrgico y a menudo, en ausencia de antecedentes familiares.' La severidad de
la crisis, varia mucho desde episodios fulminantes (10 de los casos), a formas
leves,?® con 25 de recaida una vez yugulado el episodio inicial.'**? En ausencia de
tratamiento, el fallo multiorganico frecuentemente es irreversible en las formas
graves, alcanza una mortalidad hasta 70 % de los casos publicados antes de la era
de la capnometria y el dantroleno.*

Con el tratamiento oportuno, la posibilidad de recuperacion se aproxima a 100 %.>**%12
El tratamiento de la fase aguda incluye la retirada inmediata de los agentes
“gatillos”, cambio del circuito inspiratorio del paciente, simultdneamente con
hiperventilacién y empleo de oxigeno al 100 %.*! Idealmente, se debe administrar
de forma precoz dantroleno sédico, un bolo EV de 2-3 mg.kg™ y repetir la dosis
cada 15 minutos hasta que desaparezcan los signos clinicos y se debe indicar una
dosis de mantenimiento cada 6 horas de 1 mg.kg™ durante 24-48 horas.?! Es el
unico agente especifico en el control de la HM, que ha reducido la mortalidad
asociada a las formas graves de la misma de 70 % a menos de 5 a10 %.'*?! Otras
medidas sintomaticas estan indicadas en estos pacientes.

Se concluye que la evolucidn de esta paciente que desarrollé una posible HM
clinicamente tipica, diagnosticada sin confirmacion por pruebas de laboratorio en el
postoperatorio de cirugia de reemplazo valvular adrtico que evolucioné
satisfactoriamente con medidas inespecificas, pero oportunas. El cuadro no fue
fulminante y respondi6 de forma satisfactoria al tratamiento de sostén, lo que
ayudé al feliz término de la situacion, ya que no fue posible disponer de dantroleno
sddico. Disponer de dicho agente al menos situado estratégicamente cerca de los
servicios anestésicos de nuestro pais, es una necesidad impostergable, pues
aunque la HM no es una entidad frecuente, su elevada morbilidad y mortalidad
perioperatoria justifica plenamente la inversion.
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