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RESUMEN

Fundamento: la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth es una neuropatia periférica hereditaria que resul-
ta en atrofia muscular y pérdida de la propiocepcién en las areas afectadas. Existe controversia en cuanto a
la técnica anestésica ideal a utilizarse en esta enfermedad.

Objetivo: mostrar el manejo anestésico de un caso con la enfermedad.

Caso clinico: paciente de 28 afios con enfermedad de Charcot-Marie-Tooth que fue intervenida de ur-
gencia por fractura diafisiaria de fémur. En el examen neuroldgico se evidencié atrofia de ambos miembros
inferiores, con pie equino. En el examen de la sensibilidad superficial y profunda se evidencioé hipoestesia
distal en las extremidades y apalestesia. Se realizé técnica anestésica subaracnoidea. La paciente presentd
trastornos autondmicos en el transoperatorio a pesar de que en la evaluacién preoperatoria no se encontra-
ron elementos de disautonomia.
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Conclusiones: en el manejo anestésico de la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth se deben analizar
las ventajas e inconvenientes de cada técnica anestésica en funcion del tipo de cirugia. Se debe realizar una
evaluacion del sistema cardiovascular en busca de fliter auricular y cardiomiopatias, asi como tener en
cuenta la sensibilidad aumentada a algunas drogas anestésicas.

DeCS: ENFERMEDAD DE CHARCOT-MARIE-TOOTH; ANESTESIA/utilizacion; ATROFIA MUSCULAR; ADUL-
TO; INFORMES DE CASOS.

ABSTRACT

Background: Charcot-Marie-Tooth's disease is a peripheral hereditary neuropathy that leads to muscular
atrophy and loss of propioception in the affected areas. There is controversy regarding the ideal anesthetic
technique for this disease.

Objective: to present the anesthetic management of a patient with this disease.

Clinical case: a female, twenty-eight-year-old patient that suffers from Charcot-Marie-Tooth’s disease
who was operated on for a femoral fracture. Atrophy of both legs with equine foot became evident in the
neurological exam. In the exam of superficial and deep sensitivity, distal hypoesthesia and apallesthesia
became evident. The subarachnoid anesthetic technique was carried out. The patient presented autonomic
disorders in the transoperative although no elements of dysautonomia were seen in the preoperative
evaluation.

Conclusions: the advantages and disadvantages of every anesthetic technique should be analyzed
in the anesthetic management of patients with Charcot-Marie-Tooth's disease, depending on the type of
surgery. An evaluation of the cardiovascular system should be made looking for an atrial flutter and
myocardiopathies. The increased sensitivity to some anesthetic drugs should be taken into consideration.

DeCS: CHARCOT-MARIE-TOOTH DISEASE; ANESTHESIA/utilization; MUSCULAR ATROPHY; ADULT; CASE
REPORTS.

INTRODUCCION

Hace mas de un siglo que Jean Martin Charcot y
Pierre Marie en Francia y H. Tooth en Inglaterra,
describieron con detalles una nueva forma de atro-
fia muscular progresiva que denominaron “atrofia
muscular del peroné”; lo que hoy se conoce como
sindrome de Charcot Marie Tooth (CMT). La enfer-
medad tenia un caracter familiar, los sintomas co-
menzaban en la infancia con debilidad y atrofia de

la musculatura del peroné y la progresion era len-
ta, seguin cita Molina Martin LA, et al. !

Soto Mesa D, et al, ?planteé que en 1968, Dyck y
Lambert a partir de un estudio de familias con
neuropatias hereditarias, clasificaron a este tipo de
pacientes en dos grandes grupos segun la veloci-
dad de conduccidn y la biopsia del nervio sural.
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Segun considera Takashima H, 3 el tipo 1 (CMT 1)
0 neuropatia hereditaria motora y sensitiva tipo 1
(NHMS 1), cursa con velocidad de conduccién en-
lentecida y en la biopsia del nervio sural se en-
cuentra desmielinizacién segmentaria y en algunos
casos hipertrofia. En el tipo 2 (CMT2) o neuropatia
hereditaria motora y sensitiva (NHMS II) Galvez
Cafiellas JL, et al, * encontré que la velocidad de
conduccién estaba normal o relativamente conser-
vada y los hallazgos de la biopsia eran compatibles
con una neuropatia axonal.

Christian Miller M, et al, ® explica que la enferme-
dad de Charcot-Marie-Tooth (CMT) es una neuro-
patia periférica hereditaria que resulta en atrofia
muscular y pérdida de la propiocepcién en las
areas afectadas. Existe controversia en cuanto a la
técnica anestésica ideal a utilizarse en esta enfer-
medad. La situacion basal de los pacientes, la ur-
gencia quirdrgica y los riesgos asociados con las
diferentes técnicas anestésicas deben ser tomados
en consideracion al momento de decidir la técnica
a utilizar.

En la presente investigacion se reporta el caso de
una paciente con diagnostico de neuropatia heredi-
taria motora y sensitiva tipo 1(NHMS I) que fue
atendida de urgencia en la unidad quirdrgica del
Hospital Militar Dr. Octavio de la Concepcion y de
la Pedraja en Camaguiey, Cuba.

CASO CLINICO

Paciente de 28 afos de edad con antecedentes de
enfermedad de Charcot-Marie-Tooth. Es anunciada
de urgencia para realizar reduccién abierta y fija-
cion interna de una fractura diafisiaria de fémur
izquierdo. Al interrogatorio la paciente niega otros
padecimientos y ademas refiri6 no consumir nin-
gun tratamiento para su enfermedad; en el mismo
no se evidenciaron sintomas autonomicos. Al exa-
men fisico general se encuentran mucosas hipoco-

loreadas, frecuencia cardiaca 98 por minutos y
presion arterial 130/80 mm Hg.

En el examen neurolégico se evidencid atrofia de
ambos miembros inferiores, con pie equino. Al
examen de la sensibilidad superficial y profunda se
encontré hipoestesia distal en las extremidades y
pérdida de la sensibilidad a la vibracién
(apalestesia). Se constatd indice de masa corporal
de 39 y signos predictivos de via aérea dificil, con
cuello corto, distancia tiromentoniana menor de 4
cm, test de Mallampati IV. Los exdmenes comple-
mentarios mostraron hemoglobina en 100 g/l y
grupo sanguineo O negativo con disponibilidad de
250 ml de glébulos en banco de sangre, el resto de
los resultados de los estudios analiticos fueron glu-
cemia 4, 5 mmol/l, tiempo de coagulacién ocho
segundos y tiempo de sangrado un segundo. Crea-
tinina 85 mmol/I.

Luego de la discusion en colectivo, se decide reali-
zar anestesia regional con bupivacaina 0, 5 %, 7,5
mg, la cual es aceptada por la paciente. Se preme-
dicé con midazoldn 0, 05 mg/kg y ondansetréon 4
mg IV y se realizé analgesia preventiva con diclo-
fenaco 75 mg y tramadol 100 mg. Se realizd técni-
ca de puncién subaracnoidea mediante puncién
Unica, atraumatica, a nivel de L3-L4, con una agu-
ja espinal 25 G punta de l|apiz. Se realizé previa
carga con 500 ml de solucién salina fisioldgica. Se
alcanz6é un nivel sensitivo T4 a los 10 minutos.
Luego de realizar el procedimiento y durante el pe-
riodo de latencia, la paciente comenzd con cifras
de presién arterial de 240/170 mm Hg vy frecuencia
cardiaca de 157 por minutos. Se decidié adminis-
trar nitroglicerina en infusién continua en dosis
creciente hasta llegar a 30 pg/min. Se administro
verapamilo en bolo 2,5 mg. Luego de 20 minutos
del tratamiento se normalizé la presién arterial y la
frecuencia cardiaca, por tal motivo se decidio reti-
rar la nitroglicerina gradualmente. Luego de esta-
bilizado el cuadro y comprobada la calidad del blo-
queo anestésico se procedid a poner la paciente en
posicion para la cirugia. Se administré metilpre-
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dnisolona 1 gr para profilaxis del embolismo graso
y de acido tranexamico 500 mg. Luego de 1 h y
30 minutos la paciente comienza con hipotension
arterial 60/40 mm Hg, se administra solucion sali-
na fisioldgica (SSF) 0, 9 % 400 ml/m?SC con me-
joria del cuadro y restablecimiento de las cifras de
presion arterial. Luego realiz6 bradicardia de 39
Latidos/min para lo cual se administra atropina 1,
5 mg en total divididos en 2 subdosis. Luego se
mantuvo estable hemodindmicamente hasta el
final de la cirugia. Las pérdidas hematicas estuvie-
ron en el orden del 25 % y se repusieron con cris-
taloides, coloides y una unidad de concentrados
de glébulos.

DISCUSION

Los sintomas de la enfermedad de CMT inician,
segln plantea Del Rio Vellosillo M, et al, © en la
primera o segunda década de la vida. Comienza
una degeneracion crénica primaria de los nervios
periféricos, de la mielina o el axon. Tiene inicio
insidioso con debilidad muscular lenta y progresi-
va causada por atrofia muscular distal que inicial-
mente es en piernas y pies, especialmente en el
compartimento peroneo, de alli el nombre de
atrofia muscular peronea. Los pacientes presentan
marcha en estepage. Puede llegar a afectar el ter-
cio distal del muslo, manos y antebrazos. También
hay hipoestesia y parestesia con hiporeflexia.

Segun sus caracteristicas electrofisioldgicas e his-
topatoldgicas se describen cinco subtipos principa-
les de la enfermedad: la enfermedad de CMT tipo
1 caracterizada por ser una neuropatia desmielini-
zante con una velocidad de conducciéon nerviosa
(VCN) motora moderada a gravemente disminui-
da, reflejos ausentes y en algunos pacientes, pre-
sencia de nervios hipertrofiados y palpables. Esta
es la variante mas frecuente y la presente en la
paciente en cuestion. Histoldogicamente se observa
en el nervio periférico escasas fibras mielinicas y
en su trayecto intramuscular abundante tejido co-

nectivo que lo rodea y un neurilema hiperplasico,
con una hipertrofia concéntrica de las vainas de
mielina, lo que da la imagen tipica en “bulbo de
cebolla”. La enfermedad de CMT tipo 2 se asocia
con una degeneracién axonal sin desmielinizacion,
tiene una (VCN) normal, reflejos osteotendinosos
normales y tamafio de nervios normales y presen-
ta caracteristicas clinicas de la enfermedad antes
descritas. Histolégicamente se observa degenera-
cion axonal.

Segun Hughes R, et al, 7 la enfermedad de CMT,
mas que una enfermedad es un gran sindrome en
el que se reunen los desérdenes hereditarios mas
frecuentes del sistema nervioso periférico y se es-
tima una frecuencia de 1/ 2 500 individuos; los
sintomas se inician generalmente en la primera y
segunda década de vida. Refiere ademas, que es
la debilidad bilateral y simétricamente progresiva
de los musculos distales de las extremidades su
caracteristica inicial.

También se ha descrito por Srivastava V, et al, 8
que los pacientes pueden llegar a tener compro-
miso respiratorio por afectacion diafragmatica,
para lo cual el mismo autor recomienda la plicatu-
ra diafragmatica bilateral como medida correctiva.
Este es un criterio que coincide con Del Rio Vello-
sillo M, et al. ©

Los cambios del trofismo no son exclusivos de las
piernas, sino que en etapas mas avanzadas de la
enfermedad se afectan los musculos intrinsecos
de las manos y del tercio distal del antebrazo. Las
deformidades esqueléticas son también sintomas
y signos llamativos, los mas constantes son: el pie
cavo, los dedos en martillo y la escoliosis. Los sin-
tomas sensitivos son raros, pues la sensibilidad
para la vibracién disminuye frecuentemente.

Los reflejos osteotendinosos desaparecen, por lo
que los aquileanos son los mas afectados, segui-
dos por los patelares y los de miembros superio-
res. La respuesta plantar a menudo es flexora o
simplemente no aparece. En el examen de la sen-
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sibilidad dolorosa, en algunos pacientes puede
apreciarse, una hipoestesia en una distribucién
en medias y guantes; aunque es la disminucién
de la sensibilidad vibratoria, el hallazgo mas fre-
cuentemente encontrado.

La displasia de la cadera ha sido descrita con di-
ferentes grados de severidad, sobre todo aquellos
en que los sintomas comenzaron antes de la ado-
lescencia; el dolor y la limitacion funcional que
acompafa a estos casos, en ocasiones obligan al
médico a su correccion quirdrgica. También Faldi-
ni C, et al, ° reporta una alta incidencia de aso-
ciacion con el pie cavo y asume la correccion qui-
rurgica de esta deformacién como la mejor medi-
da de tratamiento para la postura que adopta el
pie debido a la pérdida del tono muscular.

Las manifestaciones autondmicas no son frecuen-
tes en la enfermedad; aunque Echaniz Laguna A,
10 ha encontrado que el fenotipo de CMT, conco-
mita con enfermedades como la neuropatia auto-
nomica. Con este planteamiento también con-
cuerda Manganelli F, et al, ! el cual encontrd en
una familia afectada por CMT que existia afecta-
cion autondmica importante. Este punto se consi-
dera que es significativo porque la paciente pre-
sentd variaciones sustanciales en las cifras de
presion arterial y de frecuencia cardiaca, posible-
mente por una disautonomia subclinica que se
puso en evidencia al bloquearse el sistema sim-
patico por debajo del nivel anestésico. Pasternak
J3, et al, ** recuerda que estos pacientes pueden
presentar episodios de flutter auricular y cardio-
miopatias, debidos a las manifestaciones de la
enfermedad en el corazon.

En la conducta anestésica McSwain JR, et al, 3
plantea que la anestesia regional se puede utili-
zar con seguridad en los pacientes afectados de
varias enfermedades neuroldgicas, entre ellas la
CMT. Por otro lado Bésenberg A, et al, ** plantea
que no existen contraindicaciones para el uso de
los relajantes musculares para estos pacientes.
Incluso asegura, que la succinilcolina puede ser

usada con seguridad en pacientes estables. Sin
embargo, recomienda el uso del éxido nitroso, a
pesar de los efectos adversos del gas en el nervio
periférico, lo cual coincide con Isbister GK, et al,
15 el cual en un metandlisis demuestra que el éxi-
do nitroso es seguro en estos pacientes. McSwain
JR, et al, * también agrega que la anestesia re-
gional ha sido utilizada sin aumento de las com-
plicaciones postoperatorias. En cuanto a la posi-
bilidad de aparecer una hipertermia maligna por
el uso de algun farmaco anestésico, Bosenberg A,
et al, ' considera que es infundada y el mismo
criterio posee Antognini JF, ¢ avalado por un es-
tudio con 86 casos.

Zhou Jie, et al, !7 refiere que la experiencia en el
manejo anestésico de estos pacientes esta limita-
da por el escaso nimero de casos. Agrega ade-
mas, que debido al reducido nimero de recepto-
res de acetilcolina la sensibilidad a los relajantes
musculares no despolarizantes estd elevada y la
respuesta a la succinilcolina estd reducida, aun-
que la ha utilizado sin grandes contratiempos a
pesar del elevado riesgo de hiperpotasemia. Co-
menta que el efecto del vecuronio es prolongado
y el del atracurio se conserva. El cisatracurio, por
otro lado, induce una adecuada y casi predecible
relajacién muscular, segin Naguib M, et al. 18

Segln Soto Mesa D, et al, %la técnica anestésica
ideal para la enfermedad de CMT no estd definida
y agrega que se acepta no usar BNM despolari-
zantes, por las posibles elevaciones plasmaticas
de potasio y la mayor posibilidad de desencade-
nar casos de hipertermia maligna, aunque en de-
terminados casos se han usado sin problemas.

Sin embargo, Pogson D, et al, *° plantea que la
respuesta a los BNM no despolarizantes es con-
tradictoria, con diferentes resultados en los estu-
dios retrospectivos publicados, que van desde la
atenuacion hasta el aumento del efecto a través
de una respuesta con inicio y recuperacion nor-
mal. El efecto de los BNM también se ve influen-
ciado por la etapa de la enfermedad, el tipo de
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CMT vy la técnica anestésica. Es recomendable,
por lo tanto, monitorizar el bloqueo neuromuscu-
lar.

Por otra parte, Weimer LH, et al, ?° encontré que
la eleccién del agente inductor esta igualmente
sometida a discusién. Por un lado se ha visto que
los pacientes con CMT pueden tener mayor sensi-
bilidad al tiopental y se cree que el propofol y el
fentanilo como técnica intravenosa son seguros y
efectivos, aunque la sensibilidad a los opioides
como depresores centrales puede estar aumenta-
da. Respecto a los anestésicos inhalatorios, no
estd bien determinada la relacidon entre su uso y
el riesgo de hipertermia maligna.

McSwain J, et al, !* expresa que la anestesia re-
gional también es motivo de controversia en esta
enfermedad, debido a los efectos toxicos de los
anestésicos locales sobre los nervios desmielini-
zados. En la actualidad, no existen evidencias
ciertas de que la anestesia regional pueda afectar
al curso de la CMT. En cualquier caso, su realiza-
cion deberia ser considerada en funcion de la re-
lacion beneficio-riesgo para cada paciente en con-
creto.

Este estudio coincide con Christian Miller M, et al,
> en afirmar que la eleccién de la anestesia gene-
ral en pacientes con CMT queda reservada a las
situaciones de urgencia y a las contraindicaciones
de la anestesia locorregional; dado que el riesgo
de exacerbar la enfermedad tras una anestesia
neuroaxial es poco probable se debe plantear su
eleccion, pues la anestesia general supone mayor
riesgo de complicaciones.

En el caso presentado, tras valorar los riesgos de
la paciente en relacién con una posible via aérea
dificil y los beneficios de la anestesia regional en
cuanto al ahorro de sangre y el no uso de rela-
jantes musculares, se decidid realizar una anes-
tesia intradural.

En conclusién, en el manejo anestésico de la en-
fermedad de CMT deben analizarse las ventajas e
inconvenientes de cada técnica anestésica en fun-
cion del tipo de cirugia. Actualmente, parecen
infundados los temores de hipertermia maligna y
curarizacion prolongada aunque faltan estudios
comprobatorios debidos a la baja incidencia de
esta enfermedad. Se debe realizar una evaluacién
del sistema cardiovascular en busca de flutter au-
ricular y cardiomiopatias, asi como tener en
cuenta la sensibilidad aumentada a algunas dro-
gas anestésicas.
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