Urgencias

.. Hipertermia maligna

— Estas recomendaciones han sido traducidas y adaptadas por Orphanet-Espafia en colaboracion con el Dr.

1) Carlos L. Errando [Direccién Médica de Servicios Quirdrgicos y Servicio de Anestesiologia, Reanimacion y

Terapéutica del Dolor, Consorcio Hospital General Universitario de Valencia, Espafia], de la guia en inglés
publicada por Orphanet en 2013.

Sinénimos:
hiperpirexia maligna, hipertermia de la anestesia

Sindromes con riesgo de desencadenar HM:

sindrome de King-Denborough

enfermedad de los cuerpos centrales [(central core disease (CCD), miopatia de cuerpos centrales)]
enfermedad multiminicore (con o sin mutacién RYR1)

miopatina nemalinica (con o sin mutacion RYR1)

paralisis periédica hipopotasémica

Definicion:

La hipertermia maligna (HM) es un trastorno raro de los musculos esqueléticos relacionado con una elevada
liberaciébn de calcio desde el reticulo sarcoplasmico que conduce a rigidez muscular en muchos casos e
hipermetabolismo. El inicio subito es desencadenado por agentes anestésicos volatiles halogenados y/o por
blogueantes neuromusculares despolarizantes como la succinilcolina (HM de la anestesia), o bien,
ocasionalmente, por situaciones de estrés como el ejercicio extenuante o el calor. En la mayoria de los casos, se
han descrito mutaciones en los genes RYR1 y CACNALS.

La HM se caracteriza por taquicardia, arritmias, rigidez muscular, hipertermia, moteado de la piel, rabdomiolisis
(orina de color oscuro), acidosis metabdlica, alteraciones electroliticas, especialmente hiperpotasemia y
coagulopatia.

La administracion de Dantroleno es actualmente el Gnico tratamiento conocido para una crisis de HM.

Mas informacion:
Ver el resumen de Orphanet
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SERVICIOS DE URGENCIAS PRE-HOSPITALARIAS

> hiperpirexia maligna, hipertermia de la anestesia

b trastorno de los muisculos esqueléticos relacionado con una elevada liberacién de calcio desde el reticulo
sarcoplasmico

) desencadenantes: agentes anestésicos, ejercicio vigoroso, calor

emergencia inmediata que amenaza la vida
arritmias

rabdomiolisis

acidosis metabdlica

coagulopatia

hiperpotasemia

vV v v VvV VvV v Vv

si no se trata, la mortalidad es ~90%, mientras que tratada con dantroleno, la mortalidad es <10-20%

» no hay (ni precisa) tratamiento a largo plazo

) — laHM puede aparecer diferida en el tiempo

acceso intravenoso (mdltiple si es posible), solucion salina fisiologica
enfriamiento agresivo y rapido en el domicilio y/o durante el transporte al hospital en caso de hipertermia grave
intubacién e hiperventilacion si se requiere

v v Vv Vv

administracion de dantroleno si esta disponible
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SERVICIOS DE URGENCIAS DE HOSPITALES

> Anestesia de un paciente con susceptibilidad conocida

) Tratamiento de una crisis aguda de HM

1. Anestesiade un paciente con susceptibilidad conocida a la HM

b La HM puede ocurrir si se administran los anestésicos desencadenantes y/o succinilcolina en cualquier

ubicacion, como el departamento de urgencias, gabinetes de cirugia dental, de otras cirugias o unidades de
cuidados intensivos (UCI)

b Estar familiarizado con los sintomas y el tratamiento de la HM
b Anestésicos no desencadenantes (ver anexos)
B Agentes anestésicos diferentes de los halogenados

B Agentes blogueantes neuromusculares diferentes de la succinilcolina

>  Todos los demas agentes anestésicos intravenosos totales y anestésicos locales son seguros.

W' — No esta indicado administrar dantroleno antes de la anestesia

» Durante la cirugia:

B Usar una maquina de anestesia limpia (no empleada inmediatamente antes), o un sistema Mapleson

conectado a un tanque de oxigeno o toma de oxigeno de pared

B Monitorizar continuamente:

Concentracion de CO, exhalado
Temperatura corporal central

m Disponer de un kit de HM con suficiente dantroleno

2. Tratamiento de unacrisis aguda de HM
> Pedir ayuda inmediata. El trabajo en equipo es esencial

» Medidas de diagnéstico de emergencia
B Determinaciones en el laboratorio de urgencias

monitorizacién continuada:

e temperatura

e ritmo cardiaco

e frecuencia respiratoria

e presion arterial invasiva si es posible
® SpO,

* ETCO,

e diuresis (gasto urinario)

repetir cada 15 minutos hasta que el proceso se normalice
e gasometria arterial

e electrolitos séricos

e estudios de coagulacion
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e analisis de orina para mioglobinuria
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Diagnéstico basado en las circunstancias de la aparicién, presentacion clinica y biologia:
historia médica del paciente
historial de medicacion
historia de toxicologia
presentacion clinica:
taquicardia
hipercarbia
hiperpotasemia
aumento de (creatincinasa) CK
moteado
rigidez
acidosis
mioglobinuria
determinaciones del laboratorio de urgencias (ver arriba)
la aparicién de HM puede ser diferida y ocurrir en la unidad de cuidados post-anestesia o UCI
Medidas terapéuticas de emergencia
Suspender inmediatamente la administracion de agentes desencadenantes
Hiperventilar con O, (circuito-abierto): ETCO, objetivo < 55 mm Hg
Cambiar las tubuladuras del circuito anestésico (los agentes inhalatorios potentes son muy solubles)
Tan pronto como la HM sea diagnosticada, administrar dantroleno:
dosis inicial 2,5 mg/kg

después 1-2,5 mg/kg cada 6h o infusion si el paciente no tolera la medicacién en bolo, guiada por
los signos clinicos durante no menos de 24 h, en la UCI, ya que la reaparicién de los sintomas
puede ocurrir en el 25% de los casos.

continuar hasta que la temperatura se haya normalizado o los valores de CK estén disminuyendo
incrementar la dosis de dantroleno si el paciente no responde a la dosis administrada:
puede considerarse una dosis acumulada promedio de dantroleno 10 mg/kg/dia. La dosis se

puede incrementar hasta que la CK del paciente, la hiperpotasemia y la acidosis se estabilicen o
hasta que mejore clinicamente.

Corregir todas las alteraciones:
hipertermia:

enfriar el cuerpo externamente incluyendo las superficies corporales como el torso, asi como las
axilas e ingles. No es necesario dejar ninguna parte corporal sin enfriar. Utilizar bolsas de hielo

enfriar, si es posible, las cavidades del cuerpo incluyendo el estémago, la vejiga urinaria, y el
abdomen si esta abierto, con una perfusién de solucién salina helada

hiperpotasemia:
bicarbonato sédico. Las dosis son las mismas con o sin los valores de gasometria arterial
glucosa:
para adultos: glucosa 50 g méas 10 unidades insulina regular

para nifios: glucosa 35 g mas 5 unidades insulina regular
la taquicardia sinusal inefectiva normalmente responde al tratamiento de la acidosis y la
hiperpotasemia:
usar farmacos estandar, excepto bloqueantes de los canales de calcio, que pueden causar
hiperpotasemia o parada cardiaca en presencia de dantroleno
rabdomiolisis: fluidos intravenosos abundantes, diuréticos
hipocalcemia: gluconato o cloruro de calcio
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Si no se trata, la mortalidad se aproxima al 90%. Si se trata con dantroleno, la mortalidad es inferior al 10-
20%.

¢,Donde?

Trasladar a una Unidad de Recuperacion Post-Anestésica 0 a una UCI (incluyendo Departamentos de
Urgencias)

¢,Cuando?
Cuando el paciente esta suficientemente estable para ser trasladado
¢COmo? Se deben tomar las precauciones estandar de traslado, especialmente:
Llevar medicamentos de reanimacion
Monitorizacion invasiva de la presion arterial y presion venosa central cuando sea posible

Interacciones con dantroleno:

Complicaciones del tratamiento con dantroleno: debilidad muscular, flebitis, alteracién gastrointestinal,
insuficiencia respiratoria (debilidad muscular), secreciones excesivas

No dar bloqueantes de los canales de calcio, ya que se podria producir parada cardiaca y/o
hiperpotasemia en presencia de dantroleno

No administrar agentes anestésicos volatiles
No administrar succinilcolina

Ver “Anestesia de un paciente con susceptibilidad conocida a la HM”

Evitar anestésicos desencadenantes en el paciente susceptible
En un 25% de las crisis de HM hay reactivacion, incluso en pacientes tratados con dantroleno

Los pacientes con susceptibilidad conocida deberian portar una etiqueta identificativa y ser informados acerca
de las precauciones a adoptar con la anestesia:

No recibir agentes anestésicos volatiles excepto 6xido nitroso
No recibir succinilcolina
Todos los demas agentes anestésicos son seguros

Contactar con los miembros de la familia para realizar una prueba genética o biopsia muscular, que esta sélo
disponible en algunos centro diagndsticos. Esos centros estan enumerados en la pagina web del Grupo
Europeo de HM (www.emhg.org) o la Asociacion de Hipertermia Maligna de los Estados Unidos
(www.mhaus.orq).

Llamadas de emergencia:
USA, Canadé: 1-800-644-9737 (1-800-MH HYPER)
Méjico: 209-417-3722
Llamadas de rutina en América del Norte: +607-674-7901
Reino Unido:
07947 609601
0O 0113 2433144 y preguntar por el consultor de HM en la llamada
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Agentes anestésicos prohibidos

éter

halotano

enflurano

isoflurano

sevoflurano

desflurano

succinilcolina

> www.mhaus.org
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(www.orpha.net/data/patho/Pro/en/Emergency MalignantHyperthermia-enPro649.pdf)

Fecha de la traduccién al castellano: febrero de 2016

http://www.orpha.net/DATA/PATHO/EMG/INT/es/HipertermiaMaligna ES_es EMG_ORPHA423.pdf © Orphanet-Espafia 8/7



http://www.mhaus.org/
http://www.orpha.net/data/patho/Pro/en/Emergency_MalignantHyperthermia-enPro649.pdf

