Orphanet Urgencias es una coleccién destinada a

los médicos de urgencias, en el lugar de la urgencia
r O e : (SAMU) o en las urgencias hospitalarias.
K ¢ urgenCIaS Estas recomendaciones se han elaborado en
s Francia con los Centros de Referencia de
Enfermedades Raras (CRMR), la Sociedad
Francesa de Medicina de Urgencias (SFMU), la
«Buenas précticas en casos de urgencia» agencia de biomedicina (ABM) y las asociaciones de
pacientes.

Estas recomendaciones son generales. Cada
paciente es Unico, solo el médico puede juzgar su

adaptacion a cada situacion particular.

.. Hipertermia maligna de esfuerzo
Hipertermia maligna inducida por el gjercicio

Sinénimos: HM de esfuerzo, HM inducida por el ejercicio, golpe de calor debido al ejercicio
(“exertionnal heatstroke”), golpe de calor del deportista.

No hay que confundir las tres patologias siguientes que constituyen situaciones clinicas muy
diferentes tanto a nivel clinico como en su manejo:

Hipertermia maligna de la anestesia:

Es una situacion de emergencia que se produce en un quiréfano por una crisis de hipertermia
en el transcurso de una anestesia, precisando medidas complementarias en reanimacién o
solicitando el traslado del paciente a la unidad de cuidados intensivos.

Hipertermia maligna de esfuerzo:
Se trata de un distrés neurolégico, hemodinamico, respiratorio y metabodlico causado por un
ejercicio fisico intenso, en unas condiciones meteoroldgicas desfavorables (calor y humedad).

El golpe de calor debido al esfuerzo es tipico del corredor de maratones o del trabajador de la
construccion en verano.

Golpe de calor causado por una temperatura ambiente muy elevada en personas
vulnerables:

Es el golpe de calor clasico (golpe de calor climatico), por ejemplo una persona mayor durante

una ola de calor; esto no es una enfermedad rara y no tiene que ser confundida con otros
sindromes.
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Definicion:
La hipertermia maligna (HM) de esfuerzo se produce durante el ejercicio fisico intenso y

prolongado o después de este, y se le asocia una alteracion de la consciencia con una
hipertermia grave (> 39° C).

Hay que hacer hincapié sobre la técnica de toma de temperatura corporal, ya que la fiabilidad
dependera del lugar anatomico donde se produce la medida y del material utilizado.

Esta se puede complicar con una respuesta inflamatoria sistémica, seguido de un fracaso
multiorganico, pudiendo llegar al fallecimiento.

La hipertermia maligna de esfuerzo es una urgencia médica que tiene que ser conocida por
todos, ya que es potencialmente mortal.

La prevencion de las crisis de hipertermia de esfuerzo se basan en medidas higiénicas y
dietéticas especificas: esfuerzo fisico intenso no recomendado, condiciones climatologicas
desfavorables en términos de temperaturas y de la higrometria.

Algunos estudios han demostrado que mutaciones en el gen RYR1 pueden causar una
sensibilidad a la hipertermia maligna de la anestesia en personas que han tenido previamente
una HM de esfuerzo.

Para saber mas:
- Ficha Orphanet de la enfermedad: www.orphanet.es
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Ficha de manejo para el SAMU
(Servicio de Asistencia Médica de Urgencias)

No hay que confundir:

- Hipertermia maligna de esfuerzo: distrés neuroldgico, respiratorio, hemodindmico y
metabodlico debido a un ejercicio fisico intenso en unas condiciones climatolégicas
desfavorables (calor y humedad).

- Hipertermia maligna de la anestesia o posterior a esta (en la hora siguiente): situacion de
emergencia que se produce en un quiréfano por una crisis de hipertermia en el transcurso
de una anestesia, precisando medidas complementarias en reanimacion o solicitando el
traslado del paciente a la unidad de cuidados intensivos.

Se produce al sobrepasarse los mecanismos termorreguladores del organismo a lo que se
asocia una respuesta inflamatoria sistémica.

Son consecuencia de las alteraciones neuroldgicas, la hipertermia subita (>39°C), la
rabdomidlisis, las alteraciones hemodinamicas, las alteraciones hidro-electroliticas
(deshidratacion, hipopotasemia paraddjica...), de alteraciones de la hemostasia que pueden
derivar en una coagulacién intravascular diseminada (CID), y de la citolisis hepética.

No hay tratamiento preventivo fuera de las reglas higiénico-dietéticas.

Pensar en este diagnostico.

Tratamiento sintomético: relleno vascular (CINa, 9%), enfriamiento precoz (ambiente fresco,
ropa mojada, enfriamiento de la raiz de los miembros, vaporizacion, perfusiones,...);

Monitorizacion de la temperatura central;

Los salicilatos, el paracetamol, corticoides, o los inotrépicos no son utiles e incluso
pueden ser peligrosos;

Los farmacos  despolarizante  (succinilcolina,  suxametonio-Celocurine®)  estan
contraindicados;

Tampoco se recomienda la utilizacién del dantroleno.

Guias de urgencias de Orphanet: www.orphanet.es
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Ficha para las urgencias hospitalarias

Tratamiento de la crisis aguda de la hipertermia maligha de esfuerzo

1. Medidas diagnosticas en urgencias

Considerar este diagnostico en el contexto de un esfuerzo reciente.

El riesgo aumenta significativamente en un contexto de calor con elevado grado de
humedad.

Elementos clinicos que participan en el diagndstico:

hipertermia (>39°C) de instalacion rapida o comprobada antes de la llegada a las

urgencias;
sindrome neuroldgico: confusion, desorientacion, convulsiones,
comportamiento;

taquicardia sinusal y/o arritmia;

piel seca, ardiendo, eritrosis;

calambres, mialgias, rigidez;

oliguria u oligoanuria, mioglobinuria (orinas rojas).

Evaluar la gravedad inicial:

persistencia de las alteraciones neurolégicas;
colapso.

Exploracion en urgencias:

gases arteriales y lactatos;

ionograma sanguineo con urea y creatinina;

TP, TCA, descartar una una CID;

ASAT - ALAT - gamma GT - fosfatasas alcalinas, CPK.

2. Medidas terapéuticas inmediatas

Monitorizacion:

Saturacion O2;
concentracion de CO, espirado si hay intubacion;
vias venosas periféricas;

alteracion del

la medicion de la temperatura se realizara mejor con un termémetro electronico
sublingual o rectal que con un termémetro auricular de infrarrojo. Si es posible, medir

la temperatura central,
pulso-tension, saturacion;
ECG.
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e Medidas sintomaticas:
- Lo fundamental es proceder al enfriamiento externo.

Se pueden proponer varias técnicas de enfriamiento.

Existen dos estrategias preferentes si se pueden utilizar en el centro:

1. tanel refrigerante con ventilacion y nebulizacién;
2. inmersién en agua fria (entre 10 y 15°C).

Las soluciones alternativas son:

- pulverizacién (nebulizacién) de agua fria sobre la piel: facil de realizar;
- poner el paciente en una habitacion climatizada;

- enfriamiento superficial por aspersion/evaporacién a 32°C;

- perfusiones con soluciones frias;

- poniendo paquetes refrigerados en toda la superficie del cuerpo (poco
eficiente).

Monitorizacién de la temperatura central
Suspensién del enfriamiento a 38°C de temperatura central

para evitar la hipotermia secundaria

- Tratamiento de la hiperpotasemia segun el procedimiento habitual,

- Tratamiento de la rabdomidlisis mediante perfusién con soluciones isotdnicas hasta
normalizar, intubacion si es preciso.

e Tratamientos especificos:

No estd recomendado administrar dantroleno
en el tratamiento de la hipertermia de esfuerzo ni en el golpe de calor
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= Transporte desde el domicilio hacia el servicio de urgencias.

= ;A dbonde trasladar?
- Trasladar a un centro con servicio de reanimacion o UCI.

= ;Cbomo trasladar?

- Traslado medicalizado (SMUR) - Medidas de precaucién habituales.
- Tener a disposicion el tratamiento de urgencias.

= ;Cuando trasladar?
- En cuanto se pueda.

= QOrientacion en el transcurso de la situacion de urgencia

Una vez que tengamos un diagnoéstico y las medidas terapéuticas de urgencias
realizadas:

Vigilancia del paciente durante al menos 24 horas
en una unidad de cuidados continuos

0 en reanimacion en funcion de los signos

Seguimiento: temperatura, gasometria, CPK, potasemia, calcemia, creatinemia,
mioglobulinemia y hemostasia hasta que se normalice.

Repeticion de las medidas de CPK.
La persistencia de los valores altos de CPK es un factor de gravedad

- Varios estudios han demostrado una presencia aumentada de variantes genéticas
deletéreas del gen RYR1 en sujetos que han presentado una HM de esfuerzo, frente
a la poblacién general.

Se recomienda consultar con un centro experto en HM para el diagnéstico de la
sensibilidad a la hipertermia maligna.

- Centros/consultas expertos en el tratamiento de la hipertermia maligna recogidos en
Orphanet: www.orphanet.es

- European Malignant Hyperthermia Group (EMHG): emhg.org
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Ciertos medicamentos tienen que ser considerados dentro del analisis de los factores de riesgo
de la HM en las personas susceptibles a una menor adaptacion al calor.

Informacidén sobre el buen uso de los medicamentos en caso de ola de calor. Afio 2016

- Recomendaciones para pacientes que sufren de hipertermia maligna (2014).
OrphanAnesthesia: www.orphanet.es

Toma de contacto con un centro experto en HM para decidir del proceso diagndstico que
permita confirmar o descartar el diagnoéstico de sensibilidad a la HM de la anestesia.

Considerar una biopsia muscular / test genético.

Con los conocimientos actuales, puede ser posible la donacion de ciertos 6rganos y tejidos tras
una evaluacion individual de cada caso (evaluacion individual, clinica y paraclinica del donante,
de sus 6rganos y de los tratamientos seguidos).

De manera general y con el conocimiento actual:

- Riesgo de transmision de la enfermedad: no hay riesgo de transmision de la enfermedad
por el simple hecho de la donacién de 6rganos o tejidos.

En los casos de las HM post medicamentosas (anestésicos, neurolépticos), el medicamento
es el que activa la enfermedad.

El 6rgano extraido precozmente puede contener esa medicacion y ser el factor de la
activacion de la crisis de HM en el posible receptor (riego familiar).

- Donacién de organos: estudiar en funcion de la evaluacion clinica y paraclinica del
donante, de sus 6rganos y de los tratamientos seguidos.

- La donacion cardiaca, teniendo en cuenta el origen muscular de la enfermedad, esta
contraindicado,

- La funcién renal puede estar alterada por la rabdomidlisis (segun la base de datos de
la Agence de la biomédecine, 1 donante fallecido por esta enfermedad ha permitido
el trasplante de 3 6rganos, de los cuales en 2 de ellos, la funcién del 6rgano es
correcta después de 7 afos),

- La citolisis hepatica y las alteraciones de la hemostasia son frecuentes y hay que
tenerlas en cuenta.

- Donacién de tejidos: no hay contraindicaciones, salvo en un estudio individual; las
donaciones de tejidos (cornea, vasos, valvulas, piel, huesos...) son posibles.
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Este documento es una traduccidon de las recomendaciones elaboradas por:

Prof. Renée Krivosic-Horber

Correo electrénico: unite.hyperthermiemaligne @chru-lille.fr
Unité de diagnostic et de recherche sur I'hyperthermie maligne
Centre des maladies rares neuro-musculaires

Pole d’Anesthésie-Réanimation

Hopital Roger Salengro - 59037 - Lille Cedex

En colaboracion con:

- La Société francaise de médecine d'urgence (SFMU)

- Doctor Gilles Bagou: anestesista-reanimador de urgencias - SAMU-SMUR de Lyon -
Hoépital Edouard-Herriot - 69437 Lyon Cedex 03.

- Doctor Olivier Ganansia: Commission des référentiels de la SFMU — jefe del servicio de
urgencias - Groupe hospitalier Paris Saint-Joseph - 75014 Paris.

- Doctor Christophe Leroy: médico de urgencias - Hopital Louis-Mourier - 92700 Colombes.

- L’Agence de biomédecine (ABM):

Doctores Hélene Francine Meckert, Olivier Huot: Servicio de regulacion y de apoyo de la
ABM.

Fecha de realizacion de la version francesa: 20/07/2017

Algunos de los procedimientos mencionados, en particular los tratamientos con medicamentos,
pueden no estar validados en el pais donde usted practica.
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Traduccioén al castellano:

- José Luis Sanchez Macias — Graduado de enfermeria en Bruselas. Enfermero en el
servicio de urgencias y emergencias de la Comunidad de Madrid SUMMA112

Validacion de la traduccion:

- Dr. Adolfo Lopez de Munain — Responsable del Area de Neurociencias del Instituto
Biodonostia, San Sebastian

Fecha de la traduccion y adaptacion al castellano: marzo de 2018

Este documento de Orphanet forma parte de la accién conjunta 677024 RD-ACTION que ha recibido una financiacion del programa de salud de la Union
Europea (2014-2020).

El contenido de este informe de Orphanet representa unicamente las opiniones del autor, y es unicamente de su responsabilidad.
No puede considerarse que refleje la posicién de la Comision europea y/o de la Agencia ejecutiva de los consumidores, de la salud, de la agricultura y de la
alimentacion o de cualquier otro organismo de la Unién Europea. La Comisién europea y la Agencia declinan cualquier responsabilidad por el uso que pueda
hacerse de las informaciones que contiene.
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