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HIPERPIREXIA MALIGNA

INTRODUCCION:

La Hiperpirexia Maligna durante la anestesia general
es un fendbmeno raro pero a menudo catastrdfico. Pocos a-
contecimientos en la anestesia pueden compararsele en su
espectacularidad, urgencia y sensacidn de impotencia,

Este sindrome ha sido descrito reci entemente y re—
presenta uno de los procesos més interesantes y confusos
de la anestesia.

En el presente trabajo hacemos referencia a un caso
que se presentd en el Hospital General San Juande Dios de
Guatemala, y el estudio realizado en familiaresdel pacien-
te para la determinacidn de posibles susceptibles a pade—
cer el ya mencionado sindrome.
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OBJETIVOS

Actualizar y recopilar datos y conocimientos que se ten—
gan hasta la fecha sobre Hiperpirexia Maligna.

Presentar un cuadro que considero tipico de la enferme—
dad,

Localizar y realizar pruebas diagndsticas en familiares
del paciente, con el objeto de determinar susceptibles a
padecer la enfermedad.

Establecer el caricter hereditario de la enfermedad,

Establecer una correlacién entre anomalfas musculares y
valores anormales de CPK,

Crear un protocolo de tratamiento.



MATERIAL Y METODOS

Para la realizacibon del presente trabajo, se utilizd el regi:
médico de un paci ente que padecid el Sfndrome Hiperpiréxico er
Seccidn de Cirugia en el Departamento de Pediatrfa del Hospital
Juan de Dios de Guatemala.

Posteriormente se localizb a los familiares a quienes seles
lizb un exdmen fisico y estimacién de CPK Sérica.

Luego se procedid a realizar Biopsia de Msculo en aquello
los que se encontraron valores anormales altos de CPK y en tre
los que se encontraron valores normales.

La biopsia de mlisculo se realizb en la siguiente forma:

El sitio usado para obtener la muestra fue el tercio poste
del deltoides izquierdo; &sta area fue escogida por no ser sitios
les de inyeccidn intramuscular.

Fue infiltrada la piel y el tejido cecular subcutineo con x
caina al 2%. No se infiltrd el mfisculo.

El mlsculo fue expuesto y la muestra fue asegurada en sus
extremos con sutura de catgut y luego fueron extraidas muestras
aproximadamente 10x5 mm. de didmetro,

Este msculo fue fijado en formalina al 1% y luego fueron r
zados cortes y coloraciones usuales para mfsculo los cuales fue
observados bajo microscopio de luz.

Luego de esto se procedid a la tabulacidn de los datos obteni

GENERALIDADES:

iperpirexia Maligna:



La reaccibn de un paciente a una droga puede ser modificada por
una determinacidn genética anormal. La Hiperpirexia Maligna es un
ejemplo de una reaccibn anormal a drogas anestésicas, debido a una
variacidn biolbgica individual.

Es caracterizada por un ripido y progresivo aumento de la tem—
peratura corporal y profundos cambios bioquimicos, indicativo de un
proceso metabblico acelerado. Es usualmente acompafiada de rigidez
muscular. .

La Hiperpirexia Maligna, puede ser desencadenada por muchos a
gentes anestésicos y relajantes musculares; todas las drogas comun—
mente usadas pueden ser las causantes, alinque, se menciona con mas
frecuencia el Halotano vy la Succinilcolina,

|

 HISTORTA:

| La Hiperpirexia no es un sindrome nuevo; Tuttle (1900-1916) y
Butford (1940), describieron el golpe de calor después delaanestesia,

Brawn (1954) describid la muerte de un joven cuya temperatura
corporal oscild entre 40 y 42°C, acompafiada de rigidez muscular vy
cianosis durante una anestesia general.

Demborough y colaboradores (1960 y 1962) describieronauna fa—
milia australiana en la que diez de treinta y nueve de sus miembros que
fueron sometidos a anestesia general murieron; y sugirieron la exis-
tencia de un factor genético paterno.

Britt y Kalow (1968) clasificaron a los pacientes en dos grupos;
dependiendo de la presencia o ausencia de rigidez muscular.

Isaacs y Barlow (1970) sugirieron por vez primera una asocia—

. cidn entre Hiperpirexia Maligna y una miopatfa (con una elevacibén de

los niveles séricos de CPK). Beldavs y colaboradores (1975) repor-

taron que se podfa revertir un tipo de rigidez muscular con el uso de
Procainamida, sugiriendo la posibilidad de un tratamiento especifico.

ETIOLOGIA:

No se conoce la verdadera etiologfa de este sindrome, se han
postulado varias hipbtesis, entre ellas las mas importante son:

1. Desacoplamiento de la fosforilacidn oxidativas

En condiciones normales, cuando el hidrbgeno pasapor la cadena
respiratoria, se acopla la energia liberada en el proceso, con—
virtitndose el Adenosin Difosfato en Adenosin Trifosfato (ATP).
Eneste casoel ATP actlia comd depbsito de energla, la cual se halla

disponible para el uso posterior, por ejemplo para la contraccion

musculars

Esta conversidonde ADP en ATP se denomina Fosforilacidon Oxida—
tiva.

Sin embargo, diferentes condiciones pueden desacoplar este por
ceso; de tal forma que el hidrbgeno pasa por la cadena respirato
ria, pero la energia liberada no se puede almacenar en forma de
APT; al no poder ser almacenada la energfa es liberada en forma

de calor.

Hay estudios que demuestran que la falta de ATP produce rigidez

y contractura muscular.

Se ha postulado que el halotano y el cloroforma pueden producir
desacoplamiento de la fosforilacidn oxidativa en ciertos sujetos
con un defecto metabblico. Esto se encuentra apoyado por estu-
dios que demuestran que éstos anestésicos producen desacopla—
miento de la fosforilacibn oxidativa en las mitocondrias del higa-

do de la rata.

HIPOTALAMO: "

El hipotalamo, el lugar central de la regulacibn térmica, con-
tiene una elevada concentracidn de 5 Hidroxitriptamina (5HT). . Se
ha sugerido que éstas substancias estan relacionadas conla regula-
cibn de la temperatura corporal. En algunos casos, peronoen todos,
se ha logrado determinar la presencia de cantidades anormalmente
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grandes de 5HT en pacientes con ataque agudo a HiperpirexiaMaligna.

INCIDENCIA Y MORTALIDAD:;

La verdadera incidencia de éste sindrome es desconocida.

Se presenta con mas frecuencia en nifios, adolescentes y adultos
jovenes. Los hombres son mis afectados que las mujeres, en una pro-
porcidn 2:1. No hay marcada diferencia entre las diferentes razas.

En relacidon al nimero de anestesias se han obtenido estadistica-
mente los siguientes datos:
Nifoss
Adolescentes: 'Un caso por cada 50,000 anestesias generales.
Adultos: -

Un caso por cada 17,000 anestesias generales,

Un caso por cada 100,000 anestesias generales.,

MORTALIDAD:"

No hay estadisticas nacionales, pero en Estados Unidos oscila
entre el 75 y 80%.

ASPECTOS HEREDITARIOS ;

El modelo hereditario puede aparecer como un autosma dominante
con reducida penetracidn y reduccibn variable., Cierto ntmero de pa-
cientes presenta algunas anomalias mlsculo esqueléticas localizadas
como: Ptosis, Estrabismo, Xifoescoliosis, Labio Leporino, Paladar

Hendido, Dislocaciones (rbdtula, cadera, hombro o hernias),

La anormalidad puede ser asociada con algunas miopatfas heredi-
tarias subclinicas caracterizadas por la elevacidn sérica delacreati—
na fosfokinasa (CPK) y cambios electromiograficos e histolbgicos.

La separacibn electroforética de CPK demostrd la predominancia
de un tipo muscular (MM) y su isoenzima en el suero del adulto normal;
una predominancia del tipo nervioso (BB} y su isocenzima en el suero de
familias afectadas de Hiperpirexia Maligna.
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FISIOLOGIA Y FISIOPATOLOGIA:

La temperatura en el medio interno es uno de los factores menos
variables. Bajo condiciones normales, la modificacién de la tempe-
ratura de la mayoria de los tejidos es menor de 0.3%, comparada a
una variacidn de 10 a 20% en la actividad del ion hidrbgenoy alrede—
dor del 50% en la concentracidn de glucosa. No se conoce la nece—
sidad de esta constancia térmica, pero queda claro que las modifica-
ciones de la temperatura por fuera de limites muy estrechos afecta a
la integridad funcional de los sistemas organicos, particularmente el
Sistema Nervioso Central.

El mantenimiento de la temperatura corporal a pesardelas mo-
dificaciones en el ambiente térmico, depende de la regulacidn preci-
sa de la produccidn de calor.

La produccidn de calor esth formada por componentes obligados
y ajustables; bajo condiciones de reposo la actividad metabblica del
cerebro, higado y corazodn justifican la mayor parte del calor obliga-
do producido.

Durante la exposicibn al ffio,; los receptores de temperatura lo
calizados cerca de la piel se estimulan; estimulos procedentes de &s—
tos pasan a las vias espinotaldmicas laterales hasta el hipotadlamo. —
La rama eferente del arco reflejo promueve la termogénesis al aumen
tar la actividad metabbdlica de la mayoria de tejidos.

La pérdida calorifica aumenta con la vasodilatacibn y modifica—-
ciones de postura que aumentan la superficie expuesta al medio am—

biente.

El calor se transfiere al medio ambiente por conduccidén y ra—
diacibn.,

CALOR, ENERGIAY FOSFORILACIONOXIDATIVA EN EL MUSCULO

El1 método por el que se genera calor y energfa es el mlsculoes
muy complejo y consiste en una serie de oxidaciones y reducciones

en la cadena respiratoria, En cada estadio de esta cadena se produ-
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ce cierta cantidad de calor y energia.

Esta energia se pone a disposicibn de la fosforilacitn oxidativa,
del ADP en tres momentos y se forma ATP con la ayuda de la enzima
ATPasa, que estd asociada a la cadena respiratoria,

El ATP actfia en el misculo como el principal depdsito de ener—
gia que puede liberarse durante la contraccidn. ' Se cree que los io-

nes de calcio en el mlsculo estimulan la actividad de la ATP a la de
la miosina y por lo tanto genera la enrgfa para la contraccidn.

También se ha demostrado que un aumento de calcio provoca un
desacoplamiento de la fosforilacidon oxidativa. El efecto de este me-
canismo es que probablemente el exceso de Ca. deprime la ATPasa
en la cadena respiratoria, esto da lugar a que el ATP del citoplasma
disminuya y aumente el ADP en las mitocondrias del miisculo, mien—
tras que la energia de la cadena respiratoria se libera en forma de
calor. En estas circunstancias, poco frecuentes, se pueden liberar
grandes cantidades de calor con mucha rapidez.

Otra observacibdn interesante es que el ATP no sbtlo actha como
depbsito de energfa, sino también produce relajacion muscular. Asi,
en caso de que exista un desacoplamiento en la fosforilacidon oxidati-
va, la disminucibén de ATP provoca una rigidez de las fibras muscula
res, como se presenta en el "rigor mortis', 3

El fosfato de creatinina es otro depbsito de alta energfa que sir-
ve de reserva para la produccidn de ATP con la intervenciéon de la
enzima CPK, segln lo siguiente:

P Creatinina + ADP€——® ATP Creatinina
CPK

La verdadera fisiopatologia de la Hiperpirexia Maligna es real—
m i i
ente desconocido. La cafeina es conocida como causante de la con-—
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traccibn de fibras musculares desecadas, por aumentar la liberacion
o inhibir la captacidon de iones de calcio por el reticulo sarcoplastico;
ervivientes de Hiperpirexia Maligna reac-

muestras de masculo de sup
ndividuos sanos a la exposicibnaca

cionaron con mayor vigor que los i
feina en algunos, pero no todos los pacientes afectados de Hiperpi—
rexia Maligna.

Durante el cuadro de Hiperpirexia Maligna, el consumo de Op
esthd aumentado, al igual que la produccién de COpz. La produccion de
ATP se encuentra disminuida y la hidrolisis aumentada. La disminu—
cibn del magnesio intracelular durante un ataque de Hiperpirexia Ma—
puede activar la fosfofructuoquinasa, inhibir la toma de calcio

ligna,
{culo sarcoplasmico y potencializar la disociacionde fosfori-

por el ret
lacibon oxidativa.

CUADRO CLINICO

El enfermo tipico es un nifio, adolescente o adulto joven, que

muchas veces presenta cuadros miopéaticos o misculo—esqueléticos e-

videntes entre las manifestaciones cl{ni cas con mayor frecuencia ha-

lladas tenemos:

1. Rigidez Muscular:

Después de la inyeccidn de Succinilcolina, en lugar de el curso hé

bitual de fasciculaciones musculares y la paralisis posterior, s€

puede presentar una brusca y prolongada rigidez, espasmo muscu

lar generalizado y trismo; lo que hace muy dificultosa la intubaci0i

endotraqueal. La rigidez no desaparece al afiadir Succinilcolina
ni curare, lo que hace suponer que el defecto principal es perifé
rico a la placa motora terminal en el propio mlsculo.

Después de la inyeccibn de Succinilcolina, podemos observar ade

. - -’ I
mAs, una exagerada y anormal fasciculacibn, atnque el evento e

mucho menos frecuente.
Podemos ademis tener manifestaciones misculo—esqueléticas, des

pués del uso de potentes agentes anestésicos.
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Hipertemia:

El aumento de la temperatura es muy rapido, alcanzando con fre
cuencia de 0.5°C a 2.5°9C en 15 minutos. En varios casos fata-
les, la temperatura puede sobrepasar los 43°C. Laelevacidn de
la temperatura suele seguir al aumento del tono muscular, peroa

veces puede precederlo.

Se ha tomado como promedio que el aumento progresivodelatem
peratura oscila mas o menos en 2°C por hora. 3

Acidosis:

El gran aumento de la actividad metabblica, causa un aumentoen
el consumo de ox{geno y de la produccidn de bioxido de carbono,
La demanda de un aumento de oxigeno y la eliminacidon de CO, no
queda satisfecha, dando lugar a una grave acidosis tanto respi-
ratoria como metabblica.

Se ha llegado a registrar un déficit de bases de hasta 30 Meq.
por litro,

Hipercaliemia: .

Los niveles de E)otasw se elevan, probablemente como resultado
- s .
de la destruccion histica. Se ha observado pacientes que des—
rd Y - . . .
pués de una crisis de Hiperpirexia Maligna, presentan valores

de hasta 8.5 miliequivalentes por litro.

Mioglobinemia:

La mioglobinamia se encuentra con frecuencia enla Hiperpirexia
Maligna y es la prueba de que hay una profundadegeneracitnmus
cular. 9

Hemoglobinemia:

Se ha demostrado que durante los cuadros de Hiperpirexia Malig
na hay destruccidn de glbbulos rojosy una coagulopatia de con—
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sumo. La hemoglobinemia y la mioglovinuria presente en este ti—
po de pacientes ha provocado en m{ltiples ocasiones fallo agudo

del rifidn.
No obstante, la caracterfstica principal del sindrome es el ripido
otros signos significativos suelen o-

aumento de la temperatura,
y la

currir antes de que el aumento de esta se halle manifiesto,
severidad de éstos puede variar en cada caso individual.

Signos precoces no especificos incluyen:

— Arritmias cardiacas

— Taquipnea

— Hipernea .

— Diaforesis

— Cianosis

— Cale'ntami‘ento excesivo de la cal sodada del canister.

ESTUDIOS DE GAVINETE:

Se ha demostrado que'los niveles séricos de CPK proveen una
simple y segura prueba para detectar anormalidad muscular en mu—

chos portadores asintomaticos.

BIOPSIA MUSCULAR:

Al realizar estudios microscbpicos sobre las estructuras mus-—

culares de pacientes susceptibles a padecer Hiperpirexia Maligna se

ha encontrado que:

Microscopio de Luz:

Al observar cortes de musculo bajo microscopio de luz obser—

vamos:

— Destruccibn de fibras musculares,

— Infiltracibn linfocftica, "

- Degeneracibn Halina

— Cambios sugestivos de‘atrofia‘-‘neuronal primaria.
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Microscopio Electrbnico:

La mayor parte de los cambios se observan en las mitocon—
drias y la membrana celular con desorganizacidn de la linea "Z",

Electromiograficamente;

Sugiere cierto grado de denervacibn con reinervacibn.
g g

PRONOSTICO:

El pronbstico depende de la intensidad y rapidez con la que se
haya instituido el tratamiento.

Las elevaciones de temperatura a niveles extremos, la falla
p A . P i
aguda del corazon, hemolisis, coagulopatia de consumo y signos de
descerebracibn son signos de mal pronbstico.

Los supervivientes suelen quejarse de flacidez, calambres,
inflamacidn y dolor muscular durante varias semanas.

ANESTESIAS SUBSECUENTE S:

El problema se agrava cuando una anestesia es requerida por
pacientes que son supervivientes de episodios de Hiperpirexia Ma-
ligna o son considerados alto riesgo en base a la historia familiar,
enfermedad muscular o niveles anormales de enzimas.

Por experiencia la anestesia local es sugerida; la procaina o
la ametocaina parecen ser los agentes locales ideales por su propie
dad de acumular calcio en el reticulo sarcoplasmico.

Si la anestesia general es requerida en casos susceptibles se
pone en evidencia la utilizacidn de técnicas con el uso de barbitlri-
cos, N0, narcbticos, drogas neuroleptoanalgésicas, otranquilizan
tes no fenotiacinicos.

Una técnica utilizando N0, oxigeno y petidina en grandes db
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sis, ha sido utilizada satisfactoriamente en nifios quienes han presen-

tado previamente Hiperpirexia Maligna.

El cuidadoso monitorizaje es requerido en cualquier técnica de
anestesia elegido y el control de temperatura, EKG constante, PVC,
aparatos enfriantes y la cuantificacidn constante de gases arteriales
clectrolitos y enzimas séricas son obligatorios.
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PROTOQCOLO TERAPEUTICO

I, Diagndstico Precoz.

Suspender la anestesia y cirugia tan pronto como sea posible.

, Medidas drasticas para disminuir la temperatura (hielo, solucio-
= rd - rd -

nes refrigeradas, lavados gastricos y enemas frios, ventiladores

EtCis )e |

Hiperventilar con O; al 100%,

Monitorizaje estricto de:

a) Frecuencia cardiaca,

b) Tension arterial,

c) Temperatura corporal,
d) Electrocardiograma,

e) Presibn venosa Central,
f) PO,, PCOZ arterial,

g) Ph sangtineo,

h) Flujo renal.

Bicarbonato de Sodio dependiendo de la gasimetriay Ph arterial.

Procainamida 1 gr. en 500 cc. de solucidn ($blo si hay rigidez
muscular).

Manitol 1 gr. x kg. peso o furosemida dependiendo de la tensidn
arterial.,

Corregir Hiperpotasemia:
a) corrigiendo la acidosis
b) D/A 50% méis insulina Iv.

Dantrolene: 5 a 7 mgr/kgr peso en 5 minutos y repetir cada 6 ho-
ras,

Dosificar:
CPK, DHL, TPGD, Na, K, CA, Mq, Hemo-Mioglobinuria.
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12,

113

14,
185

- - #
Anticiparse al sindrome de coagulacidén arterial midiendo:

a) plaquetas

b) fibrinbdgeno

c) tiempo de protrombina

d) factores de coagulacién 5, 7, 9, 10 y 8

Biopsia muscular de:

Biceps, Deltoides y tibial anterior,
Investigacidn posterior de susceptibles,

Evitar nueva exposicibn al agente desencadenante,
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CASO CLINICO

Datos Generales:

Paciente de sexo masculino de 1 afio 3 meses de edad, raza la-
dina, originario y residente del Puerto San José, Escuintla.

Motivo de Consulta: Correccidn de labio leporino.

Historia: (dada por la madre)

Paciente que desde su nacimiento presenta labio leporino y pa-
ladar hendido, con dificultad para deglutir por lo que es referido por
Jefe de Puesto de Salud del Puerto de San José al Hospital General
San Juan de Dios para ser intervenido quirugicamente.,

Antecedentes:

a) Obstétricos:

Embarazo de 40 semanas,

Parto Eutosico simple atendido por comadrona,
Sin control prenatal,

Pesd al nacer 4 libras,

b) Médicos:

Hospitalizado a los 6 meses de edad por presentar gastro—-entero-
colitis aguda y desequilibrio hidroelectrolito secundario.

c) Alérgicos:

negativos.

d) QuirQrgicos y Anestésicos:

Negativos.

e) Familiares:
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Madre 28 afios
Padre 29 anos
Hermanos 3

Sanos

No hay ninglin antecedente quirQirgico en la familia, tampoco hay
, » . - .
anomalias mlsculo esqueléticas dentro de los miembros de la misma.

ExAmen Fisico:

Peso: 9 kgr.
Talla: 62 cms.,

Presencia de labio leporino y paladar hendido como {nico dato positi-
VO

ExAmenes Previos a la Cirugia:

Hb - 11 gr. %
Ht - 30 gr. %
Orina: normal
Rx. tbrax: normal,

Un dia después de su ingreso, el paciente es llevado a la sala
de operaciones a las 7:20 horas para que le sea realizado queiloplas—
tia.

Fue premedicado con 0,18 mgr. de sulfato de Sulfato de Atro-

pina. I.M. y 18 Mg, de Demerol LM, 15 minutos antes de ir a sala de
operaciones.

Desde el Punto de Vista Anestésico:

Caracteristicas del Quirbfano:
Aire Acondicionado mantiene temperatura ambiental a 25°C.
Signos vitales pre-operatorios:

Frecuencia cardiaca: 120 pulsaciones por minuto,

Frecuencia respiratoria: 20 respiraciones por minuto,

Temperatura rectal: 37.5°C.

Inicia Operacibn: 7:35 horas.

Induccidn: Halotano més ox{geno 3% durante mis o menos 3 a 5minutos.

20

Intubacidn Orotraqueal con tubo Foreger No. 20.
Mantenimiento: Halotano mas oxigeno en concentracidn que oscila en-

tre 0.5y 1%

Se utiliza para anestesia un aparato Ohio con Vaporizador Ver-
nitrol el cual permanece durante el procedimiento a 20°C,

Frans operatoriamente, paciente permanece estable mantenien—
do una frecuencia cardiaca que oscila entre 120 y 130 pulsaciones por
minuto. La respiracidn se mantiene asistida y con una frecuencia de
20-25 respiraciones por minuto. Al terminar procedimiento quirlir—
gico paciente abandona sala de operaciones conciente y con tendencia

al suefio, responde con movimientos de defensa ante estimulos,

Sus signos vitales: Frecuencia cardiada: 140 pulsaciones por
minuto, frecuencia respiratoria: 28 respiraciones por minuto.

Paciente pasa a su servicio a las 8:40 horas,

Evolucidon Post-Operatoria:

10:00 horas: Paciente presenta elevacidn de la temperatura hasta
(@] o . . .
38.8°C por lo que se inicia medidas conservadoras para dismi—
nuirla (se cubre con pafios himedos y se le administran 350 mgr.
de Acido Acetil Salicilico por via rectal.)

12:00 horas: Paciente continfia febril: 39,8°C.
Presenta convulsibn tbnico crbnica la cual cede después de la
administracidon de 3 mgr. in de Diacepam.
Se decide traslado a Unidad de Cuidados Intensivos donde se
inicia oxigenoterapia, se cubre con hielo, se realiza venodisec
cibn y se inicia terapeutica con soluciébn D/A 5%  enfriada, al
triple del mantenimiento.

3 . - . . I

Se introduce sonda nasogastrica y se inicia lavado con solucidn
salina frfa. -

Se introduce sonda vesical obteniendo 20 cc de orina collirica.

Eximenes de laboratorioc solicitados:
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— Orina

— N. Urea

— Creatinina
— Na,

e

- Hematologia

14:00 horas: Paciente inconciente, taquipneico, frio, cianosis distal
y peribucal, responde pobremente a estimulos dolorosos.

Fec: 150 pulsaciones por minuto,

Trs 399C

F'r: 40 respiraciones por minuto,

Ojosﬁ Pupilas simétricas, responde levemente a la luz.
Corazbdn: TaquicArdico, ritmico.

Pulmones: Libres, ventilando adecuadamente.
Extremidades: Cianosis distal.

Reflejos osteotendinosos: Casi abolidos.

No hay reflejo de Babinski ni Sucedaneos,

Se continia con medidas enfriantes.

Se inicia tratamiento con bicarbonato de sodio 29 meq.. lv.
Manitol: 5 gr, Iv.

17:45 horas: Paciente no ha mejorado, persiste estado de conciencia,
no ha orinado desde las 12:00 horas.
Se continfia con las mismas medidas anteriormente iniciadas,

18:30 horas: Paro cardiorespiratorio que no cede a maniobras exter—-
nas de resucitacidn por lo que se decreta muerte a las 18:45
horas.

Autopsia: -

Hallazgos importantes:

1. Pulmones: leve edema, hemorragias petequiales miltiples.
2. Corazbdn: Hemorragias y petequias.

3. Traquea: Congestidn, mucosa sanguinolenta,

4. Intestinos: Congestionados y hemorragicos.
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5. Rifiones y Adrenales: Leve hemorragia.

.6., Cerebro: Peso: 1,200 gr.

- Superficie:
a) Hemorragia sub aracnoidea
b) Circonuoluciones aplanadas

- Corte:
a) Parenquima con petequias.
b) Herniacibdn del Uncus

Diagnbstico:

Hiperpirexia Maligna
Hemorragia Sub Aracnoidea
Herniacidn del Uncus

S{ndrome de Coagulacibn Intravascular.
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INVESTIGACION DE SUSCEPTIBLES A PADECER
HIPERPIREXIA MALIGNA DENTRO DELA FAMILIA

Con el objeto de detectar sujetos susceptibles a desencadenar el
a descrito sindrome dentro de la familia del paciente, les fue reali-
ada cuantificacidn de enzima CPK sérica a todos los familiares vi-—
os que fue posible localizar; previo a esto les fue realizado unminu-
cioso examen [fsico y fueron buscados antecedentes en relaciéna ex—
bosicidn a anestesias generales y posibles complicaciones que pudie—
ron presentarse durante las mismas.

L XAMEN FISICO

Ninguno de los miembros de la familia evidencid la presencia de
normalidad mlsculo esquelética.

En lo que respecta a exposicidn a anestesias anteriores, ningu
10 de los miembros habfa sido sometido a ningln procedimiento anes—
esico.

NOMENCLATURA: -

FFallecidos

No localizados

Padres

Paciente

POV®
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CUADRO UNO ma. Directa
et gl e b e

Rama Materna

@/? ADRO UNO:

De veinticuatro miembros vivos de la familia del paciente, fue-

® @
._@__
O Q

L localizados veinte, los cuales fueron identificados connlumero pa-
( ‘ su posterior referencia; todos en relacidn al paciente asi:
’ | ! i @E‘?’Eﬁﬁ . Rama Paterna:
@ , Abuelo 11. Abuela
| F Tia 12. Abuelo
. Madre 13, Padre
Rama Paterna ' i::a ' 1;1' El(?
B Tio - . Prima
; , Primo 16. Prima
i @x , Prima 17. Primo
I l g Primo

i} Primo

, Prima

@ 3 @,’G’ Rama Directa:

E 18. Hermana

19, Hermano

] 20, Hermana
21. Paciente
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CUADRO DOS

Rama Materna

(&
|

9@

Q—@

CUADRO DOS5:

El cuadro dos, muestra las edades de los familiares vivos loca-
lizados.

— -

_| TABLA UNO: Valores de CPK Sérica encontrados en los familiares

|
@
——
@ @’ @2’ estudiados .
—

Rama Maternas: - Rama Paterna:

Val GCPK
Rama Paterna b nilinr Valor CPK Familiar aSn’eTi"ca
o : Sérica : -
11 96 U
i
@ 1 17 U 12 36 U
, 2 23U 13 19 U
| | L A
15 10U
20U
© e @ | i s o
" 17 16 U
| ﬂ . 7 6 U
o | | 8 21 U
E ; I | E | I ' 9 121 Rama Directa:
ol n@ | ﬂ 10 2 U
<;:} 7 P ) 2 . Valor CPK
] E: F
SUTY © @ G
: ) 18 22 U
19 78 U
20 6U
5 21 207 U
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CUADRO DOS

Rama Materna

¥omle

Q_

Rama Paterna

O
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%

Rama Directa

ADRO TRES:

Representa a los familiares estudiados y aquellos en los que€

ron encontrados valores anormalmente altos de CPK Sérica.

menclatura:

Tamiliares con valores anormalmente elevados de CPK Sérica.

opsias Musculares:

A los cuatro familiares en 65 que se encontrd valores anormal

nte altos de enzima CPK Sérica y tres miembros testigos escogidos
azar les fue efectuada biopsia muscular, obteniendo los siguientes
sultados:

Biopsia M{isculo Deltoides abuela paterna (11)

Mfsculo Deltoides sin infiltracidn linfocitica y degeneracidnhia
lina.

Masculo con pérdida de estrias.

Biopsia Musculo Deltoides tio paterno (14)

Mfisculo Deltoides con infiltracibn linfocitica y degeneraci’on hia
lina.

Leve destruccion de fibras musculares.

Biopsia Msculo Deltoides prima paterna (16)
Mf{isculo Deltoides con infiltracidn linfocftica y degeneracion hia

lina.
Leve destruccidn de fibras musculares.
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_ | e ;*

Biopsia Musculo Deltoides, hermano (19)

Msculo Deltoides con degeneracidn hialina e infiltracidn linfg
citica. u

Biposia Mlsculo Deltoides, Testlgos con valor sérico de Cp
normal. i

Las biopsias musculares tomadas de familiares con valores nor
males de CPK no evidenciaron anomalfa alguna.,

32

CONCLUSIONES

Basados en los resultados del estudio realizado, podemos con--
cluir que la Hiperpirexia Maligna es una reaccibnespecificay que
&sta reaccidn ocurre en sujetos con una predisposicién genética

determinada.

Existe una clara relacidén entre la mipatia y niveles anormalmente
elevados de CPK Sérica.

En las biopsias de mfisculo el hallazgo mas frecuente fue la infil—
tracidn linfocitica y degeneracidn hialina,

El estudio de CPK Sérica provee una simple y segufa prueba pa-
ra detectar anormalidad muscular en muchos portadoresde Hiper-

pirexia Maligna.

Todos los familiares en quienes se encontraron valores de CPK
Sérica anormalmente elevados pertenecian a la rama familiar pa-
terna del paciente.

Podemos determinar que el Halotano fue el desencadenante del cua
dro Hiperpiréxico en el paciente estudiado.

Ninguno de los familiares localizados presentaba anomalfa mlscu—
lo—esquelética evidente.




RECOMENDACIONES

La presencia de cualquier anomalia misculo—esquelética debe a-—
lertar al Anestesiblogo a la posibilidad de una reaccibn de Hiper
pirexia Maligna y sugerimos sean medidos los valores de CPK Sé-
rica antes de la cirugia.

Todo aquel paciente que va a ser sometido a anestesia debe ser
interrogado para establecer el antecedente de la existencia o no

existencia del sindrome en la familia.

Todo paciente con historia de un familiar muerto sin explicacidn
durante el perfodo operatorio o post operatorio debe ser sometido
a estudios bioquimicos e histolbdgicos para descartar la posibili-
dad de ser portador del sindrome.

La constante vigiliancia del paciente bajo anestesia en busca de
signos que sugieran el desarrollo del sindrome, es obligada.

Debe existir en cada servicio de Anestesiologia un protocolo de
tratamiento bien establecido.
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