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RESUMEN. Introduccion: la enfermedad de Charcot-
Marie-Tooth constituye un grupo de neuropatias periféri-
cas hereditarias con elevada prevalencia que provocan
afectacion distal con atrofia y deformidades. El uso de
anestesia locorregional se ha visto limitado por el miedo
a provocar un dafio neurolégico permanente o agravar la
lesion nerviosa existente. Caso clinico: presentamos un
caso en el que se realiz6 un bloqueo nervioso del plexo
braquial en un paciente con enfermedad de Charcot-Ma-
rie-Tooth que transcurrié sin complicaciones neuroldgicas
posteriores. Conclusion: valorando su utilizacién en cada
caso, las técnicas locorregionales pueden ser una opcion
anestésica adecuada en los pacientes con enfermedad
de Charcot-Marie-Tooth, aunque son necesarias mas
publicaciones de casos.

Abreviatura:

CMT = enfermedad de Charcot-Marie-Tooth

INTRODUCCION

a enfermedad de Charcot-Marie-Tooth

(CMT) engloba un extenso grupo de neu-
ropatias periféricas de causa genética. Con una
prevalencia aproximada de una por cada 2,500
personas, constituye una de las neuropatias he-
reditarias mas frecuentes a nivel mundial®. Se
caracteriza por desmielinizacion de los nervios
periféricos que afecta principalmente a las zonas
distales (manos y pies), provocando alteraciones
sensitivo-motoras, debilidad muscular, atrofia y
deformidades(®. Se clasifican principalmente en

ABSTRACT. Introduction: Charcot-Marie-Tooth disease
is a group of hereditary peripheral neuropathies with
high prevalence that cause distal damage with atrophy
and deformities. The use of regional anesthesia has
been restricted due to the fear of causing permanent
neurological damage or aggravating existing nerve injury.
Case report: we present a case of a brachial plexus block
performed in a patient with Charcot-Marie-Tooth with no
later neurological complications. Conclusion: assessing
their use in each case, regional techniques may be an
appropriate anesthesia option in Charcot-Marie-Tooth
patients, although more case report publications are
necessary.

tres tipos; CMT1 engloba a las formas desmie-
linizantes autosémicas dominantes, CMT4 a las
desmielinizantes autosémicas recesivasy CMT2
a las formas de afectacion axonal primaria tanto
autosdmicas dominantes como recesivas®.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente varén de 27
afios diagnosticado a los ocho afios de CMT4
mediante estudio genético en el que se demostrd
una mutacion que afectaba al gen NDRGL1. Pre-
sento retraso del desarrollo motor con dificultad
para caminar durante la infancia, con marcha
anomala y multiples caidas. Posteriormente,
desarroll6 de forma progresiva deformidades
articulares en ambos pies (equinovaros) que pre-
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cisaron varias intervenciones de cirugia ortopédica entre los
10 y 14 afios; tenotomia, artrodesis-fijacion del pie derecho,
fijacion funcional externa del pie izquierdo, e intervencion del
pie derecho equinovaro. No presentaba ninguna otra patologia
médica de interés ni tomaba ninguna medicacion de forma
habitual. A pesar de las cirugias a las que se habia sometido,
el paciente presentaba un trastorno para la marcha por lo que
precisaba la ayuda de férulas y un baston.

Acude a la consulta de traumatologia por sufrir, desde hace
dos afios, un deterioro progresivo de la capacidad manipulativa
de las manos con dificultad para la extension de los dedos, asi
como para realizar la pinza con el pulgar. A la exploracion,
presentaba atrofia de los extensores de los dedos de la mano, del
aproximador del primer dedo y de la eminencia tenar en ambas
manos. La atrofia y la retraccion miisculo-tendinosa le provoca-
ban un aspecto de «mano en garrax». Ademas, realizaba con gran
dificultad la pinza con el pulgar y el segundo y quinto dedos.

Se programa para operar la mano derecha con el fin de me-
jorar la atrofia y la funcionalidad de dicha mano. Las pruebas
analiticas del estudio preoperatorio fueron normales y en la
valoracion de la via aérea no se objetivo ningln parametro
sugestivo de via aérea dificil. Las intervenciones quirtrgicas
previas se realizaron con anestesia general, sin presentar nin-
guna complicacién durante el periodo perioperatorio.

Después de valorar individualmente el caso, se decide,
conjuntamente con el paciente, realizar anestesia regional
mediante un blogqueo nervioso para la intervencion quirtrgica
de la mano derecha.

Una vez dentro del quiréfano, se canaliz6 una via peri-
férica y se administré 2 mg de midazolam endovenoso. A
continuacién, se realiz6 un bloqueo ecoguiado del plexo
braquial mediante un abordaje supraclavicular, utilizando 25
mg de levobupivacaina al 0.5% y 300 mg de mepivacaina al
2%. Quince minutos mas tarde, se consigui6 un bloqueo sen-
sitivo adecuado en la extremidad superior derecha, pudiendo
iniciarse la cirugia. La intervencion quirGrgica sobre la mano
derecha consisti6 en la realizacion de la técnica del «lazo de
Zancolli» en los tendones superficiales del segundo y tercer
dedo, una oponentoplastia en el tendon flexor superficial del
cuarto dedo y una transferencia del extensor indicis proprius
al lumbrical-interéseo. La cirugia tuvo una duracion de 45 mi-
nutos y transcurrié sin ninguna complicacion intraoperatoria.

Una vez finalizada la intervencion, el paciente permane-
ci6 40 minutos en la unidad de reanimacion postoperatoria;
posteriormente fue trasladado a la planta de traumatologia.
Recibi6 el alta hospitalaria 24 horas mas tarde, debido a la
buena evolucién postoperatoria.

DISCUSION

Existe cierta controversia sobre la utilizacién de técnicas
anestésicas regionales en los pacientes con neuropatias pe-

riféricas. EI miedo de los anestesidlogos a provocar un dafio
neuroldgico permanente o agravar la lesion nerviosa existente
ha limitado el uso de anestesia locorregional.

La incidencia de dafio neuroldgico permanente tras anes-
tesia neuroaxial ha sido estimada en torno a los cinco casos
por cada 10,000 intervenciones. Sin embargo, no existe una
estimacion de la incidencia de lesidn neuroldgica permanente
en el caso de los bloqueos nerviosos periféricos®.

Teodricamente, los pacientes con algun tipo de lesion ner-
viosa podrian tener mayor riesgo de empeoramiento de dicha
lesion con la anestesia regional, aunque cada vez son mas las
publicaciones en la literatura cientifica de casos en los que
se realizaron técnicas locorregionales de forma exitosa en
pacientes con algun tipo de neuropatia periférica. Asi, en la
publicacion de Horlocker y colaboradores®), no hubo compli-
caciones posteriores en 18 pacientes con neuropatia periférica
en los que se realizaron blogqueos axilares.

Respecto a los pacientes con enfermedad de CMT, las
publicaciones de casos aislados o series de casos muestran la
ausencia de dafio neurolégico posterior tras la realizacion de
anestesia neuroaxial®”) o blogueos nerviosos periféricos®12),

La anestesia general ha sido la técnica mas empleada en los
casos de enfermedad de CMT. Se debe tener en cuenta ciertas
peculiaridades de algunos farmacos en estos pacientes, como
mayor sensibilidad a los bloqueantes no despolarizantes o la
posibilidad de provocar hiperpotasemia con el uso de succi-
nilcolina*®), En el caso aqui descrito, en las intervenciones
quirdrgicas previas, se evitd la succinilcolina, utilizando
rocuronio como bloqueante neuromuscular y sugammadex
como reversor de su efecto. El paciente no presentd ninguna
complicacién ventilatoria postoperatoria.

Las ventajas de la anestesia regional en los enfermos
que presentan una neuropatia tipo CMT son las mismas que
para cualquier otro paciente. En el caso descrito por Dhir y
colaboradores®, la analgesia regional evit6 la intubacion
endotraqueal en un paciente con Mallampati clase 3 y varias
intubaciones dificultosas previas. En el caso publicado por
Barbary y asociados(®), el dolor severo tras la intervencion
realizada con anestesia general y analgesia endovenosa tuvo
que ser controlado mediante un bloqueo del nervio ciéatico.
Y la publicacion de Bui y colegas®® demostré reduccion del
consumo de opioides postoperatorios, evitando asi las posibles
complicaciones respiratorias postquirdrgicas, en un paciente
con enfermedad pulmonar obstructiva crénica, sindrome de
apnea obstructiva del suefio, y obesidad morbida.

La decision de realizar una técnica anestésica regional en
los pacientes con CMT conlleva una valoracion individual del
caso y debe ser una decision consensuada con el paciente. En
nuestro caso, la anestesia general era una buena opcion puesto
que no existian signos sugestivos de via aérea complicaday no
hubo incidencias en las intubaciones ni extubaciones previas.
La anestesia regional también era una opcion adecuada que
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podia evitar la intubacién del paciente y ademas aportar una
adecuada analgesia perioperatoria.

En el caso publicado por Buiy colaboradores(!?), la analgesia
conseguida con el bloqueo supraclavicular tuvo una duracién
aproximada de 30 horas. En el caso aqui descrito, con el bloqueo
supraclavicular se consigui6 analgesia adecuada durante cerca
de 12 horas y posteriormente el dolor se control6 con dexketo-
profeno 25 mg cada ocho horas y paracetamol de rescate.

La utilizacion de ultrasonidos es actualmente la técnica
estandar de oro para la realizacion de blogueos nerviosos®4).
En los pacientes con CMT, debido a la desmielinizacion y la
disminucion de la velocidad de conduccion nerviosa, podrian
ser necesarios niveles altos de corriente al realizar bloqueos
nerviosos mediante neuroestimulacion®). En el caso aqui des-
crito, se obtuvo una adecuada visualizacion del plexo braquial
a nivel supraclavicular mediante el uso de ultrasonidos y se
realizo el bloqueo nervioso sin neuroestimulacion.

Segun la publicacion de Noto y su equipo®®, la imagen
ecografica de los plexos nerviosos en los pacientes con CMT
muestra los fasciculos nerviosos aumentados de tamafio en
comparacion con los pacientes sanos. En nuestro caso, con el
uso de la ecografia, se observo un ligero engrosamiento del
plexo braquial con una buena visualizacion de la aguja y de
la inyeccion del anestésico local alrededor del plexo.

Actualmente no existe un consenso sobre las indicaciones
para realizar técnicas anestésicas regionales en los pacientes
con enfermedad de CMT o cualquier otra neuropatia periféri-
ca. Seria necesaria la publicacion de mas casos o la realizacién
de ensayos clinicos para poder establecer unas determinadas
recomendaciones. Asi, la Sociedad Americana de Anestesia
Regional se limita a afirmar: en caso de optar por una técnica
de anestesia regional, deberian extremarse las precauciones
para minimizar los riesgos quirdrgicos y anestésicos.

CONCLUSION

Las técnicas locorregionales pueden ser una opcion anestésica
adecuada en los pacientes con enfermedad de CMT valorando
de forma individual cada caso.

El uso de técnicas anestésicas regionales en la enfermedad
de CMT esta limitado por el miedo a agravar las lesiones
nerviosas ya existentes. Debido a que en la actualidad no hay
un consenso sobre el uso de anestesia regional en pacientes

con CMT, son necesarias mas publicaciones de casos, como
el aqui descrito, en los que se demuestre la ausencia de com-
plicaciones neuroldgicas posteriores para aumentar el uso de
técnicas regionales.
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