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ABREVIATURAS

AC: anticuerpos

e AntiLRP4: anti-lipoproteina de baja densidad relacionada con el receptor de
proteina 4.

AntiMuSK: anti-tirosinkinasa musculo-especifica
AntiRAC: anti-receptor de acetilcolina

CM: crisis miasténica

CVF: capacidad vital forzada

ICE: inhibidores de la colinesterasa

IGIV: inmunoglobulinas intravenosas

MG: Miastenia Gravis

MGG: Miastenia Gravis Generalizada

MGO: Miastenia Gravis Ocular

PLEX: plasmaféresis (plasma exchange)

QMG: Quantitative Myasthenia Gravis

RNM: relajante neuromuscular

RNMD: relajante neuromuscular despolarizante
RNMND: relajante neuromuscular no despolarizante
TIVA: anestesia total intravenosa

VATET: Video-Assisted Thoracoscopic Extended Thymectomy
VATS: Video-Assisted Thoracoscopic Surgery
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1. INTRODUCCION

La miastenia gravis (MG) es wuna enfermedad autoinmune de Ila
union neuromuscular, mediada por anticuerpos frente a proteinas localizadas en la
membrana post-sinaptica de la placa motora. La patogenia, en mas del 85% de casos,
es secundaria a la presencia de anticuerpos frente al receptor
de acetilcolina (AntiRAC) en pacientes con MG generalizada, y en torno a 50-70% de
las formas oculares. En 2001 se describié que algunos pacientes, en torno al 4% de
todos los pacientes con MG eran antiRAC negativos, aunque tenian anticuerpos frente
a otra molécula: MuSK, (AC antiMuSK). En 2011 se describié un tercer anticuerpo
dirigido frente a LRP4 (Anti-LRP4) en un pequeno nimero de enfermos. Sin embargo,
el 5-10% restante son pacientes con una MG- “Seronegativa”, en la que todavia hoy

no se ha demostrado ningun anticuerpo patogénico.

La incidencia a nivel mundial se estima entre 0,04 y 5 casos por cada 100.000
habitantes afio, con una prevalencia de 0,5 a 12,5 casos por cada 100.000 habitantes
(1). En Espaia, segun datos de la Sociedad Espafiola de Neurologia, podria haber mas
de 9000 afectados por esta enfermedad, siendo uno de los cuatro paises en los que se
ha registrado una mayor incidencia de MG de inicio tardio, en mayores de 65 afios,
con 6,2 casos por 100.000 habitantes afio. En Aragén se estiman unos 180-270
pacientes.

El 70-85% de los pacientes con MG presentan anomalias en el timo, siendo la
mas frecuente la hiperplasia timica en el 60-70% de los casos, seguida de la presencia
de timoma en un 10-15% (2,3). La MG asociada a timoma se asocia a sintomas mas
severos y dificiles de controlar en el postoperatorio, una menor respuesta a la
timectomia, mayor morbimortalidad perioperatoria y menor supervivencia a largo
plazo (4,5). Es muy poco frecuente la deteccién de un timoma en subtipos de MG sin
AC antiRAC (4,6,7).

El beneficio de la timectomia en la MG se reportd por primera vez por
Alfred Blalock en 1939, quien observo una mejoria marcada y sostenida durante varios
afos después de la reseccion de una lesion quistica del timo en una paciente de
21 aflos (8). Como consecuencia, la timectomia se convirti6 en un tratamiento
ampliamente establecido en las décadas posteriores, siendo multiples las publicaciones
de estudios observacionales que le otorgaban un beneficio en la evolucion natural de
la enfermedad (9,10).
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En este contexto, han sido multiples los trabajos que han intentado demostrar la
efectividad y ventajas de abordajes quirldrgicos cada vez menos invasivos como forma
de extirpacién de la glandula timica (11-13). En el afio 2000 Gronseth y Baron
realizaron un analisis de 28 estudios no aleatorizados comparando la evolucion de la
MG en pacientes con o sin timectomia (14) que mostro resultados positivos en el grupo

de los pacientes tratados con timectomia.

En el afio 2016 fue publicado el primer y Unico ensayo clinico aleatorizado que
ha tratado de vislumbrar el efecto real de la timectomia en la MG. Este ensayo estudio
a 126 pacientes con edades comprendidas entre 18 y 65 afios, MG-antiRAC y un tiempo
de evolucién inferior a 5 afos (15). La timectomia se asocié a una mejoria en la
puntuacion de la Quantitative Myasthenia Gravis Score (QMG), una mayor proporcién
de pacientes que alcanzaron el estado de minima manifestacion clinica, un menor
requerimiento de dosis de corticoides, una menor tasa de pacientes en tratamiento
inmunosupresor y menor tasa de hospitalizaciones secundarias a exacerbaciones. El
estudio no incluyd pacientes seronegativos o con otros subtipos de MG, por lo que no
ha permitido extraer conclusiones en estos subtipos. Otros trabajos tampoco han
podido demostrar el beneficio de la timectomia en los pacientes con AC antiMuSK y
antiLRP4, por lo que las guias clinicas internacionales no la recomiendan en estos

pacientes (16).

En las formas oculares de MG, la timectomia sigue siendo un tratamiento
controvertido. La guia de la Association of British Neurologists (ABN), a diferencia de
otras guias internacionales, recomienda la timectomia en los pacientes con MGO
antiRAC, en los primeros 2 afios de evolucidon (17). Un metaanalisis, aunque apoyado
en un bajo nivel de evidencia, concluye a favor del potencial papel de la cirugia en este
grupo de pacientes (18). Sin embargo, con los datos actuales no es posible hacer una
recomendacion firme al respecto, pero puede considerarse de forma individualizada en

pacientes jovenes con MGO o en pacientes refractarios al tratamiento.

El papel de la timectomia en el tratamiento de los pacientes menores de 18 afios
aln no se conoce. Una revision sistematica demostrd que, si bien la timectomia en
este grupo parece ser efectiva y bien tolerada, la calidad de los datos no permite

extraer conclusiones firmes (19).

Se debe tener en cuenta que el beneficio (remision clinica estable, o en su
defecto, mejoria clinica con menor requerimiento de tratamiento farmacoldgico) de la

timectomia no se obtiene de forma inmediata a la cirugia, y suele empezar a
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objetivarse a partir del segundo o tercer afio de la cirugia. La tasa de respuesta alcanza
el 30% a los 2-3 afios de la timectomia, y sigue aumentando a lo largo del tiempo,
hasta un 40-60% a los 7-10 afios (20).

Uno de los principales motivos de controversia en relacion con el tratamiento
quirurgico de la MG ha sido el relacionado con el abordaje quirdrgico mas adecuado.
Los defensores de un abordaje abierto transesternal, basan sus argumentos en la
frecuente presencia de focos de tejido timico ectdopico en diferentes regiones
anatémicas (senos cardiofrénicos, ventana aortopulmonar, espacio pretraqueal), el
conjunto de las cuales sélo serian accesibles, tedricamente, mediante la realizacién de
una esternotomia ampliada a nivel cervical (21,22). Sin embargo, y a pesar de la
heterogénea evaluacién de la respuesta clinica de la MG tras timectomia, los
partidarios de abordajes menos invasivos argumentan unos resultados similares, en
cuanto a tasa de remisiones clinicas, con una menor tasa de complicaciones, dolor y

estancia postoperatoria, entre otras ventajas (23-26).

La elaboracion del presente protocolo parte de la necesidad de coordinar la
actuacién multidisciplinar e interhospitalaria en los pacientes con miastenia gravis
candidatos a timectomia, mediante la unificacién a nivel autondmico de los criterios
seleccion, procedimientos y manejo, con el objeto de reducir la posibilidad de

complicaciones y obtener un mejor prondstico a corto y largo plazo de estos pacientes.

2. POBLACION DIANA

Pacientes con indicacion de timectomia por miastenia gravis en la Comunidad

Auténoma de Aragén.

Los pacientes seran derivados por Neurologia en situacion clinica estable y
una vez optimizado el tratamiento médico de base. El objetivo es que los
pacientes sean intervenidos en situacién lo menos sintomatica posible, especialmente
en lo referente a la debilidad respiratoria y orofaringea. Se recomienda posponer la

intervencion hasta tener un control adecuado de los sintomas de la enfermedad.

En caso de que el paciente haya sido diagnosticado por otra especialidad y se
contemple la indicacidén de timectomia, se recomienda que sea derivado a Neurologia

para valoracion previa.

El diagndstico de MG debe estar establecido de forma inequivoca, y el paciente

y su familia deben recibir informacién suficiente sobre la enfermedad, las opciones
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terapéuticas posibles (quirurgicas y/o médicas), el prondstico y complicaciones de las

mismas, especialmente en caso de timectomia.

2.1.CRITERIOS DE INCLUSION

A. Pacientes sin timoma:

1. Edad > 18 aflos y < 65 afos

2. Miastenia gravis generalizada cuando cumpla estos criterios:

1.

2
3.
4

Enfermedad bien controlada antes de la cirugia, Y

Ac antiRAC+, Y

Enfermedad de menos de 5 afios de evolucién.

En antiRAC-, sélo en pacientes con MG generalizada si fracasa
el tratamiento inmunosupresor (se considera fracaso a la
ausencia de mejoria o empeoramiento clinico tras
tratamiento con corticoides y al menos dos inmunosupresores
empleados a dosis y duraciéon adecuadas con persistencia de
sintomas incapacitantes o efectos adversos intolerables)
siempre y cuando cumplan criterios de edad y tiempo de

evolucion de la enfermedad (16).

B. Pacientes con timoma: En caso de pacientes con MG y sospecha o

confirmacion citohistolégica de una neoplasia timica la indicacién

quirdrgica vendra dada por:

1. Resecabilidad de la tumoracion.

2. Estadio clinico.

3. Riesgo quirurgico del paciente en base a sus comorbilidades y estado

funcional.

2.2.CRITERIOS DE EXCLUSION

v A LN

Edad < 18 afios o > 65 afios.
MG antiMuSK y antiLRP4

MG ocular

Pacientes embarazadas

MG en remisién clinica completa
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3. DESCRIPCION DE PROCEDIMIENTOS

A pesar del acuerdo generalizado sobre el uso de las muchas opciones
terapéuticas para la MG, apenas existen planes de cuidados internacionalmente
aceptados (25). La estandarizacion de protocolos multidisciplinares para el manejo de
pacientes con miastenia gravis pueden resultar de gran ayuda para el manejo

perioperatorio de estos pacientes (27).

La descripcién de los siguientes procedimientos tiene como objetivo unificar la
optimizacién preoperatoria de los pacientes con MG e indicacién de timectomia, de la
Comunidad Autéonoma de Aragdn, derivados al Servicio de Cirugia Toracica unificado
de los Hospitales Miguel Servet y Clinico Lozano Blesa de Zaragoza.

El diagrama de flujo para la derivacién de los pacientes se resume en el anexo II

(Algoritmo de derivacion).

3.1. VALORACION DE INDICACION QUIRURGICA
3.1.1. Valoracion neuroldgica y solicitud de pruebas complementarias

imprescindibles

Es necesaria una valoracion preoperatoria multidisciplinar (neurologia,
rehabilitacion, endocrinologia, cirugia toracica y anestesia) para determinar la
gravedad clinica de la enfermedad, haciendo especial hincapié en la capacidad
deglutoria y en la fuerza de los musculos respiratorios. Las pruebas de funcién
pulmonar son de gran utilidad, especialmente: volumen espiratorio forzado en el
primer segundo (FEV)1, capacidad vital forzada (CVF), presion inspiratoria y
espiratoria maximas y gasometria arterial. Si existe un aumento del tamafio del timo,
las curvas de flujo-volumen en inspiracion y espiracion maximas, en decubito supino
0 en posicion erguida, pueden ayudar a determinar la existencia de obstruccién fija o
dinamica de la via aérea secundaria a la presencia de la masa mediastinica o debilidad
de la musculatura bulbar. Son convenientes las pruebas de funcién tiroidea y el perfil

nutricional, sobre todo en el caso de disfagia.

Con todos estos datos, el objetivo final es el optimizar al paciente para la cirugia
y prever la posibilidad de complicaciones en el postoperatorio, en especial, la necesidad
de soporte ventilatorio. Resulta beneficioso el entrenamiento preoperatorio del

paciente para la realizacion de fisioterapia respiratoria, espirometria incentivada, etc.
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Para unificar la evaluacidn preoperatoria de los pacientes que van a ser
intervenidos de timectomia por MG en la Comunidad Auténoma de Aragodn, se les

debera realizar las siguientes valoraciones y pruebas complementarias:

1. Examen fisico. Score Activities Daily Living Profile (MG-ADL) (0-24

puntos), disponible en el apartado de Escalas de Historia Clinica Electronica (HCE)
2. Clasificaciéon MGFA, disponible en el apartado de Escalas de Historia
Clinica Electronica (HCE)

3. Resumen de evolucion clinica, especialmente en lo que se refiere a

principales comorbilidades, necesidades de tratamiento en los Ultimos 6 meses,
presencia/ausencia de sintomas bulbares o respiratorios e historia de crisis
miasténicas.

4, Estimacion de necesidad de tratamiento  preparatorio  con

inmunoglobulinas o plasmaféresis antes de la cirugia. Este dato debe ser conocido por

el SO, de Cirugia Toracica para poder coordinar el tratamiento preparatorio y la
posterior cirugia. (ver Apartado 3.3.1. Aviso de fecha de cirugia. Recuerdo de medidas
a realizar). Como norma general, se indicard tratamiento previo con IGIV a los
pacientes que tengan afectacion bulbar y respiratoria residuales a pesar de
optimizaciéon del tratamiento, a los que han requerido aumento de dosis significativo
en los Ultimos 6 meses para controlar los sintomas, o con historia de crisis miasténicas.
Sin embargo, los pacientes estables, sin oscilaciones, ni necesidad de aumento
significativo de dosis de tratamientos en los ultimos 6 meses, y que no tienen
afectacion bulbar o respiratoria, no requeririan tratamiento preparatorio (28).

5. Analitica general

- PES 008 Hospital Miguel Servet. Anexo IV.
- Funcion tiroidea.

- Gasometria arterial

6. ECG
7. Espirometria basal.
8. Pruebas de imagen:

- TAC toracico: se realizara de forma general al diagnostico de MG para valorar

la presencia de timoma.

- RMN tordacica: su principal indicacién sera el diagnostico diferencial de lesiones

expansivas de la celda timica, especialmente entre una neoplasia y un quiste timico.

TIMECTOMIA EN LA MIASTENIA GRAVIS REVISION A. agosto/2021 Pdgina 10 de 38



ID. PROTOCOLO |Z2-1148-22

También se podra contemplar en caso de neoplasia de timo infiltrativas cuando haya

dudas de su resecabilidad.

- PET-TAC: estard indicado en pacientes con sospecha de neoplasia timica en
base al estudio con TAC previo. El objetivo principal de dicha exploracién es
caracterizar la lesion desde el punto de vista metabdlico y descartar enfermedad a
distancia que, aun siendo poco frecuente, puede coexistir en caso de timomas con
histologia menos favorable (tipo B3) y carcinomas timicos.

9. Ecocardiograma en caso de lesion sugestiva de timoma en TAC toracico.

De forma paralela o diferida a estas valoraciones y estas pruebas
complementaria, el paciente sera derivado a:

SO, de Cirugia Toracica de HU Miquel Servet: se realizard una derivacion

mediante interconsulta o mediante canalizacién en funcién del hospital de procedencia
del paciente. Una vez recibida la derivacién, el S°. de Cirugia Toracica valorara el caso
y procederd a citar en Consultas Externas de Cirugia Toracica y Anestesia para
valoracién el mismo dia.

e Unidad de Rehabilitacion Cardio-respiratoria de HU Miguel Servet: la derivacion

se realizard directamente desde CCEE de Neurologia via telefénica (extensiones

144989 o0 144988) o por correo electrénico (citarhbservet@salud.aragon.es) con el fin

de disponer del tiempo suficiente para una adecuada optimizacion prequirdrgica.

3.2. VALORACION PREOPERATORIA

3.2.1. Consulta de Cirugia Toracica

En pacientes con MG y sospecha de neoplasia timica resecable, no esta
recomendado la realizacion de biopsias quirlrgicas incisionales de la tumoracion
timica, ya que conllevan un aumento en el riesgo de diseminacion de células

neoplasicas (29).

Se revisaran los estudios de imagen y funcionales, asi como el informe por parte
del servicio que remite al paciente, comprobado si precisa tratamiento preoperatorio.
Se explicara al paciente el procedimiento estandar, la timectomia mediante abordaje
endoscopico con los posibles riesgos y complicaciones, asi como los motivos para
conversion a abordaje abierto. Asi mismo, se le orientara del curso postoperatorio y

de la necesidad de implicacién por su parte en la recuperacién postoperatoria.
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Una vez finalizada la consulta, se remitirda ese mismo dia a la consulta de

anestesia, donde estara previamente citado.
3.2.2. Consulta de Anestesia

El anestesidlogo revisara los informes del neurdlogo y del cirujano toracico; asi
como el resto de pruebas complementarias realizadas y tratamientos habituales, antes
de continuar con la anamnesis y exploracion del paciente. En la consulta de anestesia
se incidira en la exploracién de la via aérea y riesgo de broncoaspiracion, ademas de
la cardiorrespiratoria. Se explicara al paciente la técnica anestésica mas adecuada a
su situacion clinica y se le darad a firmar el consentimiento informado. En caso de
requerir optimizacion de su situacién clinica (Ej. anemia) se le aplicara el protocolo

correspondiente.

Tras la consulta de anestesia, quedara un informe en HCE, accesible al resto de

especialistas, con las recomendaciones preoperatorias y destino postoperatorio.
3.2.3. Consulta de rehabilitacion

En la consulta inicial se realizard una anamnesis y exploracién fisica basica.
Ademas, se analizaran las pruebas complementarias ya realizadas: analitica, TAC

toracico, etc.
Valoraremos areas susceptibles de mejora:

- VALORACION CAPACIDAD FUNCIONAL: T6MM (Test de 6 minutos
marcha), prueba submdaxima, que permite objetivar la pérdida de la capacidad
funcional del paciente, compararla con sujetos sanos de su misma edad y sexo, y poder
cuantificar la mejoria en la capacidad funcional tras el programa de optimizacién
prequirurgica.

- VALORACION ESTADO NUTRICIONAL: Medidas antropométricas bésica
(peso, IMC), y escalas de screening de desnutricion.

- VALORACION COGNITIVA Y EMOCIONAL: Cuestionario MOCA (Montreal
cognitive assessment), Cuestionario de Goldberg (screening de ansiedad y depresion)

- VALORACION DE FUERZA: dinamometria de mano.

- VALORACION DE FUNCION RESPIRATORIA: Espirometria, medicidon del
PIM y PEM (Presion inspiratoria y espiratoria maxima)

- DETECCION DE TABAQUISMO: Cooximetria, escalas de valoracion
motivacion (test de Richmond) y/o dependencia (test de Fragmestrom)

- VALORACION DE CALIDAD DE VIDA: Cuestionario genérico SF-36
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- SCREENING DE PRESENCIA DE DISFAGIA: Escala EAT-10

Segun la valoracion realizada se propondrd un programa de entrenamiento
multicomponente, abordaje del tabaquismo, y en los casos en los que se detecte
disfagia y/o desnutricion, la realizacién de pruebas complementarias y prescripcion del

tratamiento adecuado.

3.3. PREPARACION QUIRURGICA

3.3.1. Aviso de fecha de cirugia. Recuerdo de medidas a realizar.

Se avisara de la fecha de cirugia al paciente y al neurdlogo responsable con la
antelacion suficiente para poder programar tratamiento preparatorio con IGIV o
PLEX, en caso de que se haya estimado necesario. Como primera opcién, recibiran

IGIV, salvo si presenta alguna de las siguientes contraindicaciones:

- Hipersensibilidad a inmunoglobulinas homdlogas.
- Niveles de IgA por debajo del 5% del limite inferior de la normalidad.

- Presencia de enfermedades graves como insuficiencia cardiaca, cardiopatia

isquémica severa, hipertensién severa, insuficiencia renal en estadios IV o V.

- Historia de eventos trombdticos (tromboembolismo pulmonar, infarto de
miocardio, trombosis venosa profunda, ictus isquémico, estado de hipercoagulabilidad

conocido).

- Historia de hemodlisis, meningitis aséptica o cefalea severa recurrente producida

por la administracidn previa de inmunoglobulinas.

El tratamiento se realizard preferentemente en el hospital de procedencia y con

los protocolos habituales de cada centro.
Pauta de administracion:

- IGIV: se iniciaran entre 12 y 15 dias antes de la fecha programada para la
cirugia, teniendo en cuenta que el efecto pico de las IGIV se produce en torno al dia
15. Dosis 0,4 gr/kg/dia durante 5 dias.

- Plasmaféresis: 5 ciclos a dias alternos a comenzar 15 dias antes de la cirugia.

Se recordara al paciente las medidas a realizar en cuanto a su tratamiento

farmacolégico:
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1. Inhibidores de la colinesterasa (ICE): Existe controversia sobre la dosis

preoperatoria de los ICE. La tendencia actual es a suspender el tratamiento 12 horas
antes de la cirugia en los pacientes en estadio I y IIa (27), salvo si el paciente presenta
dependencia fisica o psicolégica importantes de la medicacién. De esta forma, la
debilidad muscular del paciente facilita el empleo de menores dosis de relajantes

neuromuscular, o incluso evitar su uso.

2. Corticoides: El tratamiento con corticoides preoperatorios disminuye la
liberacion de interleuquina-6 secundaria al estrés quirurgico, que esta involucrada en
las crisis miasténicas en el postoperatorio de timectomia, por aumento de la
produccion de anticuerpos antiRAC. También disminuyen la concentracion de proteina
C reactiva sérica en comparacion con el placebo. Los pacientes que estén en
tratamiento con corticoides pueden requerir dosis IV de estrés previa a cirugia ante el
riesgo de insuficiencia suprarrenal postquirirgica por supresion del eje hipotalamico-
hipofisario. Los pacientes que hayan tomado dosis iguales o superiores a prednisona
5 mg al dia (o 10 mg a dias alternos, o dosis equivalentes de otros corticosteroides)
durante mas de tres semanas en los 6 meses previos a la cirugia, recibird dosis de

corticoides de estrés (ver Apartado 3.3.3. Acogida en quirdfano).

3. Otros inmunosupresores: no hay una pauta bien definida en su manejo.

Algunos autores recomiendan su suspensidon varios dias antes de la cirugia para
minimizar el riesgo de infeccién (30), pero otros autores recomiendan mantener

tratamiento sin cambios.

3.3.2. Ingreso en planta

El paciente ingresard en el Servicio de Cirugia Toracica el dia previo a la

intervencion quirurgica.
Los cuidados preoperatorios en planta incluiran:
Dia del ingreso
- Atencién por parte del equipo de enfermeria.
- Lista de verificacion quirdrgica (checklist).

- Pruebas cruzadas y reserva de dos concentrados de hematies por si fueran
necesarios en el transcurso de la intervencidn quirdrgica o en el postoperatorio

inmediato.
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- Profilaxis antitrombdtica con heparina de bajo peso molecular a las 20:00 horas.

- Hoja de Consulta al Servicio de Rehabilitacion Respiratoria informando del dia

de la intervencidén quirudrgica.

- Hoja de Consulta al Servicio de Neurologia informando del dia de la intervencién

quirdrgica.
- Rasurado de térax y axilas.
- Profilaxis de broncoaspiracion
- Dieta absoluta a partir de las 24:00 horas

Dia de la intervencion quirurgica (Dia 0)

- Ducha con agua y jabdn el dia de la intervencién antes de bajar a quiréfano.

3.3.3. Acogida en quiréfano
Corticoides:

Los pacientes que hayan tomado dosis iguales o superiores a prednisona 5mg al
dia (o 10 mg a dias alternos, o dosis equivalentes de otros corticosteroides) durante
mas de tres semanas en los 6 meses previos a la cirugia, recibird dosis de corticoides
de estrés. La pauta habitual es Actocortina® 100 mg IV y posteriormente la misma
dosis diaria IV repartida en 4 dosis (25 mg cada 6) hasta que pueda reiniciar la via

oral.
Profilaxis de la broncoaspiraciéon

En los pacientes con miastenia gravis, al igual que en otras enfermedades
neuroldgicas y/o musculares, existe un riesgo mayor de aspiracion por alteracion de

alguno de los mecanismos descritos anteriormente.

Las medidas profilacticas de la broncoaspiraciéon en los pacientes con MG son
(Anexo V):

1. Pautas de ayuno preoperatorio para pacientes con factores de riesgo de
aspiracion.
2. Reduccién de la acidez gastrica

- Inhibidores de los receptores H2: Ranitidina y famotidina
- Inhibidores de la bomba de protones (IBP): Si se administra una sola dosis de

omeprazol (40 mg) como profilaxis de la aspiracion, ha de ser administrada la noche
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previa a la cirugia. Sin embargo, una Unica dosis de ranitidina es tan efectiva como
dos dosis de omeprazol en pacientes sanos, por lo que el indice coste/beneficio es mas
favorable para los antagonistas de los receptores H2. En cambio, en pacientes con
antecedentes de Ulcera péptica o esofagitis y/o tratamiento créonico con inhibidores de
los receptores H2 se ha demostrado mayor beneficio con los IBP.

- Metoclopramida: Aumenta el tono del esfinter esofagico inferior, acelera el
vaciamiento gastrico, reduce el volumen de liquido gastrico y por su efecto central

posee propiedades antieméticas.

Profilaxis antibidtica

Segun protocolo para profilaxis de herida quirdrgica del Hospital Universitario
Miguel Servet. Se administrard en la sala de acogida, antes de pasar a quiréfano:
Cefazolina 2g/100 de suero fisioldgico (SF) IV o Teicoplanina 600 mg / 100 SF IV en

alérgicos a penicilina o derivados.

3.3.4. Preparacion de material y condiciones de quiréfano

Ver fichas técnicas de timectomia por videotoracoscopia y timectomia
transesternal (Anexos VII y VIII), disponibles en la Intranet de Sector Zaragoza II,
con las referencias Z2-995-21 FQ y Z2-996-21 FQ.

(http://172.25.128.100/intranet/calidad/protocolos enfermeria/protocolos enf

ermeria.html)

3.4. MANEJO INTRAOPERATORIO
3.4.1. Manejo anestésico
Aunqgue se han comunicado casos de timectomias por esternotomia realizadas
con anestesia epidural y sedacién, la mayoria de las intervenciones se llevan a cabo

bajo anestesia general y ventilacidn mecanica controlada con intubacién orotraqueal.

Se debe tener especial precaucion con la premedicacion de estos pacientes,
intentado evitar depresion respiratoria, incluso algunos autores abogan por evitarla
(27). Generalmente se contraindican los opidceos. En ocasiones, sobre todo en
miastenia ocular, podrian emplearse dosis bajas de benzodiacepinas junto con atropina

o glucopirrolato IV para disminuir las secreciones.
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Para la inducciéon anestésica se han utilizado tanto agentes intravenosos
(propofol, etc.) como inhalatorios. La principal ventaja de estos ultimos es el grado de
relajacion que producen (sevofluorano>enfluorano>isofluorano>halotano), facilitando

la intubacién orotraqueal sin empleo de relajantes neuromusculares (RNM).

De igual manera, las técnicas anestésicas combinadas (locorregional + general)
han demostrado una gran utilidad, ya que el empleo de anestésicos locales (AL)
potencia la relajacidon neuromuscular y evita el empleo de opiaceos intravenosos (y la
depresion respiratoria secundaria en el postoperatorio), con una reduccién de la
cantidad total de farmacos anestésicos para el mantenimiento de la anestesia general
y un adecuado control del dolor. Sin embargo, la debilidad muscular se podria agravar
si se alcanzan altos niveles séricos de AL, especialmente en los pacientes en
tratamiento con ICE a los que se les administra ésteres. Por tanto, se recomienda
emplear dosis bajas de AL y de tipo amida. Se han empleado diferentes técnicas, pero
la anestesia epidural toracica es la que mejores resultados ha producido porque
posibilita un mejor control del dolor, facilita la extubacion precoz, disminuye la

necesidad de ventilacién mecanica postoperatoria y la estancia en unidad de criticos.

Las técnicas intravenosas totales (TIVA) también se han utilizado con seguridad
en el paciente miasténico. Los opiaceos no afectan a la placa motora, pero por la
depresidn respiratoria pueden retrasar la extubacion en el postoperatorio. En estos
pacientes son de gran utilidad los farmacos de vida media corta como el remifentanilo,

que posibilita una adecuada titulacion intraoperatoria.

Con independencia del mantenimiento anestésico elegido en el paciente con
miastenia, es recomendable evitar los RNM (31) o disminuir la dosis a la minima
necesaria para obtener unas condiciones intraoperatorias éptimas. En el paciente
miasténico es imprescindible la monitorizacion del grado de relajacion neuromuscular
para valorar el grado de respuesta a los RNM, la interferencia con los farmacos ICE
preoperatorios, la potenciacion del bloqueo neuromuscular por agentes halogenados,
etc. En la MG existe una resistencia al efecto de la succinilcolina y una sensibilidad

aumentada a los RNM no despolarizantes (RNMND).

La disminucion del efecto de la succinilcolina se debe probablemente a la
reduccion del nimero de RAC y se traduce en un aumento de 2 a 2,6 veces de la ED95
(dosis efectiva para disminuir en un 95% la respuesta muscular a estimulo simple).
Para intubacién de secuencia rapida en el paciente miasténico se requiere una dosis

minima de 1,5-2 mg/kg. No se deben utilizar dosis previas de RNMND para
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precurarizacion porque, incluso a bajas dosis, pueden provocar debilidad muscular
exagerada. Es posible que el empleo preoperatorio de los ICE prolongue la duracién
de accion de la succinilcolina, sin excesiva influencia sobre su potencia de relajacion.
Los pacientes miasténicos que se encuentran en remision pueden tener una respuesta

normal a la succinilcolina por haberse normalizado el nUmero de RAC.

Los RNMND producen una relajacion mas potente y de mayor duracion en los
pacientes miasténicos. Se deben evitar los RNM de vida media larga, siendo buenas
opciones el rocuronio e incluso el cisatracurio. Las dosis necesarias de RNMND para el
mantenimiento también son menores, en torno a la décima parte de la dosis habitual.
Los pacientes con afectacion exclusivamente ocular son menos sensibles a los RNMND
que aquellos con MG generalizada. Independientemente del RNM empleado es
fundamental el empleo de una monitorizacion de la relajacion neuromuscular para
titular la dosificacion. Los valores basales son Utiles tanto para fijar un objetivo del
grado de recuperacidon necesario para la extubacion, como para determinar los
requerimientos del RNMD. La monitorizacién del musculo orbicular de los ojos es
menos recomendable en estos pacientes, ya que puede sobreestimar el grado de

blogueo si hay afectacién ocular.

Hay medidas coadyuvantes que pueden disminuir las necesidades de relajantes
musculares, como el sulfato de magnesio que se ha visto se asocia con una disminucién
en el requerimiento de rocuronio para una condicion éptima de intubacion de doble luz

en pacientes con MG para timectomia por VATS (32).

La reversion del bloqueo se puede hacer con ICE, con atropina u otro
anticolinérgico, titulando la dosis segun el efecto observado, por el riesgo del
desencadenamiento de una crisis colinérgica. Esta complicaciéon, aunque poco

frecuente, es mas probable con la toma de ICE preoperatoriamente.
Tiempo quirargico
El abordaje quirdrgico dependera:

- Presencia o no de tumor timico y, en su caso, del grado de invasion local y
lateralizacion de la lesion.

- Preferencias del paciente.

- Antecedentes quirurgicos cardiacos o toracicos.

- Fenotipo del paciente.
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Independientemente del abordaje quirdrgico a utilizar, los principios basicos

quirargicos a cumplir son:

- Respetar los principios de la cirugia oncoldgica en caso de que la MG se asocie
con un tumor timico: reseccién en bloque de toda la glandula timica y de aquellas
estructuras que pudieran estar invadidas.

- Extirpar la totalidad de la glandula timica, asi como la grasa paracardiaca y la
localizada en la ventana aortopulmonar (timectomia extendida)

- Preservacién de ambos nervios frénicos, pudiendo sacrificar uno de ellos si por
motivos oncolégicos fuera necesario.

Aungue el nivel de evidencia es bajo, las tasas de remisién y mejoria clinica
después de abordajes minimamente invasivos parecen ser similares a los obtenidos
mediante cirugia abierta convencional. Si tenemos en cuenta, ademas, el riesgo
asociado con el tratamiento crénico con corticoides (infeccion y dehiscencias de heridas
y/o esterndn) y el riesgo de complicaciones de tipo ventilatorio propio de la MG,
potencialmente agravados después de una timectomia, se alienta a elegir el abordaje
menos invasivo posible que respeta los principios basicos ya mencionados. En este
sentido, el abordaje subxifoideo aislado o en combinacion con un abordaje
toracoscoépico deberia ser considerado el abordaje quirargico de eleccién

siempre que técnicamente sea factible.

3.5. MANEJO POSTOPERATORIO

3.5.1. Cuidados postoperatorios en la Unidad de Criticos

Los factores primordiales en el postoperatorio inmediato del paciente con
miastenia son: determinar si es posible la extubacidn precoz o requerira ventilacion
mecanica, la vigilancia estrecha y optimizacion de la fuerza muscular (incluyendo la

reanudacion de los ICE) y el adecuado control del dolor.

Se requiere el ingreso en una unidad de cuidados criticos, al menos las primeras
24 horas del postoperatorio. Se debe proceder a la extubacion cuando el paciente esté
completamente despierto y obedezca ordenes (es de utilidad valorar si puede levantar

la cabeza) y toser con una presidn inspiratoria de al menos -20 cmH20.

En cuanto a la necesidad de reintubacion, en la literatura se reflejan cifras que
oscilan entre el 4-12% de los pacientes, siendo mas probable en los primeros 4 dias
del postoperatorio. Leventhal y cols. (33) establecieron unos criterios predictores de

la necesidad de soporte ventilatorio postoperatorio:
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- Duracién de la enfermedad > 6 afios = 12 puntos
- Existencia de patologia respiratoria concomitante = 10 puntos
- Necesidad de mas de 750 mg de piridostigmina al dia = 8 puntos

- Capacidad vital < 2,9 | = 4 puntos

Una puntuaciéon > 10 puntos predicen necesidad de ventilacion mecanica en el
postoperatorio. Sin embargo, estos criterios clasicos han demostrado una baja
sensibilidad (22%) y un valor predictivo positivo (25%) sobre todo en abordajes
quirdrgicos menos invasivos que la timectomia por esternotomia. Sin embargo, el
tratamiento con dosis elevadas de piridostigmina (> 240 mg/dia), en los dias previos
a la cirugia, si es un buen predictor de la necesidad de reintubacién y ventilacidon
mecanica en el postoperatorio de timectomia. En algunos casos la ventilaciéon no
invasiva con CPAP nasal podria evitar la reintubacion en algunos de estos pacientes,

siempre que sean capaces de manejar las secreciones respiratorias.

Es importante el inicio de la rehabilitacidon respiratoria temprana, la misma tarde
de la intervencién para manejo de las secreciones y evitar la aparicidon de atelectasias

e infecciones respiratorias.

En el postoperatorio inmediato de timectomia se suele producir una mejoria
clinica de duracion variable (12-48 h), que hace innecesario el empleo de ICE y podria
predisponer a una crisis colinérgica. Por tanto, aunque hay autores que reanudan las
dosis habituales de ICE tan pronto como sea posible, una opcién valida es reiniciar en
las primeras 24-48 h (o incluso mas tarde) con dosis menores, hasta alcanzar las dosis
habituales gradualmente en 36-48 h, o bien guiarse por las necesidades del paciente.
Con este abordaje, se intenta disminuir la cantidad de secreciones respiratorias

secundarias a los ICE (sobre todo en administraciéon IV).

3.5.2. Cuidados postoperatorios en planta de hospitalizacion

Una vez el paciente suba a planta de hospitalizacion se valorara:

- La retirada de sonda vesical, catéter para anestesia loco-regional vy
heparinizacién de la via venosa.

- Evaluacion y ajuste de tratamiento médico por parte del Servicio de Neurologia.

- Si no existe una causa clinica que lo justifique no se realizaran analiticas y
radiografias de rutina.

- Una vez retirados los drenajes toracicos y previo al alta se realizard una

radiografia de térax de control.

TIMECTOMIA EN LA MIASTENIA GRAVIS REVISION A. agosto/2021 Pédgina 20 de 38



ID. PROTOCOLO |Z2-1148-22

- Al alta el paciente debera de solicitar cita para ser valorado por el Servicio de
Neurologia correspondiente y sera citado en Consultas Externas de Cirugia Toracica en
el plazo de 15 a 30 dias con un nuevo control radiolégico.

- Si la anatomia patoldgica confirma la presencia de un tumor timico el caso se
presentara en Comité Multidisciplinar del Hospital Miguel Servet o Clinico Lozano Blesa
para valorar la necesidad de adyuvancia segin Guias de Practica Clinica vigentes en
cada momento.

3.5.3. Manejo rehabilitador en el postoperatorio inmediato.

Los objetivos rehabilitadores en el postoperatorio de la timectomia son: permitir
la mejor capacidad funcional al alta de los pacientes, y evitar la aparicion de

complicaciones derivadas de la inmovilidad.

La importancia de la movilizaciéon precoz en los pacientes sometidos a cirugia
mayor tanto toracica como abdominal esta presente en la mayoria de los protocoles
ERAS publicados, se ha correlacionado con mayor independencia funcional al alta, y
menor estancia hospitalaria, ademas de con la reduccién de complicaciones, tales

como las infecciones respiratorias.

Todos los pacientes sometidos a timectomia seran valorados en planta y/o en la
UCI y se establecerd un programa rehabilitador precoz, adaptado a las necesidades de

cada paciente.

3.5.4. Complicaciones postoperatorias. Crisis miasténica

postoperatoria

Las complicaciones mas frecuentes en el postoperatorio de timectomia en
pacientes con miastenia gravis son las respiratorias (crisis miasténica, derrame
pleural, neumonia, atelectasia, neumotdrax, y lesion pulmonar), seguidas por las
infecciones de herida quirldrgica y la mediastinitis, que son muy poco frecuentes, pero

potencialmente graves.

También pueden producirse complicaciones cardiacas como la fibrilacion
auricular, y lesiones nerviosas, como la del nervio frénico, habiéndose descrito una
incidencia de 1% y 7% en la timectomia por esternotomia y por VATS respectivamente.
La lesién del laringeo recurrente izquierdo puede producirse en la diseccién de la

ventana aortopulmonar.

La crisis miasténica (CM) consiste en una exacerbacion de la clinica con

debilidad generalizada que afecta a los musculos respiratorios hasta el punto del fallo
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ventilatorio. La incidencia de la crisis miasténica postquirurgica oscila entre 11,5 y
18,2% (34,35). Tiene una alta mortalidad, por lo que resulta fundamental identificar
los factores relacionados con esta complicacidon. Se han publicado diversas escalas que
miden el riesgo de CM postoperatoria como la de Leventhal, Lee, o Kanai. Entre estos
factores destacan la gravedad de los sintomas de la MG, presencia de afectacidn

bulbar, niveles elevados de AC antiRAC, capacidad vital forzada reducida, etc.

La protocolizacion del manejo de la crisis miasténica esta fuera de los objetivos
del presente protocolo, pero en lineas generales se seguiran las siguientes

recomendaciones (36):

1. Requiere ingreso en una Unidad de Cuidados Criticos (REA/UCI).

2. Intubacion orotraqueal electiva e inicio de soporte ventilatorio, si se
sospecha un fracaso respiratorio inminente por la evaluacién clinica o de las pruebas
de funcién respiratoria.

3. Suspender transitoriamente los ICE durante el periodo en que el
paciente siga intubado para reducir las secreciones respiratorias. Los ICE se deben
reintroducir para facilitar la desconexion de la ventilacién mecanica, generalmente a
mitad de las dosis previas y titulando segun las necesidades del paciente.

4, Comenzar tratamiento con plasmaféresis o inmunoglobulinas IV.

- La plasmaféresis es un tratamiento establecido para el tratamiento de la crisis
miasténica, si bien no se han publicado ensayos aleatorizados controlados con esta
indicacién. Una pauta habitual es la realizacién de 5 recambios plasmaticos a dias
alternos.

- Las IGIV también son empleadas con frecuencia en esta indicacion, si bien
tampoco hay ensayos aleatorizados controlados. La pauta de administracién habitual
es la de 0,4 gr/kg/dia durante 5 dias, si bien en algunas circunstancias como en
pacientes con insuficiencia renal o cardiaca puede realizarse el tratamiento repartiendo
la misma dosis total en un periodo mas prolongado.

- Hay pocos datos en referencia a la comparacion entre ambos tratamientos en
el tratamiento de la CM, si bien estos parecen indicar una discreta superioridad de la
plasmaféresis frente a las IGIV en el tratamiento de la CM, con mayor eficacia e inicio
del efecto mas temprano. Por ello, los pacientes con CM postoperatoria se someteran
a plasmaféresis como primera opcion.

5. El efecto de las terapias rapidas empieza a notarse unos dias después

de su empleo y se mantiene en el tiempo sélo unas semanas por lo que requiere inicio
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de corticoides a dosis altas (p.ej. prednisona 60-80 mg/dia). Se puede considerar el
uso de otros inmunosupresores si los corticoides estan contraindicados.

6. Las infecciones intercurrentes son un factor desencadenante frecuente
de la CM y deben buscarse y tratarse en su caso. Igualmente se debera descartar otros
factores como el uso de determinados farmacos (ver Anexo VII) que puedan haber
contribuido al deterioro.

7. Weaning o extubacion. La decisién de iniciar el destete de la ventilacidén
mecanica se debe realizar de forma individualizada, siguiendo los mismos criterios que
en el resto de patologias, prestando especial atencién a los indices de fuerza muscular
respiratoria y aclaramiento de secreciones. La realizacién de ensayos de respiracién
espontanea se debe iniciar una vez haya comenzado el tratamiento con plasmaféresis
o inmunoglobulinas y se empiece a evidenciar mejoria en parametros como el volumen
corriente (VC) o presién inspiratoria maxima (PIM). Cuando hay una adecuada
respuesta a los ensayos de respiracion espontanea y no existe contraindicacion para
la extubaciéon, puede procederse a ésta, con vigilancia estrecha para detectar la

necesidad de nueva intubacion.
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4. CRITERIOS DE EVALUACION DEL PROTOCOLO
CRITERIO INDICADOR EXCEPCIONES ESTANDAR
100 * N© pacientes con MG Fallecimiento por
Mortalidad fallecidos durante los 30 primeros | causa independiente
. dias o antes del alta después de | de su miastenia gravis <1%
postoperatoria . ; . L
una timectomia/ N© pacientes con | o de complicaciones de
MG sometidos a una timectomia la cirugia
100 * NO© de pacientes con MG
. sometidos a una timectomia que
Tasa de crisis . RIS
S presentan una crisis miasténica .
miastenicas li la ciruai Ninguna <5%
ostoperatorias durante e ingreso de la cirugia /
P N° de pacientes con MG
sometidos a una MG
100 * n© de pacientes extubados
L i o
Tasa de extubacion en Ia_s primeras 12h/ no de Ninguna >80%
precoz pacientes intervenidos de
timectomia y sometidos a IOT
Proporcién de pacientes | 100 * N° pacientes con MG con
con valoracion valoracién preoperatoria por . o
preoperatoria por Rehabilitacidon/ N° pacientes con Ninguna >80%
Rehabilitacion MG sometidos a una timectomia
100 * N© pacientes con MG
Proporcién de pacientes remitidos a C de Anestesia con
remitidos a C. de estudio preoperatorio completo/ . o
Anestesia con estudio N© pacientes con MG remitidos a Ninguna >80%
preoperatorio completo C. de Anestesia para valoraciéon
previa a timectomia
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ANEXO I. SOLICITUD DE EVALUACION DEL PROTOCOLO CLINICO

D/D# ﬁo\heﬂﬁﬁdb TNz Qicfe/a de servicio o supervisor/a del
Servicie/Unidad Qﬂ\"“iz’_\ Yoy
y D/O3 N(&QU\A_MMWOZ_ _mh:ld_lg}'responsable de calidad del mismo

Servicio/Unidad

INFORMAN

Que el protocolo clinico

2 cuyo titulo es
Protocolo ce Tipoctomin eu Lo Mastain Goulic
cumple con la siguiente caracteristica como paso previo a su evaluacon por |a

Comision correspondiente:

Aporta un valor anadido en el desarrolio del proceso asistencial

Fdo,:
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ANEXO II. DOCUMENTO DE CONSENSO (1)

El protocolo con el titulo “Protocolo de timectomia en la miastenia gravis” ha sido

consensuado por los siguientes servicios/unidades que participan en su aplicacion:

SERVICIO / UNIDAD

NOMBRE Y APELLIDOS

S0, CIRUGIA TORACICA. HU Miguel

Servet

José Luis Recuero Diaz

SO, ANESTESIA Y REANIMACION.
HU Miguel Servet.

Blanca Izquierdo Villarroya

S°, NEUROLOGIA. H. Royo

Villanova

Alvaro Giménez Mufioz

SO, REHABILITACION HU Miguel

Servet

Ana Belén Morata Crespo

ENFERMERIA Cirugia Toracica HU

Miguel Servet

Beatriz Garcia Latasa de Aranibar

Responsable del protocolo: Alvaro Giménez Mufioz (S°. Neurologia, H. Royo

Villanova).

Fecha:
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ANEXO II: ALGORITMO

Tratamients médico para control
sintomatico y TAC tordcico

Imagen sugestiva de timoma Ausencia de timoma

/

Edad 18-65 afios Y 65 aff
PET-TAC Control suficiente de KAG ;‘OSSK
la enfermedad Y “

i < 5a. de evolucién Y MG ocularz

MGG antiRAC o Remision clinica

completa

MGG seronegativa

NO timectomia

N\
=

Trucut y/o

biopsia
quirdrgica

TIMECTOMIA

*Se puede valorar la timectomia en < 18 afios con MG-antiRAC, si la respuesta a piridostigmina es insuficiente o si se desea prevenir las
complicaciones potenciales del tratamiento inmunosupresor. i De forma general, la timectomia no estard indicada en formas puramente
oculares de MG, pero en base a la evidencia actual, se puede valorar en determinados casos.

MGG Miastenia gravis generalizada; antiRAC: anti-receptor de Acetilcolina.
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ANEXO III. CHECKLIST DE DERIVACION PARA TIMECTOMIA

Deberd constar en la HC la siguiente informacidn clinica:

] Clasificaciéon de la MG (MGFA)

0 MG-ADL

] Tratamiento actual y cambios en el mismo en los Gltimos 6 meses

01 Presencia de disfagia o afectacion respiratoria

[J Complicaciones e ingresos en ultimos 3 meses

[ Presencia de comorbilidades

] Prevision de necesidad de tratamiento preoperatorio con
inmunoglobulinas IV o plasmaféresis

Se deberan haber solicitado las siguientes pruebas complementarias:

7 Analitica: PES 008 Hospital Miguel Servet (Anexo 1V), funcion tiroidea
y gasometria arterial

0 ECG

1 TAC (o RM) toracica

(1 Pruebas funcionales respiratorias (espirometria y curvas de flujo-

volumen en inspiracion y espiraciéon maximas).

Ecogardiograma (si presencia de timoma)
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ANEXO IV: PRUEBAS PREOPERATORIAS PARA CIRUGIA
TORACICA MAYOR

PRUEBAS PREOPERATORIO CIRUGIA TORACICA

- Electrocardiograma

- Analitica PES 008 Hospital Miguel Servet - “Preoperatorio cirugia toracica”:
Bioguimica
* Glucosa, Creatinina, Colesterol, Proteinas Totales, Albumina, Urea, Sodio, Potasio,

Cloro, Bilirrubina Total, Fosfatasa alcalina, GOT (AST), GPT (ALT), GGT, LDH - Lactato
deshidrogenasa, 25-hidroxiVitamina D, Hemoglobina glicosilada.
« Orina simple.

* Metabolismo del hierro completo: Hierro, Transferrina, Haptoglobina, Ferritina,

Saturacién de la Transferrina, Acido félico, Vitamina B12, PCR alta sensibilidad, Indice
[Receptor soluble TRF] / log [Ferritina], Receptor Soluble de la Transferrina.

Hemograma
Coagulacion

TIMECTOMIA EN LA MIASTENIA GRAVIS REVISION A. agosto/2021 Pdgina 33 de 38




ID. PROTOCOLO

Z2-1148-22

ANEXO V. PROFILAXIS BRONCOASPIRACION

PROFILAXIS DE BRONCOASPIRACON

NOCHE PREVIA A LA CIRUGIA ‘

Profilaxis farmacoldgica
* RANITIDINA 150 mg VO U OMEPRAZOL 40 mg VO (pacientes con
ulcera péptica o esofagica y/o tratamiento crénico con anti H2)
Ayuno
* Tiempo de ayuno aumentado para sélidos y liquidos

MANEJO PREOPERATORIO EN SALA DE ACOGIDA

PACIENTE CON INDICACION DE TIMECTOMIA EN ARAGON

Profilaxis farmacolégica
«  RANITIDINA 50 mg/ 100 SF IV U OMEPRAZOL 40 mg/100 SF IV (30 -
40 min antes de la induccién)
* METOCLOPRAMIDA 10 mg /100 SF (dosis recomendada 0,1-0,15
mg/Kg)
EVITAR LA PREMEDICACION CON BENZODIACEPINAS
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ANEXO VI. Clasificaciéon clinica de la miastenia gravis segin

la Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA)

Clase 1

Debilidad muscular que afecta cualquier musculo ocular. Se acepta también debilidad del
cierre palpebral.

Clase 2

e Clase 2a

Debilidad leve que afecta otros musculos ademas de los oculares.

Puede existir, ademas, debilidad de cualquier grado de la musculatura ocular. Debilidad
predominante de los musculos de las extremidades o axiales, pero pude existir debilidad bulbar
en menor grado.

e Clase 2b

Debilidad predominante de los musculos bulbares y/o respiratorios, pero puede existir
debilidad de las extremidades en igual o menor grado.

Clase 3

e Clase 3a

Debilidad moderada que afecta a otros musculos ademas de los oculares.

Puede existir, ademas, debilidad de cualquier grado en la musculatura ocular. Debilidad
predominante de los musculos de las extremidades o axiales, pero pude existir debilidad bulbar
en menor grado.

e Clase 3b

Debilidad predominante de los musculos bulbares y/o respiratorios, pero puede existir
debilidad de las extremidades en igual o menor grado.

Clase 4

e Clase 4a

Debilidad grave que afecta a otros musculos ademas de los oculares.

Puede existir, ademas, debilidad de cualquier grado en la musculatura ocular. Debilidad
predominante de los musculos de las extremidades o axiales, pero pude existir debilidad bulbar
en menor grado.

e Clase 4b

Debilidad predominante de los musculos bulbares y/o respiratorios, pero puede existir
debilidad de las extremidades en igual o menor grado.

Clase 5

Definida como intubacién orotraqueal con o sin ventilacion mecénica asistida, excepto
cuando se instaura en el postoperatorio de procesos quirdrgicos. El uso de una sonda

nasogastrica para alimentacion de forma aislada se contempla como la clase 4b.

TIMECTOMIA EN LA MIASTENIA GRAVIS REVISION A. agosto/2021 Pagina 35 de 38



ID. PROTOCOLO |Z2-1148-22

ANEXO VII. FICHA TECNICA DE TIMECTOMiA POR
VIDEOTORACOSCOPIA

e N HOSPITAL UNIVERSITARIO MIGUEL SERVET QUIROFANO DE CIRUGIA TORACICA salud
———— Pracedimiento: TMECTOMIA POR VIDEOTORACOSCOPIA =
Definicion: Cirugia en la cual se extrae el timo a través de videotoracoscopia. Principalmente hay dos causas, la Miastenia gravis (enfermedad autoinmune REVISION ANATOMICA:
cronica con afectacion nel lar) y Ia ofra es un tumer, un Timoma.

Diagnéstico: Miastenia gravis versus timoma

Objetivo: Extirpacion del timo

Anestesia: GENERAL con infubacion selectiva. Colocar via ceniral o via periférica {del mayor calibre que permita) catéter epidural, via arterial, sondaje
vesical. Menitorizacidn con Inves®, Bis®, Toff y Vigileo®. Proteccion térmica (manta de calor) y de prominencias dseas (almohadillas de gel y taloneras).

PACIENTE: ESTRUCTURA:
= » Presentacion del equipo » Revision { Chequeo aparalo anestesia, e
[} « Informacién al paciente (proceso) carro medicacion, bisturi eléctrico, =4 Y
=§ « Valoracion enfermera: Necesidades Basicas. aspirador, lamparas y toma de tiema e SN T
5 - Incidir en la necesidad n® 9 sequridad (evitar peligros del entomo):  Peticion y recepcion de instrumental Estormn— -~~~
2 o Comprobar datos personales (nombre, historia, pulsera identificacion y parte quirirgico) quirdrgico \ £ L5 ‘fLi Goruzén
o Corroborar posibles alergias y antecedentes clinicos importantes. « Revision forres de video | A \
g o Confirmar ayunas, incluido liquidos.
o Verificar ausencia de protesis, abjetos personales, y esmalte en ufias.
o Verificar lado afecto
Profilaxis antibidtica: Segin pauta médica si procede
POSICION: ANESTESIA: PLACA NEUTRA PARA USO DE BISTURI ELECTRICO:
DECUBITO LATERAL (DERECHO o IZQUIERDO). Brazos, uno » Monitorizar constantes vitales » Colocacién en musle superior (pierna posicionada en

extendido y el ofro sujeto con una pernera o arco fuerte. Fijacion del | , Proporcionar seguridad y confort Control nermetermia lado superior)
paciente con cinchas en la zona de las rodillas y debajo de huecos « Vigilanciz de perfusiones ASPIRADOR:

liteos se coloca una almohada . o
PP B « i precisa: Via central en el lado afecto y radial en el contrarigy | * Conectar aspirador (x 2). Uno de ellos eléctrico

g sondaje vesical. Catéter epidural REGISTRO: . .
« Intubacién con tubo selectivo bloqueando pulmén » Rellenar adecuadamente la documentacién necesaria
g CAMPO QUIRURGICO: = Incluir en Historia Clinica copia de hoja de Actividad
g « Revisar correcto rasurado Quirtrgica y registro de anestesia.
E « Desinfeccin con jdina aloohélica 2% (Protocolo 10Z) = Hoja de Anatomia Patoldgica. Corroborar identificacion
INSTRUMENTAL QUIRURGICO del paciente, solicitud y muestras

Check list. (Listado de verificacién quirirgica)
Registro hoja de estupefacientss
Recuento gasas, compresas & instrumental

» Comprobar esterilizacion y trazabilidad del instrumental

.

Limpieza y desinfeccion de herida quirirgica = Ayudar en la movilizacién de la paciente desde la mesa
(SF,secado,clorhexidina alcohdlica) quirdrgica hasta su cama

Colocacion de apdsito = Cubrir al paciente y trasladar a la unidad postquirtrgica
Fijacién tubo de drenaje y activar thopaz

Colaberar con anestesia (proporcionar dispositivos de
oxigenoterapia, monitorizacion para fraslado)

Recoger el material utilizado
Realizar test de" lavado flush” en el carro de anestesia.
Realizar el chequeo de fugas en el fibroscopio

Post
Intervencién

TECNICA DE INTERVENCION NECESIDADES DE MATERIAL
[~ TECNICAS DE INTERVENCION: APARATAJE: MATERIAL FUNGIBLE: INSTRUMENTAL
« Apertura térax con Incision intercostal. (previa comprobacion = Aparato de anestesia * Setuniversal « Caja de Videotoracoscopia Mayor
clamplaje pulmén por parte de anestesia) « Fibroscopio « Funda de mesa de mayo « Caja de Scanlan
* Acceso cavidad toracica. Alexis® “S" y “XS”. Introduccion de camara. « Fuente de luz « Pagquete de pafios estériles « Caja de Toracotomia A (siempre
« Exploracion cavidad para localizar el timo « Consola de Invos® * Paquete de sabana estéril preparada por si fuese necesario
* Serealiza una incision en pleura mediastinica, se retrae el Iobulo « Consola Vigileo® * Batas y Guantes estériles del tamafio preciso revertir de video a toracotomia)
derecho del timo para liberario del pericardio’ = Consola de Bis® » Gasas, compresas con conraste y bolitas « Cable Harmonico® o cable de
* Luego, desde el arco adrtico hasta la zona de entrada cervical, junto o Consola de Toff * Mangos de lampara Thunderbeat®
al lobulo izquierdo disecandolo de la pleura mediastinica izquierda. « Bombas de perfusion o Bisturi eléctrico * Sierra de Stryker®
« Diseccion de los cuernos superiores y se colocan clips en las venas o Mesa instrumental « Alforja de laparoscopia
timicas = Paquete pafios estériles « Funda de camara
* Reseccion de la grasa peritimica * Mesamayo « Campo estéril de betadine
« Extraccion del timo por un canal « Apoyabrazos « Goma de aspiracion (2)
* Lavado de la cavidad con SF « Bisturi eléctrico o Endobolitas
« Hemostasia. « Aspirador (x2) « Endobag®
« Colocacion de drenaje (Pleur-evac® o Thopaz®). Tubo n"28 recto. o Endobolitas « Apésitos
o Cierre por planos o Insuflador del Tisseel® (usado | e Drenaje toracico n° 28 recto
 Realizar cura y colocacion de apésitos. en Térax para hinchar balén « Thopaz® (conexion+receptal) o Pleur-evac®
« Siempre tener preparada y montada la sierra en la mesa quirirgica naranja) « Hoja de bisturi n° 23 (2)
POSIBLES COMPLICACIONES: « Consola energia segin o Alexis® S y XXS
« Hemorragia cirujano+pedal o Tl N dni o y segun cirujano
* Traqueobronquitis  Tubo de intubacion selectiva:
* Aelectasia Mujer- n°35_37izdo
* Infeccion Hombre-n°39_40 izdo.
FARMACIA: SUTURAS:
« Floseal® e Seda0A 75cm (peritubo)
« Profilaxis antibiética (2* dosis) |e Novosyn® 0 A 90cm36” (misculo)
* Novosyn® 2/0 A 70cm28"‘(subcutaneo)
« Grapadora
MANTENIMIENTO DEL INSTRUMENTAL: ESTERILIZACION:
« Identificacion y revision del instrumental « Instrumental en autoclave a 134°
« Sialguna pieza sale defectuosa, mandarla a reparar o indicar su reposicion | e Resto de un solo uso.
en la hoja de instrumental.

Realizada por: Raquel Martinez Serrano, Beatriz Garcia Latasa de Aranibar, Sonia Baquedano Garcia Fecha de realizacion (Revision A): Afio 2021 Fecha de Proxima revision: Afio 2025
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ANEXO VIII. FICHA TECNICA DE TIMECTOMIA TRANSESTERNAL

=== GOBIERNO
S=DE ARAGON

Depetnerto de St

HOSPITAL UNIVERSITARIO MIGUEL SERVET QUIROFANO DE CIRUGIA TORACICA

Procedimento: TIMECTOMIA TRANSESTERNAL

salud

Defini

i

Miastenia Gravis versus timoma

n: Cirugia en la cual se extrae el timo a través de una estemotomia- Principalmente hay dos causas, la Miastenia gravis ( enfermedad autoinmune

cronica con afectacion neuromuscular) y la otra_es un tumor, un timoma

Objetivo: Extipacion del timo.

Anestesia: GENERAL con intubacion normal, no selectiva. Colocar via central o via periférica (del mayor calibre que permita), Catéter epidural, via arterial,
sondaje vesical. Monitorizacion con INVOS®, Vigileo® y BIS®. Proteccion térmica( manta de calor) y de prominencias 6seas.( almohadillas de gel y
taloneras)

PACIENTE:

 Presentacion del equipo

« Informacion al paciente (proceso)

o Valoracion enfermera: Necesidades Basicas.

o Confirmar ayunas, incluido liquidos.

o Verificar lado afecto

Preoperatorio inmediato

Incidir en la necesidad n° 9 seguridad (evitar peligros del entomo):
o Comprobar datos personales (nombre, historia,
o Corroborar posibles alergias y antecedentes clinicos importantes.

o Verificar ausencia de prétesis, objetos personales, y esmalte en ufias.

pulsera identificacion y parte quiriirgico)

ESTRUCTURA: e

* Revision / Chequeo aparato anestesia,
carro medicacion, bisturi eléctrico,
aspirador, lamparas y toma de tiera

 Peticion y recepcion de instrumental
quirlirgico

REVISION ANATOMICA:

Intraoperatorio

Profilaxis Sila duracién de la cirugia es mayor de cuatro horas, 2° dosis

POSICION: ANESTESIA: PLACA NEUTRA PARA USO DE BISTURI ELECTRICO:
DECUBITO SUPINO con hiperextension de cuello (se coloca un
rosco debajo) y hombros elevados a través de una sabana
enrollada. Brazos pegados al cuerpo con pafios. Fijacion del
paciente con cinchas en la zona de las rodillas y debajo de huecos
popliteos se coloca una almohada

* Monitorizar constantes vitales

* Proporcionar seguridad y confort. Control normotermia

* Vigilancia de perfusiones

« Siprecisa: Via central en el lado derecho, catéter radial lado
izquierdo, catéter epidural y sondaje vesical.

CAMPO QUIRURGICO:

* Revisar correcto rasurado

+ Desinfeccién con lica 2% (ProtocololQZ)
INSTRUMENTAL QUIRURGICO
« Comp iizacién y del i

* Colocacion en musio

ASPIRADOR:

« Conectar aspirador eléctrico.
REGISTRO:

* Rellenar la

Incluir en Historia Clinica copia de hoja de Actividad
Quirdrgica y registro de anestesia.

Hoja de Anatomia Patoldgica. Corroborar identificacion
del paciente, solicitud y muestras

Check list. (Listado de verificacion quirirgica)

Registro hoja de estupefacientes

R to de gasa, ei

Limpieza y desinfeccion de herida quirirgica (SF, secado,
clorhexidina alcohdlica 2%)

Colocacion de apésito

Colaborar con anestesia (proporcionar dispositivos de

* Ayudar en la movilizacién de la paciente desde la mesa
quirlrgica hasta su cama
« Cubrir al paciente y trasladar a la unidad postquirirgica

Recoger el material utilizado
Realizar test de” lavado flush” en el carro de anestesia.

Pos
Intervencion

oxigenoterapia, monitorizacion para traslado)

« Puntos de alambre

* Sedadel0 A T5cm (drenaje)

* Novosyn® 0 A S0cm 36" (Masculo)

* Novosyn® 2/0 A4 70 cm 28" (Subcutanen)
» Grapadora

TECNICA DE INTERVENCION NECESIDADES DE MATERIAL

TECNICAS DE INTERVENCION: APARATAJE: MATERIAL FUNGIBLE: INSTRUMENTAL:
« Abordaje a través de esternotomia + Aparato de anestesia » Setuniversal
= Colocacion de separador estemnal + Consola de Invos « Funda de mesa de mayo » Caja de Toracotomia A
= Exploracion cavidad para localizar el timo + Consola de Bis » Paguete pafios estériles » Cajade Hueso
« Serealiza una incisién en pleura mediastinica, se refrae el Ibulo + Cansola de Vigileo « Paquete sabana estéril * Motor siera

derecho del timo para liberarlo del pericardio + Bombas de perfusion » Batas+Guantes estériles del tamafio preciso » Pila del Motor
» Luego, desde el arco adriico hasta la zona de entrada cervical, junio « Mesa instrumental » (asas, compresas con contraste y bolitas » Cuchara

al labulo izquierdo disecandolo de |a pleura mediastinica izquierda. + Mesamayo « Mangos de lampara = Porfaagujas con cabeza gruesa
» Diseccidn de los cuernos superiores y se colocan clips en las venas + Apoyabrazos « Bisturl eléctrico + prolongador » Coria alambres

timicas + Bisturl eléctrico « Alforja » Cable de Harménico® o
» Reseccion de la grasa peritimica + Aspirador Eléctrico » Campo estéril de betadine Thunderbeat® (en caso de que el
= Extraccion del timo « Harménico, Thunderbeat o « Goma de aspiracion + terminal mediano (yankauer) cirujano lo quiera)
« Revision hemostasia Maryland segin cirujano * Aptsito = Separador estemal
» Colocacion de drenaje tipo Redon + Balon naranja « Drenaje tipo Redon
» Cierre por planos + Insuflador Tisseel® (entorax | « Hoja de bisturl n® 23 (2)
» Realizar cura y colocacion aposilo se usa para hinchar balon « Tubo normal o anillado para la intubacién
POSIBLES COMPLICACIONES: naranja = Sigrra no oscilanta
= Hemorragia * Consola energia segin » Thunderbeat®, Harménico® o Maryland® segln cirujano
» Tragueobronquitis dinujano+pedal
= Atelectasia
= Infeccién

FARMACIA: SUTURAS:
+ Floseal®  Ligaduras de seda 2/0, 0

MANTENIMIENTO DEL INSTRUMENTAL :

Identificacion y revision del instrumental

Rellenar hoja de instrumental de caja mandada por la central de
esterilizacion

Ante cualquier duda, no usar la caja y avisar a esterilizacion

en la hoja de instrumental.

Revisar que todos los controles de esterilizacion han virado correctamente.

Si alguna pieza sale defectuosa, mandaria a reparar o indicar su reposicion

ESTERILIZACION:
* Instrumental en autoclave a 134°
« Resto de un solo uso.

Realizada por: Sonia Baguedano Garcia, Raguel Martinez y Beatriz Garcia Latasa de Aranibar
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ANEXO IX. LISTADO DE PRINCIPALES FARMACOS QUE
PUEDEN INTERFERIR CON LA TRANSMISION NEUROMUSCULAR

Clase farmacoldégica

Farmacos asociados con empeoramiento de la MG

Antiarritmicos

Procainamida, quinidina, verapamil, propafenona

Antibiodticos

Aminoglucédsidos, fluoroquinolonas, azitromicina,

clindamicina, telitromicina

Antiepilépticos

Carbamazepina, fenitoina, gabapentina

Antimalaricos

Cloroquina, quinina

Betabloqueantes

Propanolol, timolol

Inhibidores checkpoint

Pembrolizumab, nivolumab

Psicofarmacos

Litio

Miscelanea

Toxina botulinica, D-penicilamina, interferén alfa,

magnesio
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