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Manejo perioperatorio en paciente con esclerosis sistémica,
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ABSTRACT

Systemic sclerosis is an orphan disease characterized by tissue fibrosis and organ dysfunction, mainly lung and heart. Its pathogenesis is still not
clearly determined, although indications of genetic predisposition and alteration of immune function have been found. This pathology represents
a challenge for the anesthesiologist from the approach of airway as well as the anesthetic technique, and other key aspects (venous access,
monitoring of vital signs, protective pulmonary ventilation). A clinical case of a 12-year-old female with a history of diffuse systemic sclerosis and
a history of 3 previous surgical procedures is presented; she arrives for a scheduled cosmetic procedure. Difficult airway predictors, without pre-
surgical tests.
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RESUMEN

La esclerosis sistémica es una enfermedad huérfana caracterizada por fibrosis de los tejidos y disfuncién organica, principalmente, de pulmény
corazon. Su etiopatogenia aiin no esta claramente determinada aunque se han encontrado indicios de predisposicion genética y alteracién de la
funcién inmunoldégica. Esta patologia representa un desafio para el anestesidlogo desde el abordaje de la via aérea asi como la técnica anestésica,
y otros aspectos claves (los accesos venosos, la monitorizacion de signos vitales, la ventilacion pulmonar protectora). Se presenta un caso clinico
de una femenina de 12 afos con antecedente de esclerosis sistémica difusa, y antecedente de 3 procedimientos quirdrgicos previos. Llega para
procedimiento estético programado. Predictores de via aérea dificil, sin exdmenes prequirlrgicos.
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Introduccion

medad autoinmunitaria crénica, que se caracteriza por la

fibrosis y el engrosamiento de la piel, asi como a 6rga-
nos internos como los vasos sanguineos, pulmones, rifiones,
tracto gastrointestinal, corazén, y disfuncion progresiva. Con
un amplio espectro de presentacion clinica, esta clasificada en
una forma cutanea limitada y una enfermedad sistémica difusa
mas agresival1]. La incidencia global es de 1 por cada 10.000
personas; considerdandose una enfermedad huérfana, con una
proporcién mujer a hombre de 4:1. Presenta una tasa de super-
vivencia a diez anos del 66%][2], y su mortalidad esta relacio-
nada principalmente con fibrosis pulmonar (19%), hipertensién
arterial pulmonar (14%) y enfermedad miocéardica (14%)[1]. La
amplitud de complicaciones de la enfermedad representa un
desafio perioperatorio para los anestesidlogos quienes deben
adecuar las escalas de riesgo y las guias de manejo individuali-
zado en el proceso anestésico. A continuacion se presenta un
caso clinico con un diagndstico de ES y se discuten puntos clave
en el abordaje perioperatorio.

| a esclerosis sistémica (ES) o esclerodermia es una enfer-

Caso clinico

Se traté de una nifia de 13 afios de edad con antecedente
de esclerosis sistémica con componente mixto, aparentemente
diagnosticado desde los 6 meses de vida. Tiene antecedentes
de 3 procedimientos quirdrgicos relacionados con reconstruc-
cion facial por dismorfias multiples. A la valoracion pre anestési-
ca: ASA I, talla 166 c¢cm, peso 60 kg, perimetro cefalico 55 cm,
asimetrfa facial, frente prominente, nariz grande con puente
nasal alto y delgado, hipoplasia de rama mandibular izquierda,
orejas de implantacion baja, rigidez cervical (Figura 1A'y 1B).
Glandulas mamarias asimétricas con hiperpigmentacién, retrac-
cion de rejilla costal izquierda e hipoplasia pectoral izquierda
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Figura 2. Glandulas mamarias asimétricas, retraccién costal e
hiperpigmentacion izquierda. Fuente: Autor.

(Figura 2). No se auscultaron soplos cardiacos. Extremidades
con aracnodactilia, mano izquierda con retracciéon de mufieca y
acortamiento de quinto dedo. Via aérea: apertura oral de 2 cm,
extension cervical < 352, distancia tiromentoniana < 6,5 cm,
mallampati lll, test de mordida del labio superior clase 3.

La paciente fue programada para nueva cirugia de recons-
truccion facial con lipoinjerto de pared abdominal. El dia del
procedimiento se administrd midazolam a dosis de 0,5 mg/kg.
Monitorfa no invasiva de signos vitales (PA, SO,, EEG). Preoxige-
nacion con mascara facial dificil por sello inadecuado, con flujo
de 10 L/min, durante 5 minutos; hasta obtener un end tidal O,
mayor al 90%. Para la induccién anestésica se utilizé lidocaina
1 mg/kg, propofol 2 mg/kg, y remifentanil 2 mcg/kg. Se intentd
ventilacion sin relajacion neuromuscular, la cual se considerd

Figura 1.
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dificil; por ende se decidié no usar relajante.

En conjunto con dos anestesiélogos se definié induccion
anestésica completa para manejo de la via aérea; planteando
los siguientes planes: a. Laringoscopia directa (con un grado de
Cormack-Lehane IV); b. Videolaringoscopia con hoja angulada
N°3 (con visualizacion parcial de la glotis); se prosiguié al plan;
¢. Fibrobroncoscopia con insercién de tubo anillado. Esta Ultima
exitosa en segundo intento. Durante los primeros dos procedi-
mientos, se otorgd a la paciente oxigenacién apneica mediante
canula nasal, y entre cada uno se ventilaba nuevamente la pa-
ciente, por lo que nunca presenté disminucién en los valores de
oximetria. El mantenimiento anestésico se realizd con técnica
de TIVA (propofol/remifentanilo), a dosis guiadas.Ventilacion
pulmonar en modo SIMV (ventilacidn mandatoria intermitente
sincronizada), con un volumen tidal de 6 ml/kg, y Fi0, 0,4.

Al finalizar el procedimiento se extubé 10 minutos poste-
riores al cierre de los anestésicos; bajo inspiracién profunda. Se
lleva a sala de recuperacién postanestésica con Aldrete 9/10,
respiracion espontanea con adecuado patrén ventilatorio; sin
dolor y signos vitales estables.

Discusion

La esclerosis sistémica es una enfermedad huérfana en la
que se produce fibrosis de la piel y otros 6rganos[1]. La preva-
lencia de enfermedad cardiaca y pulmonar, deben ser un obje-
tivo de analisis durante la valoracién perioperatoria. No existen
lineamientos especificos de la enfermedad, por lo que se deben
tener en cuenta consensos generales preoperatorios. La guia de
valoracién cardiovascular preoperatoria propone la realizacion
de estudios complementarios previo a llevar el paciente a ciru-
gia electiva de acuerdo a los hallazgos clinicos. En un paciente
clasificado de alto riesgo se deben considerar toma de exdme-
nes si es mayor de 45 afnos; y de riesgo intermedio si es mayor a
65 afos: EEG de 12 derivaciones, ecocardiograma, medicion de
niveles de troponina y pro-BNP; teniendo en cuenta un enfoque
multidisciplinario con el objetivo de optimizar el paciente. En el
paciente con enfermedad cardiaca establecida y adherencia al
tratamiento médico; se debe considerar llevar el tipo de proce-
dimiento y la técnica anestésica, segun los consensos de cirugia
cardiacal3]. La ecocardiografia debe ir dirigida a la evaluacion
estructural y dindmica cardiaca, y la arteria pulmonar, evaluan-
do el riesgo de hipertensién pulmonar durante la ventilacion
controladal4].

Una particularidad de la ES es la predisposicion inmunolé-
gica a trombosis secundaria a dafio vascular periférico, que se
presenta como fendmeno de Raynaud y Ulceras digitales. Este
riesgo debe abordarse segun el antecedente de manejo anti-
trombético[5]. Otro punto clave en este sentido, es la precau-
cion con el uso de brazaletes para la toma de presién arterial,
los accesos venosos periféricos en miembros superiores, y el
control de la temperatura. Ante una emergencia médica debe
realizarse ecocardiografia transoperatoria y monitoria invasiva
segln el grado de compromiso clinico[1].

En la valoracion pulmonar debe incluirse la espirometria,
capacidad de difusion del monoxido de carbono, y el test de
caminata de 6 minutos en terreno plano; para evaluar la hete-
rogeneidad de la ventilacion pulmonar, y la capacidad muscular
de la mismal[6].
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En cualquier escenario, el algoritmo conlleva a programar
la cirugia del paciente una vez esté completamente estudiado,
por lo cual, el dia del procedimiento realizar una valoracién pre-
anestésica en sala, con la finalidad de hallar descompensacio-
nes de la enfermedad subyacente es mandatoria. La induccién
de anestesia general en un paciente con compromiso cardio-
vascular debe ser guiada por metas y bajo monitoria invasiva; se
recomienda dos accesos venosos periféricos o un acceso veno-
so central, de acuerdo a la estimacion del tiempo quirargico y el
procedimiento. Se deben preferir inductores con menores efec-
tos sobre el sistema cardiovascular y la presion arterial; o reali-
zar una induccién prolongada; evitando la hipotensién[4],[7].

La prevalencia de enfermedad cardiaca es relevante en el
paciente con esclerosis sistémica, por el riesgo infarto agudo de
miocardio perioperatorio, secundario a fibrosis miocardica[1].
Sin embargo; es importante tener en cuenta que se expresa
generalmente con insuficiencia cardiaca congestiva progresiva,
disfuncion diastdlica, afectacion del nodo sinoauricular y arrit-
mias (taquicardias supraventriculares y taquiarritmias ventricu-
lares) con una prevalencia de 4% - 51%]8].

Un aspecto clave es el abordaje de la via aérea en la pacien-
te: la rigidez facial y cervical, limitaban la hiperextension cervi-
cal, anadido a los multiples predictores de via aérea dificil para
ventilar con mascara facial, colocacion de dispositivo supraglo-
tico y la laringoscopia directa. De acuerdo, a la estrategia Vor-
tex aplicada se propone la co-oxigenacion del paciente durante
al menos 10 minutos. Las maniobras de Hany la triple manio-
bra de Safar, para nuestro caso no fueron posibles. Durante la
valoracién preanestésica, la evaluacion de la via aérea debe ir
dirigida no sélo al diagndstico de una via aérea dificil predicha,
sino también a establecer un plan de via aérea segun el pacien-
te. En este sentido, ademas se tienen en cuenta los dispositivos
disponibles en la institucién; y siempre solicitar ayuda de otro
anestesidlogo. Si esta disponible, realizar evaluacion ecografica
de la via aérea y marcaciéon de la membrana cricotiroidea. En
nuestro caso, existia un riesgo elevado de C/ICO (Can't Intuba-
tion, Can't Oxygenation); por lo cual, se considerd en primera
instancia laringoscopia directa; segundo videolaringoscopia; vy
en tercer lugar, la fibrobroncoscopia con paciente bajo induc-
cion completa sin relajacion neuromuscular. Una recomenda-
cion adicional es el uso de lubricantes con vasoconstrictores y
uso de dispositivos de material suave, por riesgo de sangrado
debido a la prevalencia de telangiectasias en la mucosa nasal y
oral. Estos pacientes deben considerarse como “estémago lle-
no” dada la hipomotilidad del esfinter esofagico inferior que
predispone a broncoaspiracion[1],[4].

Al iniciar la ventilacién pulmonar controlada, los parame-
tros ventilatorios deben ir ajustados a la dinamica del paciente.
Los pacientes con esclerosis sistémica tienen una prevalencia
de disfuncién pulmonar del 75%, principalmente relacionada
con la difusion de mondxido de carbono[9] Ademas, una dis-
tensibilidad pulmonar disminuida, por lo que son susceptibles
a elevacién de las presiones PICO y Plateau. La ventilaciéon pul-
monar con presion positiva puede desencadenar una crisis de
hipertensién pulmonar[4],[10].

La ES es una enfermedad huérfana con alta mortalidad re-
lacionada principalmente al compromiso vascular, pulmonar y
cardiaco, las investigaciones actuales apuntan a la optimizacién
de la condicién del paciente y el manejo integral. El anestesio-
logo debe conocer esta patologia y adecuar el abordaje perio-



peratorio, mediante el planteamiento de estrategias individua-
lizadas segun el compromiso y gravedad organica/sistémica de
cada paciente.
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