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orphananesthesia
Recomendaciones para la anestesia de pacientes 

con 

Artrogriposis múltiple congénita  

Nombre de la enfermedad:   Artrogriposis múltiple congénita 

CIE 10:  Q74.32 

Sinónimos:   Artrogriposis, Amioplasia congénita, Artromiodisplasia congénita, 
síndrome de Guérin-Stern, Myodystrophia fetalis deformans 

Resumen de la enfermedad:  La artrogriposis múltiple congénita (AMC) es la 
manifestación clínica de un síndrome congénito con una incidencia estimada de 1:3.000-
10.000 [25,30,38]. Dentro del útero, la frecuencia de movimientos del feto se reduce 
debido a las múltiples contracturas articulares, en su mayoría simétricas. Principalmente 
están afectadas las grandes articulaciones de las extremidades, la columna vertebral 
[12], y también la región otorrinolaringológica [10,11], con una severidad variable. 
Además, los pacientes presentan escasa masa muscular y un tejido subcutáneo poco 
desarrollado. Durante el crecimiento, se generan numerosas deformidades. Otros siste-
mas pueden estar afectados (SNC, sistema cardiovascular, pulmones, tracto gastroin-
testinal, tracto urogenital, pared abdominal). En la mayoría de los casos, los pacientes 
desarrollan inteligencia normal. 

 

Los detalles de la causa de esta enfermedad no progresiva no están claros. La dis-
minución de la frecuencia de los movimientos fetales parece ser significativa, por 
diferentes motivos [16]. Entre otros, factores externos (por ejemplo, oligohidramnios, 
tabique uterino), y principalmente los cambios metabólicos en las células musculares 
("forma miopática") o una alteración de las células del cuerno anterior de la médula 
espinal ("forma neuropática") se consideran posibles desencadenantes. Por lo tanto, no 
es sorprendente que numerosos síndromes puedan asociarse con AMC (por ejemplo, 
el síndrome de Freeman-Sheldon [1,2], el síndrome de Brown [3], el síndrome de 
Bruck[4], o el síndrome ARC [5,46]). Incluso algunas enfermedades maternas (miastenia 
gravis [7,44]) o el consumo de drogas durante el embarazo [6,31] así como infecciones 
materna so fetales como la del virus zika [52], pueden conducir a la AMC del feto. 

La clasificación clínica se puede realizar según tres grados de gravedad ("clasificación 
de Munich") [37]:  

Tipo 1: afectación principal de las extremidades y posiblemente de los músculos del 
cuello y del tronco; p.ej.:  

 - La afectación comienza en manos y pies; como la aracnodactilia contractural (llama-
das artrogriposis distales; autosómicas dominantes)  
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 - Afectación de todas las extremidades, incluida la articulación del hombro y la cadera 
(60-80%) con rotación interna simétrica de los hombros, codos extendidos fijos, flexión 
y contracturas de extensión de las articulaciones de la rodilla, así como partes distales 
de la pierna de forma cilíndrica, pie equino varo (aprox. 85%) (llamada amioplasia; 
generalmente esporádica)  

Tipo 2: principalmente malformaciones de la línea media; afectación de las extremidades 
(ver tipo 1), así como malformaciones de diferentes órganos (por ejemplo, hernia 
diafragmática, escoliosis pronunciada), “pterygyum”. En la artrogriposis distal se distin-
guen subgrupos adicionales. 

Tipo 3: trastornos dismórficos y malformaciones adicionales; trastornos del SNC. 

Estos son síndromes polifacéticos de los cuales la AMC es solo un aspecto; la severidad 
del síndrome se debe a la malformación adicional.  

Con frecuencia, los pacientes con AMC tienen que someterse a intervenciones quirúr-
gicas recurrentes. En este contexto, deben observarse varias particularidades aneste-
siológicas. 

 

Medicina en elaboración 

Quizás haya nuevos conocimientos  

Cada paciente es único  

Quizá el diagnóstico sea erróneo  

 
 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia 
y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía tipica 

En primer lugar, los pacientes con AMC deben someterse a intervenciones de cirugía 
ortopédica (pediátrica) [39]. Se corregirán las deformidades existentes (p. ej., pies 
zambos [25], luxaciones y contracturas de cadera, luxaciones patelares y acortamientos 
del tendón de Aquiles [25]).  

También son comunes las intervenciones de extremidades superiores [23,28].  

Después del primer año de vida, hasta el 65% de los pacientes desarrollan escoliosis, 
que posiblemente tengan necesidad de corrección [12].  

Con frecuencia, cuando son bebés se realizan biopsias musculares [22]. 

Posiblemente, se necesitan intervenciones adicionales dependiendo de las malforma-
ciones acompañantes (por ejemplo, hernia inguinal, sindactilia, hipospadia, onfalocele 
[10], criptorquidia, cálculos renales [17], reflujo gastrointestinal [20], deformidades 
estéticas), enfermedades subyacentes o del síndrome que causa la enfermedad.  

En muchos casos, las intervenciones duran varias horas. 

 

Tipo de anestesia  

Los principales problemas en la anestesia de pacientes con AMC están relacionados 
con una vía aérea potencialmente difícil, malas condiciones de las vías venosas (que 
mejoran después de la infancia), así como hipertermia intraoperatoria [17-19,25,27,30]. 
Con frecuencia, los pacientes con AMC tienen que someterse a intervenciones 
quirúrgicas recurrentes ya desde la infancia.  

La anestesia regional preoperatoria parece ser ventajosa, ya sea como procedimiento 
anestésico único o en combinación con anestesia general. En niños pequeños, la 
anestesia regional se realiza con el paciente sometido a anestesia general. 

Normalmente, las técnicas regionales periféricas funcionan bien, como se describe en 
la literatura con respecto a las extremidades superiores e inferiores [22,23,30]. Los 
ulktrasonidos aumentan la tasa de éxitos en bloqueos de nervios periféricos en niños 
con artrogriposis ya que la respuesta a la estimulación del nervios a menudo difícil de 
evidenciar debido a las contracturas [47]. Sin embargo, la sustitución del tejido muscular 
normal por grasa y tejido fibroso puede empeorar la visibilidad de los nervios con ultra-
sonidos. 

Para cirugía de extremidades superiores, se recomiendan los bloqueos axilar, 
supraclavicular e infraclavicular. Para la de extremidad inferior, paravertebral, lumbar, 
epidural, iliofascial, femoral y ciático que producen analgesia. Se ha comunicado el uso 
de ropivacaina (0,2%, 0,375%, 0,5% y 0,75%), bupivacaina (0,5%) y lidocaína (2%). De 
forma alternativa puede emplearse un catéter tunelizado [54]. 

Ocasionalmente, la colocación del catéter puede ser complicada debido a las contractu-
ras de las extremidades [23]. Para una mejor movilización y analgesia postoperatoria 
adecuadas es recomendable elegir un procedimiento basado en catéter.  

Además, han sido útiles las infiltraciones intraoperatorias de los bordes de la herida.  
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Debido a los cambios en la columna vertebral y a una difusión impredecible del 
anestésico local [51], la anestesia regional perimedular ha sido descrita en parte como 
imposible (anestesia intradural [22]) o insuficiente (bloqueo epidural unilateral [34]). En 
algunos casos clínicos, anestesia intradural de dosis única [42], o anestesia intradural 
continua aparentemente fueron predecibles [32,33].  

En cuanto a la anestesia caudal en los bebés, hay buenas experiencias con el método 
de dosis única, que se aplica con mayor frecuencia [25,30]. Sin embargo, es posible la 
colocación de un catéter caudal [24]. Un catéter caudal permanente cerca de la región 
anal debe limitarse para evitar la formación de abscesos; además, debe comprobarse a 
intervalos cortos [25]. 

Analgo-sedación: Básicamente, no hay contraindicaciones. En pacientes con AMC, se 
supone una respuesta ligeramente mayor hacia los fármacos depresores respiratorios. 
Con una historia clínica de reflujo gastroesofágico, se debe tener en cuenta un mayor 
riesgo de aspiración de contenido gástrico [17,30]. 

 

Procedimientos diagnósticos adicionales necesarios (preoperatorios) 

Básicamente, en pacientes con AMC no se requieren pruebas diagnósticas preopera-
torios adicionales. Debido a las características polimórficas y a las causas de esta 
enfermedad, es indispensable realizar una evaluación exacta de la gravedad de la 
enfermedad, la forma de la cabeza, las contracturas y las deformidades raquídeas y 
torácicas. Los datos analíticos relativos a las operaciones e intubaciones anteriores 
proporcionan información valiosa sobre los riesgos de intubación que deben preverse. 

Muestras de sangre: en el caso de intervenciones menores y datos analíticos poco 
evidentes, se pueden evitar analíticas antes de la cirugía o, más bien, posponer al 
período después de la inducción de la anestesia, debido a la dificultad en el acceso 
venoso. 

ECG/UCG: no existe enfermedad cardíaca congénita específica en relación con la AMC. 
En la literatura, las comunicaciones sobre anomalías como el ductus arterioso 
persistente, la coartación aortica y la estenosis aórtica se evalúan principalmente como 
coincidencias esporádicas de estas enfermedades [21,30]. 

Radiografía torácica, pruebas respiratorias funcionales, gasometría: deben realizarse en 
función de la existencia y la gravedad de la escoliosis, la hipoplasia pulmonar, la 
deformidad torácica o la miopatía, así como el tamaño y el tipo de la intervención 
prevista. En estas circunstancias, podría existir un trastorno de ventilación restrictivo 
que debería investigarse [12,17]. 

Las preguntas específicas sobre las aspiraciones recurrentes, la neumonía y el reflujo 
forman parte de la anamnesis. 

En el caso de niños con agitación, el análisis de gases en sangre puede realizarse con 
gasometría en sangre capilar. 

Se recomienda evaluación para apnea obstructiva del sueño en pacientes con historia 
de ronquido. La artrogriposis puede dar esta alteración e hipoventilación del sueño [50]. 

Imagen de la columna cervical: en pacientes con AMC con síntomas clínicos relaciona-
dos con inestabilidad de la columna cervical, se recomienda realizar una evaluación 
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neurorradiológica de la unión craneocervical. Se ha descrito un caso de subluxación 
antlantoaxoidea debido a la AMC [13]. Las escoliosis que comprenden la columna 
cervical o el síndrome de Klippel-Feil pueden provocar estos síntomas [30]. 

Otras investigaciones: el sistema involucrado con mayor frecuencia es, después del 
sistema musculoesquelético, el tracto urogenital (10-42%). En este sentido, el hipo-
spadias y las anomalías renales (riñones duplicados o la falta de riñones, alteraciones 
funcionales similares al síndrome de Fanconi) [15] son relevantes desde el punto de 
vista del anestesiólogo. Los pacientes con el síndrome ARC extremadamente raro 
(artrogriposis, disfunción renal, colestasis) [5] se ven particularmente afectados por 
alteraciones de la función renal, trastornos hepáticos, hipotiroidismo y enfermedades 
cardiacas congénitas. 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

Hasta en el 25% de los pacientes con AMC, se puede prever una laringoscopia directa 
y/o intubación difícil o imposible [17,30]. Los hallazgos causales típicos son, por ejemplo: 
apertura oral estrecha, hipoplasia mandibular (micrognatia), paladar alto y arqueado, 
movilidad reducida de la lengua, aspecto similar al del síndrome de Pierre Robin, cuello 
corto, tortícolis y epiglotis en forma de omega. También se han descrito paladar hendido 
y hemangiomas grandes en la cara [8-11,26,30]. 

En la mayoría de los casos de intubación difícil, se han comunicado buenas condiciones 
para la ventilación con mascarilla  laríngea. Sin embargo, hay un un caso que describe 
el fracaso de la ventilación a través de mascarilla laríngea debido a cambios anatómicos 
masivos [9,42,49]. 

De acuerdo con todas las fuentes bibliográficas consultadas, la respiración con máscara 
fue posible sin ningún problema. En particular, cuando la intubación es indispensable, 
es recomendable tener disponibles ayudas respiratorias (pediátricas) generalmente 
utilizadas en la práctica médica, además de la mascarilla laríngea [54].  

Se publicado intubaciones con éxito a través de mascarilla laríngea, catéter de 
intercambio de las vías respiratorias de Cook, mediante fibroscopio flexible y con el uso 
del laringoscopio McCoy asociado a catéter Fogarty [8-10]. Puede darse necesidad de 
cricotiroidotomía emergente [49]. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos 
sanguíneos 

En los pacientes con AMC, generalmente no se observa una mayor tendencia al 
sangrado en comparación con los pacientes sin AMC. Una vez más, una anamnesis 
dirigida detallada en cada caso determina la planificación preoperatoria. 

Sin embargo, en el caso del síndrome ARC (artrogriposis, disfunción renal, colestasis) 
se ha descrito un trastorno funcional de las plaquetas. Sí se comunicó un caso de 
hemorragia inesperadamente grave después de una biopsia hepática percutánea u un 
caso con una hemorragia nasal espontánea con compromiso vital [14,46]. 

Se recomienda precaución en pacientes que toman ácido valproico. Los efectos 
secundarios relacionados con la hemorragia son: trombocitopenia, y un tiempo de 
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hemorragia prolongado debido a una concentración reducida de fibrinógeno, factor VIII 
e inhibición de la fase secundaria de agregación plaquetaria. Si hay tiempo suficiente 
antes de las intervenciones quirúrgicas mayores (neurocirugía, operaciones de cadera), 
el antiepiléptico posiblemente debería cambiarse bajo supervisión médica experta. Se 
ha comprobado el éxito de la utilización de sistemas recuperadores de sangre (“cell 
saver”) en operaciones con abundante hemorragia (por ejemplo, osteotomía pélvica, 
corrección de la escoliosis de segmento largo mediante fusión). 

La cirugía de las extremidades distales con frecuencia se realiza bajo un paro circula-
torio local (torniquete). 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No hay evidencia de un riesgo mayor de trombosis o del requerimiento regular de 
anticoagulantes por parte de pacientes con AMC. Sin embargo, también en estos casos, 
la anamnesis debe incluir preguntas al respecto, por ejemplo sobre tendencia familiar a 
desarrollar trombosis (trombofilia). 

Postoperatoriamente, en particular después de las intervenciones de extremidades 
inferiores y durante largos periodos de inmovilización, en general debe considerarse una 
profilaxis de la trombosis desde el comienzo de la pubertad. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

Con frecuencia, los niños con AMC son muy delgados como consecuencia de la 
reducción del tejido subcutáneo, la reducción de la masa muscular y debido a problemas 
de nutrición que posiblemente existen en el caso de la forma neurogénica de AMC 
(reflujo, disfagia, aspiraciones [11,17,30]). 

Junto con las contracturas preexistentes, el posicionamiento de los pacientes para la 
cirugía se vuelve más difícil. 

Para evitar los decúbitos, es obligatoria la minuciosa colocación de almohadillas debajo 
de todas las partes del cuerpo que apoyan.  

Ya en la fase inicial de la anestesia, especialmente en niños pequeños, se debe recordar 
el control de la temperatura. 

Debido a la reducida flexibilidad de las articulaciones y la falta de movimientos, los fetos 
y los recién nacidos pueden desarrollar osteopenia. El riesgo de fractura de huesos 
largos y huecos durante el parto aumenta en los niños afectados [35]. La osteoporosis 
ya existe en la infancia [23]. Esto subraya la importancia de un posicionamiento 
cuidadoso, aunque no hay evidencia de la relevancia clínica de la osteoporosis a este 
respecto. 
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Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica que 
toma el paciente 

Los pacientes no toman medicación crónica particular en la AMC. Como se mencionó 
anteriormente, se debe realizar una anamnesis detallada con respecto a las enferme-
dades concomitantes. 

 

Procedimientos anestésicos 

Tiene sentido dar una premedicación oral ansiolítica mediante la administración de una 
benzodiazepina (por ejemplo, midazolam) en una dosis conservadora (0,4-0,5 mg/kg) 
[25]; sin embargo, no todos los autores están de acuerdo [23]. 

Debido a la mala calidad de las venas y a que la mayoría de los pacientes son 
pediátricos, en muchos casos es necesaria la inducción inhalatoria de anestesia. A este 
respecto, se describe el uso sin problemas de sevoflurano, halotano [28,30], pero 
también de una mezcla de N2O/O2 [25]. En algunos casos, no es posible obtener 
acceso venoso periférico y se requiere la colocación inicial de un catéter venoso central 
[25,30], pero desde la introducción de los ultrasonidos la inserción guiada por 
ultrasonidos es de gran ayuda [53]. 

Para la inducción intravenosa, el propofol y el tiopental fueron útiles [20,23,25,28,30]. 
También hay informes positivos sobre la ketamina/midazolam [17,23,43]. 

Debido a su escasa masa muscular, así como a los cambios neurogénicos y miopáticos, 
los pacientes con AMC pueden mostrarse sensibles a los anestésicos inhalatorios e 
intravenosos, a los relajantes musculares no despolarizantes y a los opiáceos 
[17,23,30,34]. Es preferible utilizar los derivados de estos grupos de fármacos con 
eficacia a corto plazo. De esta manera, se puede reducir el riesgo de complicaciones 
postoperatorias [18,19,30]. No hay contraindicaciones absolutas en lo que se refiere a 
ciertos narcóticos. 

La anestesia puede mantenerse administrando anestésicos intravenosos o inhalados 
(también en combinación con N2O). 

Los pacientes con AMC pueden tener inestabilidad hemodinámica. También puede 
aparecer sin enfermedad cardiaca subyacente y requerir vasopresores [53]. Debe estar 
disponible medicación vasoactiva. 

La hipertermia perioperatoria (diagnóstico diferencial: hipertermia maligna) en la AMC 
se trata en el tema "Diagnóstico diferencial típico". 

Como medida de precaución, se debe evitar succinilcolina. Aunque en muchos casos 
este medicamento se ha usado sin causar ningún problema [27,34], la succinilcolina 
puede provocar incrementos de potasio en el caso de un componente miopático 
subyacente de la AMC [28,30]. 

Siempre que sea posible, es muy razonable combinar la narcosis con la anestesia 
regional para los pacientes con AMC. Esto conduce a una menor demanda de anesté-
sicos, a condiciones circulatorias estables, al mantenimiento de la respiración espontá-
nea (si es necesario), a la prevención del estrés y a una terapia suficiente para el dolor 
perioperatorio. Esto último es ventajoso, especialmente en la fase postoperatoria 
inmediata y esencial para el éxito de la operación [18,19,23,51]. 
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El paracetamol (acetaminofén) ajustado al peso puede emplearse para el dolor [54]. 

No hay particularidades descritas con respecto a la aplicación de anestésicos locales. 
La combinación de anestésicos locales con adyuvantes como clonidina en el caso de 
anestesia regional periférica o de sufentanilo, o mejor adrenalina en el caso de anestesia 
epidural (caudal) se ha aplicado con éxito. 

 

Monitorización especial o adicional 

Como parte de la monitorización estándar, la vigilancia de la temperatura y el CO2 es 
de particular importancia, incluso en intervenciones menores. La razón es que la AMC 
suele ir acompañada de una reacción hipermetabólica intraoperatoria inespecífica 
(hipertermia). En estas circunstancias, el paciente posiblemente desarrolle acidosis e 
hiperpotasemia. Las mediciones  intraoperatorias repetidas de pH y concentraciones de 
K+ pueden proporcionar información valiosa. 

La aplicación de monitorización del bloqueo neuromuscular después de la 
administración de bloqueantes musculares es aconsejable (difícil de calcular la duración 
del bloqueo neuromuscular que conlleva el riesgo de bloqueo neuromuscular residual 
postoperatorio). 

No se dispone de investigaciones sobre la medición de la profundidad anestésica (por 
ejemplo, BIS) en pacientes con AMC. 

Debido a la duración frecuentemente prolongada de las operaciones (y con respecto a 
la posibilidad de catéteres caudales/epidurales permanentes), el sondaje vesical es útil. 

En el casos con antecedentes de reflujo o aspiración, se puede considerar la colocación 
de una sonda nasogástrica intraoperatoria. 

 

Posibles complicaciones 

Los problemas más  frecuentes en pacientes con AMC que se describen en la literatura, 
se mencionaron antes o se describen en "diagnósticos diferenciales típicos". 

 

Cuidados postoperatorios 

Después de la operación, los pacientes con AMC parecen tener una predisposición a 
los problemas respiratorios. Se ha descrito la aparición frecuente de estridor posterior a 
la extubación, después de una intubación difícil [30]. Se ha descrito sensibilidad 
aumentada a bloqueantes neuromusculares y opioides [51]. 

En el caso de los componentes neurogénicos de la AMC y los efectos residuales 
adicionales de la anestesia, los pacientes a veces desarrollan un control reducido del 
tracto respiratorio superior y trastornos de la deglución durante la fase de recuperación. 
Especialmente los pacientes con trastorno pulmonar restrictivo conocido (por ejemplo, 
escoliosis severa, hipoplasia pulmonar, miopatía, aspiraciones recurrentes preexisten-
tes) muestran una tendencia postoperatoria hacia la hipoventilación y la formación de 
atelectasias con necesidad prolongada de oxígeno [17-19,30]. 
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No obstante, el riesgo de complicaciones respiratorias letales (como neumonía) también 
pueden estar aumentadas en la AMC de tipo distal, en las que las alteraciones 
ortopédicas pueden dificultar la extracción de los esputos [48]. 

En consecuencia, es recomendable monitorizar la función respiratoria del paciente a 
intervalos cortos durante un período prolongado de tiempo (por ejemplo, pulsioximetría). 
Esto se aplica particularmente cuando se utilizan opiáceos después de la operación (en 
pacientes pediátricos). Si no hay problemas importantes, la supervisión se puede 
realizar en una sala normal. 

En la sala de recuperación de anestesia se ha comunicado una evolución (pulmonar) 
sorprendentemente sin complicaciones, cuando se ha utilizado un procedimiento 
regional además de la anestesia general y los pacientes han recibido analgesia 
suficiente después de la operación [18,19,23-25]. 

Tratamiento del dolor: ver "Anestesia regional". 

Ya se ha señalado la enorme importancia de una terapia del dolor suficiente. 

Si no es posible aplicar anestesia regional en pacientes con AMC, a partir de la edad de 
aproximadamente 6 años se puede tener en cuenta el uso de PCA (analgesia controlada 
por el paciente) adaptada al peso [18]. 

Después de la operación, y tras descartar las contraindicaciones conocidas, se puede 
indicar un analgésico de rutina de acuerdo con las recomendaciones de la OMS (por 
ejemplo, paracetamol) [23]. 

En términos de diagnóstico diferencial, se debe considerar que en la artrogriposis, los 
pacientes pueden desarrollar dolor con un componente neuropático. Se ha comunicado 
la utilidad de gabapentina para el tratamiento del dolor en un recién nacido con AMC). 
Una terapia con analgésicos no opioides había fracasado [31]. 

 

Información sobre situaciones de emergencia/diagnóstico diferencial a causa de 
la enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del 

procedimiento anestésico y una manifestación propia de la enfermedad)  

Presumiblemente, el fenómeno más discutido relacionado con los pacientes con AMC 
que reciben anestesia general, es si existe una predisposición a la hipertermia maligna 
(HM) o no. 

Es conocido que en algunos casos, la AMC viene acompañada de un aumento de la 
temperatura corporal intraoperatoria (hasta 38,8ºC). En tales casos, el paciente 
posiblemente desarrolle un aumento en el ETCO2 y la acidosis consecuente. En los 
casos comunicados, los pacientes no desarrollaron cianosis; la mioglobinuria post-
operatoria fue negativa. Las intervenciones quirúrgicas pudieron concluir; los pacientes 
se recuperaron rápidamente después de la cirugía. No fue necesaria ninguna terapia 
específica. El enfriamiento activo (a partir de 38ºC) fue suficiente. Si se realizaron 
biopsias musculares después de este evento, todas fueron normales [20,27-30]. 
Además de otros, un aspecto que descarta la HM como enfermedad causal es el hecho 
de que el fenómeno de la hipertermia intraoperatoria también ocurre durante la 
anestesia sin desencadenante [28,30]. Una encuesta retrospectiva examinó 396 aneste-
sias en 67 pacientes con AMC y, a pesar de la exposición a sustancias desencaden-
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antes conocidas (halotano/succinilcolina), no hubo ningún caso de HM [27]. Presumi-
blemente, la probabilidad de desarrollar hipertermia depende de la génesis primaria de 
AMC (neurogénico/miogénico). En una serie de casos fue de un 33% [30]. Un estudio 
retrospectivo no halló evidencia de riesgo aumentado de hipertermia intraoperatoria o 
respuestas hipermetabólicas, aunque esto no descarta la posibilidad de dicha asocia-
ción [53]. 

Los casos descritos en la literatura con sospecha de HM son a menudo una 
representación de esta reacción hipermetabólica, que se produce sin ninguna razón o 
defecto definitivamente identificable. En este contexto, la hipertermia en el caso de la 
artrogriposis se describe así sin otros signos de HM [26,29]. 

Sin embargo, hay una descripción (1984) de dos casos de HM en pacientes con AMC. 
En ambos casos se confirmó adecuadamente el diagnóstico [40]. En 2009 la literatura 
toma una posición clara a este respecto: en un total de dos casos notificados, se supone 
una ligera asociación de artrogriposis y HM. Esta asunción se vio reforzada por un caso 
adicional de HM comunicado [53]. Se debe evitar la succinilcolina [42].  

En resumen, la reacción hipermetabólica intraoperatoria observada con frecuencia en 
pacientes con AMC muestra muchas diferencias en comparación con la HM. Por 
ejemplo, no hay factores desencadenantes definidos, y puede ser controlado por 
medidas meramente sintomáticas. Debe monitorizarse adecuadamente (ver arriba) [27-
29].  

Por supuesto, la aparición de HM en caso de artrogriposis, como en el caso de todos 
los demás pacientes de anestesiología a los que no se ha realizado una prueba de HM 
negativa, no puede excluirse y debe tenerse en cuenta cuando se observan los síntomas 
correspondientes. 

 

Anestesia ambulatoria 

Con frecuencia, los pacientes quirúrgicos con AMC son niños. Debido a los posibles 
problemas perioperatorios, se consideran pacientes de riesgo [19].  

No hay recomendaciones con respecto a un procedimiento ambulatorio en el caso de 
AMC.  

En muchos casos, el tratamiento ambulatorio probablemente no sea razonable debido 
a la complejidad del postoperatorio de la terapia ortopédica.  

La anestesia ambulatoria en pacientes con AMC (pediátrica) debe ser una excepción y 
solo se debe realizar después de haber sopesado los beneficios y los riesgos. (un 
escenario imaginable sería, por ejemplo: intervención mínima, AMC sin malformaciones 
concomitantes considerables, adecuada adhesión   del paciente y/o los padres al 
tratamiento y un cuidado postquirúrgico suficientemente prolongado). 

 

Anestesia obstétrica 

La mayoría de las descripciones de anestesia en el caso de AMC se refieren a pacientes 
pediátricos. Hay escasas comunicaciones de casos de anestesia en artrogriposis en 
adultos, aparte de las pacientes que se someten a una cesárea. 
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Con frecuencia se planifica principalmente debido a anomalías pélvicas y de la columna 
vertebral [32-34].  

En la mayoría de los casos, las pacientes han sido sometidas a anestesia varias veces 
en su infancia y, por lo tanto, su historia clínica puede obtenerse fácilmente [34]. La vía 
aérea puede deteriorarse más debido a los cambios adicionales típicos del embarazo.  

Si es posible se debe priorizar el bloqueo neuraxial a la anestesia general con inducción 
de secuencia rápida.  

Se describen los partos sin incidentes con anestesia espinal continua [32,33]. Sin 
embargo, la punción puede ser difícil o incluso imposible [22,34]. Es posible una difusión 
irregular de la solución anestésica local en el caso de anestesia peridural [34].  

En un caso, fue necesario un tubo pequeño (6,0 ID) y el cambio de la pala del laringo-
scopio después de inducción de secuencia rápida. La succinilcolina administrada tuvo 
un tiempo de acción clínica claramente prolongado [34]. 

Si el recién nacido está afectado por AMC, aunque no lo esté la madre, los partos 
repetidos resultan difíciles debido al aumento en el número de presentaciones de 
nalgas. El niño tiene riesgo de sufrir fracturas [35]. Puede ser necesaria cesárea elective 
por la hiperextension de la cabeza fetal [44]. También se ha descrito un procedimiento 
EXIT (exutero intrapartum treatment) para una intervención sobre la vía aérea que 
incluyó traqueostomía del feto [45]. 

Un estudio retrospectivo concluyó que los recién nacidos con artrogriposis que requieren 
respiración artificial al nacer tienen mal pronóstico [36]. 
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