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Recomendaciones para la anestesia con

Fibrodisplasia Osificante Progresiva

Nombre de la enfermedad: Fibrodisplasia Osificante Progresiva
CIE 10: M61.1

Sinénimos: FOP, enfermedad de Minchmeyer, enfermedad del hombre de la edad de
piedra

Resumen de la enfermedad: La fibrodisplasia osificante progresiva (FOP) es una
enfermedad rara, autosémica dominante, progresiva e incapacitante de la osificacion
endocondral, con penetrancia completa pero expresion variable. La FOP ocurre con una
prevalencia de 0,36 a 0,61 por millébn. No hay factores predisponentes étnicos 0 geograficos.
El nimero estimado actual de pacientes es 2500, de los que 600 no habrian sido
diagnosticados (desconocidos). Todos los musculos pueden estar afectados, excepto el
diafragma, lengua, los musculos extraoculares y laringeos que se salvan de la osificacion
heterotdpica; el masculo cardiaco y la musculatura lisa tampoco se ven afectados. Las
personas con FOP parecen normales al nacer, excepto por malformaciones del primer dedo
de los pies (hallux valgus, acortamiento del primer dedo, monofalangismo). Durante la primera
década de la vida, la hinchazén inflamatoria de tejidos blandos, también conocidos como
brotes, transforman los musculos esqueléticos y los tejidos conectivos en un segundo
esqueleto de hueso heterotdpico que inmoviliza progresivamente todas las articulaciones del
esqueleto axial y apendicular. Los brotes pueden ocurrir espontaneamente o precipitarse por
venopunturas defectuosas, traumatismos de tejidos blandos, fatiga muscular, inyecciones
intramusculares, biopsias o extirpacion de hueso heterotopico, enfermedades virales, terapia
dental de rutina e inyeccién de anestésicos locales durante procedimientos dentales.

Desde el punto de vista fisiopatolégico, la FOP se asocia con alteraciones en el gen ACVR1
(receptor de activina tipo 1, también llamado ALK2), que codifica el receptor de la proteina
morfogenética 6sea (BMP). Una mutacion predominante ¢.617G > A (p.Arg206His), que se
encuentra en alrededor del 90 % de los pacientes, se asocia con las formas "clasicas": primer
dedo del pie anormal, primera osificacibn muscular antes de los 10 afios y signos
extramusculares o extrabseos menores. En 2009 se describieron formas atipicas,
denominadas FOP "variante" y FOP "plus". La FOP "variante" se caracteriza por la normalidad
de los dedos gordos de los pies o, por el contrario, un deterioro grave de los dedos de las
manos. Las formas "plus" se definen por la combinacion de una FOP clasica con otros signos
(aspecto marfanoide, malformaciones del sistema nervioso central, craneofaringiomas y
gliomas de tronco encefélico, trastornos endocrinos, anomalias oftalmoldgicas, dentales y
urogenitales, anemia regenerativa).

Todos los casos esporadicos y familiares de FOP tienen mutaciones activadoras
heterocigotas en el receptor de activina 1A/quinasa similar a activina-2 (ACVR1/ALK2), un
receptor para la proteina morfogenética 6sea (BMP) tipo I.
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Los brotes de enfermedad son episodicos; la inmovilidad es acumulativa e irreversible. La
osificacion heterotopica por lo general comienza a los diez afios de edad con afectacion del
cuello y el hombro. La articulacién temporomandibular puede estar afectada precozmente y
es vulnerable a los traumatismos a cualquier edad. La mediana de vida es 40 afios; las causas
de muerte mas comunes son las complicaciones del sindrome de insuficiencia toracica o
neumonia. Algunas muertes han sido atribuidas a complicaciones de la anestesia general.
Hasta la fecha, ninguna intervencion médica o quirargica ha podido cambiar la historia natural
de la FOP. El tratamiento anestésico de los pacientes con FOP es un desafio. La fusion de la
columna cervical, anquilosis de las articulaciones temporomandibulares, el sindrome de
insuficiencia toracica, la enfermedad restrictiva de la pared toracica y la sensibilidad al trauma
oral complican el manejo de la via aérea y la anestesia.

Medicina en elaboracion
Quiza haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiza el diagndstico sea erréneo

Puede encontrar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia y
" asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Tarjeta para emergencias

A VIA AEREA/TECNICA | Ventilacién dificil con mascarilla, apertura bucal limitada,

ANESTESICA fusion orofaringea, enfermedad pulmonar restrictiva, se
recomienda la intubacidn nasal fibrdptica despierto. La
anestesia regional esta contraindicada
MANEJAR CON CUIDADO

PRODUCTOS Riesgo aumentado de complicaciones tromboembdlicas

HEMATICOS

(COAGULACION)

CIRCULACION Incidencia acumulada de enfermedad pulmonar restrictiva,
neumonia, sindrome de insuficiencia toracica e insuficiencia
cardiaca del ventriculo derecho

FARMACOS Se debe evitar la premedicacién, la prometazina o la clonidina
pueden ser opciones alternativas
Debe evitarse la succinilcolina (riesgo de hiperpotasemia),
suplementos de cortisona

e

*URPA: unidad de recuperacién postanestésica; UCMI: unidad de cuidados médicos intermedios; UCI: unidad de
cuidados intensivos

Cirugia tipica

Han sido comunicados numerosos actos anestésicos para rehabilitacion dental, extracciones
dentales y drenajes de abscesos orales. Las cirugias menos comunes incluyen legrado
obstétrico-ginecoldgico, reparacion de evisceracion ocular, fijaciones de fracturas de fémury
columna vertebral, histerectomia, extirpacion de la masas pélvicas, craneotomia por lesion del
tronco de encéfalo y desbridamiento de osteomielitis.

Se desaconseja las cirugia para corregir complicaciones causadas por la formacion de hueso
heterotopico a menos que la deformidad ponga en peligro la vida o una extremidad. Las
intervenciones para corregir formaciones éseas y las deformaciones de las articulaciones a
menudo provocan un empeoramiento de la enfermedad debido a formacion heterotdpica
reactiva de hueso. No obstante, pacientes con FOP han sido sometidos a cirugia correctiva
con éxito para la deformidad de “mentdén en el pecho®, estenosis de raquis toracico, fijacién
cubito-carpiana y anquilosis de cadera. Estas pueden ser técnicamente complejas y pueden
ocasionan importantes pérdidas de sangre. Ademas, cualquier cirugia en la que se manipula
el tejido conectivo puede dar lugar a la osificacién heterotépica postoperatoria.

Previamente debe ponderarse los riesgos y beneficios.

Tipo de anestesia
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Los pacientes con FOP a menudo tienen anquilosis de la articulacién temporomandibular y
fusién de la columna cervical; la via respiratoria puede, por tanto, ser dificil de manejar. Han
sido comunicados tres casos de situaciones "no ventilable, no intubable". La sedacion debe
realizarse con extrema precaucién y se recomienda anestesia general con tubo endotraqueal.
Las maniobras tradicionales de via aérea (es decir, subluxacion de la mandibula) para liberar
la via o ventilacion con mascarilla facial pueden fracasar.

La colocacion de mascarillas laringeas puede ser imposible en casos de apertura limitada de
la boca. Los pacientes con enfermedad pulmonar restrictiva pueden tener una reserva
fisiol6gica limitada. Adicionalmente, la laringoscopia directa con una pala de laringoscopio
puede traumatizar las articulaciones temporomandibulares y causar un brote, que puede
disminuir permanentemente la apertura de la boca. Por las razones anteriores, se recomienda
la intubacién fibréptica nasal antes de la induccidn de la anestesia general.

La anestesia neuroaxial esta contraindicada en pacientes con FOP debido al riesgo de
osificacién heterotdpica en el area de la médula espinal desencadenada por el trauma de la
aguja espinal o epidural. La anestesia regional esta relativamente contraindicada; la
osificacién heterotopica que rodee al area de colocacién de la aguja debe considerarse.

Se ha comunicado un caso exitoso y sin complicaciones de bloqueo de tobillo guiado por
ultrasonidos. El anestesidlogo limitd la inyeccién de anestésico local a la capa de tejido
epifascial. La anestesia regional puede ser una eleccidon razonable si la técnica no rompe los
musculos esqueléticos o el tejido conectivo, que son susceptibles a la osificacion patolégica.

No deben realizarse inyecciones rutinarias de anestesia local para procedimientos dentales,
especialmente blogueos mandibulares, porque se ha demostrado que precipitan brotes y
causan fusién de las articulaciones temporomandibulares.

Procedimientos diagndsticos preoperatorios necesarios (aparte de los estandar)

Los pacientes con FOP son susceptibles a la enfermedad pulmonar restrictiva, neumonia,
sindrome de insuficiencia toracica e insuficiencia cardiaca derecha. Dependiendo del estado
funcional del paciente y del riesgo de la cirugia, puede requerirse estudios pulmonares y
cardiacos para guiar las decisiones asistenciales.

Las radiografias de térax pueden proporcionar evidencia de inestabilidad o deformidad
atlantooccipital. Ademas, se pueden detectar infecciones pulmonares.

Existe indicacion para la cuantificacién de la funcién pulmonar y el intercambio gaseoso
(espirometria, gasometria, capacidad de difusién de CO).

Las pruebas bioquimicas de rutina suelen ser normales, aunque la actividad de la fosfatasa
alcalina sérica y la velocidad de sedimentacion globular (VSG) pueden estar elevadas,
especialmente durante un brote de la enfermedad. La elevacion de proteina C reactiva es una
prueba especifica para monitorear la fase inflamatoria aguda de la osificacién heterotépica u
otras infecciones ocultas.

La evaluacién anamnésica preoperatoria de la capacidad de ejercicio (equivalente metabdlico)
a menudo no es posible en pacientes inmovilizados.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea
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Se han comunicado tres casos en los que el anestesidlogo no pudo ventilar o intubar al
paciente con FOP. La recomendacion es que se considere como abordaje primario de eleccién
la intubacion con fibroscopio nasal, con el paciente despierto, antes de la induccion de
anestesia general. Esta la recomendacion se basa en: 1) con frecuencia la anatomia de las
vias respiratorias es compleja y 2) el riesgo potencial de traumatismo y osificacion
heterotdpica de las articulaciones temporomandibulares por el estiramiento excesivo de la
mandibula con laringoscopia directa.

Se han comunicado intubaciones traqueales tras la induccién de anestesia general y utilizando
videolaringoscopios. Estos pacientes tenian una apertura bucal normal y se tuvo cuidado en
no forzar la mandibula. En estos casos los pacientes deben ser cuidadosamente
seleccionados. Su rango normal de movimiento mandibular debe medirse antes de la cirugia
y no excederlo durante la instrumentacion de la via aérea.

La evaluacion broncoscopica preoperatoria de las vias respiratorias supragldticas e
infragloticas puede ser til para planificar la instrumentacion intraoperatoria de las vias
respiratorias. Especialmente en el caso de estenosis de las vias respiratorias, se deben tener
a mano varios tamafios de tubos, ya que la intubacién a menudo solo es posible con tubos
endotraqueales de luz pequefia.

El equipo para emergencias en las vias respiratorias debe estar disponible al inicio de cada
anestesia. Un otorrinolaring6logo debe estar disponible de inmediato por si es necesario
realizar una traqueotomia de emergencia.

Los pacientes con FOP que tienen retencién cronica de diéxido de carbono y usan oxigeno
sin control corren el riesgo de supresion del impulso respiratorio debido a una sobrecorreccion
repentina de la tension de oxigeno. No deben usar oxigeno suplementario en un entorno no
supervisado.

Debido al mayor riesgo de insuficiencia respiratoria, debe evitarse la premedicacion. Si es
necesario, la prometazina o la clonidina pueden representar preparaciones alternativas.

Preparacion especifica para transfusion o administracién de productos sanguineos

La cirugia ortopédica correctiva puede provocar pérdida de sangre importante.

Preparacion especifica para anticoagulacion

Los pacientes inmovilizados pueden tener riesgo aumentado de complicaciones
tromboembdlicas.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizaciéon

Tener en cuenta la colocacion del paciente es esencial; el cuerpo del paciente a menudo se
bloquea en una posicién rigida. Todos los puntos de presion deben estar acolchados y el
cuello apoyado. Para ello, diversos materiales deben tenerse a mano (algodon abosrbente,
tamafios variados de almohadas). Si la columna cervical de un paciente esta fusionada en
flexion, a menudo se necesita posicion de Trendelenburg para una exposicion adecuada
dental (la mas comun de las cirugias). Las especificaciones de posicionamiento para la
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posicion de Trendelenburg incluyen acolchar los hombros de los pacientes y asegurar a los
pacientes en la cama para que no se deslizen.

Probable interaccién entre los agentes anestésicos y medicacion crénica

Los pacientes con FOP a menudo reciben terapia con inmunosupresores, farmacos
antirreumaticos modificadores de la enfermedad, AINE o antiinfecciosos. Ademas de una
mayor susceptibilidad a las enfermedades infecciosas, los efectos secundarios tipicos de los
medicamentos pueden tener relevancia para el manejo anestesiologico. Los AINE en
combinacién con una terapia anticoagulante adicional pueden aumentar el riesgo de
hemorragia. Se deben observar intervalos de pausa apropiados.

Procedimientos anestésicos

La succinilcolina debe evitarse debido al riesgo de hiperpotasemia por la inmovilizacion del
paciente.

Se debe considerar un ciclo perioperatorio de corticosteroides en dosis altas (prednisona y
dexametasona con mas frecuencia) y, si esta indicado, comenzar antes de la cirugia para
mitigar los estimulos de osificacion heterotdpica.

En casos de terapia a largo plazo con corticosteroides, se debe considerar la administracion
perioperatoria de hidrocortisona adicional para evitar una crisis de Addison.

Los pacientes con FOP pueden tener una mayor sensibilidad a los hipnéticos, los analgésicos
(especialmente los opioides) y los relajantes musculares. Dado que la duracion de la accion
de varios grupos de sustancias puede prolongarse, las preparaciones de accién corta pueden
ser ventajosas (p. €j., propofol, remimazolam, remifentanilo). Se debe evitar el suxametonio
en pacientes inmovilizados.

Es obligatoria la monitorizacion neuromuscular para el control intraoperatorio del grado de
relajacion y para excluir la sobrecarga de relajantes durante la extubacion. En pacientes de
alto riesgo, se recomienda el uso de rocuronio debido a la reversibilidad dirigida por
sugammadex.

Monitorizacién especial o adicional

La monitorizacion neuromuscular debe usarse ademas de la estandar.

Posibles complicaciones

Las posibles complicaciones incluyen: 1) manejo dificil de la via aérea, 2) exacerbacion del
sindrome de insuficiencia toracica, enfermedad pulmonar restrictiva o insuficiencia cardiaca
derecha, 3) osificacion heterotdépica debido a un catéter intravenoso mal colocado,
traumatismo por aguja o intubacién traqueal, 4) osificaciébn heterotépica o neuropatia por
presion en el posicionamiento, 5) hiperpotasemia por succinilcolina.
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Cuidados postoperatorios

Los pacientes con enfermedad cardiaca o pulmonar severa tienen riesgo perioperatorio
elevado y pueden requerir cuidados intensivos postoperatorios.

Existe un mayor riesgo de complicaciones respiratorias postoperatorias, especialmente
después de la administracion intraoperatoria de depresores respiratorios o relajantes
musculares. La monitorizacién estrecha (signos vitales, andlisis de gases en sangre), la
movilizacion precoz y el uso de ventilacion no invasiva pueden ayudar a evitar trastornos
graves del intercambio gaseoso.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y su efecto en la anestesiay
recuperacion

Ninguna conocida o comunicada.

Anestesia ambulatoria

La anestesia ambulatoria es una opcion si la cirugia es menor y el paciente esta relativamente
sano. Sin embargo, la cirugia ambulatoria debe realizarse en un hospital terciario con recursos
adecuados para manejar posibles complicaciones procedurales.

Anestesia obstétrica

La anestesia neuroaxial esta contraindicada, como se describi6 previamente en estas
recomendaciones.
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