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Recomendaciones para la anestesia de pacientes con
Sindrome de anticuerpos antifosfolipido

Nombre de la enfermedad: sindrome de anticuerpos antifosfolipido
CIE 10: D68.6
Sinénimos: sindrome antifosfolipido o antifosfolipidico (SAF)

El APS es una enfermedav autoinmune compleja a menudo relacionada con el lupus
eritematoso sistémico (LES). Sus principales caracteristicas son anticuerpos especificos
antifosfolipido (aPL), trombosis (arterial, venosa 0 microvascular) y/o complicaciones de la
gestacion o pérdidas fetales/aborto.

Los anticuerpos implicados se dirigen contra proteinas del plasma como la beta-2-
glicoproteinal (B2GPl) o la protrombina que dependen de fosfolipidos cargados
negativamdente. Los complejos anticuerpo-B2GPI se unen a diversos receptores en
diferentes tipos celulares, incluyendo células endoteliales, plaquetas, monocitos Yy
trofoblastos y pueden desencadenar sefiales intracelulares y respuesta inflamatoria. Hay un
aumento de la expresiébn de factor tisular en los monocitos y células endoteliales,
interferencia en las vias de anticoagulacién de la proteina C, inhibicién de la fibrinolisis e
inhibicion de la union de anexina V a fosfolipidos. Las alteraciones de la gestacion puede ser
debida a trombosis del lecho placentario, aunque mecanismos alternativos pueden explicar
la tendencia a pérdidas muy precoces antes de la placentacion. Los test de coagulacion
como tiempo de tromboplastina parcial activada (aPTT) y test del veneno de vibora diluido
de Russell (dRVVT) muestran alargamiento del tiempo de coagulacién a pesar del estado
protrombatico. Los test de coagulacion pueden dar resultado erréneo, y el juicio clinico es
mandatorio.

Medicina en elaboracion
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es Unico

Quiza el diagnostico sea erroneo

Se puede hallar mas informacién sobre la enfermedad, centros de referenciay
“ organizaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net


http://www.orpha.net/

Resumen de la enfermedad

El SAF se ha descrito como secundario si se asocia a un trastorno autoinmune como LES o
artritis reumatoide, y primario si no es asi. Los pacientes tienen elevada morbilidad y
mortalidad perioperatoria. La experiencia quirdrgica con pacientes con SAF descansa en
pocas comunicaciones que describen uno o dos pacientes. El riesgo de trombosis y
hemorragia existen en estos pacientes. La instauracion precoz de anticoagulacion con
antiagregantes plaquetarios y otros anticoagulantes es un tratamiento seguro.

Ademas de la trombosis y morbilidad gestacional, los pacientes con SAF pueden tener otras
asociaciones clinicas, como infarto/isquemia miocéardica, enfermedad valvular cardiaca,
trombocitopenia, accidente vascular cerebral isquémico, corea, livedo reticularis/racemosa,
nefropatia, mielopatia transversa, migrafa.

Cirugia habitual

Cesarea, abortos, legrado de restos fetales o embrionarios.
Tromboembolectomia.

Sustitucion de vélvulas cardiacas: La relacion entre SAF, lesiones valvulares cardiacas y
eventos tromboembdlicos no han sido completamente dilucidados. Se ha visto diversas
lesiones valvulares por ecocardiografia. El hallazgo mas comun es el engrosamiento
irregular de valvula mitral seguido por la adrtica. Los pacientes tienen elevada morbilidad y
mortalidad en el recambio de estas valvulas.

Tipo de anestesia

La anestesia general o regional se ha empleado con resultados satisfactorios.

Se emplea una técnica estandar de anestesia general con relajantes musculares
despolarizantes o no despolarizantes, inhalatorios y opiaceos. También anestesia
intravenosa total se ha empleado. Puede emplearse 6xido nitroso, pero debe evitarse en
caso de afectacion cardiaca.

La anestesia regional o local debe usarse con cautela. Algunos autores han comunicado en
uso de bloqueos neuroaxiales en estos pacientes sin complicaciones. En ausencia de
defectos de coagulacién secundarios a anticuerpos contra factores de coagulacién o
anomalias plaquetarias, el fenébmeno de la prolongacion del APTT in vitro aislado no debe
predisponer a hemorragia o ser una contraindicacion para anestesia epidural en pacientes
con SAF. La insercion de agujas neuroaxiales deben retrasarse 10-12 h tras una dosis inicial
de HBPM; dosis subsiguientes deben retrasarse al menos 2 h tras la puncidn o extraccion
del catéter. Para pacientes en los que la profilaxis con HBPM se inicia en el postoperatorio,
la dosis inicial debe retrasarse al menos 2 h. Pero los resultados de estos estudios no
demuestran que los bloqueos neuroaxiales son seguros, ya que dichos estudios incluyen
pocos pacientes.

No hay contraindicaciones para sedacion.

El paciente debe mantenerse bien hidratado.
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Debe evitarse medicaciones que aumenten el riesgo de trombosis (por €j. hidralacina).

Los pacientes requieren monitorizacion estrecha de complicaciones hemorragicas vy
trombdéticas postoperatorias.

Procedimientos diagnosticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Criterios para definir SAF
Criterios clinicos

1.Trombosis vascular. a. Uno o mas episodios clinicos de trombosis arterial, venosa o de
pequenos vasos

2.Morbilidad gestacional. a. Una o mas muertes inexplicadas de feto morfolégicamente
normal en la semana de gestacion 10 o posterior. b. Uno 0 mas nacimientos pretérmino de
un neonato morfolégicamente normal antes de la semana 34 de gestacion debido a (1)
eclampsia o preeclampsia severa, o (2) caracteristicas de insuficiencia placentaria. c. Tres o
mas pérdidas fetales/aborto espontdneas consecutivas antes de la semana 10 de gestacion,
previa exclusibon de anomalias anatomicas maternas u hormonales y de causas
cromosémicas paternas y maternas.

Criterios de laboratorio (test positivo en dos o mas ocasiones separadas al menos 12
semanas).

1. Anticoagulante lUpico (AL) presente en el plasma.

2. Anticuerpos anticardiolipina (aCL) de isotipo 1gG y/r IgM en el suero o plasma, presentes
a titulos medios o altos [ > 40 unidades IgG antifosfolipido (GPL) o unidades IgM
antifosfolipido (MPL)]

3. Anticuerpos anti-beta 2 GPI de isotipo I1gG y/o IgM en suero o plasma.

El SAF esta presente si existe al menos uno de los criterios clinicos y uno de los criterios de
laboratorio.

Evaluacién preoperatoria.

Los pacientes deben ser interrogados detalladamente acerca de haber sufrido hemorragias,
trombosis y trastornos inmunes. El cribado hematolégico debe incluir perfil completo de
coagulacion y titulacion de anticuerpos antifosfolipido (aPL). Al evaluar el significado clinico
debe tenerse en cuenta si el paciente tiene LA, aCL/anti-B2GPIl, o ambos y el isotipo y
titulacion de los test en fase sélida.

Para evaluar el bienestar fetal se usa ultrasonidos anteparto.
Debe realizarse test de funcion cardiaca que incluya electrocardiografia y ecocardiografia
par avalorar trombos cardiacos y miocardiopatia. Aunque infrecuentes, ha habido casos de

trombos intracardiacos y embolismo pulmonar.

Los test de funcion pulmonar incluyendo volimenes pulmonares y gases arteriales deben
llevarse a cabo para valorar el grado de afectacién pulmonar involvement.
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Screening. Los pacientes con trombosis venosa profunda proximal o embolismo pulmonar
espontaneos deben evaluarse para aPL.

Se recomienda screening para SAF en todos los pacientes jovenes cardidépatas con historia
de eventos tromboticos/embolicos incluyendo infarto de miocardio, oclusion de injertos
coronarios, o trombosis de vavulas cardiacas nativas o prostésicas.

Los pacientes con SAF deben examinarse mediante ecocardiografia para buscar
enfermedad valvular cardiaca.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

No hay recomendaciones especiales.

Preparacion especial para transfusion o administracion de productos hematicos

Puede haber requerimientos elevados de productos hematicos en pacientes con SAF
sometidos a cirugia invasiva.

Preparacion especial para anticoagulacion:

Estos pacientes pueden estar anticoagulados de forma crénica. El tratamiento oral pueden
reemplazarse con heparina no fraccionada o HBPM. El tratamiento debe ser ajustado el dia
de la cirugia, y el ratio internacional normalizado es (INR) normal.

Precauciones en el transporte o mobilizacion del paciente

No comunicados.

Probable interaccion entre farmacos anestésicos y medicacién crénica del paciente

Los pacientes con SAF son de alto riesgo para complicaciones tromboembdlicas en el
perioperatorio, en particular tras cirugia cardiaca, que pueden deberse a:

1. Preoperatoriamente con reversion de la anticoagulacion
2. Intraoperatoriamente por anticoagulation inadecuada en el bypass cardiopulmonar

3. Postoperatoriamente con anticoagulacién previa adecuada o como resultado de SAF
catastrofico y fallo multiorganico.
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Procedimiento anestésico

Hay muchos factores de riesgo para trombosis, como hipertensién, diabetes mellitus,
hiperlipemia. Estos deben ser optimizados.

El tabaquismo y vida sedentaria deben evitarse.
Evitar contraceptivos orales y terapia con estrégenos.

Perioperatoramente, el SAF puede llevar a trombosis espontanea o precipitada por
infeccion, intervencién quirdrgica, cualquier cambio en el tratamiento anticoagulante o
introduccion de contraceptivos orales. La anticoagulacion a altas dosis del tratamiento a
largo plazo de estos pacientes es un problema mayor en el perioperatorio.

Habitualmente se prefiere anestesia general. Aunque a veces se ha usado anestesia
regional.

En caso de enfermedad cardiaca evitar 6xido nitroso por sus efectos cardiodepresores. Los
opiaceos, propofol y anestésicos locales se han usado sin complicaciones. Los agentes
bloqueantes neuromusculares no despolarizantes pueden emplearse con seguridad. El
antagonismo con piridostigmina o neostigmina es posible.

Eleccién de la valvula en cirugia cardaca. Los métodos de reconstruccion se prefieren como
primera opcion en cirugia valvular. Pero en el SAF la inspeccién de las valvulas puede
revelar destruccion tisular, con engrosamiento y vegetaciones que conllevan alta tasa de
fracaso si se intenta la reparacion. Por tanto en la mayoria de pacientes las vavulas son
sustituidas. Considerando la edad joven de los pacientes en el momento del recambio vy el
mejor prondéstico del tratamiento médico intensivo, pocos autores consideran usar vavulas
mecanicas. Pero se requiere INR alto para la insercién de dichas valvulas y pocos autores
han comunicado complicaciones tromboembodlicas incluso con INR de 3-4 en el SAF. Debe
cumplirse control perioperatorio estricto y coordinado de la terapia anticoagulante.

El tejido valvular permite tratamiento facil de la anticoagulacion oral y no requiere
monitorizaciébn compleja de dicha anticoagulacion. Por ello nosotros preferimos valvulas
tisulares en nuestra institucion. Esto permite facil tratamiento de complicaciones
tromboembodlicas y de sangrado que se observa en pacientes con APLS.

Periodo intraoperatorio.

Bypass cardiopulmonar (CPB).

Requiere anticoagulacion estricta y monitorizacion estrecha para prevenir formacion de
trombos y fallo de bomba.

Dosis de heparina.

La monitorizacion intraoperatoria de heparina durante el bypass puede ser complicada
porque los pacientes con SAF tienen niveles basales elevados de ACT. Empleamos
heparina no fraccionada 400 units/kg para mantener el tiempo activado de coagulacion
(ACT) en mas de 450 seg antes de la canulacion adrtica. En presencia de anticuerpos
antiheparina usamos bivalirudina.

Monitorizacion de la anticoagulacion.

Algunos autores han sugerido: doblar el nivel basal de ACT; obtener concentraciones de
heparina titulandolas mediante protamina en lugar de seguir los niveles de ACT; construir
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curvas de titulacion heparin-ACT en el preoperatorio para determinar objetivos de ACT
especificos para el paciente. Usar el nivel de factor Xa para evaluar la eficacia de heparina
lleva tiempo, por lo que la monitorizacion se hace habitualmente midiendo ACT. En nuestra
experiencia nos ha dado resultados seguros y con éxito. Evaluamos el nivel basal de ACT
antes de la administracion de heparina. Posteriormente se evalia ACT cada 30 min desde la
administracién de heparina. Mantenemos ACT por encima de 450 seg. Se administran dosis
adicionales de heparina segun sea necesario. Se asume que una concentracion de heparina
> 3 U/ml es suficiente para anticoagulacion efectiva durante bypass. Se evitard
antifibrinoliticos ya que hay riesgo teérico de eventos trombadticos.

Reversion de la anticoagulacion. Usamos al final la mitad de dosis de protamina pararevertir
parcialmente el efecto de heparina. Afiadimos mas protamina poco a poco hasta que la
tendencia al sangrado disminuye a un nivel aceptable.

No hay necesidad de ventilacion mantenida profilactica en el postoperatorio.

Moitorizacion particular o adicional

Monitorizar la temperatura corporalpara evitar temblor e incremento de demanda de
oxigeno.

En caso de cirugia de alto riesgo, gran intercambio de fluidos o enfermedad avanzada, se

recomienda canulacion arterial para medicion de presién arterial invasiva y canulacién
venosa central. En cirugia cardiaca, es util la ecografia transesofagica

Posibles complicaciones

El riesgo de trombosis y hemorragia esta presente en pacientes con SAF. Puede llevar a
trombosis venosa, accidente isquémico cerebral arterial y morbilidad gestacional (pérdidas
fetales, retraso de crecimiento intrauterino, insuficiencia placentaria, parto pretérmino).
Ademas el paciente puede desarrollar isquemia/infarto d emiocardio, enfermedad valvular
cardiaca, trombocitopenia autoinmune, corea, livedo reticularis/racemosa, nefropatia,
mielopatia transversa, migrafa.

El SAF catastréfico es de inicio agudo, que pone en riesgo la vida por fracaso multiorganico.
Es una condicién infrecuente que puede complicar el SAF.

Cuidados postoperatorios:

Se requiere adecuada hidratacion. Mantener al paciente caliente.

La Unica meta a largo plazo en el SAF es evitar complicaciones tromboéticas mediante
anticoagulacion cuidadosa.

La analgesia 6ptima y movilizacion precoz reduce el riesgo de tromboembolismo venoso.
Adminsitramos tromboprofilaxis mecanica incluyendo compresion neumatica intermitente, o

pantalones antiembolismo en todos los pacientes. Afiadimos métodos farmacol6gicos con
aspirina y heparina no fraccionada o HBPM.
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Los pacientes pueden desarrollar trombosis a pesar de profilaxis apropiada.

Se recomienda anticoagulacién de por vida en las valvulopatias. El objetivo es un INR de 2,5
(rango 2,0-3,0). Si el paciente desarrolla eventos trombdticos adicionales a pesar de
anticoagulacion adecuada, la dosis de warfarina y el INR objetivo so aumentados y se afiade
antiagregantes plaquetarios.

Informacion sobre situaciones de emergencia / Diagnéstico diferencial

Diagndésticos diferenciales causados por la enfermedad como herramienta para distinguir
entre un efecto adverso del procedimiento anestésico y una manifestacion de la
enfermedad.

La anticoagulacién subdptima o la retirada de anticoagulante lleva a un estado de
hipercoagulabilidad y puede causar SAF catastrdfico. El tratamiento de este estado
hipercoagulable o trombocitopenia, rasgo comun del SAF, puede causar hemorragia severa
de inicio agudo. Que puede llevar a fracaso multiorganico.

Anestesia ambulatoria

No se ha comunicado.

Anestesia obstétrica

No hay datos de anestesia obstétrica en mujeres con miopatia distal de Welander. Seguir
las guias generales.
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