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Recomendaciones para la anestesia de pacientes
afectados por el sindrome de Apert

Nombre de la enfermedad: Sindrome de Apert

CIE 10: Q87.0

Sinénimos: ACS1, Acrocefalosindactilia tipo 1
Resumen de la enfermedad:

El sindrome de Apert, asi llamado por el pediatra francés Eugene Apert, que fue el primero
en describir el conjunto de signos en 1906. Se trata de una enfermedad congénita, una
forma de acrocefalosindactilia, que se caracteriza por malformaciones del craneo, de las
manos, pies y cara.

Es una enfermedad rara con una incidencia de alrededor de uno de cada 160.000 nacidos
Vivos.

Es una alteracién autosémica dominante y afecta por igual a ambos sexos. A pesar de ello,
la mayoria se debe a mutaciones esporadicas pero se asocia a una mayor edad paterna.

Se cree que el cromosoma afecto es el 10 y hay dos defectos genéticos principales
identificados que afectan el receptor del factor de crecimiento fibroblastico. El receptor
andmalo resultante evita la apoptosis celular, por ello los afectados por el sindrome de Apert
presentan los dedos de las manos y de los pies fusionados. Estas fusiones pueden ser
cutdneas u 6seas. En el craneo causan una fusion prematura de las suturas que resultan en
una craneosinostosis.

El sindrome de Apert es aparente en el nacimiento. Esto es debido a las deformidades
caracteristicas de las manos y de los pies, aunque la deformidad facial puede ser menos
obvia en algunos casos.

El sindrome presenta una serie de caracteristicas. Primero, a él corresponden el 4,5% del
total de craneosinostosis. La fusion prematura de las lineas de sutura puede ser tanto de la
cara como del craneo, y puede haber variaciones tanto en el nimero como en el sitio
afectado. Donde se fusionan las suturas hay una disminucién del crecimiento 6seo, y esto
se compensa en las zonas donde no se ha producido la fusion. Por tanto, los nifios con
sindrome de Apert presentan craneos con una forma caracteristica. La braquicefalia es
comun, debido a la fusion prematura de las suturas coronales que producen una distancia
reducida desde la parte frontal del crAneo a la espalda. Normalmente las dos suturas
coronales estan afectadas. La severidad y el ritmo de la progresion del craneo dependera de
las suturas afectadas.




Otras caracteristicas faciales incluyen hipoplasia mediofacial, hipertelorismo y estenosis de
coanas. Si el crecimiento del cerebro supera el desarrollo del craneo, finalmente conducira a
un aumento de la presién intracraneal. Otro resultado del desarrollo anormal del crdneo es
gue las orbitas tienden a ser poco profundas produciendo protusién ocular y algunas veces
incapacidad para cerrar los parpados. Esto es conocido como exoftalmos.

Otras caracteristicas son manos y pies con multiples dedos y sindactilia, que es bilateral
pero no siempre simétrica. También se han descrito otras anomalias asociadas como
defectos cardiacos, rifiones poliquisticos y estenosis pilérica, aunque son infrecuentes.

La mayor preocupacidn anestésica es la via aérea. La ventilacién con bolsa-mascarilla
puede ser dificil en ocasiones debido a la hipoplasia mediofacial. Frecuentemente estos
nifios sufren de apnea obstructiva del suefio, por tanto pueden presentar obstruccion
respiratoria durante la induccién o el despertar. Esto suele minimizarse facilmente con
dispositivos de via aérea. Algunos nifios pueden sufrir también apnea central.

Se ha descrito que estos nifios sufren mayor incidencia de broncoespasmo, aunque esto
s6lo en un articulo. Los nifios con sindrome de Apert tienen secreciones abundantes, que
pueden producir sibilancias y contribuyen a aumentar la irritabilidad bronquial. Existe una
asociacion con la fusién de las vértebras cervicales (C5/6) aunque no compromete la
intubacion.

Otro reto para el anestesi6logo es el acceso venoso. Puede ser complicado cuando uno o
mas miembros van a ser intervenidos. Como estos nifios pueden sufrir procedimientos
quirurgicos repetidos, puede hacerlo progresivamente mas dificil. Por ello, algunos
anestesiblogos piensan que para algunos procedimientos cortos, por ejemplo cambio de
vendajes o TAC , un acceso intravenoso no es obligado. En una emergencia, puede
insertarse via intradsea o pueden utilizarse los farmacos via intramuscular.

La medicina evoluciona constantemente y quiza haya nuevos conocimientos no
actualizados en este documento.

Las recomendaciones no son reglas estrictas, sino un marco de referencia para guiar
la toma de decisiones.

Cada paciente es unico y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado
médico.

El diagnosrtico puede ser errdneo; en caso de duda, debe ser confirmado.

a Puede encontrarse mas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia y
v asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugia habitual

Sindactilia; craneosinostosis, cirugia dental, procedimientos ortopédicos, cambio de
vendajes, correccién fronto-orbital.

Tipo de anestesia

No existe una recomendacién definida para anestesia general o regional. No existen
contraindicaciones conocidas para los farmacos especificos anestésicos. Pueden
combinarse ambas técnicas, general y regional.

No obstante, debido a que la incidencia de apnea obstructiva del suefio es elevada en este
tipo de pacientes, es recomendable utilizar las técnicas regionales siempre que sea posible,
con el fin de evitar el uso intra y postoperatorio de opioides, y con ello disminuir el riesgo de
obstruccién y apnea en el postoperatorio. La opcién de realizar la cirugia de una mano en
vez de ambas manos simultaneamente se ha de tener en cuenta.

La anestesia regional, en ocasiones supone un reto para el anestesiélogo, ya que la
anatomia del hombro de un nifio Apert puede no ser necesariamente normal, y puede
asociarse con una abduccion disminuida en la adolescencia y en la edad adulta.

Procedimientos diagndésticos preoperatorios adicionales necesarios (ademas de los
cuidados estandar)

Si la apnea es clinicamente sintomatica puede ser necesaria una prueba del suefio. Un ECG
y una ecocardiografia pueden estar justificados si presentan signos y sintomas cardiacos.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

La atropina se ha sugerido como premedicacion para disminuir las secreciones pero
probablemente no sea necesaria. Como algunos de estos nifios pueden tener un retraso en
el desarrollo puede considerarse un ansiolitico, aunque debe valorarse frente al riesgo de
obstruccién de la via aérea.

La ventilacibn con bolsa-mascarilla puede ser dificultosa por la hipoplasia mediofacial.
Puede ser solventado con un dispositivo oral, pero puede ser complicado alcanzar una
adecuada profundidad anestésica para la tolerancia. Puede ser muy util una técnica con dos
personas. De todos modos, los nifios con sindrome de Apert no suelen presentar dificultad
para la laringoscopia y la intubacion.

Debido a la mayor incidencia de obstruccion supraglética, puede ser util en el postoperatorio
inmediato una via nasofaringea, que podria ser dificil de colocar debido a un espacio
nasofaringeo reducido. Si el nifio es dependiente de CPAP/BIPAP debe estar en una sala
apropiada para el manejo adecuado.

Si el niflo es sometido a cirugia de avance mediofacial o porta un marco distractor, el
manejo de la via aérea puede ser mas complicado.
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Preparacion especial para transfusién o administracion de productos sanguineos

No hay ninguna evidencia que demuestre hechos especificos en relacion a la transfusion de
productos sanguineos.

Preparacion especial para la anticoagulacion

No existe ninguna evidencia para recomendar un régimen especial de anticoagulacion en
este grupo de pacientes. No hay nada que sugiera que haya un riesgo aumentado de
trombosis venosa profunda.

Precauciones para el posicionamiento, transporte o movilizacion del paciente

Los ojos son particularmente susceptibles de lesion si no se procede a una oclusién
adecuada.

Es importante lubricar los ojos y asegurarse que estan bien cerrados y acolchados. Existen

multiples alteraciones en las extremidades, se debe tener cuidado en evitar puntos de
presion.

Interacciones entre medicacion crénica del paciente y farmacos anestésicos

No descritos.

Procedimiento anestésico

Se debe evitar el uso excesivo de opioides debido al riesgo aumentado de apnea obstructiva
del suefio. Por ello, debe utilizarse siempre que sea posible técnicas regionales.

Monitorizacién especial o adicional

La naturaleza de la cirugia dictara el grado de monitorizacion invasiva. Una cirugia de
craneosinostosis requerira monitorizacion invasiva de la presion arterial y posiblemente un
acceso venoso central. Estos pacientes tienden a sudar mucho, y al contrario que otros que
se someten a cirugia de sindactilia no parecen necesitar ser calentados en cirugia periférica
de las extremidades. Si se procede a calentamiento activo existe riesgo de fiebre, por ello la
temperatura debe ser monitorizada siempre.

En el postoperatorio, es importante la monitorizacién de posibles signos de obstruccion de la
via aérea.
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Complicaciones posibles

Los farmacos sedantes pueden causar obstruccion de la via aérea.

Cuidados postoperatorios

Debido al incremento de la incidencia de obstrucciébn supraglética, un dispositivo
nasofaringeo puede ser util en el postoperatorio inmediato. Si el nifio es dependiente de
CPAP/BIPAP debe estar en una sala apropiada para el manejo adecuado.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad que pueden confundir durante la
anestesiay larecuperacion

Distinguir entre efectos colaterales del procedimiento anestésico de las manifestaciones de
la enfermedad.

En los casos en que el nifio es intubado, un aumento subito de las presiones de la via aérea
puede ser resultado de una obstruccion del tubo endotragueal por tapones de moco y
secreciones.

No existen otras enfermedades comunes relacionadas con el despertar que puedan
presentarse.

Anestesia ambulatoria

Como los nifios con sindrome de Apert tienen un mayor riesgo de apnea obstructiva del
suefio, la decisién de realizar cirugia ambulatoria debe ser valorada, pero el cambio de
vendajes y la cirugia menor periférica que no requiere opioides puede llevarse a cabo en
base a un dia de estancia.

Anestesia obstétrica

No existe evidencia de un mayor riesgo en la paciente obstétrica.
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