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Recomendaciones para la anestesia de pacientes
afectados por

Displasia arritmogénica del ventriculo derecho

Nombre de la enfermedad: Displasia arritmogénica del ventriculo derecho
CIE 10: 142.8

Sinénimos: Miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho
Resumen de la enfermedad:

La displasia arritmogénica del ventriculo derecho (DAVD), también conocida como
miocardiopatia arritmogénica del ventriculo derecho, es una miocardiopatia hereditaria.
Aunque esté representada de manera desproporcionadamente alta en casos de muerte
inexplicable en pacientes anestesiados, existen pocos informes publicados sobre el manejo
anestésico seguro de los pacientes con DAVD. La DAVD es una forma de miocardiopatia
genética bien conocida como causante de taquicardia ventricular y muerte subita, sobre todo
en deportistas y jovenes. La DAVD es también una de las principales causas de muerte
durante la anestesia. En un analisis sobre autopsias forenses, en dieciocho de cincuenta
muertes perioperatorias en pacientes ASA 1 sometidos a procedimientos quirdrgicos, que
generalmente estan asociados con una mortalidad extremadamente baja, se encontraron en
la autopsia caracteristicas histologicas de DAVD. Ninguno de estos pacientes tenia
antecedentes cardiacos previos. Cuatro de los pacientes murieron durante la induccion
anestésica, nueve durante el procedimiento quirargico y cinco en las 2 horas posteriores a la
finalizacién de la cirugia.

La prevalencia estimada de DAVD en la poblacién general es de aproximadamente 1 de
cada 5000. Los hombres jévenes se ven afectados tres veces mas que las mujeres, con una
prevalencia mas alta (hasta un 0,8%) en ciertas partes de Italia (Véneto) y Grecia (Isla de
Naxos). Con una tasa de prevalencia de 1 por cada 5 000, la mayoria de los anestesistas se
encontraran con pacientes con DAVD, en algunos de los cuales el diagnostico puede no
haberse establecido. La demostracion histologica de atrofia de miocitos y sustitucion
fibroadiposa transmural del miocardio ventricular derecho es tipica de esta afeccion. El
andlisis inmunohistoquimico de la placoglobina puede a su vez aumentar la precision del
diagnéstico. En el 70% de los casos también se afecta el ventriculo izquierdo. La DAVD es
causada por la mutacién en las proteinas desmosomales placofilina 2 (PKP2), desmogleina
2 (DSGZ2), desmocolina 2 (DSC2), desmoplaquina (DSP), placoglobina (JUP), y otros.




Medicina en elaboracion
Quiza haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiza el diagnostico sea erréneo

2 Se puede hallar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia y
v organizaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net

Cirugia habitual

Cualquier tipo de cirugia, desde procedimientos menores dentales o ginecolégicos, hasta
cirugia mayor vascular o cardiaca.

Tipo de anestesia

Se puede emplear tanto la anestesia general como la regional. Existen pocos datos sobre
las técnicas anestésicas mas seguras para estos pacientes. Se ha recomendado evitar
determinados agentes anestésicos, aunque la evidencia para estas recomendaciones es
anecdética. Se desaconseja el uso succinilcolina y de anestésicos volatiles.

El mantenimiento de condiciones hemodinamicas Optimas para la perfusiébn miocéardica
puede ser la mejor estrategia de proteccion contra la fibrilacion ventricular en estos
pacientes.

Se aconseja el uso de monitorizacién invasiva perioperatoria. La colocacion de un catéter de
arteria pulmonar (APA) puede conducir a fibrilacién ventricular debido a la estimulacién
mecanica de las estructuras ventriculares derechas y se debe valorar cuidadosamente el
riesgo-beneficio.

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

Cabe destacar que en muchos de los pacientes con DAVD que van a ser sometidos a
cirugia, es posible que el diagndstico se desconozca antes de la operacion y, por lo tanto, no
se realicen investigaciones especificas. Los pacientes con DAVD conocida y sintomatica a
menudo portan dispositivos como desfibriladores implantables (DAIl). Es importante
continuar la medicacién antiarritmica perioperatoriamente.
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Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

Ninguna comunicada.

Preparacion especial para transfusion o administracion de productos hematicos

Ninguna comunicada.

Preparacion especial para anticoagulaciéon

Ninguna comunicada.

Precauciones para el posicionamiento, transporte o movilizacion del paciente

Ninguna comunicada.

Interaccion entre medicacién crdénica del paciente y farmacos anestésicos

Continuar la medicacién antiarritmica perioperatoriamente. Si el paciente es portador de un
DAl o marcapasos, asegurar su correcto funcionamiento previamente a la cirugia.
Desconectar o reprogramar el dispositivo a un modo compatible con el uso de diatermia
intraoperatoria.

Procedimiento anestésico

Se puede emplear tanto la anestesia general como la regional. Existen pocos datos sobre
las técnicas anestésicas mas seguras para estos pacientes. Se ha recomendado evitar
determinados agentes anestésicos, aunque la evidencia para estas recomendaciones ha
sido anecdética. Se desaconseja el uso de succinilcolina y de anestésicos volatiles. El
mantenimiento de condiciones hemodindmicas Optimas para la perfusiéon miocérdica y la
monitorizacion adecuada puede ser la mejor estrategia de proteccion contra la fibrilacién
ventricular en estos pacientes.

Monitorizacién especial o adicional

Son mandatories la presion arterial invasiva y monitorizacion no invasiva estandar (ej: ECG).

Deben estar disponibles un equipo externo de desfibrilacion y estimulacion y las palas
adhesivas de desfibrilacion/estimulacion externa conectadas al paciente antes de la
induccion anestésica.
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Complicaciones posibles

Arritmias ventriculares.

Cuidados postoperatorios

Se recomienda ECG postoperatorio y monitorizacion de presion arterial invasiva hasta
conseguir estabilidad hemodinamica durante un periodo adecuado en el postoperatorio,
acorde con la duracién y el tipo de procedimiento quirdrgico realizado.

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

En los pacientes con DAVD conocida, se debe de realizar siempre interconsulta
preoperatoria al servicio de cardiologia (unidad de electrofisiologia cardiaca). La
complicacién perioperatoria mas probable es la arritmia ventricular y se debe de disponer y
seguir los protocolos de tratamiento para la taquicardia ventricular o fibrilacion ventricular.

Anestesia ambulatoria

Debido a la alta incidencia de morbilidad en pacientes con DAVD conocida que se someten
a cirugia, no se recomienda la anestesia ambulatoria; estos pacientes deben ser ingresados
y monitorizados después de la intervencion.

Anestesia obstétrica

Similar al resto de intervenciones quirlrgicas.
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