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Recomendaciones para anestesia en pacientes

afectados por Penfigoide bulloso

Nombre de la enfermedad: Penfigoide bulloso (PB)
CIE 10: L12.0
Sinénimos:

Resumen de la enfermedad: El penfigoide bulloso es una enfermedad ampollosa
subepidérmica, autoinmune, adquirida, crénica, en la cual los autoanticuerpos se dirigen
contra la membrana basal de la piel (1). Se caracteriza por la formacién de bullas en la
piel y en las membranas mucosas. La patogénesis implica la migracion de células
inflamatorias en los tejidos subepiteliales, debido a la activacion del complemento
causada por reaccion antigeno-anticuerpo. La incidencia del penfigoide bulloso es de 6-
7 casos por millon de habitantes por afio en el mundo Occidental. Afecta a adultos de
mas de 60 afios y es raro en nifios, aunque el PB en la infancia se ha descrito (2).

Una de las variantes de la enfermedad es el penfigoide cicatricial, que afecta las
mucosas de la orofaringe, conjuntiva, nasofaringe, laringe, eséfago, genitales y el ano.
Erupciones ampollosas se siguen de cicatrizacion (3).

El curso clinico de la enfermedad es de exacerbaciones y remisiones. El diagnéstico se
basa en la presentacion clinica, histopatologia, inmunofluorescencia microscépica
directa e indirecta de la piel perilesional (DIF), andlisis de los patrones de tincién y/o
caracterizacion de los autoanticuerpos circulantes (4).

Existen algunos informes de su relacion con otras enfermedades bullosas autoinmunes
como el pénfigo, penfigoide, epidermdlisis adquirida bullosa, dermatitis herpetiforme
(Duhring), enfermedad IgA lineal y el sindrome autoinmune multiple (5).

La asociacion del PB con malignidad es un debate adn sin consenso. A pesar de varios
casos y estudios publicados no existe una asociacién definitiva. Ogawa et al.,
encontraron una incidencia significativa mayor de malignidad en pacientes con PB (6).
Otros autores asiaticos también habian publicado una mayor incidencia de malignidad
en estos pacientes (7). No obstante, otros estudios con enfermos blancos caucasoides
no probaron una asociacion estadisticamente significativa.

El tratamiento consiste en corticoides e inmunosupresores y en ocasiones antibioticos,
cuando se produce una infeccidn bacteriana.
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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 diagndstico puede ser erroneo; en caso de duda, debe ser confirmado.

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

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/
http://www.orpha.net/

Cirugia habitual

Los pacientes pueden someterse a diferentes tipos de cirugia, tanto programada como
urgente. La cirugia puede incluir la restauracion de la funcion, donde existen
deformidades importantes, como por ejemplo, estenosis laringeas y esofdgicas, u
oftalmoldgicas. Los pacientes pueden presentarse para cirugia emergente como
laparotomia, por una perforacion duodenal o cesérea, o para el manejo de una
obstruccién aguda de la via aérea secundaria a cicatrices laringeas, a cirugia ortopédica
u otros procedimientos de rutina (9,10).

Una vez se produce una estenosis laringea, puede precisarse la escision endoscopica
repetida por laser de la cicatriz para mantener una adecuada via aérea (11).

Tipo de anestesia

No existen recomendaciones definitivas, para anestesia general o para regional.

La anestesia general basada en ketamina sin intubacién traqueal y con el paciente
respirando espontaneamente se ha utlizado en varios pacientes con PB. Esta
proporciona una induccion rapida, preservacion de los reflejos de la via aérea y minimo
traumatismo de la cara y de la via aérea superior.

A pesar de la preocupacion sobre el traumatismo de la via aérea, la anestesia general
con intubacion traqueal puede ser utilizada si se considera segura para el paciente (12).
La intubacion traqueal en una situacion similar, epidermdlisis bullosa distréfica, se ha
descrito en 131 pacientes sin obstruccion de la via aérea intra o postoperatoria (13).

Cuando se requiere anestesia general, no se puede obviar una via aérea segura
(intubacion, mascarilla laringea). Se han de tomar medidas protectoras; por ejemplo
para fijar el tubo traqueal debe utilizarse una venda de tejido blando en vez de
esparadrapo. En los pacientes con lesiones orales documentadas, un tubo traqueal es
mas seguro que una mascarilla laringea por el riesgo de hemorragia por lesiones orales
(24).

El uso de anestesia regional en estos pacientes es controvertido. Pueden formarse
ampollas en el sitio de insercién y en el caso de una epidural continua, la fijacion del
catéter en la piel puede ser dificil. A pesar de ello la anestesia regional se ha descrito
para evitar la anestesia general y la manipulacién de la via aérea (15,16). El uso de
esparadrapo para fijar el catéter epidural debe evitarse. La anestesia espinal se ha
descrito para la cesérea, evitando la infiltracion de la piel en el sitio de insercion (17).

Los opioides intratecales deben evitarse porque producen prurito, especialmente la
morfina (18).

Procedimientos diagndsticos adicionales necesarios (preoperatorios)

El hemograma completo esta indicado en los pacientes con tratamiento mielosupresor
como corticoides o azatioprina.

La medicion de los electrolitos, sobre todo el potasio y el sodio, esta indicada, porque el
potasio se puede perder a través de las lesiones de la piel produciendo hipopotasemia.
El sodio puede alterarse por la pérdida de liquido de las ampollas y la deshidratacién.
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Las pruebas pulmonares estan indicadas si existe obstruccion de la via aérea
supraglética (espirometria) (19).

Las pruebas de funcion hepética estan indicadas si los pacientes llevan tratamiento
inmunosupresor.

La determinacién de proteinas séricas debe realizarse en el paciente que presenta
ampollas orales y que puedan sufrir malnutricién.

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

Los pacientes pueden presentarse con afectacion tragueobronquial extensa con tos y
disnea (20).

Las vesiculas y su cicatrizacién pueden ocluir la via aérea superior y el paciente
presentarse con estridor.

Las ampollas preexistentes en la orofaringe pueden limitar la apertura bucal.
Intubacion dificil debido a estenosis de la entrada de la laringe.

Existe riesgo de hemorragia secundaria a la manipulacién.

Riesgo de formacion de nuevas ampollas con el laringoscopio y la intubacion traqueal.
La intubacion orotraqueal se prefiere a la via nasal.

Deberian aplicarse crema de hidrocortisona al 1% y gasas impregnadas de vaselina
sobre la cara para evitar el contacto directo de la mascarilla facial ya que aumenta el
riesgo de producir ampollas severas (21).

Los dispositivos orales deben evitarse.

Utilizar un tubo endotraqueal mas pequefio del nimero indicado.

El tubo endotraqueal debe fijarse con una venda de tejido blando.

Las sondas de aspiracion deben lubricarse y la presion de succién debe mantenerse
baja.

Esta indicada la traqueotomia con anestesia local si la via aérea superior se complica
con ulceracion severa, adhesiones y deformidad de la mucosa oral, epiglotitis y fusion
de las cuerdas vocales.

Precauciones en el posicionamiento y transporte del paciente

Para evitar el traumatismo por la friccion y la presién, debe realizarse un
posicionamiento cuidadoso. Es preferible que se permita al paciente posicionarse solo
sobre la mesa de quiréfano para disminuir el trauma inducido por la presion. No debe
haber arrugas en las sabanas. Puede aplicarse gasas impregnadas con crema de
hidrocortisona y vaselina en areas de presion como talones y codos (12).

Procedimiento anestésico

Las implicaciones anestésicas para el manejo de la via aérea han sido ya enumeradas.
Los puntos adicionales sobre el manejo son:

Si los pacientes toman habitualmente corticoides necesitan una dosis de carga
preoperatoria.

No debe utilizarse esparadrapo para proteger los ojos.

Los accesos venosos periféricos pueden ser dificiles donde la canalizacion de una via
central esta indicada y debe fijarse con unos puntos de sutura.

La infiltracion de anestésico local esta contraindicada, por el riesgo de desprendimiento
de la piel y la formacion de bullas.

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

En el caso de insercion de una aguja espinal, es preferible en un area de la piel libre de
lesion.

En casos de dificultad para la intubacion los bloqueantes neuromusculares deberia
evitarse. Una mezcla de oxigeno (O2) y un gas de baja densidad como el helio (si esta
disponible) es recomendado (02 20% y helio 80%) para disminuir las turbulencias en el
flujo.

Deberia usarse una cobertura de polietileno en los pacientes con ventilacion
espontanea.

Opioides, tiopental sodico y propofol pueden utilizarse sin complicaciones.

Monitorizacién particular o adicional

Se debe tener cuidado en evitar la presién o friccibn de los dispositivos para la
monitorizacion, los electrodos, accesos venosos y arteriales. Estos deben fijarse con
sutura y con gasas (23). El esparadrapo debe evitarse.

Los manguitos de presion arterial deben estar bien almohadillados. Algunos autores
prefieren la medida directa de la presion arterial sobre la no invasiva.

Debe evitarse la insercién de sondas de temperatura en las cavidades oral y nasal.

Complicaciones posibles

Un manejo poco cuidadoso puede producir nuevas ampollas y sangrado.

Pueden producirse ampollas en la trAquea debido al contacto mecanico con el
neumotaponamiento (24).

Puede producirse enfisema subcutaneo por la ventilacion en jet de alta presién a través
de una laringe estrecha (25).

En pacientes con PB, la piel traumatizada puede desarrollar lesiones en un area donde
no habia previamente. Esto se conoce como el fenomeno de Koebner (25).

Cuidados postoperatorios

Debe evitarse la aspiracion faringea a ciegas al final de la intervencion.

La extubacion debe ser cuidadosa y el paciente debe vigilarse por el estridor
postoperatorio, la formacion de nuevas ampollas y posible dificultad respiratoria.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y efecto sobre la anestesiay
larecuperacion

Pueden ocurrir situaciones urgentes si el penfigoide cicatricial afecta la cavidad oral, la
epiglotis o las cuerdas vocales. Los pacientes pueden presentarse con estridor y disnea
debido a una laringe estrecha. La obstruccién es mas evidente en la inspiracion, debido
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a que las paredes de la glotis se atraen por la presién negativa producida. La
tragueotomia puede ser necesaria en fases avanzadas.

Anestesia ambulatoria

La anestesia ambulatoria deberia realizarse solamente en los casos en los que las
mucosas no estan afectadas.

Anestesia obstétrica

El embarazo puede desencadenar y agravar la enfermedad, especialmente durante el
primer y el segundo trimestre. De todos modos, en el tercer trimestre, el cuadro clinico
puede mejorar debido a la produccién enddgena de corticoides por el corion. Es posible
la sepsis y la infeccion de la piel en el sitio de inyeccion del anestésico local. La eleccién
de un area de la piel sin lesiones es recomendable y se considera segura para la
realizacidon de una puncién lumbar.

Se han publicado casos que muestran que la anestesia raquidea de puncién Unica es

segura para la cesarea. No obstante, la anestesia general no esta contraindicada si la
mucosa oral no esta afectada por la enfermedad (17).
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