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Recomendaciones para la anestesia de pacientes
afectados por

Taquicardia ventricular polimorfica
catecolaminérgica

Nombre de la enfermedad: Taquicardia ventricular polimorfica catecolaminérgica
(TVPC)

CIE 10: 147 (taquicardia paroxistica), 147.2 (taquicardia ventricular), ORPHA3286

Sindnimos: Taquicardia ventricular polimorfica inducida por catecolaminas, taquicardia
bidireccional inducida por catecolaminas, taquicardia ventricular polimérfica familiar
(TVPPF), taquicardia ventricular polimérfica inducida por estrés.

Resumen de la enfermedad:

La taquicardia ventricular polimérfica catecolaminérgica (TVPC) es una enfermedad
genética rara con una incidencia de aproximadamente 1:10.000 en la poblacion europea
y una tasa de mortalidad muy alta si no se trata, alcanzando el 31% a la edad de 30
afios [1]. Se caracteriza por episodios de taquicardias ventriculares (TV) bidireccionales
0 polimorficas inducidas por un factor desencadenante adrenérgico, como el estrés
emocional o la actividad fisica, mientras que algunos pacientes también pueden
desarrollar episodios de fibrilacion auricular [1,2]. El sincope relacionado con el estrés
es el sintoma mas comun en nifios 0 adolescentes por lo demas sanos, mientras que
también puede ocurrir una muerte cardiaca subita debido a la degeneracion de la TV a
la fibrilacion ventricular (FV). Las palpitaciones y los mareos durante el ejercicio
representan manifestaciones mas benignas del trastorno [3].

En el 30-35% de los pacientes existe una historia familiar de episodios sincopales o
muerte cardiaca subita [4]. A veces, la afeccidn se diagnostica erroneamente y se trata
de forma incorrecta como epilepsia en pacientes con sincope, especialmente si se
acompaia de incontinencia [5].

Los mecanismos genéticos incluyen mutaciones en el gen del receptor de la rianodina
cardiaca (RyR2) -canal de liberaciébn de iones de calcio- que se encuentra en
aproximadamente el 50% de los pacientes con TVPC y es responsable de la herencia
autosémica dominante del trastorno, conocida como TVPC1. Por otro lado, las
mutaciones en el gen de la calsecuestrina cardiaca (CASQ2), una de las principales
proteinas de union del calcio en el reticulo sarcoplasmico, son la causa del infrecuente
tipo autosémico recesivo, TVPC2 [1,3,4,6]. En ambos tipos, existe una liberacion
anormal de iones calcio desde el reticulo sarcopldsmico que causa asincronia en la
excitacion y contraccion cardiaca [3]. Como resultado del exceso de calcio, las post-
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despolarizaciones retardadas y disparos de activacion constituyen la base
fisiopatologica de la enfermedad [4].

Respecto al diagnéstico, los pacientes con TVPC tienen electrocardiograma (ECG) de
reposo normal, sin prolongacién del intervalo QT ni ninguna otra anomalia caracteristica.
Ademas, no hay signos ecocardiograficos u otros signos de anomalias estructurales
cardiacas [1]. La prueba de inclinaciébn de la mesa es negativa. Ademas de la TV
bidireccional con complejos QRS de direccion alterna latido a latido, otro marcador
distintivo de la enfermedad es la conversion de complejos prematuros a arritmias
ventriculares malignas a medida que aumenta el nivel de carga de trabajo; la TV/IFV
aparece a frecuencias cardiacas de 110-130 por min [2,4]. La induccion y el deterioro
progresivo de las arritmias ventriculares durante el test de esfuerzo o la infusion de
isoproterenol son caracteristicas diagndsticas de la TVPC [1,4]. El test de esfuerzo y los
registros del ECG Holter (24 h) representan herramientas de diagnoéstico invaluables
[3.4].

Las modalidades de tratamiento, aparte de evitar la actividad fisica fuerte, el atletismo
competitivo y el estrés emocional, incluyen el tratamiento con beta-bloqueantes (sotalol,
nadolol, metoprolol) a dosis ajustadas para lograr la maxima eficacia [3]. El nadolol es
el beta-bloqueante preferido, debido a su larga duracién de accion [1]. EI cumplimiento
de la terapia es de vital importancia, incluso para aquellos con pruebas genéticas
positivas pero con pruebas de esfuerzo negativos, ya que la omision de dosis puede
inducir arritmias malignas [1,3]. Desafortunadamente, la terapia con beta-bloqueantes
puede no ser suficiente para prevenir eventos cardiacos en un porcentaje significativo
de pacientes [1]. Existe evidencia limitada sobre la adicién ventajosa de un antagonista
de los canales de calcio, como el verapamilo, mientras que algunos datos apoyan el uso
de flecainida ademas de la terapia de beta-bloqueo. Entre los tratamientos invasivos, la
colocacion de un desfibrilador automatico implantable (DAI) representa una
recomendacion de clase | para pacientes diagnosticados con TVPC que sufren un paro
cardiaco, sincope recurrente o TV polimorfa/bidireccional a pesar de una terapia
farmacoldgica Optima y/o denervacion simpéatica cardiaca izquierda [7]. Sin embargo,
los cardidlogos intentan evitar los DAl en esta poblacion debido a la posibilidad de
precipitar episodios repetitivos de TV ("tormenta TV") en respuesta a los choques del
DAl y la consiguiente liberacién de catecolaminas [7].

Los pacientes con un DAI deben continuar con el tratamiento con beta-bloqueantes para
la prevencién de arritmias ventriculares y cualquier efecto adverso/proarritmico de las
descargas del DAI [1,3]. La denervacion simpatica cardiaca izquierda representa un
enfoque terapéutico invasivo que, segun se informa, disminuye significativamente
(>90%) los eventos arritmicos [8]; se puede considerar en pacientes con sincope
recurrente o arritmias que requieren frecuentes choques de DAI pese al tratamiento
beta-bloqueante y en aguellos que no toleran la medicacion o contindan sintomaticos a
pesar de dosis maximas de la medicacioén (clase Ilb) [7]. La ablacion con catéter es otro
método invasivo que se puede realizar en pacientes con arritmias refractarias; sin
embargo, se usa mucho menos a menudo que los otros tratamientos, ya que su eficacia
en TVPC no ha sido probada todavia. Por lo tanto, la ablacion con catéter para la TVPC
no se incluye en las directrices/recomendaciones relevantes de 2013 [7].

La medicina evoluciona constantemente y quiz 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.
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Cada paciente es unico y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado
médico.

El diagnostico puede ser erréneo; en caso de duda, debe ser confirmado.

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

La colocacién de un DAl para la pronta terminacién eléctrica de los episodios arritmicos
se usa sélo en pacientes con episodios repetidos de TV sostenida a pesar de la terapia
farmacologica descrita anteriormente. Ademas, la denervacién simpatica cardiaca
izquierda es un abordaje terapéutico quirirgico, realizado mediante toracotomia abierta
0 mediante videotoracoscopia [8,9]. Con menos frecuencia, los pacientes con TVPC
pueden someterse a una ablacion con catéter [7]. Ademas de las intervenciones
quirurgicas realizadas para el tratamiento sintomatico de la enfermedad en si, los
pacientes pediatricos o adultos con TVPC pueden someterse a cualquier tipo de cirugia
programada o de emergencia debido a otras causas. Por razones de seguridad, incluso
los procedimientos quirdrgicos menores deben realizarse en un entorno hospitalario y
bajo control de ECG [10].

Tipo de anestesia

La anestesia general, con o sin bloqueo neuromuscular y el uso de un tubo endotraqueal
o de un dispositivo supraglético de via aérea, se utiliza tipicamente para las
intervenciones terapéuticas invasivas, como la denervacién simpética cardiaca
izquierda y la colocacion del DAI, respectivamente [2,9]. Aunque faltan datos especificos
de la enfermedad, el implante de un DAI también se podria realizar bajo anestesia local
combinada con ansiolisis, analgesia y sedacion intravenosa (vigilancia anestésica
monitorizada) [11]. Sin embargo, hay algunos problemas que probablemente hacen que
esta opcion sea menos atractiva para los pacientes con TVPC, ya que es de suma
importancia que cualquier factor adrenérgico/estrés se suprima adecuadamente, por lo
que se debe conseguir una sedacion profunda/suficiente analgesia antes de probar el
dispositivo, ya que los choques pueden ser muy dolorosos [11].

Se ha utilizado anestesia general, neuroaxial y local en pacientes con TVPC sometidos
a diversos procedimientos quirdrgicos [2,9,10,12,13]. Aunque los datos existentes
relevantes son bastante limitados, no se han reportado complicaciones significativas
relacionadas con la anestesia. Independientemente de la técnica anestésica, la principal
preocupacion del anestesiélogo debe ser evitar los factores que pueden desencadenar
arritmias graves, como la estimulacion simpatica, la taquicardia y los farmacos agonistas
simpaticomiméticos beta [2,5]. Por lo tanto, la ansiedad, el estrés emocional y el dolor
deben ser adecuadamente suprimidos o aliviados. Ademas, el mantenimiento de una
anestesia/analgesia intraoperatoria suficiente, una oxigenacion adecuada, la
normocarbia, la normotermia y la normovolemia son extremadamente importantes. En
algunos casos, como en pacientes pediatricos muy estresados, se puede requerir
anestesia general incluso para cirugia menor. Se puede usar anestesia local cuando
esté indicado, es decir, para procedimientos dentales, después de suficiente ansiolisis
y/o sedacion [10]. Cuando se utiliza la anestesia regional o local, se debe omitir la
epinefrina, que se usa comunmente como adyuvante de los anestésicos locales
[5,10,13].

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

La situacion del paciente debe considerarse minuciosamente antes de una intervencion,
especialmente si hay tiempo suficiente, como es el caso de cirugia electiva. Se requiere
un enfoque multidisciplinario que incluya electrofisidlogo cardiaco, anestesiodlogo y
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cirujano [5]. Debe evaluarse la gravedad y la frecuencia de los eventos cardiacos, junto
con la efectividad del tratamiento actual. Una historia clinica detallada y un ECG de 12
derivaciones son obligatorios. La eficacia del tratamiento puede evaluarse mediante las
pruebas de esfuerzo con ejercicio y la monitorizacién con ECG Holter. Los niveles de
electrolitos y el estado 4cido-base también deben verificarse antes de la operacion
[2,5,9].

Los casos sospechosos sin diagnostico definitivo o los pacientes con antecedentes
familiares positivos deben investigarse a través de ECG, monitorizacion Holter, pruebas
de esfuerzo con ejercicio y también ecocardiografia para descartar cualquier anomalia
estructural cardiaca. Sin embargo, se debe tener en cuenta que solo el examen genético
identificara portadores asintomaticos de mutaciones de RyR2, que también deberian
recibir beta-blogueantes incluso en presencia de una prueba de ejercicio negativa [7].

Preparacion Preoperatoria

La condicion clinica de los pacientes con TVPC debe optimizarse antes de un
procedimiento quirdrgico programado. La frecuencia de los episodios arritmicos debe
minimizarse con la optimizacion del tratamiento farmacolégico y la posible adicion de un
tratamiento invasivo, si esta indicado. Es de gran importancia que el tratamiento con
beta-bloqueantes se continle de forma perioperatoria y no se omita ninguna dosis, ya
que la interrupcién del tratamiento puede facilitar la aparicién de una arritmia letal [1].
Cualquier anomalia electrolitica, como la hipopotasemia, la hipomagnesemia, la
hipocalcemia y la hipernatremia, o los trastornos acido-base deben corregirse [2,5,9]. El
estrés preoperatorio o la ansiedad que posiblemente pueda desencadenar la liberacion
de catecolamina deben controlarse adecuadamente. En este sentido, la tranquilidad y
una actitud compasiva durante la visita preoperatoria pueden ser Utiles. Ademas, la
premedicacion con una benzodiazepina, como temazepam, la noche anterior y la
mafana de la cirugia esta indicada para la ansiolisis [2].

Preparacion especial para el tratamiento de la via aérea

No hay problemas especificos relacionados con la posible dificultad del manejo de la via
aérea. En este grupo de pacientes, el principal problema es la respuesta
catecolaminérgica a la instrumentacion laringea (laringoscopia/intubacion traqueal) que
debe minimizarse en la medida de lo posible. Dado que los dispositivos de via aérea
supraglotica son menos estimulantes para el sistema nervioso simpatico (menos
invasivos/mejor tolerados) [14], deben ser los elegidos frente a los tubos traqueales
siempre que sea posible (es decir, para la implantacion de un DAI).

La induccion con una dosis suficiente de un agente hipnético para asegurar una
anestesia profunda y dosis ajustadas de un opioide de accién corta (remifentanilo,
fentanilo, alfentanilo) o un beta-bloqueante de accion corta (esmolol) pueden usarse
para mitigar la respuesta taquicardica a la instrumentacion de la via aérea. Los farmacos
simpaticoliticos, como los agonistas alfa-2 de accion central clonidina o
dexmedetomidina, también pueden ser Utiles [15].

Preparacion especial para transfusion o administracion de productos heméticos
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No se han encontrado problemas especificos con los pacientes con TVPC con respecto
a la transfusién o anticoagulacion. El sindrome no se ha asociado con anomalias de la
Hb ni con coagulopatia. La transfusion de hemoderivados y la anticoagulacion
perioperatoria deben guiarse por el tipo de cirugia y la patologia individual coexistente.

Precauciones para el posicionamiento, transporte o movilizacién del paciente

No hay problemas anatomicos especificos relacionados con la enfermedad (huesos,
articulaciones o piel) que requieran precauciones particulares de posicionamiento,
transporte o movilizacion. Sin embargo, los cambios en la postura, especialmente si son
repentinos, pueden precipitar arritmias paroxisticas [13]. En general, los pacientes
deben manejarse con cuidado para minimizar el riesgo de hipotension/necesidad de
vasopresores en aquellos que reciben grandes dosis de beta-bloqueantes/antagonistas
de canales de Ca, o el estrés y la taquicardia en individuos despiertos. Durante la
intervencion quirdrgica, los cambios posturales abruptos en el paciente anestesiado
deben evitarse (especialmente la inclinacién de la mesa), mientras que el movimiento
de una posicién a otra (es decir, de prono a supino o viceversa) debe ser suave y
coordinado, bajo una estrecha vigilancia de la presion arterial.

Interacciones entre medicacion crénica del paciente y farmacos anestésicos

Los pacientes con TVPC que reciben altas dosis de betabloqueantes/antagonistas de
los canales de calcio pueden tener una presion sanguinea relativamente baja o limite,
gue puede reducirse aun mas con anestesia general, especialmente durante la
induccién [16]. De manera similar, la combinacién de beta-bloqueantes con anestésicos
puede inducir episodios de bradicardia [16]. Se requiere una titulacién cuidadosa de los
farmacos anestésicos y el esmolol, si se usa de forma perioperatoria, para lograr y
mantener niveles profundos de anestesia mientras se evita la hipotension/bradicardia
[17]. Ademas, la ventilacion con presion positiva (IPPV) puede reducir el
retorno/precarga venosayy, por lo tanto, el volumen corriente y la presion espiratoria final
positiva (PEEP) deben optimizarse para mantener la estabilidad cardiovascular [2]. Las
modalidades regionales, especialmente la anestesia subaracnoidea, también pueden
complicarse por una hipotension significativa [13].

En cualquier caso, la hipotension leve a moderada debe tratarse inicialmente con la
cabeza hacia abajo y un bolo de liquidos por via intravenosa [2]. Si se produce
hipotension severa, se debe usar la dosis minima efectiva de un agonista alfa
adrenérgico puro, como la fenilefrina, [2,5]. La bradicardia sintoméatica (es decir, que
causa hipotension significativa) debe tratarse con atropina o estimulacion cardiaca, si
es persistente [2]. Finalmente, el glucagén IV representa el Gltimo recurso para el
tratamiento de un bloqueo beta resistente debido a una sobredosis.

Procedimiento anestésico

La estimulacion simpética y la taquicardia deben evitarse durante todo el periodo
perioperatorio. Por lo tanto, antes de la induccion anestésica, el ambiente debe ser
tranquilo, sin ruidos/voces fuertes ni comportamientos estresantes. Después de la
colocacion de una via IV bajo monitorizacion estandar, la premedicacion con una

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

benzodiazepina como el midazolam seria util [5,9]. El diazepam también se ha utilizado
sin problemas [12].

Entre los agentes anestésicos intravenosos, el propofol tiene un perfil favorable y se ha
utilizado sin problemas para la induccién y el mantenimiento de la anestesia en
pacientes con TVPC [2]. Si bien el tiopental también se ha usado sin efectos adversos
[12], debe mencionarse que el farmaco se ha asociado con un aumento de la
concentracion plasmatica de noradrenalina [15]. Por otro lado, el etomidato es un agente
caracterizado por la estabilidad hemodinamica, pero faltan datos sobre su uso en TVPC.
Finalmente, la ketamina es un farmaco que mejor debe evitarse debido a sus
propiedades simpaticomiméticas [5,9,15]. Entre los agentes volatiles, el isoflurano y el
sevoflurano se han administrado de manera segura a pacientes con TVPC [12]. El
desflurano puede inducir estimulacion simpética cuando se usa para la induccién por
inhalacién debido a la irritacién de la via respiratoria, mientras que los aumentos rapidos
en las concentraciones inhaladas (es decir, del 3% al 10%) también producen activacion
simpatica y aumento de las concentraciones de adrenalina y noradrenalina en plasma
[15]. Durante la anestesia con enflurano se han notificado episodios de latidos
ventriculares prematuros y bigeminismo [12]. Aunque no hay datos clinicos relevantes,
el halotano debe evitarse probablemente porque se ha asociado con arritmogénesis,
especialmente en presencia de otros factores desencadenantes [15]. Esto esti
respaldado por los hallazgos que sugieren que el halotano aumenta la liberacion de Ca
en el reticulo sarcoplasmico cardiaco [18].

Respecto a la analgesia intraoperatoria, tanto el fentanilo como el alfentanilo se han
utilizado en pacientes con TVPC sin efectos adversos [12]. El remifentanilo deprime la
funcion del nédulo sinusal y la conduccion atrioventricular [15], mientras que su accién
ultra corta permite una titulacion de la dosis rapida y precisa. Se ha utilizado con éxito
durante la induccién y el mantenimiento de la anestesia en TVPC [2] y representa una
opcion atractiva debido a sus propiedades favorables.

La mayoria de los blogueadores neuromusculares, como atracurio, vecuronio,
rocuronio, alcuronio y pancuronio, se han utlizado en pacientes con TVPC sin
complicaciones [12]. La mayoria de los agentes no despolarizantes tienen efectos
directos menores sobre la electrofisiologia cardiaca y podrian considerarse
relativamente seguros [5]. La Unica excepcién es probablemente el pancuronio, que
mejor debe evitarse debido a sus efectos vagoliticos y al riesgo subsiguiente de inducir
taquicardia. El rocuronio tiene una accion vagolitica leve que probablemente no sea
clinicamente significativa. El cis-atracurio es posiblemente el agente con el perfil mas
seguro, ya que carece de actividad autébnoma [15]. Por el contrario, la succinilcolina
puede ejercer una accién cronotropica positiva o negativa a través de los receptores
adrenérgicos o muscarinicos del nédulo sinusal. Existe la posibilidad de activacion
simpatoadrenal y aumento de los niveles plasmaticos de noradrenalina después de la
administracién de succinilcolina [15], mientras que la acentuacién de los trastornos
electroliticos puede representar un factor de riesgo adicional para los pacientes
susceptibles a arritmias. Aunque se ha utilizado sin complicaciones en pacientes con
TVPC, hay un informe que describe la aparicién de una TV que degenero rapidamente
en una FV tras la administracion de 65 mg de succinilcolina en un paciente con TVPC
no diagnosticada y sometido a terapia electroconvulsiva [19]. Por lo tanto, si es
necesario, la succinilcolina debe usarse con precaucion.

Debe aclararse que la succinilcolina y los compuestos volatiles no afectan
significativamente al Ca intracelular cardiaco en pacientes con TVPC con defectos en el
receptor cardiaco de rianodina (RyR2) [12]. Estas personas no corren riesgo de
desarrollar hipertermia maligna, ya que esta afeccidn estd asociada con trastornos en el
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receptor de rianodina del musculo esquelético (RyR1) [5]. En este sentido, los agentes
mencionados anteriormente no estan contraindicados en pacientes con TVPC.

A pesar de que faltan datos especificos sobre la reversion del bloqueo neuromuscular
en pacientes con TVPC, la administracién de anticolinérgico/anticolinesterasa puede
producir un aumento transitorio de la frecuencia cardiaca. Los aumentos significativos
(es decir, FC >110-130 latidos/min) no son deseables en pacientes con TVPC. Por otro
lado, el sugammadex parece estar desprovisto de efectos secundarios cardiovasculares
significativos, ya que ejerce una acciéon minima o nula sobre la colinesterasa, los
receptores nicotinicos o0 muscarinicos [15]. Aunque no hay informes publicados, el uso
de rocuronio/sugammadex para la induccién/reversion del bloqueo neuromuscular
parece una opcién razonable en pacientes con TVPC. Con respecto a otros farmacos,
los agonistas beta adrenérgicos, como el isoproterenol, estdn claramente
contraindicados en la TVPC. Por el contrario, la suplementacion del tratamiento con
beta-bloqueantes del paciente puede ser Gtil de manera perioperatoria; el esmolol IV es
una opcion atractiva debido a la valoracién rapida y precisa de las necesidades del
paciente, teniendo en cuenta el bloqueo beta ya existente. Ademas, los agonistas
adrenérgicos alfa-2 de accion central, clonidina y dexmedetomidina, disminuyen el flujo
simpatico central y la liberacidon de noradrenalina y pueden representar adyuvantes
Gtiles. Por otro lado, aunque se ha informado de la administracién sin complicaciones
de N20 en pacientes con CPVT [10,12], probablemente deberia usarse con precaucion
debido a sus efectos simpaticomiméticos y su potencial para facilitar la accion
arritmogénica de otros agentes, como adrenalina y halotano [5].

Se ha informado de anestesia regional sin incidentes en una parturienta con TVPC
sometida a cesarea [13]. Debe tenerse en cuenta que los bloqueos neuroaxiales
centrales, especialmente la anestesia subaracnoidea, pueden complicarse por la
bradicardia y la hipotensién que requieren farmacos vasoactivos, segun la altura y el
alcance del bloqueo simpatico. Los pacientes con TVPC que reciben grandes dosis de
beta-bloqueantes son mas propensos a tales efectos adversos cardiovasculares.
Teniendo en cuenta estos riesgos, una técnica epidural o una técnica
subaracnoidea/epidural combinada que permita la titulacion de la dosis, el
establecimiento controlado y gradual del bloqueo probablemente sean mas ventajosos
frente a una puncién Unica espinal [13].

Monitorizacion especial o adicional

Por razones de seguridad, después de colocar al paciente en la mesa de operaciones,
se debe realizar una monitorizacion estandar, que incluya electrocardiograma, medicion
no invasiva de la presion arterial y pulsioximetria. Cualquier intervencion, como la
colocacion de un catéter venoso periférico, debe realizarse bajo supervision. El uso
previo de una crema anestésica local para minimizar el dolor por puncién y la posible
respuesta simpatica, puede ser (til. Es mejor colocar un catéter arterial antes de la
induccién anestésica, pero preferiblemente después de premedicacion intravenosa
adecuada (es decir, midazolam). Durante la cirugia, la profundidad anestésica
probablemente se puede evaluar de forma mas fiable mediante el uso de monitores
especificos, como el indice bispectral o la entropia. Ademas, dada la necesidad de
proporcionar una analgesia adecuada para prevenir la estimulacion simpatica excesiva,
también pueden ser Utiles los monitores de equilibrio nociceptivo/anti-nociceptivo (por
ejemplo, pupilometria).

Con respecto a la monitorizacibn particular/adicional, se debe utilizar un
electrocardiograma de 5 derivaciones y una medicién de la presion sanguinea arterial

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

invasiva para la identificacion y el tratamiento fiable, preciso y rapido de las arritmias
con compromiso hemodinamico. Ademas, deben estar conectadas al paciente las palas
de un desfibrilador externo, mientras que el DAI esté desactivado para evitar cualquier
interferencia con la diatermia o los dispositivos electromagnéticos [5,9].

Complicaciones posibles

Las taquiarritmias adrenérgicas inducidas, en forma de TV bidireccional o polimoérfica
con compromiso hemodinamico, sincope o FV y paro cardiaco son complicaciones
relacionadas con la enfermedad que pueden ocurrir de manera perioperatoria. La
taquicardia que exceda de 120 a 130 Ipm debe tratarse de inmediato con un beta-
bloqueante como esmolol o labetalol IV [2]. Entre otros agentes farmacolégicos, el
magnesio IV también puede ser (til (farmaco de eleccion en Torsades de Pointes),
mientras que se debe realizar una cardioversién eléctrica inmediata en caso de TV con
pulso o desfibrilacién en caso de TV / FV sin pulso de acuerdo con el Algoritmo de
Soporte Vital Avanzado [2,20]. Si se produce hipotensién significativa sin arritmia, se
debe administrar un vasopresor con accion alfa-agonista pura, como la fenilefrina [5].
Cualquier factor que cause o facilite el compromiso hemodindmico, como las anomalias
electroliticas 0 metabdlicas o medicamentos, debe corregirse o interrumpirse de
inmediato.

Cuidados postoperatorios

Cuidados postoperatorios:

Después de la recuperacion sin problemas de la anestesia del paciente, los DAI deben
reactivarse y restablecerse en su modo preoperatorio. Se sugiere que la monitorizaciéon
hemodindmica y la observacion clinica cercana se continden durante al menos 24 horas
en una Unidad de Alta Dependencia [5,13].

Es obligatoria una analgesia postoperatoria suficiente; la infiltracién de la herida al final
del procedimiento quirurgico puede ser util [2], mientras que los opioides también se han
administrado sin complicaciones. Especificamente, se ha administrado tramadol para el
dolor moderado en la TVPC y se proporciond una analgesia adecuada sin efectos
adversos [2]. La petidina también se ha usado sin complicaciones [12], pero se debe
tener en cuenta su efecto similar a la atropina. No hay informes sobre otros analgésicos,
pero segun su perfil farmacodinamico, paracetamol, ketorolaco y morfina representan
opciones relativamente seguras. En cuanto a la morfina, ejerce un efecto directo sobre
los nédulos sinoauriculares y atrioventriculares (accion cronotropica y dromotrépica
negativa) y podria ser un farmaco Util para la analgesia después de una cirugia mayor

[5]

Los antieméticos para la prevencion o el tratamiento oportuno de las nauseas/vémitos
postoperatorios también deben administrarse a estos pacientes, ya que esta condicién
puede provocar un estrés significativo. Ondansetron [2] y droperidol [12] se
administraron a pacientes con TVPC sin complicaciones. Curiosamente, se ha
encontrado que el droperidol ejerce una accién preventiva sobre las arritmias
catecolaminérgicas [5]. Ademas, la dexametasona no tiene acciones cardiovasculares
y podria usarse para la antiemesis.
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Problemas agudos relacionados con la enfermedad que pueden confundir
durante la anestesia y la recuperacion

Como la TVPC se presenta tipicamente como episodios sincopales, el diagnéstico
diferencial incluye epilepsia, hiperactividad vagal, bradicardia inducida por farmacos
(betablogueantes, antiarritmicos, farmacos anestésicos), electrolitos o trastornos
metabdlicos (es decir, hipoglucemia), cardiomiopatia o arritmia asociada con otros
sindromes como el QT largo, Brugada, Wolff-Parkinson-White. El sincope asociado con
la estimulacion adrenérgica (es decir, el estrés, la taquicardia), los antecedentes
familiares de muertes cardiacas subitas, la ausencia de signos caracteristicos del ECG
(es decir, QT largo) o anomalias cardiacas estructurales sugieren la posibilidad de TVPC
y requieren una investigacion adicional de la enfermedad. Dado que la epilepsia
representa un diagnostico erroneo comun en pacientes con TVPC, los anestesidlogos
deben sospechar y estar alerta en los casos caracterizados como epilépticos, pero sin
un diagnéstico definitivo basado en un estudio exhaustivo [2,5].

Si se produce una muerte cardiaca subita en el periodo perioperatorio, se debe realizar

un examen postmortem y, si se sospecha una TVPC, la familia debe someterse a un
examen genético [5].

Anestesia ambulatoria

Incluso para procedimientos cortos, los pacientes deben permanecer en el hospital
preferiblemente durante 24 horas bajo monitorizacion cardiaca y observacién clinica
cercana [2,10]. Durante ese tiempo, deben mantenerse cémodos y tranquilos, en un
ambiente tranquilo con medicacion y equipos disponibles para una reanimacion
cardiopulmonar. Deben recibir sus analgésicos segln sea nhecesario, hidratacion
adecuada y antieméticos para la prevencion/tratamiento de las nauseas y los vomitos.

Anestesia obstétrica

En las pacientes obstétricas con TVPC, las técnicas neuroaxiales son ventajosas porque
se evitan los riesgos asociados con la anestesia general, como la intubacion
endotraqueal dificil, la aspiracion y la respuesta simpatica a la instrumentacién de la via
aérea. Se ha documentado la anestesia espinal epidural combinada sin incidentes para
el parto por cesarea en parturientas con TVPC: una pequefa dosis de bupivacaina al
0,5% (1 ml) y fentanilo 25 ug se inyectd por via intratecal y se administré una dosis
adicional de bupivacaina al 0,5% (5 ml) epidural para alcanzar el nivel deseado de
bloqueo [13]. En comparacion con la anestesia espinal de puncién Unica, la anestesia
espinal-epidural a dosis bajas y combinada ofrecen la ventaja de la titulacién, en
términos de proporcionar un bloqueo exitoso mientras se mantiene la estabilidad
hemodinamica. Ademas, el catéter epidural se puede utilizar para una analgesia
postoperatoria de alta calidad. En cualquier tipo de técnica regional, la suplementacién
de anestesia local con adrenalina esta contraindicada.

Si se realiza una anestesia general, se debe tener en cuenta que el uso de grandes
dosis de opioides lipofilicos (es decir, fentanilo, sufentanilo) para la prevencion de una
respuesta simpatica excesiva a la intubacién puede producir depresién respiratoria
neonatal que posiblemente requiera apoyo de ventilacion a corto plazo y/o naloxona. El
riesgo es menor con el remifentanilo [21], pero aun asi, la depresion neonatal y la
ventilacion asistida pueden ser necesarias. El neonatdlogo debe ser informado en
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consecuencia y se requiere personal con experiencia para brindar atencién neonatal.
Los beta-bloqueantes, como el propranolol y el labetalol, son relativamente seguros,
deben administrarse durante todo el embarazo y también deben continuarse
perioperatoriamente [13]. Si se administra un betabloqueante por via intravenosa
periparto como suplemento, se recomienda la monitorizaciéon fetal porque puede
producirse bradicardia fetal aguda [13].
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