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Recomendaciones para la anestesia con

Esclerosis sistémica

Nombre de la enfermedad: Esclerosis sistémica
CIE 10: M34.0
Sindnimos: Esclerosis sistémica progresiva, esclerodermia, sindrome CREST

Resumen de la enfermedad: La esclerosis sistémica (SSc) es un trastorno autoinmune del
tejido conectivo caracterizado por un depdésito excesivo de colageno y fibrosis de la piel y los
organos internos, asi como una vasculopatia de pequefios vasos. Esto da como resultado un
trastorno multisistémico con una mortalidad mayor que cualquier otra enfermedad reumatica
(supervivencia a los 10 afios después del diagnostico: 66%) [1]. Las caracteristicas clinicas
incluyen tirantez y engrosamiento de la piel (esclerosis de la piel), fendbmeno de Raynaud y
afectacion de varios 6rganos internos (en particular los pulmones, los rifiones, el corazéon y el
sistema gastrointestinal). Se reconocen dos fenotipos principales de SSc segun el grado de
afectacion de la piel: esclerosis sistémica cutanea limitada, en la que la afectacion de la piel
ocurre distal a los codos (+/- cara y cuello); y esclerosis sistémica cutanea difusa, en la que la
afectacion de la piel se produce mas proximalmente [2].

Aproximadamente 1 de cada 10 000 personas se ven afectadas por la esclerosis sistémica en
todo el mundo; sin embargo, existe una marcada variacion geografica con una mayor
prevalencia en los EEUU y Australia que en Europa y Japén. La proporcion de mujeres a
hombres afectados es de alrededor de 3:1 y tiene un pico de incidencia en la quinta década
de la vida [2,3]. La muerte directamente atribuible a la esclerosis sistémica ocurre en el 55 %
de los pacientes, de los cuales las tres principales causas de muerte son: fibrosis pulmonar
(19 %), hipertensién arterial pulmonar (14 %) y enfermedad del miocardio (14 %) [4].

Medicina en elaboracion
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiz4 el diagnostico sea erroneo

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

Los pacientes afectados por esclerosis sistémica pueden requerir cirugia para cualquier tipo
de procedimiento, pero generalmente se presentan para procedimientos esofagicos repetidos,
tratamiento dental, procedimientos ortopédicos/plasticos periféricos y tratamiento quirdrgico
de la insuficiencia vascular, incluida la simpatectomia cervical, lumbar y digital, ademas de la
amputacion [5,6,7]. En formas graves, se puede considerar el trasplante de pulmén debido a
enfermedad intersticial grave o hipertension arterial pulmonar [8].

Tipo de anestesia

No existe una recomendacién definitiva para anestesia general o anestesia regional en
pacientes con esclerosis sistémica y la eleccion de la técnica anestésica dependera del tipo
de cirugia, la comprension de la fisiopatologia de la enfermedad y la evaluacion preoperatoria
cuidadosa del paciente.

Las complicaciones de la anestesia general incluyen el manejo dificil de las vias respiratorias,
un mayor riesgo de aspiracion (el 90 % de los pacientes con SSc sufren reflujo gastroesofagico
(ERGE)/dismotilidad esofégica [9]) y el impacto de una enfermedad cardiorrespiratoria
potencialmente significativa. La enfermedad pulmonar intersticial se desarrolla en el 80 % de
los pacientes con SSc y la ventilacion invasiva en dichos pacientes puede aumentar la
morbilidad [2,10].

La anestesia regional puede ofrecer ventajas sobre la anestesia general al evitar la intubacién
y la ventilacion, como complemento en el tratamiento del dolor posoperatorio y en la
prevencién de la crisis vasoespastica. Sin embargo, pueden surgir problemas técnicos debido
a las dificultades en el posicionamiento del paciente y la anatomia alterada [11,12]. Se han
informado de bloqueos sensitivos prolongados en algunos casos, sin embargo, no hay
evidencia de un mayor riesgo de lesiéon nerviosa permanente y la funcién sensitiva completa
generalmente regresa dentro de las 24 horas [13-17]. La neuropatia autondmica subyacente
y la enfermedad cardiaca pueden exacerbar las consecuencias hemodindmicas de la
anestesia neuroaxial [10]. Se recomienda los ultrasonidos para mejorar las tasas de éxito y
reducir el volumen de anestésico local requerido [10,18].

Procedimientos diagndsticos preoperatorios necesarios (aparte de los estandar)

Los mudltiples sistemas que pueden estar involucrados en la esclerosis sistémica requieren
una evaluacion preoperatoria exhaustiva para elaborar un plan anestésico 6ptimo.

La enfermedad pulmonar intersticial a menudo se desarrolla temprano en el curso de la
enfermedad de SSc y es la principal causa de muerte relacionada [2,4]. Para evaluar la
extensiéon de la enfermedad pulmonar, los pacientes deben someterse a una radiografia de
térax y pruebas de funcion pulmonar (PFP) para demostrar cualquier reduccién en el
cumplimiento, la capacidad vital y la capacidad de difusién. Una baja capacidad de difusion
de mondxido de carbono (DLCO) es un factor de riesgo de mortalidad en la SSc y aquellos
con una capacidad vital inferior a 1 litro tienen un alto riesgo de insuficiencia respiratoria
postoperatoria [19,20]. Aquellos con sintomas de disnea o espirometria anormal deben ser
considerados para una tomografia computarizada de alta resolucion y revision respiratoria.
Los marcadores inflamatorios también deben revisarse, ya que una proteina C reactiva (PCR)
de = 5 mg/l y una velocidad de sedimentacién globular (VSG) de = 20 mm/h se asocian con el
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empeoramiento de las PFP y el desarrollo de hipertension arterial pulmonar [21]. La capacidad
funcional se puede evaluar mediante una prueba de caminata de 6 minutos o una prueba de
ejercicio cardiopulmonar, si esta disponible.

Los trastornos respiratorios durante el suefio pueden estar presentes en hasta un tercio de
los pacientes con esclerodermia [22]. Esto debe evaluarse antes de la operacion utilizando
herramientas de deteccion preoperatoria validadas como STOP-BANG. En aquellos con
riesgo moderado a alto, se debe considerar la derivacion para estudios preoperatorios del
suefio. El inicio preoperatorio de la terapia de presion positiva continua en las vias
respiratorias (CPAP) puede ser apropiado y es preferible emplear una técnica de anestesia
regional que ahorre opioides [23].

La hipertensién arterial pulmonar (HAP) ocurre en alrededor del 15 % de los pacientes con
esclerosis sistémica y tiene un peor pronéstico que la HAP asociada con otras enfermedades
del tejido conectivo [24,25]. La HAP también es un factor de riesgo independiente de
morbilidad y mortalidad perioperatoria [26]. Los pacientes pueden estar asintomaticos o
presentar disnea de esfuerzo, dolor toracico, fatiga, sincope (en casos graves) y/o signos y
sintomas de insuficiencia cardiaca derecha [27]. Antes de la operacion, los pacientes deben
ser evaluados mediante ecocardiografia; sin embargo, la prueba estandar sigue siendo el
cateterismo del corazén derecho. Anteriormente se publicé una revision detallada de la
evaluacién y el manejo anestésico de pacientes con HAP [26] y es vital que los pacientes sean
conscientes de la naturaleza de alto riesgo de la cirugia con esta afeccion.

La enfermedad cardiaca primaria en la esclerodermia (también conocida como SSc-
Cardiomiopatia) puede tomar la forma de insuficiencia cardiaca, arritmias, pericarditis o
enfermedad valvular. Los pacientes en riesgo deben tener un ECG basal y un
ecocardiograma. Vale la pena sefialar que es posible que estas pruebas ya se hayan realizado
recientemente, y las recomendaciones de mejores practicas de reumatologia del Reino Unido
aconsejan al menos ECG anuales, ecocardiografia, troponina y pruebas de NT-proBNP en
pacientes con esclerosis sistémica [28].

El sistema gastrointestinal (Gl) puede verse afectado en cualquier punto a lo largo de la SSc.
Es el sistema de 6rganos mas frecuentemente afectado, con mas del 90 % de los pacientes
afectados [29]. Las anormalidades Gl importantes incluyen reflujo gastroesofagico y
dismotilidad, sangrado por ectasia vascular gastrica (que resulta en el llamado “estdmago de
sandia”), sobrecrecimiento bacteriano del intestino delgado y pseudoobstruccion [5]. Estos
pueden provocar anemia, desnutricién, alteracion de la absorcion de vitamina K y alteraciones
electroliticas. Por lo tanto, todos los pacientes requieren un hemograma completo, urea y
electrolitos, pruebas de funcién hepatica, examen 6seo y de coagulacion, ademas de un grupo
y guardar o cruzar segun el procedimiento [18].

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

El manejo de las vias respiratorias puede plantear un desafio particular en pacientes con SSc.
La microstomia es un hallazgo comun y puede agravarse por la restriccion de la apertura de
la boca debido a la fibrosis de la articulacién temporomandibular [30—38]. Puede producirse
una extension limitada del cuello, asi como atrofia de las alas nasales y tirantez de la piel de
la cara, el cuello y la boca [31,33,34,36—39]. La mala denticion también es comun [40]. Por lo
tanto, se deben esperar dificultades con la intubacién y la ventilaciéon con mascarilla y el
acceso a equipos de intubacion dificil debe estar disponible de inmediato. La intubacién
fibroptica despierto puede ser apropiada en estos pacientes, aunque puede no tener éxito
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debido al exceso de tejido blando orofaringeo o a la hemorragia profusa de las telangiectasias
de la mucosa [31]. En tales situaciones particularmente dificiles, puede ser necesario
considerar la traqueotomia del paciente despierto con anestesia local [20,38].

La ERGE es comun en pacientes con SSc y un evento de aspiracion mientras esta en el
hospital es un factor de riesgo independiente para la mortalidad en pacientes con
esclerodermia [41]. Como tal, se debe considerar el uso rutinario de la supresién &cida
preoperatoria [20]. Sin embargo, la induccion de secuencia rapida debe evitarse en la medida
de lo posible debido al riesgo de intubacion fallida/dificil. La presién cricoidea también puede
ser ineficaz debido a la fibrosis del eséfago y puede deteriorar ain mas la laringoscopia
[31,42]. Las estenosis esofagicas son mas frecuentes en los pacientes con SSc (debido a la
ERGE prolongada y no tratada) y la colocacion de una sonda nasogastrica en estos pacientes
conlleva el riesgo de perforacion esofégica [43,44].

Preparacion especifica para transfusiéon o administracion de productos sanguineos

Las aalteraciones hematologicas ocurren con menos frecuencia en pacientes con esclerosis
sistémica que en otras enfermedades reumatoldgicas como el lupus eritematoso sistémico o
la artritis reumatoide [45]. Sin embargo, la anemia grave (hemoglobina < 100 g/l) todavia esta
presente en alrededor del 10% de los pacientes y puede deberse a hemorragia Gl,
malabsorcion/desnutricibn o anemia de una enfermedad crénica [45,46]. Una anemia
hemolitica y trombocitopenia pueden ocurrir en el contexto de una crisis renal de
esclerodermia. No hay recomendaciones especificas para la transfusibn en SSc y la
administracién de hemoderivados debe seguir la practica habitual, teniendo en cuenta el tipo
de cirugia, los sintomas y la fisiologia del paciente, y el asesoramiento de médicos
hematoldgicos experimentados.

Preparacion especifica para anticoagulacion

Se debate el papel de la anticoagulacién a largo plazo en pacientes con HAP relacionada con
esclerodermia y es objeto de un ensayo controlado aleatorio en curso [47—49]. Como tal, estos
pacientes pueden o no, presentarse con una terapia de anticoagulacion establecida.

La trombosis venosa y la embolia pulmonar ocurren con mayor frecuencia en pacientes con
esclerodermia. Los factores de riesgo de tromboembolismo venoso (TEV) en la ES incluyen:
diagnéstico en el dltimo afio, sexo femenino y comorbilidades como insuficiencia cardiaca y
fibrilacion auricular [50-52]. Sin embargo, existe la necesidad de equilibrar este mayor riesgo
con el riesgo potencial de hemorragia por ulceracion relacionada con la ERGE y ectasias
vasculares antrales gastricas. Por lo tanto, las decisiones sobre la agresividad de la profilaxis
de la TEV (y el tratamiento de aquellos con anticoagulacion a largo plazo) deben ser
especificas para cada paciente y tener en cuenta el asesoramiento clinico experto.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o0 movilizacién

Alrededor de un tercio de los pacientes con SSc tienen contracturas articulares, mientras que
el 27 % padecera neuropatia periférica [53,54]. Dado que la insuficiencia vascular también es
comun entre estos pacientes, es importante tener mucho cuidado con el posicionamiento, para
evitar dafios isquémicos, Ulceras por presion y/o empeoramiento de la neuropatia. El
acolchado debe usarse generosamente y lo ideal es que los pacientes se coloquen en la mesa
de operaciones mientras estan despiertos y pueden proporcionar retroalimentacion [55]. Las
areas de presion deben revisarse periddicamente durante el procedimiento y las sondas de
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pulsioximetria deben moverse durante la cirugia prolongada para evitar el dafio isquémico
[20]. Se debe considerar un colchén de vacio para el transporte de pacientes.

Durante el procedimiento, la posiciébn de Trendelenburg puede favorecer la aspiracion
pulmonar y, por lo tanto, debe evitarse, a menos que la via aérea esté segura. En pacientes
con neuropatia autondmica caracterizada por hipotension ortostatica, se puede desarrollar
una marcada hipotension con la posicion de cabeza erguida. Por lo tanto, los pacientes deben
ser examinados para detectar sintomas de neuropatia autonémica antes de la anestesia para
anticipar tales problemas potenciales [10].

Los pacientes son propensos a desarrollar ojos secos, lo que puede agravarse por la

cicatrizacion de los parpados que impide el cierre completo. Los ojos deben lubricarse y
protegerse cuidadosamente para evitar abrasiones en la cérnea [6,55].

Probable interaccidn entre los agentes anestésicos y medicacion crénica

El tratamiento de la SSc se dirige segun el 6érgano afectado. Los inmunosupresores (por
ejemplo, metotrexato, ciclofosfamida, azatioprina, etc.) constituyen la base del tratamiento.
Estos medicamentos pueden aumentar el riesgo de infeccidn posoperatoria; sin embargo, no
existe una guia especifica para la esclerodermia y las decisiones deben tomarse en conjunto
con los cirujanos y el equipo de reumatologia.

Los glucocorticoides son medicamentos de uso comin en la SSc y se deben proporcionar
suplementos de esteroides en el periodo perioperatorio para aquellos que toman =25 mg de
prednisolona (0 equivalente) segun las pautas de la Asociacién de Anestesistas de Gran
Bretafia e Irlanda (AAGBI) [56]. Se debe tener cuidado para asegurar que se eviten cursos
prolongados de dosis altas de esteroides, ya que es un factor de riesgo para el desarrollo de
una crisis renal de esclerodermia (SRC). Una serie de casos mostré6 un aumento del riesgo
del 1,5 % por cada mg/dia de prednisolona tomado en los tres meses previos al desarrollo de
la crisis renal por esclerodermia [57]. Los pacientes postoperatorios deben ser monitoreados
cuidadosamente para el desarrollo de una crisis renal de esclerodermia [58].

En aquellos que desarrollan SRC, el inicio temprano de un inhibidor de la enzima convertidora
de angiotensina mejora el resultado y debe continuarse a largo plazo. Estos farmacos pueden
producir hipotension refractaria después de la induccion de la anestesia [59].

Dado el potencial de enfermedad cardiaca significativa en la SSc, se deben evitar los farmacos

con propiedades proarritmogénicas (incluidos los antieméticos como la metoclopramida y el
droperidol), ya que pueden inducir arritmias y paro cardiaco [60].

Procedimientos anestésicos

Antes de la anestesia, debe establecerse un acceso intravenoso. Esto puede ser complicado
debido al engrosamiento de la piel y las contracturas. Por lo tanto, puede ser necesaria la
asistencia con ultrasonidos o el establecimiento de un acceso venoso central [18,34—36].

En los casos en que esté indicada la anestesia general, se recomienda la intubacion
endotraqueal para disminuir el riesgo de aspiracion. Como se discutio, la intubacion de
secuencia rapida debe evitarse en este grupo de pacientes. La enfermedad pulmonar
intersticial puede dificultar la ventilacién debido a la reduccion de la distensibilidad pulmonar
y se deben emplear estrategias ventilatorias de proteccién pulmonar para reducir el riesgo de

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

barotrauma y volutrauma. La ventilacion invasiva, sin embargo, no esta exenta de riesgos
significativos con evidencia de la unidad de cuidados intensivos que muestra que la intubacion
y la ventilacion estan asociadas con resultados extremadamente malos (mortalidad
hospitalaria ~85 %) [61].

La anestesia regional puede, cuando sea posible, proporcionar una alternativa atractiva a la
anestesia general. Para los bloqueos de nervios periféricos, de plexos y de tronco, se debe
utilizar ecografia para mejorar la confiabilidad de esta técnica, ya que los planos fasciales
alterados y el posicionamiento suboptimo del paciente pueden distorsionar los puntos de
referencia anatdbmicos normales [18]. Los informes de bloqueo sensitivo prolongado en
algunos pacientes con esclerodermia se atribuyen a varias razones potenciales, como:
vasoconstriccion preexistente, pH tisular alterado, compresiéon del tejido fibroso por
anestésicos locales y anatomia alterada que conduce a un mayor riesgo de inyeccién
intraneural [18] . La guia por ultrasonidos puede permitir una reduccion en el volumen total de
anestésico local utilizado y ayudar a proteger contra la inyeccion intraneural, reduciendo
potencialmente el riesgo de bloqueo prolongado [10]. Las mezclas de anestésicos locales que
no contienen adrenalina pueden ser preferibles dados los ya altos niveles de vasoconstriccion
y el posible bloqueo sensorial prolongado [7,13].

La esclerosis sistémica con frecuencia respeta la espalda y, por lo tanto, muchos de los
problemas y complicaciones asociados con la anestesia regional se reducen con técnicas
neuroaxiales [18]. El posicionamiento puede ser dificil debido a la restriccion del movimiento
articular y, en tales casos, el uso de ultrasonidos para identificar el punto de insercién de la
aguja puede ser Util [11,62]. Se han utilizado dosis no modificadas de levobupivacaina para la
anestesia intradural sin bloqueo sensitivo prolongado [32,63]. Sin embargo, la reduccion del
tono vascular alto preexistente mediante anestesia neuroaxial puede causar hipotension
profunda. Esto puede requerir altas dosis de vasopresores, lo que puede empeorar el
fendmeno de Raynaud y provocar una crisis vasoespastica. Mientras tanto, el exceso de
fluidos intravenosos puede provocar edema pulmonar [18,32]. En consecuencia, son
preferibles las técnicas que permiten un ajuste gradual o incremental de la altura del bloqueo,
como la anestesia intradural epidural combinada o epidural [20,32].

Deben evitarse los farmacos antiinflamatorios no esteroideos (NSAID), dada la asociacién de
enfermedad renal y gastrointestinal en la SSc. Debido a la mayor prevalencia de trastornos
del suefio en la SSc, se debe minimizar el uso de opiaceos y se recomienda la analgesia
multimodal.

Monitorizacién especial o adicional

En todos los casos, se debe cumplir con la monitorizacién de rutina, tal como lo establece la
AAGBI [64]. El engrosamiento dérmico, las contracturas en flexion y la vasoconstriccion
pueden dificultar la obtencién de lecturas de pulsioximetria y presion arterial no invasivas, y
se deben hacer esfuerzos para abordar estos problemas antes de la induccién de la anestesia
[20,35]. Las sondas del oximetro de pulso también deben moverse regularmente durante el
caso para reducir el riesgo de dafio isquémico [20].

La temperatura del paciente debe controlarse estrechamente durante toda la operacién. La
hipotermia puede provocar vasoconstriccion con el potencial de inducir isquemia digital [18].
La sudoracién puede verse afectada en los pacientes, lo que puede provocar un
sobrecalentamiento del paciente, que puede presentarse de manera similar a la hipertermia
maligna [65].
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Las decisiones con respecto a la necesidad de un control invasivo de la presion arterial deben
considerarse cuidadosamente. Dado el potencial de lecturas no invasivas dificiles y
enfermedades cardiorrespiratorias potencialmente significativas en SSc, éstas pueden ofrecer
un valor significativo en términos de monitorizacion hemodindmica y muestreo de gases
arteriales. Sin embargo, la canulacién de la arteria radial puede precipitar el fendmeno de
Raynaud e incluso la necrosis subsiguiente. Por lo tanto, las decisiones deben tomarse caso
por caso.

La monitorizacion del gasto cardiaco puede ser una opcidn atractiva en pacientes con
enfermedad cardiaca grave e hipertension pulmonar. Cabe sefialar, sin embargo, que la
precision de dichos dispositivos puede verse alterada por la presencia de fibrosis esoféagica,
enfermedad adrtica y distensibilidad vascular reducida en pacientes con SSc [18].

Posibles complicaciones

En pacientes sometidos a cirugia no cardiaca, el infarto de miocardio perioperatorio se asocia
de forma independiente con la esclerosis sistémica [66]. La enfermedad cardiaca subyacente
(incluida la insuficiencia cardiaca, las arritmias y la hipertension pulmonar) puede empeorar
en el periodo perioperatorio y requerir tratamiento de emergencia [10,26]. El estrés, el dolor,
la deshidratacion, la hipotermia y el uso de vasoconstrictores también pueden inducir una
crisis vasoespdastica periférica, que conduce a isquemia periférica y ulceracion. En casos
graves, puede estar indicado el tratamiento con iloprost intravenoso [66]. La vasoconstriccion
preexistente también reduce el volumen del compartimento intravascular en reposo y puede
producirse hipotension profunda con la anestesia [20]. Los pacientes, por lo tanto, toleran mal
la deshidrataciéon y la pérdida de sangre. Sin embargo, el uso excesivo de liquidos por via
intravenosa puede provocar edema pulmonar a medida que el tono vascular vuelve después
del procedimiento [18,32].

Como se discutio, los pacientes con esclerosis sistémica tienen un mayor riesgo de intubacién
y aspiracion dificiles. La enfermedad pulmonar intersticial reduce la distensibilidad pulmonar,
lo que aumenta el riesgo de barotrauma y las dificultades para extubar a los pacientes al final
del procedimiento [18]. Las altas tasas de trastornos respiratorios durante el suefio también
pueden conducir a una insuficiencia respiratoria posoperatoria, especialmente en los casos
en los que se han administrado opiaceos [23].

La desnutricion preoperatoria es comun en este grupo de pacientes y aumenta la
susceptibilidad a infecciones y mala cicatrizacién de heridas. Esto se ve exacerbado por la
terapia inmunosupresora y la mala perfusion periférica, que también predispone al paciente a
las Ulceras por presién [66].

Cuidados postoperatorios

Los cuidados postoperatorios dependeran del tipo de cirugia y la gravedad de la enfermedad.
Puede ser necesaria ventilacién postoperatoria dado el alto riesgo de insuficiencia respiratoria
postoperatoria, pudiendo estar indicado el ingreso en unidades de Alta Dependencia o en la
Unidad de Cuidados Intensivos. Se debe recomendar a las personas que reciben CPAP
preoperatoria para trastornos respiratorios del suefio que lleven su maquina al hospital y
continlen usandola después de la operacion [23]. Se recomienda una estrecha vigilancia de
las complicaciones pulmonares postoperatorias (y un tratamiento temprano) dada la escasa
reserva respiratoria que tienen muchos pacientes [10].
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Se debe mantener un alto indice de sospecha de infarto de miocardio perioperatorio en este
grupo de pacientes y esta indicada la monitorizacion ECG continua y/o la monitorizacién
invasiva en el periodo postoperatorio en aquellos con afectacion cardiaca conocida. En
aquellos con hipertension pulmonar, es particularmente importante mantener el ritmo sinusal,
la normocapnia, la normoxia y evitar la acidosis. El dolor también debe estar bien controlado,
idealmente a través de un enfoque multimodal [26].

Deben evitarse las medias tromboembodlicas debido a la enfermedad vascular periférica y al
riesgo de isquemia. La tromboprofilaxis farmacolégica (cuando corresponda) debe iniciarse
tan pronto como sea posible después de la operacién, dada la propension a la formacion de
trombos en este grupo de pacientes [10].

La analgesia postoperatoria debe evitar los AINE y los opidceos deben usarse con precaucion.
La movilizacién puede resultar dificil debido a las contracturas, la desnutricién y el bloqueo
sensorial prolongado por la anestesia regional, y es posible que se requiera asistencia
adicional.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y su efecto en la anestesiay
recuperacion

SRC se define por el desarrollo de microangiopatia trombdtica, en la insuficiencia renal aguda
progresiva y (generalmente) hipertension. Un subgrupo de pacientes puede ser hormotenso
y esto se asocia con un peor prondéstico [2]. Los factores de riesgo para el desarrollo de SRC
incluyen: el fenotipo de esclerosis sistémica cutanea difusa (especialmente en los primeros
afios después del diagnéstico); enfermedad de la piel rapida y progresiva; exposicion a
glucocorticoides en los 3 meses anteriores; nueva anemia; nuevos eventos cardiacos y
positividad de anti-ARN polimerasas 1l [67]. Clinicamente, la presién arterial suele estar
significativamente elevada (por encima de 150/85) y se observa una caida de mas del 30 %
en la tasa de filtracién glomerular estimada [68]. Los pacientes pueden estar asintomaticos o
quejarse de dolores de cabeza, alteraciones visuales y/o dificultad para respirar. También
pueden producirse convulsiones, mientras que el estrés miocardico por el aumento de la
poscarga puede provocar insuficiencia cardiaca congestiva, derrames pericardicos y arritmias.
El andlisis de orina suele ser positivo para proteinas y sangre, y un hemograma completo
puede revelar anemia hemolitica y trombocitopenia. El tratamiento consiste en un inicio rapido
de la terapia con inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina (ECA), que ha
mejorado notablemente la supervivencia y ha reducido la necesidad de dialisis en este grupo
de pacientes [67].

Los pacientes deben controlar estrechamente su presion arterial y su funcién renal en el
periodo perioperatorio. Se deben minimizar los factores de riesgo para el desarrollo de SRC
y mantener un alto indice de sospecha. Si se desarrolla SRC, esto debe considerarse una
emergencia médica y estos pacientes deben ser manejados en estrecha colaboracion con los
colegas de cuidados intensivos y renales [2,66].

Anestesia ambulatoria

La disponibilidad de anestesia ambulatoria se guiara por la gravedad de la enfermedad, el
procedimiento quirdrgico y las pautas locales. Es poco probable que sea apropiado, excepto
en los pacientes levemente afectados.
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Anestesia obstétrica

Las mujeres embarazadas con esclerosis sistémica deben estar con atencidén obstétrica previa
y la participacion de un equipo multidisciplinario. Los factores de riesgo de complicaciones
durante el embarazo incluyen: el fenotipo de esclerosis sistémica cutanea difusa
(especialmente dentro de los primeros 5 afios del diagndstico); positividad anti-topoisomerasa
o anti-ARN polimerasa lll; y la presencia de afectacion significativa de érganos en el momento
de la concepcién (por ejemplo, EPI, HAP, miocardiopatia SSc, etc.) [69].

SRC ocurre con una frecuencia igual que sin embarazo. Sin embargo, durante el embarazo
puede ser dificil diferenciar de la preeclampsia y el sindrome HELLP (Hemdlisis, enzimas
hepaticas elevadas, plaquetas bajas) [70]. Es importante destacar que, a diferencia de la
preeclampsia, SRC no mejora con el parto [71]. Debido a la alta mortalidad potencial de SRC,
los inhibidores de la ECA se recomiendan para el tratamiento durante el embarazo, a pesar
del riesgo de teratogenicidad [66]. Labetalol est4 relativamente contraindicado debido al riesgo
de vasoespasmo periférico. Se debe recomendar a las pacientes control estrecho de su PA
durante el embarazo.

Los pacientes con hipertension pulmonar representan un grupo de riesgo particularmente alto,
con una mortalidad materna de hasta el 33 % [72]. Estas pacientes deben ser atendidas en
un centro especializado, con ecocardiografia de frecuencia y parto electivo temprano en casos
graves. El 6xido nitroso aumenta la presion arterial pulmonar y debe evitarse. Siempre que
sea posible, la anestesia para el parto debe proporcionarse con unatécnica intradural-epidural
combinada incremental (CSE), para evitar los efectos hemodindmicos perjudiciales de la
anestesia general o la anestesia subaracnoidea de dosis Unica [73].

Otras complicaciones durante el embarazo pueden incluir intolerancia al ejercicio y necesidad
de oxigeno suplementario en pacientes con EPI, empeoramiento de los sintomas
gastrointestinales superiores y tasas mas altas de parto prematuro [69,74,75]. El fenbmeno
de Raynaud a menudo mejora durante el embarazo debido al aumento del gasto cardiaco
[71].

Se recomienda la anestesia epidural temprana para el trabajo de parto, ya que existe un alto
riesgo de parto estacionado y la necesidad de un parto quirtrgico a tiempo [76]. Cuando las
pacientes toman esteroides a largo plazo, la suplementacion durante el trabajo de parto debe
seguir las recomendaciones de la AAGBI [56]. La anestesia general para el parto solo debe
realizarse con extrema precaucion dada la mayor incidencia de via aérea dificil en esta
poblacion.

Después del parto, es preferible una infusion lenta de oxitocina a una dosis en bolo debido al
riesgo de inestabilidad hemodindmica. La ergometrina aumenta la resistencia vascular
sistémica y pulmonar y debe evitarse, mientras que el carboprost no se recomienda en
pacientes con enfermedad cardiaca [77]. El misoprostol se considera seguro [78]. Las
pacientes deben continuar siendo monitorizadas de cerca en un area de alta agudeza durante
al menos 72 horas después del parto para el desarrollo de SRC, empeoramiento de la funciéon
cardiaca y progresion de la enfermedad de la piel [69].
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