orphan Y

Recomendaciones para la anestesia con

Asociacion VACTERL

Nombre de la enfermedad: Asociacion VACTERL
CIE 10: Q87.2

Sinénimos: Asociacion VATERS, asociacion VACTERLS, asociaciéon VACTERL
(ORPHAB887), asociacion VATER (ORPHA887), sindrome VATER (ORPHA887).

Resumen de la enfermedad: Cada sigla representa uno o mas tipos de malformaciones.
Mas que un sindrome se trata de una asociacion, ya que no existe evidencia de que las
malformaciones estén relacionadas desde el punto de vista patogenético. No obstante, estas
malformaciones aparecen juntas con una incidencia superior a la esperada por la casualidad.

La asociacion VACTERL se define por la presencia de al menos 3 de las siguientes
malformaciones congénitas: defectos vertebrales, atresia anal, defectos cardiacos, fistula
tragueoesofagica, anomalias renales y anomalias de las extremidades. Ademas de estos
rasgos definitorios, los pacientes pueden presentar también otras anomalias congénitas.

La incidencia exacta de la asociacion VACTERL se desconoce, pero se estima en torno a
1/10.000 -1/40.000 recién nacidos vivos.

La enfermedad fue descrita originalmente en 1973 por Quan y Smith, bajo el nombre de
asociacion VATER (acronimo de anomalias Vertebrales, atresia Anal, fistula
Traqueoesofagica con atresia Esofagica, displasia Radial y displasia Renal). En 1974,
Temtamy y Miller incluyeron defectos septales cardiacos y arteria umbilical Gnica en la 'V'.
Pero en 1975 Kaufman y Nora se cambié por VACTERL, donde la 'C' hacia mencién a las
anomalias cardiacas y la 'L' aludia a todas las extremidades en lugar cefiirse a las anomalias
radiales.

La asociacion VACTERL es una enfermedad esporadica, por lo que los antecedentes
familiares positivos requieren un meticuloso diagndstico diferencial con otras enfermedades
genéticas. Aunque se desconoce la causa exacta, se cree que la etiologia es multifactorial,
basada en un genoma genéticamente susceptible sobre el que actian desencadenantes
ambientales, incluidos los teratégenos. Estos desencadenantes incluyen la exposicién del feto
a hormonas sexuales, medicamentos hipolipemiantes, plomo, adriamicina y dibencepina
durante el primer trimestre; afecta también a los bebés nacidos de madres con diabetes
mellitus. La asociacién de mas de un caso en una familia es muy rara.

Debido a la asociacién de érganos afectados de forma no aleatoria, se cree que se produce
un “defecto secuencial en el desarrollo” durante la blastogénesis (2-4 semanas de gestacion),
en la que las estructuras anormales estdn derivadas del mesodermo embrionario. Los
hombres parecen estar afectados con mas frecuencia que las mujeres, y raramente se ven
afectados varios miembros de una misma familia.
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El diagnéstico de la asociacion VACTERL es por exclusion. El diagnéstico clinico se realiza
cuando coexisten 3 0 mas defectos congénitos y no existe evidencia clinica o analitica
compatible con cualquiera de las afecciones incluidas en el diagndéstico diferencial. No existen
publicaciones sobre criterios diagndsticos validados.

El diagnéstico prenatal resulta muy dificil, ya que se precisa mucha habilidad y experiencia
para interpretar correctamente las exploraciones realizadas, y algunos de los items
caracteristicos de la asociacion son dificiles de detectar antes del nacimiento.

El prondstico global depende del tipo y la gravedad de las anomalias presentes. Actualmente
se ha producido una disminucion de la mortalidad en la mayoria de los nifios como el resultado
de la deteccion temprana mediante examen de ultrasonidos durante el segundo trimestre del
embarazo, asi como de la intervencion quirdrgica y la rehabilitacion tempranas.

El consejo genético es dificil debido a la falta de informacion. Los nifios con asociacion
VACTERL tienen un desarrollo e inteligencia normales.

V - Anomalias vertebrales y vasculares 70% (60-80%)

Vértebras hipoplasicas/displasicas/ausentes/supernumerarias; hemivértebras “en mariposa”;
vértebras en cufa; hendiduras vertebrales y fusion vertebral; regresién caudal; médula
anclada; anomalias de los arcos o las hendiduras branquiales; agenesia sacra; displasia de
vértebras sacras; escoliosis o cifoescoliosis secundaria a anomalias costovertebrales;
luxacion C5-C6, estenosis severa con pinzamiento de la médula espinal, que es poco comun,
y retraso en el desarrollo con signos de mielopatia, que es todavia mas raro.

Complicaciones tempranas: minimas. Complicaciones tardias: riesgo de desarrollar
escoliosis/lumbalgia.

Arteria umbilical Unica 20% (a menudo incluida como parte de la 'V' en VACTERL). El
diagndstico prenatal de la arteria umbilical Unica puede ser el primer indicio diagnéstico, pero
no es especifico de la asociacion VACTERL.

A - Atresia anal/Ano imperforado 55% (hasta 90%)

Suele detectarse al nacimiento, y requiere cirugia en los primeros dias de vida. A veces son
necesarias varias cirugias para reconstruir por completo el tracto intestinal y el canal anal.

La afectacion del recto/ano se relaciona con un mayor riesgo de anomalias genitales,
especialmente en mujeres, con riesgo de fistulas rectovaginales y complicaciones
urogenitales.

C - Anomalias cardiovasculares 75% (40-80%)

Defectos mas comunes: defecto del tabique interventricular (CIV) (22-30%) con o sin
insuficiencia cardiaca o dilatacion del VI, defecto del tabique interauricular (CIA), tetralogia de
Fallot (TOF).

Defectos menos comunes: truncus arterioso, transposicion de grandes vasos, sindrome del
corazon izquierdo hipoplasico (comunicaciones esporadicas), conducto arterioso persistente
(CAP), coartacion adrtica.
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T - Fistula tragueo-esofagica/E- Atresia esofagica 32%

En un 15-33% de casos, se asocia a una cardiopatia congénita no complicada asociada; por
ejemplo, CIV no tributaria de cirugia.

La atresia esofagica puede aparecer como un defecto aislado con una incidencia del 8%
aproximadamente.

R - Anomalias renales 50-80%

Pueden ser graves, con formacion incompleta de uno o ambos rifiones o problemas
urolégicos, como por ejemplo reflujo severo u obstruccién de la salida de la orina de los
rifiones; Riflones en herradura, rifiones quisticos, aplasicos, displasicos o ectopicos;
hidronefrosis; agenesia unilateral o bilateral; pielonefritis; nefrolitiasis.

La insuficiencia renal puede ocurrir de manera temprana y puede ser necesario un trasplante
renal.

Otras anomalias renales que pueden ocurrir, pero que tipicamente se consideran no
VACTERL incluyen: hipospadias, infecciones del tracto urinario; atresia/estenosis uretral,
malformacién ureteral; anomalias genitales, fistula que conecta los tractos genitourinario (GU)
y anorrectal (hasta un 25%).

L — Defectos en las extremidades, incluyendo anomalias radiales hasta 70% (40-50%),

Se incluyen: desplazamiento/ausencia/ hipoplasia del pulgar, polidactilia, sindactilia y aplasia/
displasia/hipoplasia radial; deformidades del eje radial; sinostosis radio-cubital; pie equino
varo; hipoplasia del primer dedo del pie o de la tibia; deformidades tibiales.

Los defectos bilaterales de las extremidades tienden a asociarse a malformaciones renales o
urologicas en ambos lados. Los defectos unilaterales de las extremidades se asocian a
malformaciones renales o urolégicas ipsilaterales.

Otros — Déficit de crecimiento; fallo de medro.

Medicina en elaboracién
Quizéas 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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Cirugiatipica

Las malformaciones de la asociacion VACTERL se tratan de manera postnatal, con abordaje
de cada problema de manera individual.

El manejo se divide en 2 etapas: 1) Correccion quirurgica en el periodo postnatal inmediato o
neonatal de aquellas anomalias congénitas incompatibles con la vida, como por ejemplo la
fistula traqueoesofagica, ciertas malformaciones cardiacas graves y la atresia anal o ano
imperforado; 2) Manejo médico a largo plazo de las secuelas de las malformaciones
congénitas, como por ejemplo las anomalias renales y vertebrales.

A pesar de que correccién quirtrgica 6ptima se lleve a cabo de manera temprana, en algunos
casos la afectacion derivada de las malformaciones congénitas persiste a lo largo de la vida.

V - Cirugia de columna para anomalias vertebrales y escoliosis (son frecuentes las anomalias
costovertebrales subyacentes). Implantacion de una costilla protésica vertical expansible de
titanio (VEPTR) para el tratamiento del sindrome de insuficiencia toracica (TIS). Desanclaje
medular profilactico para la prevencion de déficits irreversibles (en casos de lipoma de filum
terminale con o sin cono medular descendido), o al menos para detener la progresion de las
deformidades (aunque no se ofrece de manera rutinaria a los pacientes con atresia anal con
médula espinal anclada). Laminectomia para la lumbalgia o la escoliosis. Implantacion de un
estimulador de médula espinal. Estabilizacién occipital. Laminectomia cervical y reseccion de
elementos posteriores seguida de estabilizacion, fusion o traccion (en casos de luxacion
congénita C5-C6).

A - Atresia anal o ano imperforado - Cirugia en los primeros dias de vida. A veces, son
necesarias varias cirugias para la reconstruccion completa del intestino y el canal anal. Ano
imperforado: Correccién completa inmediatamente tras el nacimiento, o bien realizacién de
colostomia seguida de reanastomosis y cirugia de descenso coloanal. Atresia: reparacion sin
colostomia en los primeros meses de vida.

C —Correccién de los defectos del tabique ventricular, defectos del tabique auricular, tetralogia
de Fallot, transposicion de grandes vasos o truncus. El abordaje varia desde la ausencia de
necesidad de correccion quirdrgica en ciertas anomalias anatémicas hasta la necesidad de
varios procedimientos quirdrgicos complejos.

TE - Reparacion de fistula traqueoesofagica/Reparacion de atresia esofagica generalmente
en los primeros dias de vida con anastomosis primaria (abordaje extrapleural, toracoscopico
0 por toracotomia), a menos que la anastomosis no sea posible debido a la presencia de una
atresia “long gap” (con una larga distancia entre los cabos esofagicos), mal estado general o
concurrencia de otras anomalias severas. En tales casos, se opta por un abordaje por etapas:
esofagostomia cervical, esofagostomia abdominal, ligadura del eso6fago distal con
gastrostomia y yeyunostomia para la nutricibn. Generalmente la reparacién de la fistula
traqueoesofagica precede a la correccion de la cardiopatia congénita cuando ambas
coexisten.

Estenosis esofégica: dilatacion esfagica con balon.

Estenosis traqueal: tragueoplastia deslizante.

Hendidura laringo-traqueo-esofagica: manejo conservador para los tipos 0 y 1; cierre primario
por via endoscépica o abierta para los tipos 2-4, asi como en caso de fallo del tratamiento

conservador en los tipos O y 1.

Reflujo Gastroesofagico: funduplicatura de Nissen
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Reparacion de hernia diafragmatica

Traqueomalacia: aortopexia por toracoscopia

R - La cirugia se realiza principalmente para prevenir dafios por problemas renales y
uroldgicos, incluidas anomalias por persistencia de cloaca. Se incluye por ejemplo la dilatacion

de la estenosis de la uretra bulbar.

Anomalias Genitourinarias: cirugia reconstructiva por etapas; correccion primaria en casos de
fistula rectovaginal o hipospadias.

L - Cirugia plastica para correccion de la polidactilia, sindactilia, radializacion de la mufieca,
pero sobre todo policizacion para los casos de hipoplasia severa del pulgar.

Displasia de cadera secundaria a escoliosis: Cirugia trocantérea bilateral.

Tipo de anestesia

Debido a la complejidad de los procedimientos quirdrgicos, los nifios con asociacion
VACTERL habitualmente suelen necesitar anestesia general. No se han notificado
contraindicaciones para la TIVA o el uso de agentes anestésicos volatiles, incluido el 6xido
nitroso.

No se han descrito contraindicaciones para la realizacibn de técnicas de anestesia
locoregional en los pacientes con VACTERL.

Se debe tener especial precaucion, o incluso evitar la realizacion de bloqueos caudales o
neuroaxiales en los pacientes con VACTERL, especialmente en aquellos con ano
imperforado, anomalias genitourinarias o presencia de un hoyuelo sacro, ya que con
frecuencia presentan disrafismos espinales ocultos, como por ejemplo médula espinal
anclada, meningocele o lipomielomeningocele. Al planificar una técnica neuroaxial, se debe
realizar un examen ecogréfico de la columna. La dificultad en la realizacion del bloqueo
neuroaxial y el fracaso del mismo tienen una mayor incidencia en pacientes con anomalias de
la columna vertebral respecto a los pacientes sin anomalias espinales. La utilizacién de la
ecografia ha permitido mejorar la precision en las técnicas neuroaxiales cuando existe
patologia espinal asociada.

Para los procedimientos realizados mediante toracoscopia, serd necesario ajustar la
ventilacion, o incluso aplicar una estrategia de hipercapnia permisiva en contexto de la
insuflacion de CO2. Incluso puede llegar a ser necesaria la desinsuflacion periodica de la
cavidad toracica para restablecer una oxigenacién adecuada. Algunos pacientes con
cardiopatias congénitas pueden no tolerar los cambios fisiol6gicos que acompafian a la
insuflacion de las cavidades con CO2 durante los procedimientos toracoscopicos o
laparoscopicos.

Procedimientos diagndsticos preoperatorios necesarios (aparte de los estandar)

Debido a los multiples sistemas afectados por en la asociacion VACTERL, ademas de las
variables clinicas habituales como la altura y el peso, a menudo son necesarias ciertas
pruebas diagnosticas adicionales para descartar algunas malformaciones y determinar la
gravedad de la afeccidn.
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Anomalias vertebrales — Radiografia, ecografia y/o TC/RM de la columna.

Atresia anal — Exploracion fisica, ecografia abdominal con o sin pruebas adicionales para
detectar anomalias genitourinarias (uretrocistografia, uretroscopia, estudio de transito
intestinal con bario, ecografia abdominal/perineal, radiografia abdominal).

Malformaciones cardiacas — ECG (arritmias), ecocardiograma y/o TC/RM/angiografia del
corazon para excluir anomalias cardiacas o vasculares y evaluar la estructura y funcion del
corazon). Consulta de cardiologia pediatrica. Radiografia de térax (cardiomegalia).

Fistula traqueoesofagica — Exploracion fisica (rara vez se requieren estudios con contraste);
radiografia de torax - PA/lateral; TC/RM (hendidura traqueoesofagica) mas radiografia de
térax y endoscopia (evidencia de aspiracion); radiografia abdominal (hernia diafragmatica).

Anomalias renales — Ecografia renal con o sin cistouretrografia miccional; urografia mediante
TC multicorte; TC abdominal; examen de orina, incluyendo microscopia, cultivo y
antibiograma.

Anomalias de las extremidades — Exploracion fisica, radiografias (examen esquelético:
extremidades, caderas, costillas); angiografia (hipoplasia de la arteria radial).

Andlisis de sangre — Hemograma completo: hemoglobina, hematocrito, electrolitos, funcién
renal, perfil hepatico, perfil 6seo, vitamina D, glucosa, determinacion de grupo sanguineo y
realizacion de pruebas cruzadas; Pruebas de coagulacion; Analisis cromosémico.

Post dialisis — Determinacion de urea y electrolitos en sangre, peso seco. Los pacientes con
anomalias cardiacas y renales pueden tener un mayor riesgo de desarrollar sindrome urémico
hemolitico.

Examen pulmonar — Radiografia de térax con o sin pruebas funcionales respiratorias.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

La anatomia de la via aérea puede resultar compleja en los pacientes con VACTERL, debido
a las deformidades craneo-vertebrales. Siempre que se vaya a anestesiar a estos pacientes,
se debe disponer de un carro de via aérea dificil en el quiréfano.

Los nifios con VACTERL pueden presentar otras anomalias asociadas, por ejemplo, labio
leporino y paladar hendido, microsomia hemifacial (mandibula hipoplasica y/o cuello
palmeado), pudiendo necesitar procedimientos quirtrgicos variados. Se debe prever una via
aérea e intubacion dificiles.

Ademas, pueden ser necesarios instrumentos adicionales en los pacientes con inestabilidad
cervical.

La extubacion de los pacientes con via aérea dificil debe realizarse con suma precaucion. En
funcion del procedimiento quirdrgico realizado, algunos de estos nifios necesitaran ventilacién
mecénica postoperatoria durante varios dias en una unidad de cuidados intensivos
postoperatorios, mientras que en otros pacientes pueden ser extubados en el quiréfano de
manera segura. Algunos factores que pueden contraindicar la extubacion temprana son los
antecedentes de riesgo de aspiracion, por ejemplo, labio leporino/paladar hendido o fistula
traqueal-esofagica.
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Se han comunicado casos de intubacion dificil y lesidn traqueal en pacientes con atresia
esofagica. En pacientes con fistula traqueoesofagica, la colocacién del tubo endotraqueal y la
ventilaciébn mecénica pueden resultar especialmente dificultosas. Esto puede ser debido a la
prematuridad, la cual tiene una incidencia del 30% en pacientes con fistula traqueoesofégica,
asi como a la proximidad de la fistula a la carina, provocando insuflacion gastrica y aspiracion
de contenido géstrico a través de la fistula. Para la correcta colocacion del tubo endotraqueal,
se puede realizar una intubacion selectiva intencional del bronquio principal con posterior
retirada del tubo hasta justo por encima de la carina. Asi, el TET se coloca justo por encima
de la carina y por debajo de la fistula, evitando la insuflacion gastrica y la ventilacion
inadecuada. Esto puede resultar imposible en caso de fistulas muy grandes o pericarinales.
A menudo, antes de la intubacidn, se realiza una broncoscopia rigida para definir la anatomia,
tamafio y ubicacion de la fistula.

La existencia de estenosis o atresia traqueal aisladas hara que la intubacion endotraqueal
resulte imposible, siendo necesaria una traqueotomia urgente. Si Gnicamente existe estenosis
laringea, entonces se debe usar un tubo endotraqueal mas pequefo que el correspondiente
por edad y peso. Se debe tener mucho cuidado en la intubacion de los pacientes con una
reparacion reciente de una hendidura laringea, ya que podria dafiarse la reparacién o la
reconstruccion.

Preparacion especifica para transfusiéon o administracion de productos sanguineos

Dado que los pacientes con VACTERL requieren cirugias mayores (tales como reparacion de
tetralogia de Fallot, reparacibn de atresia esofagica, cirugia de columna, hernia
gastrointestional, hernia diafragmatica, etcétera), es necesario solicitar los hemoderivados y
asegurar su envio al quiréfano antes del inicio del procedimiento.

Preparacion especifica para anticoagulacion

Los pacientes con VACTERL pueden tener problemas de coagulacién secundarios a la
insuficiencia renal crénica y al tratamiento con dialisis. También pueden tener mayor riesgo
de desarrollar anemia hemolitica urémica.

Aparte de estas situaciones, no se han descrito problemas de coagulacion en los pacientes
VACTERL.

No hay informes especificos sobre regimenes anticoagulantes.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizacién

No se ha descrito ninguna. Manejo estandar.

Probable interaccién entre los agentes anestésicos y medicacion crénica

No se ha descrito ninguna.
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Procedimientos anestésicos

Se debe evitar la succinilcolina en pacientes con insuficiencia renal crénica, debido a la
posibilidad de arritmias y parada cardiaca secundarias a la hiperpotasemia. Si es necesario,
se debe recurrir a la didlisis para la correccion preoperatoria de los niveles sanguineos de
potasio.

No hay informes de contraindicaciones especificas de agentes anestésicos intravenosos o
inhalatorios.

El acceso intravenoso puede resultar muy dificultoso en aquellos pacientes con
malformaciones o anomalias en las extremidades.

Para los pacientes que van a ser sometidos a la reparacién de la traqueoesofagica, resulta de
gran utilidad la realizacién de una broncoscopia rigida para guiar la colocacion del TET.
Ademas, la preservacion de la ventilacion espontanea puede evitar la insuflacion gastrica a
través de la fistula y consecuente neumoperitoneo en comparacion con la ventilacion con
presion positiva.

Los pacientes con atresia esofagica en los que se ha realizado una reconstruccion esofagica
mediante coloplastia tienen riesgo de aspiracion, debido a la ausencia de esfinter esofagico
inferior y al enlentecimiento de la motilidad; incluso, puede existir una aspiracion silente hasta
en un 50% de casos. En estos pacientes se debe valorar la administracion preoperatoria de
agentes antiacidos y/o agentes procinéticos, asi como el aumento del periodo de ayuno
preoperatorio a 12 horas. Ademas, se recomienda la técnica de induccién de secuencia rapida
(RSI) con preoxigenacion y elevacion del cabecero de la cama. Se debe utilizar una mascarilla
facial transparente que permita la visualizaciébn inmediata en caso de aspiracion, y debe
contarse con un dispositivo de aspiracion de gran calibre.

Monitorizacion especial o adicional

Se debe disponer de sistemas de calentamiento activo por conveccion para prevenir el
descenso de la temperatura central en los lactantes y neonatos, especialmente aquellos de
bajo peso.

Habitualmente suele canalizarse una via arterial y una via venosa central en los pacientes
sometidos a procedimientos quirdrgicos de larga duracién, con riesgo de inestabilidad
hemodinamica o que impliquen administracion de grandes cantidades de fluidos intravenosos,
tales como cirugia cardiaca o reparacion de una fistula traqueoesofagica/atresia esofagica.
La canalizacion de la arteria radial puede ser muy dificultosa, o incluso imposible, en caso de
anomalias radiales o de las extremidades superiores.

Para los procedimientos de cirugia cardiaca y la reparacion de una fistula traqueoesofagica/
atresia esofagica por via toracoscépica puede considerarse el uso de NIRS Oximetria
Cerebral o NIRS (Near InfraRed Spectroscopy) para asegurar una adecuada oxigenacion
cerebral, si bien no existen muchas publicaciones al respecto.

Posibles complicaciones

Los pacientes con fistula traqueoesofagica/atresia esofagica presentan mayor susceptibilidad
a las infecciones respiratorias (atelectasias y neumonia) debido a la debilidad de los musculos
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tragueales y a la hiperreactividad de la via aérea. Estos pacientes requieren unos cuidados
respiratorios activos que incluyan fisioterapia y administraciébn pre y postoperatoria de
antibidticos.

Durante el postoperatorio de los pacientes con atresia esofagica, pueden ocurrir
complicaciones con riesgo vital en un 10-20% de casos, principalmente reflujo gastroesofagico
y traqgueomalacia. En un estudio, el reflujo gastroesofagico ocurrié en un 52% de los pacientes.

Los pacientes prematuros (con peso inferior a 1500 g) y/o con cardiopatias severas presentan
una mortalidad mas elevada tras la reparacion quirdrgica de la fistula traqueoesofégica/atresia
esofagica.

Los pacientes con hendidura laringea pueden presentar tos cronica, broncoaspiraciones,
neumonias de repeticion y distrés respiratorio.

Cuidados postoperatorios

La monitorizacion postoperatoria depende del tipo de procedimiento quirdrgico realizado y la
situacion clinica preoperatoria.

En los procedimientos mayores, como reparacién de la fistula traqueoesofagica/atresia
esofagica, hendidura laringea o cirugia cardiaca, se requiere ingreso postoperatorio en una
unidad de vigilancia intensiva para ventilacion mecanica, con o sin relajacién neuromuscular,
monitorizacién hemodindmica, manejo de fluidos, vigilancia estrecha de la apariciéon de
complicaciones quirdrgicas, administracion de nutricion parenteral, antibioterapia y manejo
analgésico.

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

En la asociacion VACTERL, la fistula traqueoesofagica puede asociarse a agenesia 0
estenosis traqueal. En estos casos, la insuficiencia respiratoria neonatal puede mitigarse
mediante intubacién del eséfago o realizacion de traqueostomia emergente con ventilacion a
con presion positiva. Alun asi, estas maniobras no siempre resultas exitosas.

Anestesia ambulatoria

No se ha descrito ningun caso.

Anestesia obstétrica

Los cambios fisiolégicos durante el embarazo pueden afectar, o incluso empeorar la situacion
clinica de los pacientes con VACTERL, especialmente en relacion a su patologia cardiaca,
vertebral o de la via aérea/respiratoria.

La realizacion de una anestesia general, neuroaxial (epidural y/o intradural) o combinada es
posible, siempre y cuando se haya realizado una valoracioén exhaustiva e individualizada del
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paciente. Asi es necesario un examen completo para la determinacién de la técnica anestésica
mas adecuada para cada paciente.

Se debe tener en cuenta que las parturientas pueden presentar una via aérea dificil y/o
insuficiencia respiratoria (enfermedad pulmonar restrictiva) debido a la presencia de
anomalias vertebrales cérvico-toracicas severas. La severidad de la enfermedad pulmonar
restrictiva puede tener una repercusion negativa sobre la ventilacion o la oxigenacion durante
la anestesia neuroaxial o general. Es muy importante la evaluacion de la via aérea, incluyendo
el grado de Mallampati. La radiografia de térax y las pruebas de funcion respiratoria pueden
ser muy Utiles para determinar la extensién de las anomalias espinales, el grado de expansion
pulmonar y la reserva respiratoria, asi como para detectar anomalias pulmonares, tales como
las atelectasias. Asimismo, es muy importante el seguimiento de la funcién respiratoria
durante el curso del embarazo. Se debe considerar la intubacién mediante fibrobroncoscopio
con la paciente despierta como método de rescate en caso de sospecha de dificultad en la
laringoscopia.

Antes de realizar una técnica regional, se debe identificar mediante RM el nivel exacto en el
cual finaliza la médula espinal, asi como identificar posibles malformaciones espinales, tales
como segmentacion de la regiéon lumbar. Debido a la presencia de escoliosis lumbar, el
establecimiento de las referencias anatémicas lumbares para la realizacion de la técnica
puede resultar dificultoso. En tal caso, puede valorarse el uso de la ecografia para guiar la
puncién, lo cual puede ademds reducir la incidencia de puncion dural inadvertida o indeseada.
La anestesia neuroaxial puede ser utilizada tanto para la analgesia perioperatoria como para
la postoperatoria, siendo conscientes de que en ocasiones puede ser imposible obtener un
blogueo adecuado de los dermatomas deseados.

Por otra parte, es necesaria la realizacién de una ecocardiografia para descartar anomalias

morfoldgicas cardiacas. Asimismo, es muy importante un seguimiento estrecho y optimizacién
de la funcién cardiaca.
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