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Recomendaciones para la anestesia de pacientes
con

Xeroderma pigmentosum

Nombre de la enfermedad: Xeroderma pigmentosum (XP)
CIE 10: Q82.1

Sinénimos: Enfermedad de Kaposi, ictiosis; los individuos que sufren esta enferme-
dad son llamados a veces nifios de la noche o gente de la luna.

Resumen de la enfermedad: Xeroderma Pigmentosa (XP) es una enfermedad rara
autosémica recesiva debida a un defecto en los genes reparadores de nucleétidos que
conllevan una falta de capacidad para reparar el DNA dafiado por los rayos ultravioleta
(UV). Por tanto, las personas que sufren esta enfermedad tienen sensibilidad extrema a
la radiacion UV solar y es caracterizada por lesiones cutaneas preferentemente en areas
expuestas al solo como cabeza, cara y cuello. Afecta a 1 de cada 2,5 millones de
personas, y éstas tienen un riesgo aumentado 1000 veces de desarrollar canceres en
las &reas expuestas al sol. Incluso la incidencia de tumores malignos internos es de 10-
20 veces superior a los individuos normales. La enfermedad puede estar también
asociada a degeneracién neurolégica progresiva. La mayoria requieren intervenciones
quirargicas repetidas para quitar piel, lesiones oculares y tumores. Los principales
problemas anestésicos son la canulacion venosa dificil, via aérea dificil (ventilacién con
bolsa-mascarilla facial e intubacién), deterioro neurolégico progresivo genotdxico con el
uso de agentes anestésicos volatiles, sensibilidad aumentada a opioides, benzodia-
cepinas y relajantes musculares y extubacion dificil por epiglotis hundida.

Medicina en elaboracién
Quizéas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiza el diagnéstico sea erroneo

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

Los pacientes con XP son sometidos a exéresis de carcinomas de células escamosas
(carcinomas espinocelulares), basocelulares, en las &areas expuestas a UV (cara,
cabeza, cuello) junto con trasplantes y transposiciones cutéaneas.

También pueden ser sometidos a enucleaciones oculares, correccion de ectropion,
exéresis de tumores oculares y cirugia de cataratas.

Tipo de anestesia

Las lesiones estan presentes usualmente en la cabeza, cara y parte superior del cuerpo
por lo que muchos pacientes requieren anestesia general.

Los agentes volatiles deben evitarse ya que se ha demostrado que facilitan la progresiéon
de la enfermedad. El halotano tiene efectos genotdxicos e isoflurano y sevoflurano estan
asociados con empeoramiento de los sintomas neuroldgicos. Por tanto la anestesia
intravenosa debe ser la preferida. .

Los pacientes son sensibles a benzodiacepinas y opioides. Asi, debe evitarse la
premedicacion con benzodiacepinas, y si se precisa estos farmacos deben administra-
rse con monitorizacion.

Los pacientes son mas sensibles a relajantes musculares. Por tanto debe evitarse
totalmente los relajantes si es posible, y si no, se recomienda pequefias dosis de
relajantes musculares de corta duraciéon con monitorizacion neuromuscular estricta.

Siempre que sea posible y la localizacién de la cirugia lo permite, se prefiere anestesia
regional sobre general.

Procedimientos diagnésticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Debe hacerse cribado genético para conocer el tipo de XP (hay 7 tipos, XPA a XPG) y
también para conocer el tipo neurodegenerativo (todos excepto los tipos XPC y XPE).

Para descartar otras causas que no sean XP, los pacientes con sintomas neurol6gicos
deben someterse a evaluacién neurolégica, asi como a TC/RM del cerebro.

Debe hacerse test sensorioneural para la deficiencia auditiva en pacientes con sordera.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

Se ha comunicado casos de via aérea dificil en pacientes con esta enfermedad. Las
lesiones multiples de la cara y desfiguracion facial pueden causar ventilacién dificil con
mascarilla facial y por tanto, debe prepararse diferentes tipos y tamafios de mascarillas.

También hay comunicaciones de intubaciones dificiles que requirieron fiadores y guias
durante la intubacion. Por tanto debe estar disponible un carro de via aérea dificil
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durante el tratamiento de la via aérea. Si se prevé via aérea dificil, puede ser de eleccién
la intubacién fibréptica con el paciente despierto.

También se sugiere disponer de gasas parafinadas en caso de en caso de lesiones
ulceradas para prevenir el sangrado y desprendimiento de la piel por la presion de la
mascarilla.

También sugerimos extubacion con el paciente despierto en pacientes con dehiscdencia
de epiglotis que causan estridor postoperatorio, segun se ha comunicado.

Preparacion especifica para transfusion o administracion de productos
sanguineos

No se ha hallado recomendaciones.

Preparacion especifica para anticoagulacion

No se ha hallado recomendaciones.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizacion

La enfermedad progresa cuando la piel es expuesta a radiacién UV. Por tanto los
pacientes deben llevar vestimenta protectora, pelicula protectora de rayos UV y cremas
solares con alto factor protector en el quiréfano.

Se sugiere cubrir todas las partes corporales con empafiado adecuado antes de dar las
luces del quir6fano y durante todo el acto operatorio. También se debe evitar iluminacién
halégena.

Los huesos pueden ser fragiles en estos pacientes por la evitacion de la luz solar que
lleva a deficiencia de vitamina D, por lo que debe protegerse los puntos de presion con
almohadillado adecuado y realizar el transporte cuidadosamente.

Debe procurarse pomadas oculares y el cerrado adecuado de los 0jos en pacientes con
lesiones conjuntivales y corneales.

Probable interaccién entre los agentes anestésicos y medicacion crénica que
toma el paciente

Los pacientes pueden estar en tratamiento con quimioterapicos como 5-fluorouracilo
(5-FU) que causa mielosupresion. Por lo que debe evitarse 6xido nitroso.

Los pacientes con XP pueden estar en tratamiento con esteroides, por lo que deben
suplementarse en el intraoperatorio y mantenerse en el postoperatorio.
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Procedimientos anestésicos

Debido a las multiples lesiones de la piel, la canulacién intravenosa y su fijacion puede
ser dificil.

Para la anestesia general se prefiere la anestesia intravenosa total (TIVA). Halotano,
isoflurano y sevoflurano tuvieron efectos genotéxicos y causaron empeoramiento de los
sintomas neuroldgicos. Por tanto deben ser evitados. El propofol, ketamina o dexmede-
tomidina, junto con opioides dde corta duracion son lo spreferidos para la TIVA.

El 6xido nitroso debe evitarse en pacientes en tratamiento con 5-FU, ya que ambos
causan mielosupresion.

Puesto que estos pacientes son sensibles a los efectos de los relajantes musculares por
su disfuncién neuronal y atrofia muscular, se recomienda su evitacion total o uso limitado
de agentes de corta duracid, junto con monitorizacion estricta del bloqueo neuro-
muscular. La intubacion sin relajantes musculares puede facilitarse por otros anesté-
sicos como dexmedetomidina.

Por otra parte, dexmedetomidina también permite reducir las dosis de induccion y
mantenimiento de propofol, atenla los reflejos de via aérea durante la intubacién y
extubacion, disminuyen los requerimientos de opioides y ayuda a mejorar la recuope-
racion. La ketamina puede ser también un buen adyuvante en la TIVA.

Los pacientes son muy sensibles a los opioides. Por tanto opioides de corta duracion
como fentanilo pueden ser usados en el intraoperatorio. EI empleo de analgesia
multimodal con ketamina, paracetamol, ketorolaco, dexmedetomidina, infiltracion con
anestésicos locales disminuye los requirimientos de opioides. El uso concomitante de
benzodiacepinas y opioides ha conducido a apnea y desaturacion que indica que estos
pacientes son muy sensibles a esa combinacion.

El empleo de pomadas oculares en el intraoperatorio previene la sequedad de cérnea
y por tanto Ulceras corneales.

No hay contraindicaciones para anestesia regional dependiendo del lugar de la cirugia
y eleccién del paciente.

Monitorizacién especial o adicional

Se requiere monitorizacion estandar ASA | y Il para todos los pacientes incluyendo
temperatura, frecuencia cardiaca, ECG, presion arterial, saturacion periférica de
oxigeno y EtCO2.

Se recomienda estimulador de nervio periférico para valorar el bloqueo neuromuscular
cuando se emplean relajantes musculares.

Cuando procede, la monitorizacién del indice bispectral (BIS) es beneficioso para valorar
la profundidad de la anestesia.
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Posibles complicaciones

Especialmente cuando se han usado agentes volatiles (halotano, isoflurano, sevo-
flurano) puede ocurrir empeoramiento y progresion de la enfermedad en el periodo
postoperatorio inmediato o tardio.

Las manifestaciones inmediatas pueden ser recuperacion diferida, agitacion, movimien-

tos anormales, confusion, mientras que las diferidas pueden ser trastornos de memoria,
reconocimientos falsos y deterioro cognitivo reversible tras el uso de agentes volatiles.

Cuidados postoperatorios

Evitar la exposicién de la piel a luz UV de las partes expuestas.

Controlar una recuperacion suave ya que los efectos de los farmacos son mas
pronunciados en estos pacientes.

Informacion sobre situaciones de emergencia/diagnostico diferencial a causa de
la enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del
procedimiento anestésico y una manifestacién propia de la enfermedad)

No se ha hallado recomendaciones.

Anestesia ambulatoria

No se ha hallado recomendaciones.

Anestesia obstétrica

No se ha hallado recomendaciones.
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