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Recomendaciones para la anestesia de pacientes con

Fibrosis quistica

Nombre de la enfermedad: Fibrosis quistica
CIE 10: E84.0
Sindnimos: Mucoviscidosis

Resumen de la enfermedad: La fibrosis quistica (FQ) es un trastorno sistémico autosémico
recesivo que se caracteriza principalmente por infecciones pulmonares cronicas,
bronquiectasias, insuficiencia pancreatica exocrina y una alta concentracion de sodio y cloro
en el sudor.

En aproximadamente un 70% de los casos la enfermedad se produce por la delecién del
codon que codifica la fenilalanina en la posicion 508 del cromosoma 7, normalmente
denominado DeltaF508. Esto lleva a una sintesis defectuosa de la proteina reguladora de
conductancia transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR) en la porcidn apical de las células
epiteliales de la mayoria de glandulas exocrinas. En consecuencia la alteracion en el
intercambio de cloro, sodio y agua genera la acumulacion de secreciones mucosas viscosas
en el pancreas, intestino delgado, arbol bronquial, tracto biliar y génadas. Ademas puede
haber una pérdida excesiva de sodio y cloro a través de las glandulas sudoriparas [1,2].

Dentro de la poblacion de ascendencia europea, la FQ tiene una incidencia anual estimada
de 1 de cada 2000-3000 recién nacidos blancos caucasoides [3,4]. Esto convierte a la FQ en
la enfermedad metabdlica hereditaria mas comun en personas blancas caucasoides. Avances
en el tratamiento han llevado a que la esperanza de vida de estos pacientes haya aumentado
hasta aproximadamente 40 afios. Esto se ha acompafiado de un constante incremento en la
prevalencia [5]. Sin duda, este cambio epidemiolégico lleva a un aumento de la asistencia a
enfermos de FQ en centros no especializados [6].

Medicina en elaboracion
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiz4 el diagnostico sea erroneo

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

e Polipectomia nasal

e Procedimientos ORL

e Pruebas diagnosticas o tratamiento de trastornos gastrointestinales
e Colocacion percutanea de sonda de alimentacion (PEG)

e Broncoscopia, lavado pulmonar

e Endoscopias gastrointestinales

e Escleroterapia de varices esofagicas en hipertension portal

e Trasplante pulmonar

Tipo de anestesia

Ver “Procedimientos anestésicos”.

Procedimientos diagndsticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Debido a sus largas estancias en centros especializados, los pacientes con FQ tienen un
profundo conocimiento de su enfermedad. Los pacientes y sus progenitores presentan una
mayor tasa de sintomas depresivos (nifios: 29%, madres: 35%, padres: 23%) [7]. Respetar su
experiencia y preocupaciones es un factor importante para ganarse su confianza [8].

La historia clinica relativa al diagnéstico y progresién de la enfermedad debe hacer hincapié
en la clinica respiratoria, funcién pulmonar y la prueba de esfuerzo. El andlisis de la tos,
calidad y cantidad de la produccién de moco, infecciones respiratorias e hiperreactividad
bronquial son componentes esenciales de la evaluacion preoperatoria [8]. El nivel de actividad
fisica del paciente, asi como el nimero de hospitalizaciones previas, pueden servir como
marcadores prondsticos y pueden indicar un riesgo aumentado de complicaciones
pulmonares perioperatorias [9,10]. Se debe considerar la consulta con el neumélogo durante
la evaluacién preoperatoria.

En situaciones de emergencia la informacion esencial debe centrarse en torno al curso de la
clinica respiratoria, tolerancia actual al ejercicio, ingresos recientes, infecciones pulmonares y
tratamiento antibiotico previo. Para el tratamiento intra y postoperatorio se recomienda indagar
en historia de diabetes mellitus, insuficiencia pancreatica exocrina y enfermedades hepaticas

[5].

Radiologia diagnostica: en la radiologia simple de térax puede aparecer frecuentemente,
como consecuencia de la FQ (p.ej. bronquiectasias), signos de enfermedad pulmonar
obstructiva con aplanamiento del diafragma y espacio retroesternal prominente [11]. Las
imagenes de TC pueden ayudar a conocer la extension de las bronquiectasias. Sin embargo
esto no siempre se relaciona con la capacidad real de ejercicio [12]. Por tanto, los hallazgos
radiolégicos son apropiados para determinar la cantidad de atrapamiento aéreo y para
describir la progresion de la enfermedad. No obstante, son necesarias pruebas de funcién
pulmonar para planificar un manejo anestésico ajustado al estadio de la enfermedad [5].

Espirometria: la imagen tipica del fenotipo clasico de la FQ es una enfermedad pulmonar

obstructiva debido a las bronquiectasias. Por tanto, cambios en la FEV1 pueden indicar
gravedad y progresion de la enfermedad. La disminucion media de la FEV25-75 en nifios
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antes de la etapa preescolar es 7,5% (Cl 0,9 — 13,6) [13]. El curso de la enfermedad se
caracteriza por una disminucién progresiva de los parametros dinAmicos de funcion pulmonar

[5]

Otras complicaciones como sibilantes espiratorios, tos e infeccibn por Pseudomonas
aeruginosa pueden provocar, de forma independiente, un empeoramiento adicional en la
funcion pulmonar. Ademas, la elevacién en los pardmetros analiticos de funcién hepdtica, la
insuficiencia pancreatica, el sexo femenino, y un bajo peso corporal estan asociados con un
FEV1 disminuido [13,14].

Se recomienda gasometria (GSA) para evitar complicaciones postoperatorias en casos
sospechosos de FQ avanzada o descompensada. Se ha de considerar particularmente la
GSA en pacientes con ventilacibn mecanica domiciliaria. Sin embargo, podria omitirse en
pacientes con enfermedad respiratoria leve o estable [5].

Ecocardiografia transtoracica: una proporcion significativa de pacientes con FQ desarrolla
hipertensibn pulmonar, que se correlaciona de forma fuerte con hipoxemia
independientemente de la funcién pulmonar [15]. La ecocardiografia transtoracica se puede
usar para buscar signos de hipertensién pulmonar como hipertrofia o dilatacién del ventriculo
derecho.

Pruebas de funcion hepatica: los pacientes que presentan enfermedad hepatica con fibrosis
quistica (EHFQ) tienen un fenotipo de FQ mas grave que aquellos que no la presentan. La
EHFQ puede llevar a fibrosis biliar progresiva y cirrosis con coagulopatia, metabolismo
alterado de farmacos y una disminucion en la FEV1. En caso de cirugia electiva con aumento
de niveles de enzimas hepéticas mayor a 1,5 veces se debe considerar la realizacion de mas
pruebas, como una CPRE.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

A lo largo de los ultimos 50 afios las tasas especificas de morbilidad y mortalidad de los
pacientes con FQ han disminuido de forma drastica gracias a nuevas técnicas, alcanzando
las de sujetos sanos [17-19]. Aunque las complicaciones pulmonares de estos pacientes aln
son un problema durante la anestesia, el riesgo anestésico se ha minimizado incluso para
intervenciones complejas [20].

Especialmente en pacientes jovenes la gravedad de la enfermedad se correlaciona
frecuentemente con hiperreactividad bronquial. Ademas, la mayoria de los pacientes presenta
infeccion de los senos paranasales. Estas infecciones se consideran posibles detonantes de
broncoespasmo debido a las secreciones retronasales que suelen acompafharlas. El
tratamiento con agonistas beta es habitualmente suficiente para tratarlos. Por tanto, se
recomienda usar estos farmacos en pacientes con un patrén obstructivo significativo, antes
de la induccion, durante el mantenimiento, y antes del despertar [5]. Sin embargo, la relajaciéon
de la musculatura respiratoria puede contribuir a la aparicion de obstruccion paraddjica de la
via aérea en alrededor de un 10-20% de estos pacientes. En ellos, las vias aéreas se
encuentran dafiadas y con bronquiectasias, de manera que su permeabilidad puede depender
del mantenimiento del tono muscular [22,23].

Se debe evitar el uso de dispositivos nasofaringeos de via aérea debido a la alta incidencia
de pdlipos nasales.

La marcada produccion de secreciones bronquiales puede causar un incremento de la
resistencia en la via aérea durante la ventilacibn mecanica y un consecuente aumento del
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riesgo de barotrauma [25]. La fisioterapia respiratoria preoperatoria puede ayudar a reducir
las secreciones y a mantener una adecuada oxigenacion y ventilacion durante la induccion y
después de la intubacion. Si esto no es suficiente puede ser beneficioso realizar frecuentes
lavados broncoalveolares segmentarios o subsegmentarios [5].

Preparacion especifica para transfusiéon o administracion de productos sanguineos

Muchos pacientes con FQ son candidatos a trasplante pulmonar [26]. Por tanto se debe evitar
la transfusion para reducir el riesgo de produccién de anticuerpos y reacciones mediadas por
anticuerpos antes de un potencial trasplante.

Preparacion especifica para anticoagulacion

Ver “Procedimientos diagndsticos adicionales necesarios (preoperatorios), “Pruebas de fun-
cion hepatica”.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizacion

Los pacientes con FQ estan habitualmente por debajo del peso adecuado. Debe prestarse
especial atencién a los puntos de presion en procedimientos quirdrgicos largos.

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

No se han descrito.

Procedimientos anestésicos

El abordaje anestésico de los pacientes con FQ debe realizarse con especial interés en
conseguir la minima depresién respiratoria posible y una recuperacién 6ptima de la funcion
pulmonar al final de la cirugia [8]. Debe prestarse especial atencion al tratamiento del dolor
postoperatorio. Se debe valorar el riesgo potencial de depresion respiratoria inducida por
opioides frente al de hipoventilacion debido a una analgesia insuficiente. Entre otras
estrategias terapéuticas, la infusion perioperatoria de lidocaina, la administracién de ketamina
o el uso de AINEs podrian ser apropiadas para reducir el consumo postoperatorio de opioides.

Para evitar los riesgos asociados a la ventilacibn mecénica, las técnicas regionales o
neuroaxiales son alternativas validas a la anestesia general. Dado su efecto analgésico
duradero estas técnicas no sélo reducen la necesidad postoperatoria de opioides [27] sino
gue también permiten evitar el manejo de la via aérea, reduciendo de este modo la tasa de
ulteriores complicaciones como depresion respiratoria e infecciones pulmonares [28-32]. En
caso de no poder evitar la anestesia general, los pacientes con FQ pueden beneficiarse de
los efectos broncodilatadores de los anestésicos volétiles, p.ej. sevoflurano [33].
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Un déficit de volumen puede provocar el colapso de las membranas mucosas en estos
pacientes dada su limitada capacidad para lubricar los bronquiolos. Esto hace esencial una
adecuada reposicion de fluidos para minimizar el riesgo de obstruccion de la via aérea baja
[34,35]

Para evitar el bloqueo neuromuscular residual se debe tener como objetivo un TOF ratio mayor
a 0,9 [36].

Se pueden realizar maniobras de reclutamiento pulmonar previo al fin de la anestesia. El

paciente en ventilacion espontanea debe ser extubado lo antes posible en posicidon
incorporada [37].

Monitorizacién especial o adicional

La monitorizacion perioperatoria se basa en las necesidades previamente descritas en cuanto
a manejo de via aérea y anestesia, asi como en las guias actuales de las sociedades
profesionales.

Se debe prestar especial atenciébn a complicaciones mayores intraoperatorias como
obstruccion de la via aérea por secreciones, hiperreactividad bronquial e hipoxemia. Ademas,
en caso de disfuncion hepatica se debe tener en cuenta el metabolismo alterado de farmacos
debido a una disminucion en la actividad de la pseudocolinesterasa plasmatica, asi como un
posible déficit de factores de coagulacion.

Raramente se observan casos de cetoacidosis o0 hiperglucemia sintomatica en pacientes con
FQ. Sin embargo, la anestesia y la cirugia provocan estrés perioperatorio y pueden por tanto
afectar a los niveles de glucosa en sangre. Por ello se debe monitorizar la glucemia
aproximadamente cada 2 horas y mantenerla en niveles inferiores a 180 mg/dl [38,39]

Posibles complicaciones

No se han descrito.

Cuidados postoperatorios

El dolor postoperatorio puede afectar la funcién respiratoria especialmente tras cirugia
abdominal o toracica [40]. Los pacientes afectados presentan un volumen corriente
disminuido, tos insuficiente y una mayor susceptibilidad a las complicaciones respiratorias
postoperatorias [41]. Una concepcién multimodal del tratamiento del dolor es beneficiosa en
el manejo postoperatorio y ha demostrado acelerar la recuperacion y reducir la estancia
hospitalaria en pacientes con FQ [42,43]. Adem&s se observa frecuentemente ansiedad en el
area de recuperacion postoperatoria que se puede abordar con informacion, hipnéticos o
medicamentos.

La ventilacibn mecéanica no invasiva puede ser de gran ayuda en el postoperatorio inmediato

y debe estar disponible. Los pacientes con ventilacion mecénica domiciliaria deben tener
acceso inmediato a su propio aparato.
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Informacién sobre situaciones de emergencia/diagndéstico 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 han descrito.

Anestesia ambulatoria

La anestesia ambulatoria debe discutirse con el neumdlogo y el paciente. Esta opcién
depende del tipo de cirugia, el estado del paciente a nivel respiratorio y la distancia entre el
hospital y el domicilio del paciente.

Anestesia obstétrica

No se ha descrito.
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