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orphananesthesia
 Recomendaciones para la anestesia de pacientes  

afectados por el  

Síndrome de Beals 

Nombre de la enfermedad:   Síndrome de Beals 
 
CIE 10: Q68.8 
 
Sinónimos: Congenital contractural arachnodactyly (CCA), Beals syndrome, Beals-
Hecht syndrome. 
 
Resumen de la enfermedad: el síndrome de Beals fue descrito por Beals y Hecht en 
1971 [1]. 

El síndrome de Beals es una enfermedad muy rara del tejido conectivo, caracterizada 
por contracturas múltiples en flexión, aracnodactilia, cifoescoliosis severa, orejas 
anormales e hipoplasia muscular [2,3]. Las características clínicas son similares al 
síndrome de Marfan. Difiere del mismo en que la incidencia de anomalías cardiacas 
como dilatación de la raíz aórtica es inferior  en el síndrome de Beals y la presencia de 
las contracturas múltiples en flexión son características del síndrome de Beals. Sin 
embargo, los pacientes con síndrome de Beals pueden presentar prolapso de la válvula 
mitral y otras enfermedades congénitas cardiacas. 

El síndrome de Beals es una enfermedad autosómica dominante asociada con una 
mutación en el gen FBN2 en la región cromosómica 5q23. La incidencia del síndrome 
de Beals es desconocida y su prevalencia dificil de estimar por su solapamiento feno-
típico con el síndrome de Marfan [4]. Varones y mujeres se afectan por igual. Los 
individuos con síndrome de Beals serán cognitivamente normales. El retraso en el 
desarrollo motor es frecuente debido a las contracturas. 

 

La medicina evoluciona constantemente y quizá 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. 

Cada paciente es único y las circunstancias individuales deben guiar el cuidado 
médico. 

El diagnóstico puede ser erróneo; en caso de duda, debe ser confirmado. 

 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia 
y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía habitual 

Cirugía de corrección de la escoliosis, liberación de contracturas, reducción de fracturas 
de huesos largos. 

 

Tipo de anestesia  

 
No hay recomendación definitiva para anestesia general o regional.  
El síndrome de Beals se asocia a dificultad en accesos intravenosos, vía aérea difícil y 
posicionamento dificultoso debido a contracturas múltiples. Se ha comunicado casos de 
síndrome de Beals en niños con laringoscopia e intubación difíciles, por rasgos dis-
mórficos.  

Hay escasa información de bloqueos neuraxiales en la bibliografía en estos pacientes. 
La presencia de escoliosis y/o cifosis pueden suponer una dificultad técnica. La 
anestesia regional puede ser complicada por las contracturas y dificultad de colocación. 

 

Procedimientos diagnósticos preoperatorios adicionales necesarios (además de 
los cuidados estándar) 

 
Debe evaluarse la función respiratoria ya que pueden tener enfermedad rerstrictiva 
pulmonar.  
Los niños con síndrome de Beals pueden presentar diversos defectos cardiacos como 
defectos del septo (auriculares o ventriculares), estenosis del arco aórtico y prolapso de 
válvula mitral. Debe hacerse una ecocardiografía preoperatoria para descartar defectos 
cardiacos o sus consecuencias.  

Aunque la afectación ocular no está aclarada, se recomienda evaluación oftalmológica. 

 

Preparación especial para el tratamiento de la vía aérea 

Se han comunicado casos de vía aérea difícil en niños con síndrome de Beals [5,7]. Se 
ha comunicado laringoscopia e intubación difíciles por apertura limitada de la boca, 
micrognatia y paladar arqueado elongado. Llevar a cabo una evaluación preoperatoria 
detenida de la vía aérea antes de anestesiar a estos niños. La preparación del 
tratamiento de vía aérwa difícil puede variar entre sencilla (varios dispositivos oro-
faríngeos y nasofaríngeos) hasta avanzados (videolaringoscopios o fibrobronco-
scopios). 

 

Preparación especial para transfusión o administración de productos hemáticos 

No hay evidencia de procedimientos transfusionales específicos en niños con síndrome 
de Beals. Como en cualquier cirugía de corrección de escoliosis, debe anticiparse 
sangrado excesivo y necesidad de transfusión de sangre así como medidas generales 
como ácido tranexámico o medidas de ahorro de sangre. 
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Preparación especial para anticoagulación 

No hay información de alteración fisiopatológica específica de la enfermedad. 

 

Precauciones para el posicionamiento, transporte o movilización del paciente 

Debe tenerse cuidado especial durante el posicionamiento y procurar almohadillado 
adecuado de protuberancias óseas. 

 

Interacciones entre medicación crónica del paciente y fármacos anestésicos 

Ninguna comunicada. 

 

Procedimiento anestésico 

 
Tanto técnicas inhalatorias como TIVA pueden usarse. No hay evidencia favorable a 
ningún agente para inducción o mantenimiento. Se han comunicado casos de intubación 
difícil en niños con síndrome de Beals. Por lo que la evaluación preoperatoria completa 
de la vía aérea y un plan de tratamiento adecuado debe anticiparse.  

La anestesia regional puede ser complicada por las contracturas articulares múltiples, 
escoliosis y deformidades de la columna. 

 

Monitorización especial o adicional 

La monitorización intraoperatoria debe adecuarse al procedimidnto y la presencia de 
comorbilidades. Considerar monitorización cardiaca en niños con comorbilidad cardiaca. 

 

Complicaciones posibles 

 
Vía aérea difícil.  

Complicaciones respiratorias postoperatorias debidas a enfermedades pulmonares 
restrictivas concurrentes, así como control difícil de vía aérea. 

Complicaciones cardiacas – debe llevarse a cabo monitorización cardiaca según se 
requiera.  

Posicionamiento cuidadoso por las contracturas articulares múltiple.  
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Cuidados postoperatorios 

Dependiendo de la presencia de comorbilidad (enfermedades cardiacas congénitas) y 
del tipo de cirugía a realizar (corrección de escoliosis); pueden necesitar cuidados 
especiales y monitorización (unidad de alta dependencia, UCI) postoperatoria. 

 

Problemas agudos relacionados con la enfermedad que pueden confundir 
durante la anestesia y la recuperación 

Problemas de vía aérea (ver antes). 

 

Anestesia ambulatoria 

Pueden realizarse procedimientos menores sobre todo en pacientes sin comorbilidades 
como cirugía de día. 

 

Anestesia obstétrica 

No se ha comunicado bibliografía de anestesia obstétrica en pacientes con síndrome 
de Beals. 
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