Caso Clinico

revistachilenadeanestesia.cl

DOI: 10.25237/revchilanestv5027071109

Sindrome de Prune Belly y oclusién intestinal
en un paciente adulto: consideraciones anestésicas

Prune-Belly syndrome and intestinal occlusion in an adult patient:
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ABSTRACT

Prune Belly syndrome is a rare congenital disease, which is characterized by abdominal wall muscular deficiency, cryptorchidism
and urinary tract abnormalities. Its incidence is estimated at 3.8/100.000 live births. The prognosis is determined by the degree of
pulmonary and renal affectation, which in turn depend on abdominal wall and urinary tract deficiencies, respectively. Although
early mortality in the first months of life can be as high as 25%), many of these patients survive until later stages of the paediatric
and adult ages, when they can require a great variety of surgical procedures. We present the case of an adult patient diagnosed
with Prune Belly syndrome who required two surgical interventions in a month, in relation to two episodes of intestinal occlusion.
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RESUMEN

El sindrome de Prune Belly es una enfermedad congénita rara caracterizada por hipoplasia de la musculatura abdominal, crip-
torquidia y anomalfas del tracto urinario. Su incidencia se estima en 3,8 de cada 100.000 recién nacidos vivos. El prondstico esta
determinado por el grado de afectacion pulmonar y renal secundarias a las alteraciones de la musculatura abdominal y del tracto
urinario, respectivamente. Si bien la mortalidad precoz en los primeros meses de vida llega a ser hasta del 25%, muchos de estos
pacientes sobreviven hasta etapas posteriores de las edades pediétrica y adulta, perfodos en los que pueden requerir someterse
a una gran variedad de procedimientos quirtrgicos. Presentamos el caso de un paciente adulto con sindrome de Prune Belly que
precisé dos intervenciones quirdrgicas urgentes en el plazo de un mes en relacién con sendos episodios de oclusién intestinal.
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Introduccion

caracterizada por hipoplasia y laxitud de la musculatura de
la pared abdominal, criptorquidia bilateral y anomalias del
tracto urinario (displasia renal)[1],[2]. Hasta 75% de los pacientes
pueden asociar ademas otras anomalias a nivel cardiopulmonar
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(hipoplasia pulmonar), gastrointestinal (malrotacion intestinal) y
musculoesquelético (escoliosis)[3].

La incidencia del sindrome se estima en 3,8 de cada 100.000
recién nacidos vivos[4],[5]. El pronoéstico esta determinado por
el grado de afectacion pulmonar y renal secundarias a las al-
teraciones de la musculatura abdominal y del tracto urinario,
respectivamente. Si bien la mortalidad precoz en los primeros



meses de vida llega a ser hasta del 25%][5], muchos de estos
pacientes sobreviven hasta etapas posteriores de las edades pe-
diatrica y adulta, periodos en los que pueden requerir someterse
a una gran variedad de procedimientos quirtrgicos. En dicho
contexto, como se ejemplifica en el caso clinico que a continua-
cion presentamos, pueden presentarse problemas en el manejo
anestésico-quirdrgico principalmente debidos a alteraciones
anatémicas.

Caso clinico

Paciente varén de 34 afnos de edad, diagnosticado al na-
cimiento de sindrome de Prune Belly y atrofia renal derecha.
Posteriormente, desarrollé escoliosis, que fue tratada quirtrgi-
camente en la infancia. Asimismo, desde la infancia y hasta el
momento de consultar en nuestro centro, habia presentado de
manera habitual cuadros de infecciones urinarias de repeticion
y suboclusion intestinal (unos 2 episodios anuales) tratados de
manera conservadora. Acudié al Servicio de Urgencias por cuadro
clinico de 10 dias de evolucién consistente en distensiéon abdo-
minal progresiva y vomitos, compatible con oclusion intestinal.
Inicialmente se manej6é de forma conservadora mediante la
colocacion de una sonda nasogastrica, pero ante la persistencia
del cuadro se decidié realizar un TC abdominal (Figura 1). En este
estudio se identifico el “signo del remolino”, una rotacién de
asas de intestino delgado que envuelve a los vasos mesentéricos
(que actian como eje de la rotacién) y es sugestiva de un volvulo.
Ademas, el ciego y colon ascendente se encontraban en la fosa
iliacay flanco izquierdos, medializandose el colon ascendente por
detras de los vasos mesentéricos superiores. Ante los hallazgos
descritos se indicd una laparotomia urgente por el riesgo de
isquemia intestinal y perforacién consecuente.

A su llegada a quiréfano el paciente se encontraba estable
(presion arterial 118/68 mmHg, frecuencia cardiaca 123 Ipm,
Sp0, 94%), llamando la atencién una marcada distension abdo-
minal pese a haberse colocado previamente una sonda nasogas-
trica, asi como una hipoplasia de la regién toracica sugestiva de
patologia pulmonar restrictiva (Figura 2). A la exploracién de la
via aérea, no se detectaron predictores de dificultad aparentes
(Mallampati Il, distancia tiromentoniana mayor de 6 cm, distan-
cia interincisiva mayor de 3 cm y ausencia de limitacién para la
flexoextension cervical). El paciente presentaba antecedentes
de manejo de la via aérea con una mascara laringea para una
intervencién quirdrgica previa (herniorrafia inguinal) hacia 1 afo,
pero no se habia realizado una laringoscopia directa desde la
cirugia ortopédica espinal que tuvo lugar en la infancia.

Dado lo anterior, se planificd realizar anestesia general con
induccién de secuencia rapida empleando un videolaringoscopio
para la intubacion (McGrath® MAC; Aircraft Medical, Edimburgo,
Reino Unido). Se realizd preoxigenacion con mascarilla facial
hasta verificar una fracciéon espirada de oxigeno por encima del
90%. A continuacién se administraron 100 mcg de fentanilo,
150 mg de propofol y 100 mg de succinilcolina. Se empled
la maniobra de Sellick durante la induccién y hasta conseguir
la intubacion orotraqueal, que se realizd al primer intento sin
incidencias. Para el mantenimiento se utilizaron sevoflurano y
rocuronio. Tras la induccion se canalizd un acceso venoso central
yugular interno derecho, previendo la necesidad de nutricion
parenteral posoperatoria. Se empleé una estrategia de ventilacion
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Figura 1. Corte de TC abdominal en el que puede apreciarse el signo del
remolino (flecha), secundario a torsién del propio mesenterio alrededor
de los vasos mesentéricos superiores.

Figura 2. Se observaba una muy marcada distensién abdominal, mayor
aun que la que presentaba el paciente de forma habitual, a consecuencia
del cuadro oclusivo. Llamaba la atencién también la hipoplasia de la
regién tordcica. Marcado cutaneo de la incision de laparotomia prevista,
realizado justo antes de la preparaciéon quirtrgica abdominal.

pulmonar protectora con volumen corriente bajo (350 ml), fre-
cuencia respiratoria alta (16 rpm) y presién positiva telespiratoria
de 6 cm H,0. La distensibilidad pulmonar observada con estos
pardmetros fue de 17 ml/cm H,O. Las presiones en via aérea no
superaron los 40 cm H,0. Utilizando una fraccion inspirada de
oxigeno del 60%, la SpO, se mantuvo en 98% durante toda la
intervencion. Asimismo, persistié la estabilidad hemodinamica
durante la misma sin necesidad de soporte vasopresor ni bolos
de fluidoterapia.

Tras realizar la laparotomia, se identifico una brida que se
extendia desde el epiplén hacia la raiz del mesenterio, confor-
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mando un orificio herniario interno por donde se encontraba
herniado gran parte del intestino delgado, asi como el ciego,
colon ascendente y parte de colon transverso. Se procedio a
seccionar la brida y reducir el contenido herniario, que se en-
contraba dilatado y sin signos de isquemia (minimos signos de
congestién venosa). Se exploro el resto del paquete intestinal sin
que se objetivaran otras lesiones.

Antes de la extubacion se realizé un bloqueo analgésico
bilateral del plano del transverso del abdomen, bajo guia ecogra-
fica, utilizando 40 ml de una mezcla de levobupivacaina 0,25%
y lidocaina 1%. También se administraron 6 mg de morfina
intravenosa. Tras revertir el bloqueo neuromuscular residual
con sugammadex, el paciente fue extubado en quiréfano sin
incidencias, y tras 2 h en la unidad de recuperaciéon posanes-
tésica fue trasladado a planta de hospitalizacion con un buen
control analgésico y en situacién de estabilidad hemodinamica
y respiratoria. La evolucién posoperatoria fue favorable, y el pa-
ciente recibio el alta hospitalaria a los 10 dias de la intervencion,
habiendo recuperado la tolerancia oral y el transito intestinal.

Una semana después del alta, el paciente volvié a ingresar
por un nuevo cuadro de oclusién intestinal. Después de realizar
un nuevo TC, donde se observaban de nuevo hallazgos compa-
tibles con vélvulo intestinal (signo del remolino) y malrotacion
intestinal con el ciego cruzando por detras de los vasos mesen-
téricos superiores, se indicd una nueva laparotomia urgente. El
manejo anestésico fue equiparable al previo. A nivel de la raiz del
mesenterio se hallé una rotacion de 360°, la cual se devolvulé.
Manteniendo el intestino delgado con la raiz del mesenterio
normoposicionada, el ciegoy el colon ascendente se localizaban
en el lado izquierdo, cruzando el colon ascendente posterior a
los vasos mesentéricos superiores; se procedio a colocarlos en su
localizacién anatémica. Tras esta segunda cirugia no volvieron a
producirse episodios de oclusién intestinal.

Discusion

cordarse la importancia de una adecuada preoxigenacion y de
la disponibilidad de material para el manejo de una posible via
aérea dificil, que debe estar preparado y disponible en quir6fa-
no antes de comenzar la induccién anestésica. Es importante
tener en cuenta la habitual presencia de deformidad toracica
que asocie hipoplasia pulmonar y un escaso desarrollo de la
musculatura accesoria de la ventilacién. Estas alteraciones
conllevan patologia pulmonar restrictiva que puede dificultar
la ventilacién mecanica. En nuestro caso decidimos emplear
una estrategia de ventilacién protectora con volumen corriente
bajo y frecuencia respiratoria alta. Durante procedimientos que
requieran bloqueo neuromuscular, se debe tener en cuenta que
estos pacientes pueden presentar una mayor susceptibilidad al
efecto farmacoldgico de los relajantes neuromusculares[8]. En
nuestro caso empleamos monitorizacién objetiva del bloqueo
neuromuscular mediante cinemiografia (Médulo E-NMT y Me-
canosensor; Datex-Ohmeda, Helsinki, Finlandia) para titular las
dosis de succinilcolina y rocuronio, cuyos requerimientos fueron
aparentemente similares a los habituales en pacientes sanos. En
cirugia toréacica y abdominal, es importante considerar que un
control analgésico 6ptimo minimiza el riesgo de complicaciones
respiratorias posoperatorias. A este respecto, se ha sugerido la
utilizacién de técnicas de analgesia locorregional evitando a la
vez una analgesia posoperatoria basada en opioides que pueda
favorecer alteraciones ventilatorias en el posoperatorio[9].

Como conclusiéon, nos gustaria resaltar la importancia de
tener presente la posibilidad de una malrotacion intestinal
congénita ante episodios de suboclusion u oclusiéon intestinal
recidivantes en un paciente adulto diagnosticado de sindrome de
Prune Belly. Al tratarse de casos poco frecuentes es posible que
el diagnostico de malrotacion pase desapercibido y predisponga
a la aparicién de nuevos episodios si no se detecta y soluciona
a tiempo.
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