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CASO CLINICO

Anestesia locorregional en una paciente
adulta con sindrome de Prader-Willi:

consideraciones anestésicas

Anesthetic consideration: Regional anesthesia with

Prader-Willi

José Félix Martinez Juste', Jara Altemir Trallero', José Antonio Gimeno Orna’

ABSTRACT

Prader-Willi syndrome (PWS) is a disorder caused by a genetic alteration that
causes a multisystem clinic. It can be due mainly to three genetic mechanisms; a
paternal deletion of the 15q11-13 region, a maternal uniparental disomy, or an
imprinting defect. The paternal deletion is observed in 70% of the patients, the
disomy in 25% and the imprinting defect in only 5% of those affected by this
syndrome. 1) It is the most common syndromic cause of obesity with an estima-
ted prevalence in the population of 1: 50,000; 2) The clinic is very variable, which
is why clinical criteria have been created that, supported by the genetic study,
confirm the diagnosis; 3) They have difficulty feeding during lactation, which
leads to hyperphagia in childhood that leads to obesity. In the adult stage, in
addition to obesity, respiratory pathology, sleep disturbances and psychological
disorders stand out; 4) Objective: the aim of the present review was to compile
the cases recorded in the scientific literature of patients anesthetized with PWS
and the anesthetic options used in said patients.

RESUMEN

El sindrome de Prader-Willi (SPW) es un trastorno causado por una alteracion
genética que provoca una clinica multisistémica. Puede ser debido principalmen-
te a tres mecanismos genéticos; una delecién paterna de la regiéon 15911-13,
una disomia uniparental materna o un defecto de impronta. La delecién paterna
se observa en el 70% de los pacientes, la disomia en el 25% vy el defecto de
impronta en tan solo el 5% de los afectados por este sindrome. 1) Constituye la
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causa sindromica mas frecuente de obesidad con una prevalencia estimada en
la poblacién de 1:50.000; 2) La clinica es muy variable por lo que se han creado
unos criterios clinicos que apoyados por el estudio genético confirman el diag-
nostico; 3) Presentan dificultad para la alimentacion durante la lactancia, que da
paso a una hiperfagia en la infancia que deriva en obesidad. En la etapa adulta,
ademas de la obesidad destacan la patologia respiratoria, alteraciones del suefio
y trastornos psicoldgicos; 4) Objetivo: el objetivo de la presente revision fue reco-
pilar los casos registrados en la literatura cientifica de pacientes anestesiados con
SPW y las opciones anestésicas utilizadas en dichos pacientes.

Caso clinico

resentamos el caso de una paciente de 40 anos

diagnosticada con SPW y programada para la

realizacion de fistulectomia perianal. El estudio
preoperatorio presentaba como principales caracteris-
ticas: obesidad (IMC = 41), fumadora de 30 cigarrillos
al dia, disfuncion ventilatoria con componente restric-
tivo y obstructivo, sindrome de apnea hipopnea obs-
tructiva del suefio (SAHOS) en tratamiento con BiPAP,
trastorno de ansiedad generalizada, hipotiroidismo,
hipertensién arterial y anemia ferropénica. Su trata-
miento habitual era: formeterol y beclometasona in-
halados, topiramato, eutirox, torasemida y hierro oral.

En los exdmenes preoperatorios, el electrocardio-
grama y la radiografia de térax eran normales. Las
pruebas funcionales respiratorias corroboraron la pre-
sencia de patrén respiratorio mixto (FEV1/FVC: 71%,
FVC: 75%, FEV1: 66%).

Lo mas destacable en su fenotipo era: obesidad
troncular, estrabismo, epicanto y cifoescoliosis. En la
valoracién de la via aérea se observd macroglosia, leve
micrognatia, Mallampati clase Ill, adecuada movilidad
cervical y distancia tiromentoniana mayor de 6,5 cm.

Se premedico a la paciente la noche anterior a
la intervencién con bromazepam y se tuvo especial
cuidado en vigilarla durante el periodo nocturno para
evitar la ingesta de alimentos respetando asf el ayuno
preoperatorio de seis horas. Ademas, una hora antes
de la cirugia se completé la premedicacion con el tra-
tamiento broncodilatador inhalado, junto con raniti-
dina 50 mg y metoclopramida 10 mg endovenosos.

Se realizé una anestesia locorregional subaracnoi-
dea asocidndose sedacién con 2 mg de midazolam
endovenosos. La puncién se llevd a cabo con una
aguja tipo Whitacre calibre 25 G en el espacio inte-
respinoso L3-L4 utilizando 5 mg de bupivacaina hiper-
barica 0,5% y 10 microgramos de fentanilo. Ademas
de la monitorizacién basica habitual, se utilizé canula
nasal con capnoégrafo.

El bloqueo anestésico de la zona perineal fue
efectivo, completdndose la fistulectomia sin inciden-
cias. Durante el periodo intraoperatorio la paciente se
mantuvo estable hemodindmicamente en todo mo-
mento y con una saturacion de oxigeno de 95% con
oxigeno suplementario a través de una canula nasal a
3 litros por minuto. Durante el posoperatorio, la anal-
gesia se realizd con 50 mg de dexketoprofenoy 1 g
de paracetamol endovenosos cada 8 horas, evitando
el uso de opioides. La paciente fue dada de alta a las
24 horas de la intervencion quirlrgica sin presentarse
eventos de interés.

Discusion

El SPW constituye un reto para el anestesidlogo
debido a sus peculiaridades clinicas y a la patologia
asociada al sindrome. Existen pocos casos publicados
que se refieren a las consideraciones anestésicas en
estos pacientes, siendo la mayoria de ellos casos rea-
lizados con anestesia general y en pacientes pediatri-
Cos.

Aunque el SPW ha sido ampliamente estudiado
en los nifos, se conoce mucho menos acerca de su
evolucién en la etapa adulta. La obesidad, el compro-
miso respiratorio y las enfermedades cardiovasculares
asociadas al sindrome constituyen los principales pro-
blemas anestésicos en los pacientes adultos.

Una de las mayores preocupaciones anestésicas
en los pacientes con SPW la constituye el manejo de
la via aérea. Algunos autores describen dificultades en
la intubacién endotraqueal en pacientes con este sin-
drome[5],[6]. En estos pacientes deberian estar previs-
tas las medidas oportunas para afrontar la posibilidad
de una dificultad en la ventilaciéon e intubacién. Ade-
mas de la obesidad, existen otros aspectos propios
del fenotipo de los pacientes con SPW que podrian
contribuir a aumentar la dificultad para la intubacion
como la micrognatia, la macroglosia, las alteraciones
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en el paladar, los defectos en la denticion y la limita-
cion en la movilidad del cuello.

En nuestro caso, debido a la localizacién de la
zona quirdrgica y a la breve duracion prevista de la
intervencion, se optd por una anestesia locorregional
con el fin de evitar asi el abordaje de la via aérea en
una paciente con alta probabilidad de presentar di-
ficultad para la intubacién endotraqueal (obesidad,
macroglosia, micrognatia, Mallampati clase IlI).

Existe un riesgo aumentado de broncoaspiracién
en los pacientes con este sindrome, debido a la pre-
sencia de hipotonia, obesidad, saliva espesa, reflujo
gastroesofagico, ventilacién-intubacion dificil y un
cuadro de dilatacion aguda gastrica (causado por la
gran ingesta de alimentos asociada a la dificultad para
vomitar y un umbral del dolor muy elevado)[3]; ade-
mas, la ausencia de sensacion de saciedad lleva a es-
tos pacientes a una ingesta compulsiva de alimentos
muchas veces de forma subrepticia, lo que dificulta el
cumplimiento del tiempo adecuado de ayuno preope-
ratorio. Sloan y cols. sugieren considerar el alto riesgo
de aspiracion y tomar las medidas preventivas ade-
cuadas en todos los pacientes con SPW[7]. En el caso
gue describimos, se vigilé estrechamente a la paciente
para que cumpliera el ayuno de forma correcta y se
premedicé con metoclopramida y ranitidina antes de
la intervencion.

Un evento relacionado con la via aérea y descri-
to en varios casos es la presencia de un episodio de
broncoespasmo tras la intubacion o durante el intrao-
peratorio[6],[8],[9]. En nuestro caso, los antecedentes
de tabaquismo y de bronquitis crénica de tipo mixto
hacian prever una hiperreactividad de la via aérea por
lo que ademas de evitar la intubacién con la anestesia
regional se premedicé con su tratamiento inhalador
habitual.

Los pacientes adultos con SPW son més propen-
sos a presentar insuficiencia respiratoria e infecciones
respiratorias durante el periodo posoperatorio que
pueden verse agravadas en caso de asociarse a sin-
drome de apnea obstructiva del suefio. La hipotonia y
la debilidad muscular provocan alteraciones respirato-
rias de tipo restrictivo o mixto y junto con la dificultad
para expectorar de forma eficaz, facilitan las infeccio-
nes respiratorias que se dan casi en el 50% de los
adultos con este sindrome[10]. Ademas, la presencia
de obesidad y escoliosis en estos pacientes contribuye
a empeorar la insuficiencia respiratoria restrictiva[11].

En el caso aqui descrito, la paciente presentaba
el antecedente de disfuncién ventilatoria con com-
ponente restrictivo y obstructivo asociada a SAHOS,

ademas de una marcada escoliosis. Con la realizacién
de una anestesia locorregional utilizando una baja
dosis de anestésico local se intentd disminuir las pro-
babilidades de insuficiencia o infeccién respiratoria
en el posoperatorio al no afectarse la ventilacion ni
la capacidad para toser de la paciente. Tseng y cols.
recomiendan la estancia en una Unidad de Cuidados
Intensivos (UCI) para todos aquellos pacientes con
SPW asociado a SAHOS, incluso cuando no se han
utilizado derivados opidceos ni relajantes muscula-
res[9]. En nuestro caso, al no haberse realizado una
anestesia general, decidimos evitar la estancia en UCI
y mantener a la paciente en observacién durante las
primeras 24 horas continuando con su tratamiento
con BiPAP.

La sedacién en el SPW facilita la colaboracién para
realizar el bloqueo raquideo y disminuye la ansiedad
durante el trascurso de la cirugia. La hipotonia de es-
tos pacientes los hace mas sensibles a los farmacos se-
dantes, que deben administrarse con precaucién, ya
que pueden llegar a provocar depresién respiratoria.
En nuestro caso, se administraron benzodiacepinas de
vida media corta via oral la noche anterior y via endo-
venosa durante la cirugia. Y se utilizé canula nasal con
capnografia para detectar precozmente alguna apnea
en caso de producirse.

Aunque en la mayoria de casos registrados de
intervenciones quirdrgicas en pacientes con SPW se
realiz6 una anestesia general, Legrand y cols., descri-
bieron una serie de cuatro casos, que incluia pacien-
tes pediatricos en los que se utilizé anestesia locorre-
gional como analgesia posoperatoria o como forma
primaria de anestesia asociando sedaciéon con ketami-
ne[12].

Conclusiones

El SPW representa un reto para el anestesiélogo.
La conducta anestésica debe prestar especial interés
en el manejo de la via aérea y tener en cuenta el ries-
go de broncoaspiracion y de complicaciones posope-
ratorias.

Con este caso proponemos la anestesia locorre-
gional en adultos con SPW como una opcién anesté-
sica a tener en cuenta, que podria evitar las posibles
complicaciones respiratorias y relacionadas con la via
aérea, pero son necesarias las publicaciones de mas
series de casos de pacientes adultos con SPW someti-
dos a anestesia locorregional para determinar la segu-
ridad y eficacia de esta técnica.
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