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Manejo anestésico de un paciente con defecto en la
B-oxidacidn de acidos grasos de cadena corta:
Reporte de caso
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ABSTRACT

Inborn errors of metabolism of fatty acids B-oxidation due to acetyl-CoA dehydrogenase deficiency constitute a group of rare diseases with a
higher incidence in Caucasians and an estimated prevalence in Spain of one in every 35,000 live births. With the development of protocols for
detecting enzyme deficiencies in newborns, this condition has been diagnosed more frequently in recent years, but despite this, clinical suspicion
is important and necessary. It typically presents with a wide range of symptoms, from hypoketotic hypoglycemia to encephalopathy, coma and
even premature death. At anesthetic level, these diseases pose important implications for fasting periods and the use of drugs such as propofol
or neuromuscular blockers, so it is important to understand their pathophysiology.
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RESUMEN

Los errores innatos del metabolismo de la B-oxidacién de acidos grasos por déficit de acetil-CoA deshidrogenasa constituyen un grupo de
enfermedades raras con mayor incidencia en personas de raza caucasica y una prevalencia estimada en Espafa de uno por cada 35.000 recién
nacidos vivos. Con el desarrollo de protocolos para detecciones de déficits enzimaticos en el neonato, esta patologia estéd siendo diagnosticada
mas frecuentemente en los Ultimos afios, pero a pesar de ello, es importante y necesaria una sospecha clinica. Suele cursar con una sintomatolo-
gia muy diversa que va desde una hipoglucemia hipocetdsica a estados de encefalopatia, coma e incluso la muerte prematura. A nivel anestésico,
estas enfermedades plantean importantes implicaciones respecto a los periodos de ayuno y el uso de farmacos como el propofol o los relajantes
neuromusculares por lo que es importante conocer su fisiopatologia.
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Introduccion

son metabolizados a acetil-CoA, el cual entra en el ciclo de
Krebs para producir ATP o bien servir de sustrato para la
gluconeogénesis. Ademas, el acetil-CoA producido se convierte

| a B-oxidacion es el proceso por el que los acidos grasos
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en cuerpos ceténicos en el higado que son transportados a te-
jidos incapaces de realizar la beta-oxidacién. Todo este proceso
es muy importante cuando la reserva de carbohidratos esta li-
mitada, como ocurre en los periodos de ayuno[1],[2]. El defec-
to en la B-oxidacién de acidos grasos por déficit de acetil-CoA
deshidrogenasa se encuentra englobado dentro del grupo de
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errores congénitos del metabolismo, es de herencia autosémica
recesiva y tiene una prevalencia estimada en Espafia de uno por
cada 35.000 recién nacidos vivos[3] (Figura 1). Su incidencia es
mayor en personas de raza caucasica y conlleva una situacion
de descompensacién metabdlica por acumulacién de metabo-
litos téxicos que puede desencadenar una sintomatologia muy
diversa que va desde estados de hipoglucemia hipocetésica,
hipotonia, letargo, hepatopatias y cardiopatias hasta sintomas
mas graves como disfunciones hepéticas agudas, convulsiones,
encefalopatia, coma e incluso la muerte prematura. La anes-
tesia en estos pacientes supone un reto, especialmente en lo
concerniente a los periodos de ayuno, el estrés quirlrgico y el
uso de determinados farmacos como los hipnéticos o los rela-
jantes musculares, de ahi la importancia de conocer su fisiopa-
tologial4].

Descripcion

Presentamos el caso de un varén de 8 afios y 20 kilos (kg)

intervenido de urgencia de apendicectomia laparoscdpica. Sin
alergias medicamentosas conocidas, como Unico antecedente
personal destaca un defecto en la B-oxidacion de los acidos
grasos de cadena corta por déficit de la enzima acetil-coA des-
hidrogenasa de cadena corta (SCAD) (Figura 2) en seguimiento
por la unidad de trastornos metabdlicos de Pediatria. La Unica
clinica que presentaba eran episodios puntuales de hipogluce-
mia matutina tras el ayuno resueltos con el inicio de la ingesta,
no habia clinica neurolégica ni debilidad muscular. La explo-
racion prequirtrgica de la via aérea fue normal (Mallampati
|, distancia tiromentoniana superior a 3 centimetros, test de
mordida 1 y buena apertura bucal y flexoextensiéon cervical),
asi como el cumplimiento de ayuno preoperatorio puesto que
habian transcurrido 12 h desde la ultima ingesta.

Ya en el quiréfano, se administré midazolam 1 miligramo
(mg) endovenoso para reducir el estrés y favorecer la ansioli-
sis, se realizd una induccién inhalatoria con sevoflurano al 4%
para evitar la administracién de propofol, junto con fentanilo
60 microgramos (mcg) y rocuronio 25 mg y se intub6 sin inci-
dencias con un tubo endotraqueal con balén de baja presién

Figura 1.
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Figura 2. Mecanismos de accion de la resucitacion lipidica.

del nUmero 6. Para la antiemésis se usé dexametasona 4 mg
al inicio y ondansetrén 2 mg previo a finalizar y de analgesia
se administraron paracetamol 300 mg e ibuprofeno 200 mg.
Como fluidoterapia de mantenimiento se usé suero glucosado
al 10% a 100 mililitros/h (ml/h) a razén de 8 mg/kg/min, se
midié la glucemia en dos ocasiones con valores de 151y 172
mg/dL respectivamente y el paciente se mantuvo normotérmico
durante la intervencién. Para la educcion, se revirtié el bloqueo
neuromuscular con 40 mg de sugammadex y se extubd sin in-
cidencias (se comprobd previamente con el tren de cuatro la
ausencia de blogueo residual con 100% en las respuestas)[5].

En el periodo posoperatorio, se inicié tolerancia oral a liqui-
dos pasadas 6 h de la intervencion con buena respuesta, por lo
gue se pudo avanzar hacia su dieta habitual normal. Fue dado
de alta a su domicilio a las 48 h.

Discusion

El manejo perioperatorio de estos pacientes supone un reto
anestésico debido principalmente a los requerimientos de ayu-
no, el estrés quirurgico y los efectos de determinados agentes
anestésicos sobre el metabolismo mitocondrial[6].

Se aconseja que el periodo de ayuno sea lo mas corto po-
sible con el fin de evitar la produccién de metabolitos téxicos
como el &cido etilmalénico, el metilsuccinil CoA'y la butirilcarni-
tina que provocan la aciduria caracteristica de esta patologia. La
fluidoterapia de mantenimiento se debe llevar a cabo con suero
glucosado al 10% a razén de 7-10 mg/kg/min durante todo el
perioperatorio[7] para mantener una buena hidratacion y, en
caso de intervenirse de forma programada, hacerlo el primero
para no prolongar el tiempo de ayuno.

El déficit de acetil-CoA deshidrogenasa produce un aumen-
to de la acilcarnitina encargada de la inhibicion de la absorcion
renal de carnitina, lo que produce de forma secundaria un défi-
cit de carnitina. Pese a ello, el uso preoperatorio de carnitina no

Caso Clinico

estd recomendado en estos casos de problemas en su transpor-
te o transformacién (Unicamente cuando el déficit de carnitina
es primario)[8].

A nivel farmacoldgico, el uso del propofol estd desaconse-
jado en estos pacientes por su formulacién lipidica y su capaci-
dad para inhibir la funcion mitocondrial que puede provocar el
acumulo de metabolitos. Si bien es cierto que hay mas riesgo
en aquellos casos que usan perfusiones a altas dosis con po-
sibilidad de desarrollar un sindrome por infusién de propofol
respecto a bajas dosis (2-4 mg/kg), no se recomienda su uso
de forma rutinaria en estos pacientes[9]. Respecto a los agen-
tes halogenados, como el sevoflurano, alteran el metabolismo
mitocondrial de multiples maneras y, pese a que no existe una-
nimidad en la literatura actual, su uso en estos pacientes no se
ha contraindicado[10]. En cuanto a los relajantes musculares, se
debe evitar el uso de succinilcolina por su potencial efecto mio-
patico y riesgo de desarrollo de hipertermia maligna y respecto
a los no despolarizantes, pueden tener aumentada la sensibili-
dad por lo que, en caso de usarlos, debe ser con prudencia y
con monitorizacion neuromuscular[11]. El uso de antieméticos
y opioides en estos pacientes se ha descrito como seguro, a ex-
cepcion de la morfina, que sf se ha visto que tiene algun efecto
sobre la membrana mitocondrial, pero con escasa importancia
clinica[12]. Se debe favorecer la anestesia regional siempre que
sea posible y realizar una monitorizacion estricta de los niveles
de glucosa durante el perioperatorio[13].

Conclusiones

La eleccion de los farmacos anestésicos mas seguros para
pacientes con defectos en la B-oxidacion de los &cidos grasos
supone un reto para el anestesiélogo, dado que la mayoria de
los anestésicos generales tienen mdultiples efectos sobre las mi-
tocondrias, el metabolismo de los &cidos grasos y los muscu-
los estriados. Nuestro enfoque, con una combinacion de se-
voflurano inhalado, fentanilo y rocuronio con monitorizacion
neuromuscular demostré ser seguro para esta cirugia urgente
y sin efectos adversos. Se debe poner especial énfasis en una
adecuada hidratacion, monitorizacion de la glucosa y mante-
ner un correcto estado metabdlico del paciente. Siempre que
sea posible, es recomendable realizar técnicas locorregionales.
Dado que no existen pautas claras en la forma de anestesiar a
estos pacientes, se recomienda que cada caso sea valorado de
forma individual seguin sus riesgos y beneficios y la clinica que
presente el paciente[14],[15]. Se espera que en los préximos
afos continuemos encontrandonos con un mayor nimero de
pacientes con esta patologia gracias a los programas de cribado
neonatales, por ello es aconsejable sequir las recomendaciones
descritas previamente para evitar complicaciones relacionadas
con la anestesia en estos pacientes resultado de su déficit enzi-
matico.
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