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RESUMEN

El sindrome de Prader Willi es una enfermedad genética, con una incidencia de
1 en 10,000 a 30,000 nacidos vivos. Se caracteriza por disfuncion hipotalamica,
inestabilidad térmica, umbral del dolor alto, hipersomnia, anormalidades endocri-
nas, hipogonadismo e insuficiencia adrenal acompafiada de hipotonia. Poseen
ademas desodrdenes en la alimentacion; teniendo bajo peso al nacer seguido de
hiperfagia y trastornos conductuales en los primeros afios de vida, haciéndolos
proclives al sobrepeso, obesidad y compromisos respiratorios tales como apnea
o hipopnea del suefio. Son pacientes que debido a sus alteraciones genéticas
poseen diversas patologias que requieren tratamiento quirdrgico y cuyo manejo
anestésico siempre sera un reto para el anestesiélogo. Nosotros a continuacion
presentamos el caso de un paciente de 13 meses de edad con sindrome de
Prader Willi, con criptorquidia bilateral, programado para orquidopexia bilateral
por laparoscopia, 12.3 kg de peso, talla 75 cm, IMC 21.86. Describimos el manejo
anestésico el cual se realiz6 con técnica mixta (anestesia general con mascarilla
laringea tipo air-Q® mas bloqueo neuroaxial) y perfusion continua con farmacos
de vida media corta. La evolucion transoperatoria transcurrié sin complicaciones;
en el postanestésico con presencia de estridor leve que cedid a nebulizaciones.
Permanecié con buen control del dolor hasta su egreso.

Palabras clave: Sindrome de Prader Willi, manejo anestésico, apnea del
sueno infantil.

SUMMARY

Prader Willi syndrome is a rare genetic disorder; it affects 1:10,000-30,000
births. The symptoms can range from poor muscle tone during infancy to
behavioral problems in early childhood. It results in hypothalamic disfunction,
thermal disregulation, high pain threshold, hipersomnia, endocrine abnormalities,
hypogonadism and adrenal insufficency. More aspects seen in a clinical overview
include hypotonia and abnormal neurologic function, developmental and cognitive
delays, short stature, behavioral and psychiatric disturbances, hyperphagia and
obesity that lead to respiratory problems such as sleep apnea. Due to a variety
of physical malformations they usually require surgical treatment and therefore
their anesthetic management becomes a challenge. We describe a case of a
thirteen month old patient with Prader Willi syndrome weighting 12.3 kg and a
body mass index of 21.86 diagnosed with bilateral cryptorchidism scheduled
for laparascopic orquidopexy. A combined technique (general anesthesia using
laryngeal airway air-Q® and caudal block) with a continuous perfusion of short
half life anesthetic (remifentanil) was used for anesthetic management. Surgery
and anesthesia presented no complications; at the PACU the patient had mild
stridor that ceased with nebulized steroids. Had no pain at his discharge.

Key words: Prader Willi syndrome, anesthetic management, childhood sleep
apnea.
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INTRODUCCION

El sindrome de Prader Willi es una enfermedad genética que
se presentaen 1 de cada 10,000-30,000 pacientes, se desarrolla
por falta de expresién en el cromosoma 15, debido a delecién
de origen paterno en la regién 15q11-q13, o bien a disomia
uniparental materna o en menor frecuencia por alteraciones
en el imprinting"?. El fenotipo es debido a disfuncién hipo-
talamica, responsable de la hiperfagia, inestabilidad térmica,
umbral del dolor alto, hipersomnia y anormalidades endocrinas,
hipogonadismo e insuficiencia adrenalV. Los trastornos de la
alimentacién se caracterizan por obesidad e hipotonia, que
van sufriendo cambios a lo largo del crecimiento y desarrollo.
Dichos cambios tienen implicaciones anestésicas y por lo tanto
pueden alterar el manejo transoperatorio y presentar compli-
caciones en cualquier momento del procedimiento quirdrgico.
Generalmente cursan con problemas de alimentacién, inicial-
mente bajo peso al nacer y posteriormente sobrepeso, aunado
a llanto débil o ausente, hipotonia axial en el periodo neonatal;
distonia en extremidades, hipoplasia genital y criptorquidia.
La obesidad los predispone a presentar alteraciones en toda
la economia pero principalmente apnea obstructiva del suefio,
alteraciones pulmonares y diabetes. Poseen un umbral alto del
dolor que podria considerarse util para el manejo postoperatorio
pero que puede enmascarar problemas que alerten al médico,
por lo que se hace hincapié en la observacion estrecha en el
postquirdrgico®->,

Dentro de los trastornos de la alimentacion, éstos de forma
clasica se dividen en dos de acuerdo con las fases alimenticias
(fase 1 y 2). En la edad temprana (fase 1) se observa retraso
en el crecimiento, hipotonia acompafiada de disminucién de
la succién llegando a ser necesario incluso la alimentacion
por medio de sonda; tos débil y pobres reflejos de deglucion,
lo que los hace susceptibles de asfixia y broncoaspiracién.
Estos signos provocan que comtinmente el anestesidlogo esté
renuente al uso de relajantes musculares™?).

Los pacientes con este diagndstico presentan alteraciones
respiratorias siendo mas comunes los patrones restrictivos
asociados con la debilidad muscular, asi como alteracion
quimiorreceptora que altera la mecé4nica ventilatoria®. Se ha
observado también que segregan saliva anormalmente espesa
pudiendo complicar el manejo de la via aérea sobre todo bajo
sedacion o al momento de la extubacion®.

La apnea obstructiva del suefio se asocia con funciones
neurocognitivas, incluyéndose déficit de atencidn, exceso de
suefio diurno e irritabilidad tanto en la poblacién en general
como en pacientes con sindrome de Prader Willi, en este
sindrome propiamente se han identificado en estudios de poli-
somnografia componentes obstructivos, centrales y mixtos; de
igual forma queda claro que contribuyen a la apnea del suefio
la obesidad, deformidades craneales y tordcicas, hipotonia as{
como el retraso mental1-).
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Ademds de las alteraciones descritas se sospecha de dis-
funcién hipotaldmica sin regulacién en el apetito la cual se
caracteriza por obesidad debido a la hiperfagia y poca saciedad
alimenticia, torndndose violentos y agresivos al no conse-
guir todo el alimento que necesitan. Asi mismo, poseen una
respuesta hormonal disminuida o retrasada a la hormona del
crecimiento, los pacientes que no se encuentran bajo terapia
de hormona del crecimiento pueden presentar vias aéreas mas
pequefias de lo esperado por su tamafio corporal .

El nifio en edad preescolar y escolar presenta retraso del
desarrollo psicomotor y de lenguaje (IQ promedio de 65), ras-
gos fisicos caracteristicos, ojos almendrados y azules. Durante
la vida escolar, la fase 2 de los trastornos de la alimentacion
se hace presente, teniendo apetito voraz, obesidad, escoliosis,
contusiones y caidas frecuentes, somnolencia diurna excesi-
va, sensibilidad alterada a la temperatura, y en el adolescente
desarrollo sexual incompleto, generalmente con caricter ob-
sesivo(!)) (Figura 1). Los pacientes muestran signos clinicos de
hipogonadismo como criptorquidia, hipoplasia escrotal, tamafno
testicular pequefio, retraso en el desarrollo puberal o incompleto
e infertilidad. Siendo éstas las condiciones patoldgicas por las
que son llevados a quir6fano con mayor frecuencia.

Los procedimientos quirtirgicos mas comunes por los que
estos pacientes son sometidos son: correccion de estrabismo,
cirugia de escoliosis (30-80%), criptorquidia (80-90%), ciru-
gias ortopédicas y de paladar>>).

Presentacion de caso clinico

Paciente masculino de 13 meses de edad, 12.3 kg de peso,
talla 75 cm, IMC 21.86, con diagnéstico de Prader Willi co-
rroborado mediante exdmenes de biologia molecular (Figura
2). Sin antecedentes anestésicos, quirdrgicos ni alérgicos. Con
criptorquidia bilateral corroborada clinicamente y por ultraso-
nido. Es programado para realizar orquidopexia bilateral por
abordaje laparoscopico. Dentro de los exdmenes de laboratorio
cuenta con perfil hemadtico y tiempos de coagulacién dentro
de la normalidad para la edad. Gasometrias venosas seriadas
(5 en total) en las que se evidencia como dato relevante CO,
total 28.28 mmol/L (normal 22-28), pCO, promedio 50 mmHg
(normal 27-40), pO, promedio disminuida de 28.4 mmHg (nor-
mal 54-95) y una oxihemoglobina promedio 48.34% (normal
95-98). Polisomnografia con diagndstico de sindrome de apnea/
hipoapnea infantil del suefio de intensidad moderada (Figura 3).

El paciente ingresa a quir6fano donde se realiza monitoreo
tipo I (EKG, SpO,, tension arterial no invasiva), se realizé
induccién inhalada mediante mascarilla facial con sevorane
a seis volimenes %. Al obtener plano anestésico deseado se
canula via periférica, iniciando inmediatamente perfusién de
remifentanyl a una tasa de 0.3 pg/kg/min. Se coloca mascarilla
larfngea tipo air-Q® # 1.5 (Figura 4) y se cambia halogenado a
desflurano. Se coloca al paciente en decubito lateral izquierdo
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Figura 2. Paciente con sindrome de Prader Willi. Trece meses
de edad, 12.3 kg, talla 75 cm, IMC 21.86, con diagndstico
de Prader Willi corroborado mediante examenes de biologia
molecular.

y se procede a aplicar bloqueo caudal con ropivacaina al 0.2%
con un volumen de 19.6 mL (1.6 mL/kg), adicionando como
adyuvante morfina a 30 pg/kg con dosis total 370 pg. Durante
el transquirdrgico se mantiene ventilacién mecéanica controla-
da por volumen limitada por presién, observando estabilidad
cardiaca hemodindmica con buena perfusién de los tejidos
y presion arterial media constante por arriba de 60 mmHg.
Durante el transanestésico se evidencié retencién importante

Dimorfismo corporal en
pacientes con sindrome de
Prader Willi y mutaciones
genéticas.

de diéxido de carbono, la cual se manej6 ventilatoriamente
mediante ajuste de frecuencia respiratoria, volumen corriente,
y relacién I:E logrdndose estabilizar, sin repercusiones al final
de la cirugia ni al momento del retiro de la mascarilla laringea.
No hubo necesidad de realizar intubacién transoperatoria. Se
retira mascarilla laringea en plano de sedacién profunda, con
respiracion espontdnea de buenas caracteristicas clinicas, bue-
nos pardmetros de oximetria de pulso y CO, por capnografia.
Minutos posteriores a su traslado a la UCPA se evidencia la
presencia de estridor laringeo por lo que se agregan nebuli-
zaciones con dexametasona y epinefrina racémica.

El paciente se mantuvo estable en la UCPA, se trasladé a
su habitacién donde permanecié con signos vitales dentro de
pardmetros normales y sin dolor. Para manejo de su analgesia se
indic6 paracetamol horario. Se egresé a su domicilio alas 36 horas.

Consideraciones anestésicas

Todas las alteraciones ya descritas previamente, tipicas en
nifios con sindrome de Prader Willi, tienen implicaciones
en el manejo anestésico y se convierten en un reto para el
anestesi6logo al elegir la técnica anestésica. Para los pacientes
con Prader Willi se recomienda un examen fisico exhausto
con evaluacion de edema periférico que pudiera pasar desa-
percibido por la obesidad, requiriendo en ocasiones el uso de
diuréticos previos a la cirugia; estudio previo de polisomno-
grafia para valorar si existe apnea obstructiva del suefio; elec-
trocardiograma para descartar hipertrofia ventricular derecha;
medicidn de electrolitos séricos y mediciones hormonales por
trastornos del eje hipotdlamo-adrenal; entre otros™®. Existen
pocos casos descritos en la literatura con informacién del
manejo anestésico ideal para este tipo de paciente. Algunos
autores han reportado problemas para la obtencion de accesos
venosos y complicaciones postoperatorias como hipercapnia,
edema, estridor laringeo y por ende extubaciones dificiles.
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Se recomienda monitoreo tipo I con electrocardiografia y
presion arterial no invasiva, medicién de diéxido de carbono ex-
halado y temperatura. Las técnicas de anestesia regional juegan
un importante papel en el manejo de estos pacientes, eliminando
el riesgo de anestesia general, limitando el uso de opioides y re-
lajantes musculares, y sus posibles riesgos. En casos reportados
se ha preferido el manejo de anestesia regional con sedacién
cuando el procedimiento quirdrgico lo permite, y al momento de
requerirse anestesia general se prefiri6 la ventilacién mecanica
sobre la espontdnea para mantener normocapnia®®. En caso
de hacer uso de mascarilla laringea para anestesia general en
cirugia laparoscépica lo méas recomendado es la utilizacién de
la air-Q® tipo Blocker que posee un dispositivo que bloquea el
es6fago para prevenir broncoaspiracién, empero no hay tamafio
adecuado para pacientes menores de 30 kg, por lo que se utilizé
la air-Q® cldsica tamafio 1.5 para pacientes con pesos de 7-17
kg a través de la cual se pudo haber realizado la intubacién
orotraqueal de haber sido requerida en el transanestésico. En
cuanto al uso de relajantes neuromusculares no despolarizantes
deben restringirse por riesgo de un bloqueo neuromuscular de
larga duracidn y algunos autores no lo recomiendan por temor
a la hipotonia ya descrita. La succinilcolina tampoco se reco-
mienda en caso de hipotonia por la respuesta hipercalémica
exagerada. Sin embargo, el uso de relajantes no despolarizantes
como atracurio vecuronio y rocuronio han sido reportados de
forma favorable sin evidencia de efecto prolongado. En caso de
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ser requerido su uso, se aconseja el monitoreo neuromuscular
asi como el antagonismo de efectos de bloqueo neuromuscular
residual©.

DISCUSION

El sindrome de Prader Willi confiere retos anestésicos a todo
nivel; desde el dificil acceso venoso debido a la obesidad y/o
a la pobre masa muscular que presentan segin la edad. La
anestesia general representa riesgos debido a su propia ana-
tomofisiologfa: hipotonia, retencién de diéxido de carbono,
apnea obstructiva del suefio, las cuales causan dificultad para
la extubacién. Por otro lado el abordaje de estos pacientes
con anestesia regional representa retos debido al tejido graso
abundante que presentan en el drea de puncién, haciendo la
localizacion anatomica de las estructuras mucho mas dificil.

Existen algunas publicaciones a nivel internacional acerca
del manejo anestésico de este tipo de patologia®08-1D_ A nivel
nacional existen algunos casos clinicos sobre el manejo anes-
tésico y sus implicaciones de otros sindromes(!>!3), empero
no tenemos conocimiento de publicaciones similares a ésta.

La criptorquidia unilateral o bilateral tiene una incidencia del
80-90% en este tipo de pacientes')). En este caso en particular
se decidid realizar un abordaje laparoscopico a pesar de las im-
plicaciones anestésicas que demanda este tipo de abordaje, ya
que es preferible mantener una ventilacién espontinea en este
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Tomada de: Goyal R. Small is the new big: An overview of newer
supraglottic airways for children. J Anaesthesiol Clin Pharmacol.
2015;31:440-449.

Figura 4. Mascarilla laringea air-Q® reusable tamafio 1.5
utilizada en el caso (A) desechable tamafio 1.0 (B); air-Q®
autopresurizable tamafio 1.0 (C) con el permiso de Mercury
Medical para el uso de las imagenes.

tipo de pacientes debido a los riesgos ya descritos y que no es
posible cuando se tiene un manejo laparoscépico por los efec-
tos del neumoperitoneo. El abordaje laparoscépico le conferfa
mayor confiabilidad para realizar el diagndstico y tratamiento
quirtirgico; ya que como se menciond previamente estos pacien-
tes tienen una importante tasa de infertilidad a largo plazo. Se
decidié combinar la técnica anestésica con el bloqueo caudal
para disminuir los requerimientos de medicamentos sistémicos,
y se escogieron los fdrmacos con la vida media mds corta como
lo son el remifentanyl y el desflurano, para tener la menor can-
tidad de medicamento circulante residual al final de la cirugia.

El remifentanyl fue el opioide de eleccién debido a su vida
media corta con una recuperacion rapida de alrededor de 10
minutos, posee un metabolismo por esterasas plasmadticas, sin
verse afectado por la funcién hepdtica o renal. Permitiendo
una extubacién rdpida sin efecto de sedacién residual!®. El
desflurano tiene un bajo coeficiente de particion, confiriéndole
menor tiempo de inicio y despertar de los agentes inhalados,
asi como la m4s rdpida recuperacién de la funcién motora(®),
Debido a su pungencia no se utiliz6 para la induccién inhalada,
y en su lugar fue utilizado el sevorane.

Es recomendable que a su egreso de quiréfano sean tras-
ladados hacia terapia de cuidados intensivos para vigilar las
probables complicaciones a causa de un componente de apnea
tanto central como obstructiva!>.
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