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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de Prader-Willi es una enfermedad genética no hereditaria, asociada a
trastornos del cromosoma 15 de origen paterno. Aunque el diagnostico se basa en la sospecha por
los sintomas caracteristicos, sdlo se confirma con examenes genéticos. Las particularidades
anestésicas de estos pacientes se derivan en gran medida de sus caracteristicas en el momento
de la intervencion; no obstante, se debe prestar especial atencién a varios aspectos, entre ellos
las dificultades en la relacién médico-paciente, las posibilidades de que el paciente presente
estdmago lleno, acceso venoso dificil, dificultad en el manejo de la via aérea, aumento de la
sensibilidad a los anestésicos y retardo en el despertar.

Presentacion del caso: paciente masculino de nueve anos de edad, piel blanca, 64 Kg de peso y
1,50 m de talla, diagnosticado con sindrome de Prader-Willi. Los examenes de los sistemas
respiratorio y cardiovascular no aportaron datos positivos; los resultados de los examenes
complementarios estuvieron dentro de los limites normales. En el examen fisico se constataron
rasgos caracteristicos: cabeza grande y cuello corto con buena flexo-extension, boca pequeiia y
lengua grande, retraso mental moderado y criptorquidia bilateral, motivo por el que se indicé
tratamiento quirdrgico mediante orquidopexia bilateral con empleo de anestesia general
orotraqueal. El paciente no tuvo complicaciones anestésicas; permanecid hospitalizado durante 48
horas con una evolucién satisfactoria.

Conclusiones: en el manejo anestésico de los pacientes con sindrome de Prader-Willi se deben
tener en cuenta las comorbilidades asociadas; la vigilancia postoperatoria adecuada es necesaria
para evitar la aparicion de complicaciones respiratorias.

Palabras clave: SINDROME DE PRADER-WILLI, ANESTESIA ENDOTRAQUEAL, ADYUVANTES
ANESTESICOS, RETRASO EN EL DESPERTAR POSANESTESICO, ORQUIDOPEXIA, INFORMES DE
CASOS.

ABSTRACT

Introduction: Prader-Willi syndrome is a non-hereditary genetic disease, associated with
disorders of the chromosome 15 of paternal origin. Although the diagnosis is based on suspicion of
characteristic symptoms, it is only confirmed by genetic testing. The anesthetic peculiarities of
these patients are derived from their characteristics at the time of the intervention; however,
special attention should be paid to several aspects, including difficulties in the doctor-patient
relationship, the possibility of a patient having a full stomach, difficult venous access, difficulty in
managing the airway, increased anesthetics sensitivity and delayed awakening.

Case presentation: a nine year old male patient, white skin, 64 Kg of weight and 1,50 m of
height, diagnosed with Prader-Willi syndrome. The examinations of the respiratory and
cardiovascular systems did not provide positive data; the results of the supplementary
examinations were within normal limits. On physical examination, characteristic features were
found: large head and short neck with good flexion-extension, small mouth and large tongue,
moderate mental retardation and bilateral cryptorchidism, reason for which surgical treatment
was indicated by bilateral orchidopexy with the use of general orotracheal anesthesia. The patient
had no anesthetic complications; he was hospitalized for 48 hours with a satisfactory evolution.
Conclusions: in the anesthetic management of patients with Prader-Willi syndrome, the
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associated comorbidities must be taken into account; Proper postoperative surveillance is
necessary to prevent the occurrence of respiratory complications.

Keywords: PRADER-WILLI SYNDROME, ENDOTRACHEAL ANESTHESIA, ANESTHESIA ADJUVANTS,
DELAYED EMERGENCE FROM ANESTHESIA, ORCHIOPEXY, CASE REPORTS.
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INTRODUCCION

El sindrome de Prader-Willi es una enfermedad genética no hereditaria, asociada a trastornos del
cromosoma 15 de origen paterno. La mayoria de las fuentes bibliograficas reconocen a los
médicos suizos Prader, Willi y Labhart como los pioneros en la descripcién de esta entidad en el
afio 1956; sin embargo, en 1887 Down ya habia hecho referencia a la enfermedad®). La
prevalencia estimada es de alrededor de un caso por 10 000 o 25000 nacimientos vivos; afecta
por igual a personas de ambos sexos y color de piel®. En Cuba no existen reportes publicados
sobre el sindrome de Prader-Willi, pero en algunas provincias (entre ellas Pinar del Rio y Ciego de
Avila) crece el interés por realizar el pesquisaje de la enfermedad.

Las manifestaciones clinicas se evidencian de acuerdo a la edad del paciente®™®; la primera etapa,
lamada “de falta de desarrollo”, se extiende desde el nacimiento hasta los dos o seis afios y se
caracteriza por hipotonia muscular, falta de expresion facial, llanto leve o ausente, succién pobre,
poca ganancia de peso, lento desarrollo psicomotor e hipogonadismo; la criptorquidia es una de
las manifestaciones mas frecuentes. En la segunda etapa, “de hiperdesarrollo”, la maxima
expresion de la enfermedad es la obesidad morbida, causada por el deseo compulsivo de comer y
la disminucién de las necesidades caldricas para mantener el normopeso; los pacientes presentan
ojos almendrados, boca pequefia, saliva viscosa, baja talla, retraso puberal, apnea del suefio,
variaciones de la temperatura, trastornos conductuales, alto umbral doloroso, manos y pies
pequefios, dolicocefalia, hipertensién arterial y diabetes, entre otros signos*™. Aunque el
diagnéstico se basa en la sospecha por los sintomas caracteristicos, sélo se confirma con
examenes genéticos!3>),

Las necesidades quirdrgicas mas frecuentes en los casos de sindrome de Prader-Willi durante la
edad pediatrica abarcan la realizacién de adenoamigdalectomias, orquidopexias, biopsias
testiculares e insercidn de catéteres venosos centrales(®.

Las particularidades anestésicas de estos pacientes se derivan en gran medida de sus
caracteristicas en el momento de la intervencidn; no obstante, se debe prestar especial atencién a
varios aspectos, entre ellos las dificultades en la relacion médico-paciente, las posibilidades de
gue el paciente presente estdmago lleno, acceso venoso dificil, dificultad en el manejo de la via
aérea, aumento de la sensibilidad a los anestésicos y retardo en el despertar; también pueden
presentar dificultad para el traslado®.

La anestesia general seria la eleccion en la gran mayoria de los enfermos con sindrome de Prader-
Willi, debido a que las técnicas regionales requieren de cierto grado de cooperacién del paciente,
gue en estos casos siempre seria muy dificil conseguir; por otra parte, la presencia casi constante
de obesidad y trastornos esqueléticos hace que su utilizacién sea muy laboriosa”"®.

La profundizacién en el conocimiento de la enfermedad y el apoyo en los avances cientificos y
técnicos contribuiran, sin lugar a dudas, al mejoramiento de la calidad del plan anestésico a seguir
en los pacientes que sufren esta dolencia®.
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Se presenta el caso de un paciente diagnosticado de sindrome de Prader-Willi, atendido en la
Unidad Quirdrgica Electiva del Hospital Provincial General Docente “Dr. Antonio Luaces Iraola” de
Ciego de Avila para practicarle una orquidopexia bilateral.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de nueve afios de edad, piel blanca, 64 Kg de peso y 1,50 m de talla,
diagnosticado con sindrome de Prader-Willi y con antecedentes de alergia a la penicilina y la
dipirona.

Los examenes de los sistemas respiratorio y cardiovascular no aportaron datos positivos: la
frecuencia cardiaca (FC) en 104 Ipm vy la saturacién parcial de oxigeno en la hemoglobina (SpO,)
en 98%; los resultados de los examenes complementarios estuvieron dentro de los limites
normales. En el examen fisico se constataron rasgos caracteristicos: cabeza grande y cuello corto
con buena flexo-extensidn, boca pequena (con buena apertura) y lengua grande, fosas nasales
pequefas y permeables, retraso mental moderado y criptorquidia bilateral, motivo por el que se
indico tratamiento quirdrgico mediante orquidopexia bilateral con empleo de anestesia general
orotraqueal (Figura No.1).

Figura No.1. Paciente con sindrome de Prader-Willi. Se aprecian los rasgos faciales caracteristicos.

Como preparacion previa a la realizacion del acto anestésico al paciente se le canaliz6 una vena
periférica, por la que se le administré hidrocortisona (150 mg) y midazolam (3 mg). A
continuacion se establecio la monitorizacidén basica y la preoxigenacion con mascara facial. Para la
induccidon anestésica se emplearon ketamina (100 mg) y succinilcolina (75 mg) y se inicié la
ventilacidn manual a presidn positiva intermitente a través de la mascara facial, sin dificultad.

Se efectud laringoscopia directa con hoja Macintosh No.3 (correspondiente al grado III de la
escala de Cormack-Lehane); llamé la atencidon que el paciente presentd epiglotis pequefa, en
forma de omega, con un vestibulo laringeo pequefio y poca nitidez de las cuerdas vocales, por lo
gue se requirid el empleo de estilete y presidon cricoidea externa para insertar un tubo
endotraqueal No.5 con manguito, que se insuflé con 2 ml de aire y se conectd a la maquina de
anestesia Fabius GS, en modalidad ventilatoria volumétrica controlada: volumen corriente (VC) de
512 ml, frecuencia respiratoria (FR) de 16 rpm; presion inspiratoria (PI) de 22 mbar, relacién
inspiracion-espiracion (I/E) de 1:2 y fraccion inspiratoria de oxigeno (FiO,) de 0,5.

Para el mantenimiento de la anestesia se utilizd fentanilo (150 pg) en bolo inicial, y otros 50 ug
pasada una hora y cuarto de la intervencién quirdrgica; se afadié isofluorano al 1% durante todo
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el tiempo quirdrgico (dos horas y 25 minutos). Las constantes vitales del paciente se mantuvieron
estables, con datos similares a los de la revision preoperatoria; el volumen perdido se repuso con
cristaloides de acuerdo al déficit previo, las necesidades basales y las pérdidas quirdrgicas.

Al concluir la intervencién quirdrgica se interrumpio el flujo de gases anestésicos y se cambié el
circuito para mantener la ventilacion manual con una mezcla de oxigeno y aire comprimido a
partes iguales. La recuperacidén anestésica espontanea del paciente no fue posible, y durante los
20 minutos siguientes no se constatd esfuerzo inspiratorio, por lo que utilizd reversion
farmacoldgica con naloxona (400 pg por via endovenosa). Se instaurd la ventilacion de forma
espontanea y regular y se extubo al paciente en el quiréfano.

El paciente no tuvo complicaciones anestésicas; a pesar de mantener somnolencia ligera, su
primera solicitud fue alimentarse. Permanecidé hospitalizado durante 48 horas con una evolucidn
satisfactoria.

DISCUSION

El sindrome de Prader-Willi se considera la causa genética mas frecuente de obesidad; no
obstante es un sindrome raro. Varias organizaciones internacionales, entre ellas la Fundacion
Sindrome de Prader-Willi (radicada en Madrid), la Asociacidon Sindrome Prader-Willi (de Estados
Unidos) y la Organizacion Internacional Sindrome Prader-Willi, se dedican a investigar acerca del
diagnostico de esta enfermedad; también en Cuba se han dado pasos de avance en este sentido
en las Ultimas décadas®.

El paciente intervenido quirdrgicamente presentd como caracteristicas clinicas mas llamativas
obesidad, deseo compulsivo de alimentarse, retraso mental moderado y criptorquidia bilateral;
esta Ultima es una manifestacién de hipogonadismo ya reportada en otros casos de sindrome de
Prader-Willi por Rodriguez y Meco®9,

Para el disefio del plan anestésico del paciente se selecciond la anestesia general orotraqueal, con
previa canalizacion de una vena periférica. Este procedimiento se tornd dificil debido a la escasa
cooperacion del paciente y a su obesidad, dificultades muy comentadas en la literatura sobre el
tema®!V), No se utilizé premedicacién sedante por via oral debido al riesgo potencial que tienen
estos pacientes por el aumento de la sensibilidad a los agentes anestésicos y la dificultad
anticipada en el manejo de la via aérea.

Se procedid, a través de una via venosa segura, a provocar la sedacidon con midazolam; al ser
éste un farmaco de accidon rapida, facilité la amnesia anterdgrada y la preoxigenacion con
mascarilla antes de la induccion anestésica y la intubacion traqueal.

Seguln Locker y Rosenfield”? no se recomienda el uso de relajantes musculares despolarizantes
por el elevado riesgo de hipertermia maligna. En este caso, el paciente no presentd trastornos
termorregulatorios. Se considerd necesaria una dosis de succinilcolina teniendo en cuenta la
anticipacién de una via aérea dificil y la inexistencia de casos con esta complicacién en la
provincia; el acceso dificil para el control de la via aérea se debid a las caracteristicas anatémicas
especificas que comparten estos pacientes®”) y a la presencia de patrones morfoldgicos laringeos
que se asemejan a los de edades mas tempranas de la vida®®).

El alto umbral doloroso, la hipotonia, y la sensibilidad aumentada de estos enfermos a la accion de
los agentes anestésicos (descrita por algunos autores)®®!® se puso de manifiesto durante la
conduccion del acto anestésico, por lo que fueron necesarias dosis minimas de opioides y
anestésicos inhalatorios y no se requirié el empleo de relajantes musculares en el peroperatorio,
que fue prolongado (dos horas y 25 minutos). La estabilidad hemodinamica del paciente y su falta
de respuesta pasados 20 minutos de interrupcidn del flujo de gases anestésicos corroboraron este
hecho, que llevd a la utilizacidén exitosa de reversion farmacoldgica para los opioides.

No se presentaron complicaciones durante la extubacidon, y se aspiraron secreciones escasas,
localizadas s6lo en la faringe. Se consideré normal la somnolencia ligera en el posoperatorio
inmediato (primeras seis horas) y se constatdé que el paciente no presentd dolor a pesar del
trauma quirdrgico, y manifesté deseo inminente de comer. La observacién en sala de
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hospitalizacién se cumplié tal como se recomienda en la literatura®7:10:12),

CONCLUSIONES

En el manejo anestésico de los pacientes con sindrome de Prader-Willi se deben tener en cuenta
las comorbilidades asociadas; la vigilancia postoperatoria adecuada es necesaria para evitar la
aparicion de complicaciones respiratorias.
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