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Introduccién

El sindrome de Prader-Willi es un desorden genético caracte-
rizado por hipotonia, obesidad, baja estatura, retraso mental,
hiperfagia, hipogonadismo, hipogenitalismo y expectativa de
vida reducida®.

Fue descrito inicialmente por J.L. Down en 1887, en una
paciente diagnosticada de «polisarcia». Posteriormente Prader,
Labhart y Willi en 1956 describieron otros 9 casos y dieron
nombre al sindrome. En 1980 Ledbetter descubri la existencia
de una microdelecién de la regién 15q11-q13, y 3 anos mas
tarde Butler y Nicholls observaron el fenémeno de impronta
gendmica en los pacientes con sindrome de Prader-Willi?.

En la literatura son pocos los reportes disponibles sobre
el manejo anestésico de pacientes adultos con sindrome de
Prader-Willi con expectativa de vida reducida a consecuen-
cia de obesidad mérbida®>® Ademaés, dichos pacientes estdn
predispuestos a padecer sindrome de muerte sibita en el
transcurso de enfermedades respiratorias, o en el periodo
postoperatorio® 10,

Presentamos el manejo anestésico de una paciente de
31 anos con diagnéstico de sindrome de Prader-willi, progra-
mada para realizacién de cirugia bariatrica.

Descripcién del caso

Ingresa en el Servicio de Cirugia del Hospital Manuel Uribe
Angel de Envigado, Antioquia, una paciente de 31 afos, de
sexo femenino, con antecedente de sindrome de Prader-Willi
asociado a hipertensién arterial, obesidad extrema (IMC 54),
retraso mental, hipotiroidismo y sindrome de apnea-hipopnea
obstructiva del suefo para realizacién de bypass-gastrico.

Es evaluada como clase funcional previa NYHA III, ASA 4.

Al examen fisico se identificé cianosis central, presién
arterial 140/80 mm Hg, frecuencia cardiaca 68latidos/min, fre-
cuencia respiratoria 19 resp/min, Mallampati II, apertura oral
mayor de 4 cm, perimetro cervical menor de 40 cm, extension
del cuello mayor de 35° y distancia tiromentoniana mayor de
6cm.

Se auscultaron los ruidos cardiacos ritmicos, con P2>A2
y soplo protomesosistélico en foco pulmonar y tricuspideo,
111/vi. Murmullo vesicular disminuido de forma bilateral.

La saturacién de oxigeno oscilaba entre el 80% y 90% con el
uso de canula nasal a 31/min.

En ningin momento opuso resistencia a las maniobras del
examinador, y colaboré durante toda la evaluacién.

Examenes prequirdrgicos: hemoglobina 12,2 g/dl, hemato-
crito 41%, 371.000 plaquetas/ml, TSH 7,92 mIU/], HA1G6,75%,
gases arteriales (FiO, 0,21): pH 7,38, PCO,54mmHg,
PO, 25 mm Hg, HCO3; 29 mEg/l. Ecocardiograma TT: FE: 60%,
PSAP52mm Hg. Insuficiencia valvular tricispide y pulmonar
leves, tamano de cavidades normales.

En quiréfano se canalizaron 2 venas antecubitales 16G;
se realizé induccién de secuencia rdpida previa oxigena-
cién durante 5min hasta alcanzar saturacién maxima de
95%, seguido de administracién intravenosa de remifentanilo
bolo 100mcg, lidocaina 60 mg, propofol 150mg, succinilco-
lina 100mg, laringoscopia con valva curva #3, visualizacién

Cormack II, introduccién de tubo orotraqueal 8,0 mm, man-
tenimiento con sevofluorane al 3%, flujo de gases oxigeno a
0,31/min y aire a 0,51/min e infusién intravenosa de remifen-
tanilo a 0,1 mcg/kg/min.

Se programa maquina de anestesia en modo contro-
lado por volumen, volumen corriente 7 ml/kg, PEEP 5cm
H,0, evidenciandose presiones picos superiores a 35cmH,0
con presiones meseta menores a 30cm H,0. Se procede de
inmediato a verificar posicién bilateral del tubo orotraqueal
mediante auscultacién, y se descarta obstruccién o acoda-
miento. En el monitor se evidencia aumento progresivo del
nivel de CO; al final de la espiracién, sin presentar la curva
del capnograma inclinacién en la fase 2. Se administra
cisatracurio 6 mg intravenosos, con notable mejoria en los res-
pectivos valores.

Durante el intraoperatorio el equipo de cirujanos identi-
fica cardiomegalia severa asociado a hepatomegalia, por lo
que toman la decisién de realizar un sleeve géstrico, para luego
ofrecer el bypass en un segundo tiempo quirtrgico.

Al finalizar el procedimiento se administré hidromorfona
0,6 mg intravenosos.

En ningin momento presenté episodios de desaturacién,
hipotensién/hipertensién severa o arritmias. Fue extubada al
finalizar el acto quirtrgico, trasladada a la unidad de cuida-
dos especiales y suplementada con oxigeno mediante sistema
Ventury al 50% a 101/ min. No requirié reintubacién.

Discusién

El sindrome de Prader-Willi es considerado como la principal
causa de obesidad asociada a un sindrome genético, y pre-
senta una prevalencia aproximada de 1/25.000'!. Una delecién
parcial del brazo largo del cromosoma 15 paterno es un mar-
cador comun de esta enfermedad’?, aunque también puede
presentarse disomia materna uniparental®®.

Para todas las edades la tasa anual de mortalidad es del 3%,
pero por encima de los 30 afios dicha tasa alcanza el 7%'*. Los
pacientes generalmente mueren de forma temprana secunda-
ria a complicaciones relacionadas con la obesidad, tales como
diabetes mellitus, hipertensioén arterial, sindrome de apnea-
hipopnea obstructiva del sueno, enfermedad cardiovascular y
fallo respiratorio®®.

El curso clinico del sindrome de Prader-Willi usualmente se
divide en 2 fases'®. La primera fase ocurre durante el periodo
neonatal y la lactancia, se caracteriza por hipotonia marcada,
dificultades con la succién, tos persistente, llanto facil y epi-
sodios de asfixial®'’. Posteriormente se presenta la segunda
fase, entre los 2-5 afios de edad, que se caracteriza por hipo-
gonadismo, retraso mental y obesidad debido a hiperfagia, al
parecer secundaria a un defecto hipotaldmico en el centro
de la saciedad!®, o un error innato en el metabolismo de los
lipidos o carbohidratos™®.

Como se menciond anteriormente, son pocos los reportes
disponibles del manejo anestésico de pacientes con sindrome
de Prader-Willi, y en el caso que presentamos nos encontra-
mos con una paciente en su cuarta década de la vida, con
obesidad extrema, sindrome de apnea-hipopnea obstructiva
del sueno e hipoxemia crénica programado para un procedi-
miento de riesgo cardiovascular bajo.
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Entre los problemas identificados en estos pacientes
durante el periodo perioperatorio se destacan la alteracién
en la regulacién de la temperatura corporal (hipertermia e
hipotermia), arritmias intraoperatorias, cor pulmonale y las
consecuencias clinicas de la obesidad (disminucién enla capa-
cidad residual funcional)?9-24,

Durante el intraoperatorio la unica dificultad con nues-
tro paciente fueron los valores elevados de presién pico, con
valores normales de presién meseta. Una presién pico ele-
vada puede o no estar asociada a elevacién concomitante
de la presién meseta. Cuando no se presenta esta asocia-
cién nos encontramos ante un aumento en la resistencia de
la via aérea (disminucién de la distensibilidad dindmica pul-
monar), debiéndose descartar broncoespasmo, presencia de
secreciones, obstruccién, acodamiento o mordedura del tubo
orotraqueal®.

Es aqui donde se resalta cdmo en los pacientes con obesi-
dad mérbida, que estan bajo efectos de sedacién o anestesia,
la excesiva presién intraabdominal disminuye los volimenes
pulmonares, especialmente la capacidad residual funcional,
pero se aumenta el gradiente de oxigenacién alvéolo-arterial
y la resistencia respiratoria?®. Nuestro paciente mejoré con la
administracién del bloqueante neuromuscular. Este manejo
se asemeja al realizado en los pacientes con sindrome de
hipertensién intraabadominal, donde el uso de bloqueantes
neuromusculares logra reducir la presién intraabdominal y de
la via aérea?.

Tampoco se presentd dificultad al realizar la laringoscopia,
a pesar de que existen reportes de via aérea dificil en estos
pacientes?®,

El traslado a la unidad de cuidados especiales se considerd
teniendo en cuenta que estos pacientes tienen riesgo aumen-
tado de hipoxia postoperatoria, atribuido a respuesta alterada
en el nivel de conciencia frente a cambios en la presién arterial
de oxigeno y CO»%°.

Por otro lado, es reconocida la presencia de trastorno en la
personalidad de tipo agresivo y oposicionista asociado a este
sindrome3°, aunque en nuestro caso la paciente cooperé en
todo momento durante la estancia intrahospitalaria, evitando
el uso de sedantes, tales como benzodiacepinas, que posible-
mente ocasionarian episodios de desaturacién y apnea.

En conclusién, el abordaje que el anestesiélogo realiza a un
paciente con sindrome de Prader-Willi debe incluir todas las
comorbilidades asociadas, especialmente las secundarias a la
obesidad mérbida, teniendo en cuenta una vigilancia posto-
peratoria adecuada que evite la aparicién de complicaciones
principalmente de tipo respiratorio.
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