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Resumen

Justificativa y objetivos: El sindrome de Leigh (SL) es una enfermedad rara causada por anomalias
en la produccion de energia mitocondrial. El sistema nervioso central esta afectado mas a menudo,
con el retardo psicomotor, convulsiones, nistagmo, oftalmoparesia, atrofia dptica, ataxia, distonia
o insuficiencia respiratoria. Los procedimientos quirdrgicos y anestésicos provocan irritabilidad
traqueal y pueden exacerbar los riesgos de aspiracion, sibilancias, dificultad respiratoria,
respiracion extenuante, hipoventilacion y apnea.

Relato de caso: Presentamos un abordaje anestésico usado en un nifo de 6 afnos, con la
forma grave de SL que nos ocupa con la reparacion de una fractura de fémur. El propofol y el
remifentanilo se infundieron para la anestesia general. El paciente fue monitoreado con mucho
cuidado durante la anestesia y durante su permanencia en la unidad de cuidados intensivos en
el periodo postoperatorio inicial.

Conclusiones: Una meticulosa monitorizacion intraoperatoéria de los pacientes, que incluye
monitorizacion de presion arterial invasiva y mensuraciones frecuentes de la gasometria,
glucosa y lactato, posibilita el perfecto transcurso del procedimiento. Los cuidados intensivos y
la asistencia respiratoria al paciente con SL bajo sedacion con una combinacion de analgésicos
durante el periodo postoperatorio inicial, minimizaron la respuesta al estrés causado por el dolor
postquirdrgico.
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Introduccién

El sindrome de Leigh (SL), la encefalopatia necrotizante
subaguda, es una enfermedad rara que provoca un trastorno
neurodegenerativo devastador y que fue descrita por primera
vez por Denis Leigh en 1951, La SL esta causada por anoma-
lias en la produccion de energia mitocondrial y caracterizada
por alteraciones en el cerebro que son casi idénticas en todos
los pacientes, tales como lesiones focales bilateralmente
simétricas, especialmente en los ganglios basales, en el
talamo y en el tronco cerebral, pero con heterogeneidad
clinica y genética considerable. Los déficits de la cadena
respiratoria (especialmente de los complejos I, Il, IV o V) de
la coenzima Q o del complejo piruvato-desidrogenasa son los
responsables del SL2. Clinicamente, se caracteriza por una
gran variedad de alteraciones que van de graves problemas
neuroldgicos a la casi ausencia de anormalidades. El sistema
nervioso central queda afectado mas a menudo y presenta un
retardo psicomotor, convulsiones, nistagmo, oftalmoparesia,
atrofia optica, ataxia, distonia o insuficiencia respiratoria>.
Esos pacientes tienen un riesgo mas alto para la cirugia y la
anestesia. La cirugia y la anestesia estimulan la irritabili-
dad traqueal y pueden exacerbar los riesgos de aspiracion,
sibilancia, dificultad respiratoria, respiracion sin resuello,
hipoventilacion y apnea“. Por tanto, la conducta anestésica
es crucial en esa rara enfermedad.

Presentamos un abordaje anestésico en un paciente con
SL que nos ocupa con una reparacion de una fractura de
fémur. El paciente fue monitorizado atentamente durante la
anestesia y durante su permanencia en la unidad de cuidados
intensivos en el periodo postoperatorio inicial. Discutimos
también las elecciones anestésicas que estan a disposicion
en la literatura.

Relato de caso

El paciente era un nifo de 6 anos, que pesaba 14 kg y media
120 cm, que necesitd cuidados anestésicos para una cirugia
de reparacion de fractura del fémur derecho. Los pacientes
con SL sufren de retardo psicomotor, panencefalitis necro-
sante, convulsiones, espasmos musculares y articulares,
y sintomas respiratorios (episodios de apnea, aumento de
secreciones de las vias aéreas y taquipnea). Dos anos antes
de la operacion, el paciente sufria vomitos frecuentes y
bronconeumonia. Por esa razon, fue sometido a tratamien-
to quirtrgico (gastrostomia y fundoplicatura) hecho bajo
anestesia general. El paciente necesito terapia con oxigeno
y vaporizacion a causa del aumento de la secrecion de las
vias aéreas posteriormente a la cirugia. La recuperacion
postoperatoria fue retardada y el paciente recibio alta 31
dias después de la cirugia.

El paciente fue alimentado regularmente a través de una
sonda de gastrostomia y su familia le administro fisioterapia
pulmonar para reducir el exceso de secreciones. También
recibio fisioterapia muscular y articular para espasmos mus-
culares y espasticidad. El fémur derecho del paciente habia
sido roto durante una de esas sesiones de fisioterapia.

La coenzima Q, vitamina E, clonazepam, carnitina y
baclofen fueron los medicamentos preoperatorios prescritos
por el médico que administro los primeros socorros. Aunque
estuviese consciente durante la consulta pre-anestésica, el
paciente no mostro sefiales de cooperacion o de orientacion.

El paciente estaba con el catéter de gastronomia y la defor-
midad en los huesos toracicos, escoliosis, y chirrido. Sonidos
pulmonares asperos fueron detectados durante el examen
fisico (Figura 1). La evaluacion laboratorial preoperatoria
revelé hemoglobina 12,4 g.dL" (13-17), hematocrito 37,9%
(40-50), leucocitos 8.800.puL" (4.300-10.300) y conteo de
plaquetas 265.000.pL" (156.000-363.000). La glucosa era
de 89 mg.dL' (70-110) y el lactato sérico de 15 mg.dL"
(4-20). El paciente estuvo en ayunas por seis horas antes de
la cirugia para prevenir la aspiracion. La anestesia general
se eligio a causa de la espasticidad y de la dificultad en el
posicionamiento y un agente para bloqueo neuromuscular
fue solicitado por el cirujano. El paciente fue monitorizado
constantemente después de su entrada en quiréfano. Los
signos vitales pre-operatorios eran: presion arterial de
110/70 mm Hg, pulso de 130 bat.min"y SIDO2 de 98%.
Después de la induccion de la anestesia por inhalacion
de isoflurano en mezcla de O,/N,O, un catéter intravenoso
de calibre 22 se insert6 en la vena cubital. Una mezcla de
1/3 de solucion salina glucosada se infundié por via intra-
venosa. El Sevoflurano y N,O se interrumpieron y la infusion
de remifentanilo fue iniciada via venosa. Propofol (20 mg) y
cisatracurio (2 mg) fueron administrados y una sonda traqueal
con manguito (ID 5,0 mm) fue introducida en la traquea. El
Propofol (50-150 pg.kg'.min"") y el remifentanilo (0,1-0,3 pg.
kg'.min") fueron infundidos para el mantenimiento de la
anestesia. Antes de la incision, 1 g de ampicilina/sulbactam
fue administrado por via intravenosa. Un catéter calibre 22
se inserto en la arteria radial derecha para el muestreo san-
guineo y la monitorizacion continua de la presion arterial.
La monitorizacion intraoperatoria consistio en la presion
arterial invasiva, electrocardiograma con tres derivaciones,
oximetria de pulso, capnografia, sonda de temperatura eso-
fagica y catéter uretral. La Broncoaspiracion se hizo con una
sonda traqueal a causa de los asperos sonidos pulmonares.
Durante la anestesia, los signos vitales fueron: presion arterial
90-105/55-70 mm Hg; pulso 110-130 bat.min'y SpO2 97-99%.
No hubo eventos de hipotension o hipoxia. La temperatura
corporal, valores de gasometria arterial y los niveles séricos
de lactato y glucosa estaban todos dentro de la normalidad
durante la operacion. El procedimiento para la reparacion
del fémur duré una hora y media (Figura 2). Durante el

Figura 1 El paciente presenta una deformidad de la caja
toracica y escoliosis.
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Figura 2 Vision del fémur derecho del paciente antes (a) y
después (b) de la operacion.

procedimiento, el paciente recibio 200 mL de liquido intra-
venoso. Su produccion total de orina fue de 50 mL. Mientras
todavia estaba intubado y recibiendo infusiones de medica-
mentos, el paciente fue transferido para la unidad pediatrica
de cuidados intensivos, bajo el cuidado de los pediatras.

El paciente se mantuvo intubado por dos dias y se usaron
el fentanilo y el midazolam para la sedacion y el vecuronio
para la relajacion muscular. El paciente fue desentubado dos
dias después del procedimiento y derivado rapidamente a la
enfermeria ortopédica.

Discusion

El paciente tenia serias anomalias de la forma clinica mas
grave de la SL, tales como retardo psicomotor, convulsiones,
nistagmo, oftalmoparesia, ataxia, insuficiencia respiratoria,
infecciones pulmonares recurrentes, aumento de secreciones
de las vias aéreas y espasticidad grave. Cerca de un 50% de los
individuos afectados por esa enfermedad mueren alrededor
de los 3 anos, casi siempre como resultado de insuficiencia
respiratoria o cardiaca ®. Incluso cuando presentan graves
signos clinicos, el paciente llego a los 6 afios a causa de las
atenciones y los tratamientos cuidadosos recibidos y por no
presentar insuficiencia cardiaca grave.

La raquianestesia seria apropiada para la cirugia de
los miembros inferiores; los autores presentan el uso de la
raquianestesia para la biopsia muscular en un nifio de 19
meses con SL sin complicacion®. Sin embargo, solamente una
biopsia muscular fue hecha en ese caso y la operacion duro
30 minutos. En nuestro caso, el tiempo de la operacion no
pudo ser estimado. La eleccion de la anestesia general tuvo
como base la solicitacion del cirujano por un bloqueante
neuromuscular y por la dificultad de colocar al paciente a
causa de la espasticidad y de la fractura de fémur.

Existen relatos de tres decesos de pacientes después de
la anestesia general, causados por insuficiencia respiratoria’.
Los agentes anestésicos pueden tener serios efectos nega-
tivos en SL. Los Barbituricos y los agentes volatiles pueden
traer como resultado acidosis lactica y manifestaciones
metabolicas no favorables “. Como el acceso vascular no
habia sido hecho cuando el paciente llegd al quiréfano, la
induccion de la anestesia se obtuvo via inhalacion de sevo-
flurano. Shenkman y col. * también sugieren que una breve
exposicion a anestésicos volatiles no conlleva a la deterio-
racion metabdlica. Existen muchos relatos de “sindrome de

infusion de propofol” en nifos que indican que ese no es un
sindrome de incidencia comun con las dosis habituales, sino
que ocurre cuando el propofol es administrado por infusion
por mas de 48 horas y en una dosis superior a 4,5 mg.kg'.h".
La mayoria de los pacientes que recibe infusiones por breves
periodos no presenta signos clinicos de trastorno mitocon-
drial 8. A causa del riesgo de rabdomidlisis e hipercalemia
exageradas, la succinilcolina no es el agente de eleccion
para pacientes con miopatia. Administramos cisatracurio
porque la cirugia exigia un periodo de relajacion muscular
prolongado y el metabolismo del farmaco es independiente
de las funciones hepatica y renal.

La solucion de Ringer con lactato debe ser evitada a
causa del contenido de lactato. Ademas de eso, la regula-
cion perjudicada de la glucosa secundaria a la disfuncion
mitocondrial puede conllevar a la hipoglicemia durante
el ayuno preoperatorio y soluciones conteniendo dextrosa
deben ser administradas por via intravenosa para mantener
la euglicemia, con la evaluacion frecuente de los niveles de
glucosa en sangre durante el ayuno prolongado®. Usamos una
solucion salina glucosada para la fluidoterapia intravenosa.
Para monitorizar las alteraciones metabélicas durante la
cirugia, la gasometria arterial y los niveles de lactato se
midieron en intervalos frecuentes. Todos estaban dentro
de los limites normales. Aunque no haya habido signo de
infeccion en nuestro caso, observamos evidencia de aumento
de secreciones de las vias aéreas. Por tanto, la profilaxis
antibidtica preoperatoria fue administrada y la aspiracion
brénquica hecha via sonda traqueal.

Por la presencia de vias aéreas reactivas en el periodo
preoperatorio en pacientes con un cuadro grave de SL, el
riesgo de complicaciones respiratorias es alto en el periodo
postoperatorio. Los procedimientos anestésicos estimulan la
irritabilidad traqueal y pueden agravar el riesgo de complica-
ciones pulmonares*“. La sedacion prolongada en el postope-
ratorio es necesaria para evitar el estrés quirtrgico, reducir
el riesgo de irritabilidad traqueal y la aspiracion y proteger
las heridas de los efectos de los movimientos involuntarios
de pacientes con SL°. Para garantizar que la monitorizacion
fuese regular y que el tratamiento eficaz para el dolor fuese
administrado rapidamente, el paciente fue derivado a la
unidad de cuidados intensivos pediatricos bajo sedacion.
Los parametros hemodinamicos, clinicos y metabdlicos del
paciente fueron cuidadosamente monitorizados y la sonda
traqueal se inserto dos dias después.

Como colofon podemos decir que la eleccion cuidadosa
de los agentes anestésicos, una cuidadosa monitorizacion de
los pacientes y el analisis frecuente de los niveles de gases
sanguineos, la glucosa y el lactato son importantes. Los cui-
dados intensivos y la asistencia respiratoria al paciente con
SL bajo sedacion con una combinacion de analgésicos también
son importantes para garantizar el buen control del dolor y
un periodo postoperatorio menos estresante.
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