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RESUMEN

Introduccién: Los errores innatos del metabolismo son alteraciones en uno o varios pasos
de alguna via metabdlica que se asocian a complicaciones multisistémicas y tienen alto
impacto en la calidad de vida de los pacientes. El reemplazo enzimatico ha prolongado la
vida, por lo que se hace importante reconocer las complicaciones anestésicas més frecuen-
tes.
Objetivo: Describir las complicaciones del manejo anestésico en pacientes pedidtricos con
errores innatos del metabolismo sometidos a cirugia no cardiaca.
Meétodos: Estudio observacional descriptivo retrospectivo, tipo serie de casos, de pacien-
tes pediatricos con errores innatos del metabolismo sometidos a cirugia no cardiaca en
el Hospital Pablo Tobén Uribe entre 2008 y 2011 y sus desenlaces anestésicos.
Resultados: El error innato del metabolismo més frecuente fue la glucogenosis tipo 111 en 7
(37%), seguido de la hiperglicinemia no cetésica en 4 (21%). Se presentaron 2 (6%) compli-
caciones anestésicas en el posoperatorio inmediato de pacientes con hiperglicinemia no
cetdsica con convulsiones en un caso y necesidad de ventilacién mecénica en otro.
Conclusiones: Los procedimientos de bajo riesgo probablemente explican las pocas compli-
caciones presentadas. Se observé que las convulsiones y la insuficiencia respiratoria son
posibles complicaciones perioperatorias en la hiperglicinemia no cetésica.
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Anesthetic complications in patients with inborn errors of metabolism
undergoing non-cardiac surgery

ABSTRACT

Introduction: Inborn errors of metabolism are alterations in one or more steps in a metabolic
pathway. They are associated with multisystem complications and have a high impact on
the quality of life of patients. Enzyme replacement has extended life, hence the importance
of recognizing the most frequent anesthetic complications.
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Infant, Newborn Objective: To describe the complications of anesthetic management in pediatric patients

Hypoglycemia with inborn errors of metabolism undergoing non-cardiac surgery.

Methods: Retrospective descriptive observational case series of pediatric patients with inborn
errors of metabolism undergoing non-cardiac surgery at the Pablo Tobén Uribe Hospital
between 2008 and 2011, and their anesthetic outcomes.

Results: The most frequent inborn error of metabolism was glycogen storage disease type 111
in 7 (37%), followed by nonketotic hyperglycinemia in 4 (21%). There were 2 (6%) anesthetic
complications in the immediate post-operative period in patients with nonketotic hyper-
glycinemia, with seizures in one case and the need for mechanical ventilation in another.
Conclusions: Low-risk procedures probably explain why there were few complications. It was
found that seizures and respiratory insufficiency are potential perioperative complications

in nonketotic hyperglycinemia.
© 2012 Sociedad Colombiana de Anestesiologia y Reanimacién. Published by Elsevier

Espaiia, S.L. All rights reserved.

Introduccién

Los errores innatos del metabolismo (EIM) son desérdenes bio-
quimicos debidos al defecto de una proteina involucrada en
alguna via metabdlica que se asocian a complicaciones multi-
sistémicas en el paciente pediatrico’? y pueden ser la causa de
muertes prematuras, trastornos neurolégicos severos, retardo
mental y baja calidad de vida®.

La incidencia reportada de los EIM va de 1:800 a
1:5.000 nacimientos? y son usualmente subdiagnosticados por
sintomatologia inespecifica, pobre indice de sospecha, mani-
festacién intermitente de algunos desérdenes’ y un amplio
espectro de presentacién por los niveles de actividad de la
enzima que influyen en la severidad y en el tiempo de pre-
sentacién de la enfermedad?.

La terapia de remplazo enzimdtico y su mejor entendi-
miento fisiopatoldgico han llevado a prolongar la esperanza
de vida de estos pacientes?, lo cual hace que cada vez mas
frecuentemente sean sometidos a cirugias no cardiacas en
hospitales multidisciplinarios. En la literatura solo se encuen-
tran reportes de casos sobre el manejo anestésico de algin
tipo especifico de desorden pero no hay estudios que inclu-
yan los EIM en general®>>, por lo que es importante describir
el comportamiento y las complicaciones perioperatorias de
estos pacientes.

Materiales y métodos

Es un estudio observacional descriptivo retrospectivo, tipo
serie de casos, en el Hospital Pablo Tobén Uribe (HPTU).
Se hizo una buisqueda en la base de datos del Departamento de
Gestién de la Historia Clinica de los registros electrénicos
de los pacientes pediatricos menores de 15anos con EIM
sometidos a cirugia no cardiaca que requirieron anestesia o
sedacién en el HPTU entre 2008 y 2011 basandose en el Codigo
Internacional de Enfermedades versién 10 (CIE-10). Este tra-
bajo fue aprobado por el Comité de Investigaciones y Etica en
Investigaciones del HPTU mediante el acta 02-2012 del mes de
febrero de 2012. Se mantuvo la confidencialidad de las histo-
rias clinicas revisadas.

Se recolectaron variables demogréficas y clinicas, proce-
dimientos realizados, monitorizacién empleada, incidentes y

complicaciones en el intraoperatorio y en el posoperatorio
(POP) inmediato en Excel. No hay estandarizacién de la técnica
anestésica. Los datos fueron analizados mediante SPSS ver-
sién 17 (SPSS Inc; Chicago, llinois, EE. UU.), y se describieron
las medidas de frecuencia absoluta y relativa para las varia-
bles cualitativas y las medias con su desviacién estandar (DE)
para las variables continuas.

Resultados

Se incluyeron 19 pacientes, algunos de los cuales requirieron
més de una intervencién bajo sedacién o anestesia general
para procedimientos diagndsticos o terapéuticos, para un total
de 34 eventos. En la tabla 1 se describen las caracteristicas
clinicas y demograficas de los pacientes. La tabla 2 muestra
los diagnésticos especificos de EIM.

Tabla 1 - Caracteristicas clinicas y demograficas de los
pacientes

Sexo masculino, n (%) 8 (42)
Edad (afios), media (DE) 3 (4,306)
Peso (kg), media (DE) 11,11 (7,873)

Clasificacion ASA, n (%)

ASA 2 4(21,1)
ASA 3 13 (68,4)
ASA 4 2 (10,5)

Fuente: autores.

Tabla 2 - Diagnésticos especificos de errores innatos
del metabolismo

Tipo de error innato del metabolismo  Frecuencia Porcentaje
Glucogenosis tipo 111 7 37%
Hiperglicinemia no cetésica 4 21%
Otros? 8 42%

@ Glucogenosis tipo x1 y sindrome de Fanconi, sindrome de Pompe
(glucogenosis tipo 11), aciduria 3 hidroximetilglutarica, aciduria
propidénica, hiperamonemia sin acidosis metabdlica, hiperamo-
nemia y déficit de carnitina, déficit de ornitina-transcarbamilasa,
mucopolisacaridosis.

Fuente: autores.
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Tabla 3 - Tipo de cirugias realizadas

Tipo de cirugia Frecuencia Porcentaje
Colocacién de CVC 17,6%
Biopsia hepatica por 5 14,7%
laparoscopia y
biopsia muscular
Gastrostomia 5 14,7%
RM de craneo 11,8%
Endoscopia digestiva 3 8,8%
superior
Aspirado y biopsia 3 8,8%
de médula 6sea
Otros? 8 23,2%

CVC: catéter venoso central.

@ Colecistectomia abierta; CVC y tomografia de alta resolucién de
térax; derivacién ventriculoperitoneal y CVC; antirreflujo laparos-
copica y gastrostomia endoscépica; extracciéon dental; aspirado,
biopsia de médula ésea y CVC; tomografia de abdomen; RM de
craneo y espectroscopia.

Fuente: autores.

Todos los pacientes fueron programados para cirugias
electivas (tabla 3), 13 (38%) tenian flujo metabdlico de
mantenimiento al ingresar a cirugia y en 11 (32,4%) se reportd
acceso venoso dificil.

En todos se empled monitorizacién basica. Recibie-
ron induccién inhalatoria con sevofluorano 25 (73,5%),
6 (18%) induccién intravenosa con propofol y uno (3%) con
ketamina. En 4 (12%) eventos se utilizé6 dexametasona para
la profilaxis de la ndusea y vémito. El manejo de la via aérea
fue con tubo orotraqueal en 21 (61,8%) eventos.

El tiempo promedio de anestesia fue de 70 min (DE 54,836).
Se trasladaron a una sala general 26 (76%), 4 (12%) a la unidad
de cuidados especiales (UCE) y 4 (12%) a la unidad de cuidados
intensivos (UCI).

Se presentaron 7 pacientes con glucogenosis tipo 11, y a 4
se les realizé biopsia hepética. En la evaluacién ecocardiogra-
fica preoperatoria, 4 tenian cardiomiopatia hipertréfica y en
2 estuvo asociada a enfermedad del pericardio. Ninguno pre-
senté complicaciones anestésicas y fueron trasladados a sala
general de recuperacién POP.

Se encontraron 4 pacientes con hiperglicinemia no ceté-
sica (HGNC). Una paciente de 13dias de vida, hospitalizada
en la sala general con hiperamonemia e hipertrofia ventri-
cular izquierda, fue programada para la colocacién de un
catéter venoso central (CVC), sin complicaciones; a los 6 meses
le realizaron aspirado y biopsia de médula ésea, presen-
tando 4 convulsiones ténicas en el POP inmediato, manejadas
con diazepam rectal e intubacién transitoria, con acceso
intravenoso dificil que requirié la colocacién de un CVC; se
documenté acidosis metabdlica, hiperglucemia y anemia, con
evolucién favorable.

Otro paciente de un mes de vida con diagndstico de
HGNC fue programado para una gastrostomia, hospitalizada
en UCI, uso de presién positiva continua en la via aérea
nasal y ventilacién mecdnica invasiva reciente. Fue intubado
para el procedimiento con induccién y mantenimiento Uni-
camente con sevofluorano, requirié ventilacién mecéanica POP
por esfuerzo ventilatorio insuficiente, radiografia de térax nor-
maly gases arteriales con alcalosis metabdlica, extubado al dia

siguiente sin complicaciones. A los 5meses fue programado
para una derivacién ventriculoperitoneal y CVC, con hipoten-
sién intraoperatoria transitoria y posteriormente para CVC y
tomografia de alta resolucién de térax, sin complicaciones
anestésicas.

Una paciente de 12 anos, con mucopolisacaridosis y ante-
cedente de hepatotoxicidad medicamentosa sin alteracién de
las pruebas de coagulacién y recuento plaquetario preoperato-
rio de 108.000 mm? fue llevada a colecistectomia laparoscépica
que termind abierta por sangrado intraoperatorio significa-
tivo, requirié transfusién de glébulos rojos desleucocitados y
manejo POP en la UCE.

No se presentaron vias aéreas dificiles, arritmias, episodios
de desaturacién, laringoespasmo, broncoespasmo, nauseas,
vomitos o paro cardiaco.

Discusion

Se conocen aproximadamente 550 EIM. La mayoria no son
diagnosticados®, pero alcanzan una incidencia acumulada del
2% en toda la poblacién®.

En esta serie de casos, el EIM mas frecuente fue la glucoge-
nosis tipo 111, aunque en la literatura los mas frecuentes son la
deficiencia de deshidrogenasa acetil Co-A y la fenilcetonuria?.

Las pocas complicaciones presentadas son probablemente
debidas a una muestra pequeina de pacientes programados
para procedimientos diagnésticos o cirugias de bajo riesgo
electivas, con optimizacién preoperatoria.

En la evaluacién preanestésica es importante indagar el
compromiso cardiorrespiratorio y las alteraciones de la via
aérea, especialmente en la mucopolisacaridosis, ya que en
este caso los pacientes pueden presentar inestabilidad de la
columna cervical®*’. Los paraclinicos preoperatorios se deben
individualizar segin el compromiso del paciente?™. Es llama-
tivo que a 4 de los 7 pacientes con glucogenosis tipo 111 se les
diagnosticé cardiomiopatia hipertréfica cuando generalmente
presentan compromiso hepatico y muscular.

Dos de las 3 complicaciones anestésicas se presentaron
en los pacientes con HGNC: convulsiones en el POP inme-
diato en un caso y necesidad de ventilacién mecanica POP
en otro, posiblemente secundario a las caracteristicas clini-
cas en estos pacientes como son la insuficiencia respiratoria,
hipotonia generalizada, pobre succién y convulsiones de
dificil control®. Los factores que prolongan la recuperacién
anestésica incluyen la premedicacién, bloqueadores neuro-
musculares, opidceos e hipotermia®.

En el POP requieren vigilancia estrecha por el riesgo de
descompensacién metabdlica y deterioro clinico, y se debe
reiniciar el manejo farmacolégico y dietario tempranamente?.

Las cirugias programadas siempre deben ser realizadas en
centros con grupo multidisciplinario y disponibilidad de UCI?.
Hay que evitar largos periodos de ayuno, prescribir liquidos
con dextrosa y mantener una adecuada hidratacién para evi-
tar las descompensaciones metabdlicas?.

Por ser un estudio retrospectivo tiene como limitaciones el
subregistro, la mala clasificacién de los ingresos diagndsticos
en el CIE-10 y datos incompletos de algunas historias clinicas.

Los pacientes con EIM son programados frecuentemente
para procedimientos anestésicos. Todavia es muy poco el
conocimiento de los especialistas en Colombia sobre este
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tipo de pacientes'?, por lo que se deben tener protocolos
claros en cuanto a la optimizacién preanestésica y plan de
manejo perioperatorio para ofrecer la mejor atencién a estos
pacientes.
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