An. Fac. Cienc. Méd. (Asuncién) / Vol. 47 - N° 2, 2014

REPORTE DE CASO
Manejo anestésico de un nifio con Sindrome de Noonan

Anesthetic management of a child with Noonan syndrome
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RESUMEN

El Sindrome de Noonan es un sindrome no cromosoémico con herencia autosémica dominante, asi
como de aparicion esporadica. Los nifios afectados tienen facies caracteristica, baja estatura,
deformidad toracica y generalmente criptorquidia junto con una anomalia estructural cardiaca. La
estenosis pulmonar y la miocardiopatia hipertrofica obstructiva son las anomalias cardiacas mas
comunes que se encuentran en combinacion con otras lesiones, lo que determina un manejo
peroperatorio especial de este tipo de pacientes. Se presenta el caso de un escolar que consulta
en el Departamento de Cardiologia Pediatrica de la Facultad de Ciencias Médicas de la
Universidad Nacional de Asuncién en septiembre del 2013. El mismo acude para la extraccion de
varios dientes infectados con miras a eliminar focos de bacteriemia para la correccién de su
patologia cardiaca, posteriormente. Se realiza el procedimiento quirirgico bajo anestesia general
obteniéndose resultados favorables.
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ABSTRACT

Noonan syndrome is a non-chromosomal syndrome with autosomal dominant heritance and
sporadic occurrence. Affected children have short stature, chest deformity and usually
cryptorchidism together with a structural cardiac abnormality. Pulmonary stenosis and hypertrophic
obstructive cardiomyopathy are the most common cardiac anomalies found in combination with
other anomalies which determines a special perioperative management of such patients. We
describe the anesthetic management of a child with Noonan syndrome scheduled for extraction of
several infected teeth under general anesthesia to eliminate sources of bacteremia, at the Service
of Pediatric Cardiology of the School of Medicine of the Universidad Nacional de Asuncién. The
surgical procedure was done under general anesthesia with a favorable outcome.
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INTRODUCCION

El sindrome de Noonan (SN) ha fascinado a los pediatras, cardidlogos y médicos por igual (1).
Kobylinski (2) lo describié por primera vez en 1883, seguido por una descripcion mas completa de
nueve casos realizada por JA Noonan en el afio 1963 (3). Es un sindrome no cromosémico con
herencia autosémica dominante, asi como de aparicién esporadica (1, 4).

Los nifios afectados tienen facies caracteristica, baja estatura, deformidad toracica y generalmente
criptorquidia junto con una anomalia estructural cardiaca. La estenosis pulmonar (EP) y la
miocardiopatia hipertréfica obstructiva (MHO) son las anomalias cardiacas mas comunes que se
encuentran en combinacién con otras lesiones, como defectos del tabique auricular (ASD),
comunicacion interventricular, tetralogia de Fallot, estenosis adrtica, coartacion de aorta,
malformacion de Ebstein, ostium primum y persistencia del conducto arterioso (1).

La presencia de la MHO predispone a los nifios con SN a un riesgo de insuficiencia cardiaca
congestiva aguda en el periodo peroperatorio ademas de un riesgo aumentado de padecer
hipertermia maligna durante la anestesia (5).

En este reporte se describen las implicaciones anestésicas en un nifio con SN que se nos
presenta para la extraccién de varios dientes infectados para eliminar focos de bacteriemia con
miras a la correccion de su patologia cardiaca posterior.

PRESENTACION DEL CASO

Escolar de 7 afios, de sexo masculino, de 22 kilos y 116 cm de altura con el diagndstico clinico de
SN, que se presenta para cirugia programada de extraccion de piezas dentarias en mal estado
bajo anestesia general. El nifio no tenia historia de cianosis pero referia cansancio y sudoracion
profusa con el ejercicio moderado. Su madre es la Unica familiar afectada con el mismo sindrome.

Al examen se observan baja estatura, frente ancha, hipertelorismo, ptosis palpebral, orejas de
implantacién baja, cuello corto y térax ancho con pezones muy separados entre si.

En el electrocardiograma se pueden objetivar hipertrofia de cavidades derechas; en la radiografia
de térax se observa una silueta cardiaca aumentada de tamafio. La ecocardiografia arroja los
siguientes datos: 1) Estenosis pulmonar severa anillo pulmonar de 13mm con estenosis valvular
severa y gradiente de 87mm/Hg promedio, 2) Ventriculo derecho hipertréfico 21mm de espesor, 3)
Buena Contractibilidad Miocardica con fraccién de eyeccion de 81%. A la ficha del paciente se
adjunta una recomendacion de la genetista de no usar agentes halogenados en el paciente por
riesgo de hipertermia maligna.

Después de una pre medicacién con midazolam 2mg EV, monitorizacion con electrocardiograma
de cinco derivaciones, oximetria de pulso y manguito de presidn arterial con ciclos de un minuto se
realiza la induccion de la anestesia por via endovenosa y administracién lenta de propofol
(Img/kg), fentanilo (5 mg/km) ug/Kp y atracurio (0.5 mg/kg), luego se procede a la intubacién
endotraqueal.

Los signos vitales al ingreso fueron FC: 85 latidos por minuto, PA: 90/55 mmHg y Sat 02 92%,
durante la intubacién se mantienen en un rango aceptable con menos del 15% de variacion.
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Durante el intraoperatorio se mantienen una PA de 75/45 mmHg en promedio, Sat de O2 de 100%
con FiO2 de 1 y una frecuencia cardiaca promedio de 75 Ipm, transcurridos 10 minutos de
empezar la infusion de remifentanil se procede a la aplicacién de atropina (10 ug/kg) por la
presencia de bradicardia (FC<50 Ipm).

El mantenimiento de la anestesia se realiza con infusion de propofol a 75-120ug/kg/min vy
remifentanil de 0,1 a 0,75ug/kg/min variando segin plano anestésico y parametros
hemodindmicos. No se utilizé halogenados para evitar la hipertermia maligna. Se administra
dexametasona 4mg y ketorolaco 22mg para analgesia postoperatoria. El procedimiento completo
tuvo una duracion de 70 minutos, procediéndose luego a la extubacién del paciente sin
particularidades, después de una hora en sala de recuperacion con signos vitales normales para
su edad y peso pasa a sala de internacion y es dado de alta el dia después sin presentar
complicaciones.

DISCUSION

El sindrome de Noonan estd asociado en el 80% de los casos a Estenosis pulmonar y en el 20-
30% a MHO. Esta MHO representa una disfuncion diastélica restrictiva que puede llevar a la falla
cardiaca aguda en presencia de grandes fluctuaciones hemodinamicas (5). Los objetivos del
manejo anestésico en la MHO son el mantenimiento de una buena precarga y postcarga del
corazon con una frecuencia cardiaca normal y una baja contractibilidad. Estos parametros ayudan
a reducir la obstruccion dinamica.

El manejo de la anestesia debe empezar desde el preoperatorio con una adecuada hidratacion
para evitar la hipovolemia y la hipotension durante la induccién de la anestesia. La induccién
intravenosa es ideal en estos pacientes administrando las drogas lentamente para evitar
hipotensién, la ketamina también puede ser usada pero causa taquicardia que tiende a aumentar
la obstruccion dinamica, el etomidato es la droga ideal en estos pacientes por su cardioestabilidad.
En ausencia de una via periférica se puede realizar induccién gaseosa con sevoflurano pero con el
consiguiente riesgo de hipotension.

El punto en extremo importante a tener en cuenta en el manejo de este paciente con SN es el
mantenimiento de una adecuada hemodinamia durante la induccion e intubaciéon que son los
periodos més delicados que podrian acarrear grandes variaciones hemodindmicas.

La estabilidad se logra con una induccién endovenosa a predominio de opioides (fentanilo a
5ug/kg, en este caso) y bajas dosis kilo peso del agente hipnético (propofol a 1mg/kp), el rango de
dosis del mismo es de 1 — 2.5 mg/kp. (7) Se puede cuestionar la utilizacion de atracurio como
relajante muscular ya que libera histamina y en algunos casos puede desencadenar hipotension,
indudablemente existen mejores opciones como el rocuronio o el cis-atracurio que estan casi
exentos de este efecto, pero su elevado costo y poca disponibilidad en nuestro medio hacen dificil
su uso rutinario. Es importante recalcar que la administracion de todos los farmacos se realiz6
lentamente para evitar picos de concentraciébn plasmaticos que pueden ocasionar marcada
hipotensién.
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La presencia de MHO en el SN requiere que el anestesidlogo realice un buen manejo de la
administracién de fluidos y sea cuidadoso en la administracion de drogas anestésicas para
mantener una adecuada hemodinamia durante el perioperatorio (8,9), ademas tener en cuenta el
riesgo aumentado de hipertermia maligna.

La hipertermia maligna (HM), es un desorden farmacogenético potencialmente letal que afecta a
individuos genéticamente predispuestos entre los cuales se encuentra el paciente con SN (10)
Durante una crisis de HM, los anestésicos inhalatorios, los relajantes musculares despolarizantes
(succinilcolina) o una actividad fisica extrema en ambientescalientes son los detonantes para
desencadenar una enorme acumulacion de calcio (Ca2+) en el mioplasma, conllevando a una
aceleracion del metabolismo y a una actividad contractil del muasculo esquelético. Ese estado
hipermetabdlico genera calor y conlleva a la hipoxemia, acidosis metabdlica, rabdomidlisis y a un
rapido aumento de la temperatura corporal, que puede ser fatal. (10)

En conclusion, se presenta el caso ya que en el manejo de este paciente no se utilizé ningin
anestésico inhalatorio para el mantenimiento de la hipnosis, realizdndose anestesia endovenosa
total con la combinacion propofol/remifentanilo, que ademas de no ser un desencadenante de HM
presenta mayor cardioestabilidad que los anestésicos inhalatorios.
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