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Hereditaria.

Contenido: La enfermedad de Strumpell-Lorrain, o paraparesia espastica familiar (PEF), es una
enfermedad hereditaria neuroldgica rara, caracterizada principalmente por grados variables de
rigidez y debilitamiento de los musculos, con el compromiso cognitivo, la sordera y la ataxia
en los casos mas graves. Describimos aqui dos casos de dos hermanas con PEF, citadas para
colecistectomia y colectomia subtotal respectivamente. Describimos también el manejo anestésico
en ambos casos y revisamos la literatura sobre esa enfermedad con relacion a la anestesia.
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Introduccién

La enfermedad Strumpell-Lorrain, que también se le conoce
como paraplejia espastica familiar o hereditaria (PEF o PEH),
abarca un grupo de trastornos neuroldgicos raros que afectan
principalmente a las neuronas motoras superiores causando
rigidez y debilidad en las piernas .

Creemos que la PEF afecte a 7,4 individuos en 100.000.
Es una enfermedad genética hereditaria. La forma predomi-
nante de la enfermedad es autosomica dominante (AD), rep-
resentando entre un 70 y un 80% de todos los casos "2.

* Correspondencia para: C/ Condes de Aragdn 18-7B, 50009 -
Zaragoza, Espana
E-mail: jafh73@hotmail.com; jafh73@gmail.com

La paraplejia espastica hereditaria se caracteriza princi-
palmente por grados variables de rigidez y debilitamiento de
los musculos de las piernas, espasmos musculares y proble-
mas de control de la vejiga. Un niUmero limitado de familias
afectadas puede presentar algunas de las siguientes altera-
ciones mas graves: retraso mental, demencia, epilepsia,
neuropatia periférica, retinopatia, sordera, ataxia, disartria
y trastornos del sistema extrapiramidal .

El inicio de la enfermedad es normalmente gradual,
lento e insidioso, con sintomas que tipicamente empeoran
progresivamente a lo largo del tiempo. La edad de inicio de
los sintomas puede variar muchisimo entre las diferentes
familias, como también entre los miembros afectados de la
misma familia 3.

El diagndstico de la PEF se hace normalmente con base
en una evaluacion cuidadosa del historial familiar y personal
del paciente, examen fisico completo y evaluacion de los
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sintomas y hallazgos caracteristicos. La evaluacion diagnos-
tica también puede incluir diferentes test especializados
(estudios neurofisioldgicos o genéticos) .

El tratamiento de la enfermedad involucra el control
médico de los sintomas y la fisioterapia. Actualmente, ninglin
tratamiento es capaz de retardar o modificar el curso de
la enfermedad, pero el baclofen puede ayudar a reducir la
espasticidad en algunos pacientes 4.

Los pacientes con enfermedades neuroldgicas repre-
sentan un reto a la hora de planificar la anestesia. En tales
situaciones, se hace necesaria una seleccion cuidadosa del
tipo de farmaco y de la dosificacion. La anestesia es espe-
cialmente rara en dos pacientes con esa enfermedad en un
intervalo muy corto de tiempo.

Describimos aqui los casos de dos hermanas con PEF, con
sus respectivas citas para la colecistectomia y la colectomia
subtotal, con un intervalo de dos meses entre las dos cirugias.
Elinterés principal de este trabajo es el hecho de que ambas
fueron sometidas a la anestesia general, con el uso de un
agente de reversion especifico para el bloqueo neuromuscular
no despolarizante.

Relato del Caso 1

El primer caso fue el de una mujer de 47 aios, con diagnos-
tico de PEF a los 23 afnos, que era hipertensa y que dependia
de otras personas para practicar sus actividades basicas. El
tratamiento propuesto fue el hidrosaluretil (hidroclorotiazi-
da) y baclofeno. Los examenes laboratoriales preoperatorios
(hemograma completo, bioquimica y coagulacion) y las radio-
grafias de térax no arrojaron alteraciones relevantes.

Después de su entrada en quiréfano, un catéter venoso se
leinsertoy se le aplico el midazolam (2 mg) por via intraveno-
sa. En el quirdfano, se realizaron el ECG, oximetro de pulso,
presion arterial no invasiva, indice bispectral (BIS) y bloqueo
neuromuscular (TOF y razon de TOF en el mUsculo aductor
del pulgar). Después de la preoxigenacion de la paciente, la
induccion anestésica fue realizada con fentanil (2 pg.kg"),
propofol (1,5 mg.kg') y rocuronio (0,6 mg.kg™"); la intuba-
cion orotraqueal no tuvo intercurrencias. El mantenimiento
se hizo con el sevoflurano para una concentracion alveolar
minima (CAM) de 0,6 y remifentanil en perfusion continua
(0,1-0,2 pg.kg'.min""), con un ajuste de la dosis para alcanzar
los valores de BIS entre 35-50. El uso de bloqueo neuromus-
cular (BNM no fue necesario durante la cirugia.

No hubo incidentes hemodinamicos o respiratorios du-
rante la cirugia. Antes del fin de la operacion, 50 mg de
dexcetoprofeno, 4 mg de ondansetrony 1 g de acetaminofe-
no se administraron por via intravenosa. La desentubacion
trascurrié sin problemas después de la administracion del
sugamadex (2 mg.kg™", peso corporal) a causa de la presencia
de bloqueo neuromuscular moderado hasta que se obtuvo
una razén TOF superior al 0,9. La paciente recibio alta de
la unidad de recuperacion postanestésica y fue derivada a
enfermeria tres horas después, sin efectos adversos.

Relato del Caso 2

El segundo caso se refiere a la hermana mas joven (43
anos) de la paciente mencionada anteriormente, que fue
diagnosticada con PEF a los 16 anos. En ese caso, el curso
clinico fue mas grave, con sordera severa, déficit cognitivo,
déficit de vision importante, vejiga neurogénica, episodios

recurrentes de volvulo de sigmoide y dolicomegacolon. ELl
tratamiento habitual de la paciente era con baclofen, tiza-
nidina, clonazepam y nicardipina. La paciente fue progra-
mada para la colectomia subtotal laparoscopica e ileostomia
como tratamiento para los episodios recurrentes de vélvulo.
Los examenes laboratoriales preoperatorios (hemograma
completo, bioquimica y coagulacion) y las radiografias de
torax no arrojaron alteraciones a no ser una leve anemia
(hemoglobina 10 g.dL™).

Ya en quiréfano, un catéter venoso se insert6 y el mi-
dazolam (1,5 mg) fue administrado por via intravenosa. La
exploracion no reveld ningun signo clinico que nos hiciese
sospechar de una intubacion dificil. En quiréfano se reali-
zaron el ECG, oximetro de pulso, presion arterial no invasiva,
indice bispectral (BIS) y bloqueo neuromuscular (TOF y razon
de TOF en el musculo aductor del pulgar). Después de la
preoxigenacion de la paciente, la induccion anestésica fue
realizada con el fentanilo (1,5 pg.kg"), propofol (1,5 mg.kg™")
y rocuronio (0,6 mg.kg™"). No hubo intercurrencias durante
la intubacion orotraqueal. Un catéter venoso central se
inserto en la vena yugular interna derecha, sin incidentes.
El mantenimiento se hizo con la infusion continua de pro-
pofol (4-8 mg.kg'.h"") y remifentanil en perfusion continua
(0,1-0,2 pg.kg'.min") hasta alcanzar los valores de BIS
entre 35-50. El uso de relajante no fue necesario durante
la cirugia.

No hubo alteraciones hemodinamicas y respiratorias du-
rante la cirugia y los problemas ventilatorios no fueron obser-
vados en la ejecucion del neumoperitoneo en la laparoscopia.
Antes del término de la operacion, 4 mg de ondansetron, 1 g
de paracetamol, 50 mg de dexcetoprofeno y 150 mg de fen-
tanil fueron administrados intravenosamente. La extubacion
transcurrio sin problemas después de la administracion de
sugamadex (2 mg.kg', peso corporal) a causa de un bloqueo
neuromuscular moderado hasta que se obtuvo una razoéon
TOF superior al 0,9. La paciente fue derivada a la unidad
de recuperacion postanestésica, donde permaneci6 por 48
horas con una evolucion favorable. Se realizaron los test
laboratoriales y los estudios seriados de imagen presentando
normalidad en todos los casos. La paciente recibio el alta
ocho dias después de la operacion.

Discusion

Casi no existen estudios en la literatura sobre la seguridad de
la anestesia general versus raquianestesia en enfermedad de
Strumpell-Lorrain. Una busqueda en la base de datos PubMed
con las palabras clave: “Strumpell-Lorrain”, “hereditary
spastic paraplegia” y “anesthesia” logré descubrir un nimero
muy limitado de articulos, principalmente en el campo de la
anestesia obstétrica®.

Tres de los articulos publicados usaron la raquianestesia:
McTiernany col. > describieron el uso de la anestesia epidural
para la cesarea, mientras que Thomas y col. ¢ y Deruddre
y col. 7usaron la anestesia intradural también para la cesarea.
Mclvery col.®, Kunisawa y col.®y Dallman y col. ° decidieron
usar la anestesia general para la cesarea, cirugia ortopédica
y la cirugia abdominal, respectivamente.

El uso de bloqueantes neuromusculares es complicado en
pacientes con paraplejia espastica familiar. La succinilcolina
esta contraindicada porque puede inducir hipercalemiay se
debe tener cuidado en el uso de los relajantes musculares
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no despolarizantes, a causa del riesgo de relajacion muscular
exagerado. La literatura no ha demostrado que la anestesia
regional exacerbe los sintomas neurologicos ''. Sin embargo,
la anestesia regional no siempre se logra. Por lo tanto, la an-
estesia general con bloqueantes neuromusculares no despo-
larizantes representaria una opcion segura, especialmente si
consideramos que ahora tenemos medicamentos que ofrecen
una reversion rapida y segura del bloqueo muscular inducido
por el rocuronio y el vecuronio.

En nuestras dos pacientes, optamos por la anestesia
general a causa de la duracion y la complejidad de ambas
operaciones.

La desentubacion de los pacientes con PEF exige mucho
cuidado, especialmente si los bloqueantes neuromusculares
se administraron durante la operacion. Cuando se pueda,
los bloqueantes neuromusculares de accion prolongada
deben ser evitados, con la monitorizacion de rutina de la
relajacion neuromuscular durante toda la operacion y el uso
de un estimulador de nervios periféricos 2. Una razéon TOF
superior al 0,9 debe ser confirmada antes del despertar y la
recuperacion del paciente debe acelerarse con la neostig-
mina o con medicamentos como el sugamadex, que tengan
una conexion selectiva con los bloqueantes neuromusculares
aminoesteroides.

Aunque el abordaje anestésico haya sido diferente en-
tre las dos operaciones (AVT versus anestesia inhalatoria),
hubo una concordancia en cuanto a la eleccion del relajante
muscular (rocuronio) por la posibilidad de antagonizar sus
efectos con el sugamadex.

Y ya que las deficiencias funcionales fueron parecidas a
las que antecedieron a la anestesia general, el seguimiento
posterior de ambas pacientes no revelo ningln empeorami-
ento significativo de los signos neuroldgicos.

Conclusiones

El principal destaque de este estudio es que ambas pacientes
se sometieron a la anestesia general con el uso de un agente
de reversion especifico para el bloqueo neuromuscular no
despolarizante, con una total recuperacion y sin el agravami-
ento de los signos neuroldgicos pre-existentes.

Recibido del Hospital Universitario Miguel Servet,
Zaragoza, Espana.

Este articulo es una obra original que no fue presentada
en ningln congreso y que no recibié ningln tipo de ayuda
financiera.
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