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Recomendaciones para la anestesia de pacientes
con

Sindrome de Angelman

Nombre de la enfermedad: sindrome de Angelman
CIE 10: Q93.5
Sinénimos: sindrome del mufieco (feliz)

Resumen de la enfermedad: EIl sindrome de Angelman (SA) es un trastorno neuro-
genético que consiste en retraso severo del desarrollo, disfuncion del movimento o
equilibrio, un fenotipo comportamental de “conducta feliz” (frecuente risa/sonrisa, aleteo
de manos, etc.) y habla ausente o minima (con habilidades de comunicacion receptiva
y no-verbal mas pronunciadas que las verbales). Frecuentemente (méas del 80% de las
veces), AS estd asociado con microcefalia, convulsiones y un electroencefalograma
anormal (amplitudes anchas, ondas espiculares lentas, ondas trifasicas). Del 20% al
80% de los pacientes con SA muestran caracteristicas clinicas como protrusion de la
lengua, prognatia, dientes separados, estrabismo, escoliosis y fascinacién por el agua.

Clinicamente, el SA en nifias durante la infancia temprana puede simular rasgos de
sindrome de Rett y puede ser dificil diferenciar uno del otro por examen clinico.

Genéticamente, el SA esta relacionado con el sindrome de Prader-Willi ya que ambos
estan mapeados en la regiébn cromosémica 15q11.2-13. Sin embargo, son genética-
mente diferentes ya que el SA es debido a disrupcion del gen derivado de la madre
UBE3A mientras que el sindrome de Prader-Willi es causado por disrupcién de mdltiples
elementos genomicos en el cromosoma derivado del padre. Por tanto, el gen del
sindrome de Prader-Willi es anulado por el cromosoma 15 heredado de la madre. Por
otra parte, si la delecién es de origen materno, el gen paterno es anulado y el paciente
tendra SA.

Cada sindrome, si es causado por delecion 15911.2-13 puede resultar también en de-
lecién concomitante de GABRAS, GABRB3 y GABRG3. Asi, la produccién de receptores
GABA podria no ser normal. Estos receptores GABA andmalos han sido implicados en
las respuestas impredecibles a agonistas del GABA de pacientes con SA.

Medicina en elaboracién
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Quizéas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiz4 el diagndstico sea erroneo

" Puede encontrar mas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia
y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugiatipica

Cirugia oral; cirugia ortopédica (escoliosis); oftalmoldgica (estrabismo) y otolaringo-
l6gica.

Tipo de anestesia

Una canidad anormal de receptores GABA, e hipotéticamente también una
disregulacion de los receptores NMDA o AMPA (relacionada con una disrupcion del
UBE3A), podria conllevar problemas tras la administracion de algunos anestésicos, pero
no hay evidencia concluyente de que ningun farmaco sea mas apropiado que otro. Por
tanto, se han usado son efectos adversos anestesia balanceada e intravenosa. No
obstante, la duracion de los efectos de los farmacos debe tenerse en cuenta.

En principio, no hay contraindicacion par ala anestesia regional. Pero, ya que estos
pacientes tienen retraso del desarrollo y a menudo agitacion la realizacion y evaluacion
del éxito o fallo de la anestesia epidural o intratecal es dificil. También la escoliosis hace
mas dificil la colocacion de un catéter epidural.

Procedimientos diagndsticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Si hay historia de bradicardia, debe evaluarse la funcién cardiaca. En casos de
convulsiones epilépticas frecuentes o graves, debe consultarse un neurélogo pediatrico.
Debe evaluarse enfermedades coexistentes que puedan producir complicaciones
perioperatorias.

La comunicacion con los padres del paciente debe integrarse desde el inicio hasta el fin

ya que las habilidades comunicativas verbales de los propios pacientes son pobres o
nulas.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

En algunos casos de sindrome de Angelman puede haber anomalias anatomicas
faciales y orofaringeas como lengua prominente, mordida adelantada y prognatismo y
tienden a aumentar con la edad. Es obligatoria su evaluacion por el anestesidlogo.
aunque no hay pruebas de gqaue haya que esperar problemas con la intubacion.

Preparacion especifica para transfusion o administracion de productos
sanguineos

No comunicada.

Preparacion especifica para anticoagulacion

No comunicada.
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Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizacién

No comunicada.

Probable interaccién entre los agentes anestésicos y medicacion crénica que
toma el paciente

No comunicada.

Procedimientos anestésicos

No hay evidencia concluyente de que ningun farmaco o anestésico sea inapropiado.

Si se usan relajantes musculares el antagonismo con agentes anticolinesterasicos
deben evitarse por la posibilidad de bradicardia. En caso de que deban ser admini-
strados debe acompafarse de anticolinérgicos. Se ha descrito bradicardia potencial-
mente letal. No se ha evaluado el uso de sugammadex.

Monitorizacién especial o adicional

Debe prevenirse la debilidad postoperatoria. Se recomienda monitorizacion del bloqueo
neuromuscular para comprobar que la antagonizacion con agentes anticolinesterasicos
no es necesaria.

Posibles complicaciones

Los nifios con sindrome de Angelman pueden sufrir sincope secundario a hipertonia
vagal por los esfuerzos de la risa o por encanarse.

Hay dos casos clinicos comunicados de pacientes con sindrome de Angelman que
sufrieron bradicardia severa durante cirugia con anestesia general. El pretratamiento
con atropina o glicopirrolato para prevenir la bradicardia durante un procedimiento con
anestesia general se ha subrayado por algunos autores. Ademas, la bradicardia no
siempre responde suficientemente a atropina. Para evitar la elevacion del tono vagal,
las indicaciones de laparoscopia deben considerarse detenidamente.

Cuidados postoperatorios

No son obligatorios los cuidados intensivos. La estancia en la URPA de los pacientes
con sindrome de Angelman no difiere de la de otros pacientes. El grado de supervision
postoperatoria depende del procedimiento y de las condiciones preoperatorias del
paciente.
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Debido a la falta de capacidades de comunicacion verbal, la intensidad de dolor post-
operatorio debe evaluarse con cautela. El fenotipo “feliz” puede interpretarse errénea-
mente. Se recomienda la ayuda de los padres para clarificar el dolor, especialmente
para reconocerlo si esté agitado.

Informacion sobre situaciones de emergencia/diagnoéstico diferencial a causa de
la enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del
procedimiento anestésico y una manifestacion propia de la enfermedad)

Aungue se asocia convulsiones con frecuencia con el sindrome de Angelman, no hay
evidencia de problemas con epilepsia causados por la anestesia administrada.

La complicacion que méas puede poner en riesgo la vida en un paciente con sindrome
de Angelman anestesiado es la bradicardia debida a hipertonia vagal que puede causar
asistolia, con respuesta lenta a la atropina. No obstante, en los dos estudios mas
recientes que no fueron solo comunicacion de casos aislados (Berlin/Germany; Nash-
ville, TN, USA), no hubo ninguin caso de bradicardia (total 13 pacientes, 31 anestesias).

La funcién respiratoria postoperatoria puede estar comprometida por causas comunes
como sindromes de apnea-hipopnea.

Anestesia ambulatoria

La anestesia ambulatoria es posible siguiendo la guias habituales si el procedimiento
por si mismo no precisa una fase de supervision larga. Esto se aplica especialmente a
cirugia oral.

Anestesia obstétrica

No se ha comunicado.
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