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La anestesia para las personas con CdLS

-Por el Dr. Aaron Zuckerberg, Anestesidlogo del Hospital Sinai y Miembro del Consejo Clinico
de la Fundacion CdLS

Uno de los principios fundamentales de la anestesia pediatrica es que se debe utilizar un
método individual para cada paciente. Como se resalta en las historias de algunas familias
descritas a continuaciéon, el método de anestesia que se use con nifios y adolescentes con
CdLS es y debe ser muy individualizado.

Para que la experiencia sea positiva, los elementos mdas importantes son la comunicacion
eficiente con el anestesiélogo antes de la operacién y la presencia de los padres durante la
induccion de la anestesia y cuando el paciente se despierta. Los padres deben comunicar las
experiencias que su hijo haya tenido con los anestésicos y participar en el proceso de
escoger el mejor método. Deben preguntar a los anestesidlogos cudles son las opciones
disponibles para anestesiar al nifio. Los padres conocen a sus hijos y por lo general pueden
guiar al anestesidlogo para escoger la mejor opcidn. Por ejemplo, algunos nifios con asma
estan familiarizados con tratamientos respiratorios y suelen sentirse mas comodos que otros
si la induccion de anestesia es con mascara. Algunos quizas no le tengan temor a las agujas,
mientras que otros sélo podrian beneficiarse de recibir el sedante mediante una inyeccion
rapida. El desafio consiste en lograr acceso intravenoso exitoso de la manera menos
traumatica posible. Para aliviar la ansiedad del nifio durante estos momentos dificiles,
frecuentemente la presencia de los padres es mas eficaz que el uso de medicinas como las
benzodiazepinas del midazolam (Versed) y el diazepam (Valium). Si la institucion lo permite,
conviene que los padres le traigan al nifio articulos que lo hagan sentir cdmodo durante la
induccidn y la recuperacion de la anestesia. Cuando un nifio se despierta en un entorno
desconocido puede ponerse agitado y alterado. Después de la anestesia quedan efectos
residuales que exageran su incomodidad y nublan su percepciéon y sus sensaciones. La
presencia de uno de los padres y de cosas favoritas, como una manta, una grabacién de
musica o un video, pueden ser muy importantes para tranquilizar al nifio en estos
momentos, rodedndolo de cosas mas familiares. Los padres deben preguntar con
anticipacion qué cosas pueden traer para el nifio el dia de la operacion.

Comunmente se utilizan las benzodiazepinas como sedantes antes de la operacion para
reducir la ansiedad y facilitar la insercion del suero intravenoso. Dependiendo de la edad del
nifio, estos medicamentos se pueden administrar por via oral, nasal, por supositorio o por
inyeccién. Estos medicamentos funcionan uniéndose a ciertas zonas especificas que se
llaman receptores GABA que disminuyen la actividad general del cerebro, usualmente
produciendo un estado de calma, sedacion y amnesia. Desafortunadamente, algunas
personas responden a las benzodiazepinas de una manera paraddjica y se desinhiben
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(pierden inhibiciones) y hasta se agitan y presentan comportamientos emocionalmente
alterados, excitados o violentos. Se calcula que el 1% de los adultos saludables y hasta el 5%
de los nifios saludables pueden tener estas reacciones paraddjicas al midazolam. Es
interesante saber que se ha comprobado que la ketamina es un medicamento de rescate
efectivo para las personas que reaccionan de manera paraddjica al Midazolam. Se desconoce
la causa exacta de esta reaccion paraddjica. Es posible que algunos subgrupos de pacientes
tengan receptores GABA anormales que los predisponen a este tipo de respuesta anormal.
Hasta la fecha no existen datos para concluir que en el sindrome CsLS se afecten de esta
manera los receptores GABA.

Desafortunadamente, mucho de lo que sabemos sobre la interaccion entre la anestesia y las
personas que tienen CdLS se basa en experiencias anecdéticas. En los libros de texto sobre
anestesia pediatrica, las consideraciones sobre anestesia para estas personas se limitan a
temas sobre los conductos respiratorios y la dificultad de acceso a la via intravenosa. Los
nifios con CdLS con frecuencia tienen quijadas y cuellos cortos, lo cual hace mas dificil
mantener abierta la via respiratoria para colocar un tubo de respiracion. Con frecuencia, se
necesita un broncoscopio (telescopio para la via respiratoria) para colocar el tubo de
respiracion de manera segura. Muchos pacientes con CdLS tienen las extremidades
superiores cortas y contracturas en los codos, por lo tanto son limitadas las zonas
disponibles para la conexidn intravenosa cuando estan despiertos. Algunas veces, después
del sedante se relajan un poco las contracturas y esto facilita la conexidn intravenosa. Un
libro de texto dice que “Los pacientes con el Sindrome Cornelia de Lange quizas necesiten
menos anestesia.” Segun mi experiencia, esto no es verdad. Aunque cada caso es unico, los
nifios con CdLS parecen necesitar mds anestesia por peso corporal que el promedio de
pacientes para poder mantener un plano de anestesia adecuado.

Los riesgos comunes de la anestesia pueden incluir complicaciones respiratorias, funcion
cardiaca, memoria y reacciones alérgicas a los medicamentos. Estos riesgos suelen ser
mucho mas bajos que viajar en automovil al hospital. Para los pacientes con CdLS los Unicos
riesgos que aumentan son los relacionados con lesiones en las vias respiratorias y al
despertar de la anestesia. Segun describimos, algunos nifios con CdLS tienen estructura
anormal de la via respiratoria, lo cual aumenta la posibilidad de obstruccion respiratoria
durante o después de la operacién y hace mas dificil colocar el tubo para respiracién. Este
tema debe tratarse con el anestesiélogo antes de la operacion. Algunos nifios con CdLS se
despiertan de la anestesia en un estado agresivo, lo cual los pone en riesgo de hacerse dafio
contra los rieles de la cama o contra otros aparatos médicos. Como este estado es bastante
predecible seglin lo observado hasta ahora, conviene alertar al personal encargado y
proteger con cojines las superficies duras para disminuir la posibilidad de que se hagan dafio.

302 West Main Street, #100 » Avon = CT = 06001-3681

800-753-2357 » www.CdLSusa.org




CdLS Foundation

Cornelia de Lange Syndrome Foundation, Inc.
Reaching Out, Providing Help, Giving Hope

AR

L
a?f@

Cuando trabajo con las personas que tienen CdLS, uno de mis objetivos es recoger
informacidn sobre sus experiencias con la anestesia, los medicamentos anestésicos y las
dificultades respiratorias. Solo podremos definir claramente cuales son los factores
especificos que se deben considerar para anestesiar a los pacientes con CdLS si recogemos
una amplia base de informacién sobre las experiencias de estos pacientes. Mediante la
educacion podremos aprender a manejar mejor la anestesia para estos pacientes. En la
actualidad estamos evaluando cémo organizar este esfuerzo de la mejor manera. Nos
comunicaremos con las familias y los profesionales médicos cuando tengamos resultados y
esté funcionando el centro de registro de anestesia. Entretanto, les sugerimos que
documenten las experiencias (buenas y malas) que sus hijos tengan con la anestesia y que
dirijan sus comentarios a sleepingcdls@netscape.net.
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