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Manejo anestésico de un paciente con
glucogenosis 1A o enfermedad de Von Gierke

Dra. ERENDIRA ZALETA GARCiA,* DR. GABRIEL MANCERA ELias**

Se presenta el caso del manejo anestésico de un paciente
con glucogenosis 1A o enfermedad de Von Gierke; se men-
ciona la técnica anestésica y la reposicion hidrica al igual
que el monitoreo necesario para manejar de forma segura
a estos pacientes.

Palabras clave: Glucogenosis 1A, enfermedad por depdsi-
to de glucégeno, enfermedad de Von Gierke, hipoglucemia
neonatal.

INTRODUCCION

Las glucogenosis son un grupo de enfermedades
en las que existe un acimulo anormal de glucégeno
en distintos érganos y tejidos como consecuencia
de un deficit enzimatico, en alglin punto de su me-
tabolismo intracelular. Esta patologia puede ser
dividida en glucogenosis hepaticas y musculares
segln se altere el metabolismo hepatico o muscu-
lar del glucogeno.

Entre los trastornos hepatico-hipoglucémicos, la
deficiencia de glucosa 6 fosfatasa tipo 1A o enfer-
medad de Von Gierke es un trastorno autosdémico
recesivo que ocurre en 1:100,000 6 400,000 habitan-
tes. Las manifestaciones clinicas suelen aparecer en
los primeros doce meses de vida, con hipoglucemia
sintomatica o tras la deteccion de hepatomegalia.'

La glucosa 6 fosfatasa es la enzima final de la glu-
cogendlisis, al igual que la gluconeogénesis. La
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ABSTRACT

The case of the anesthetic management of a patient with
glucogenosis 1A or Von Gierke disease is presented.
Anesthetic technique, fluid management and monitoring of
this patients is analyzed.

Key words: Clygenosis 1A, glycogen storage disease, Von
Gierke’s disease, congenital hypoglycaemia.

hidrdélisis de la glucosa 6 fosfatasa tiene lugar en la
luz del reticulo endoplasmico; el sustrato glucosa 6
fosfatasa y los productos fosfato y glucosa son trans-
portados a través del reticulo endoplasmico.

Esta entidad descrita inicialmente por Van Creveld
y Von Gierke hace 70 afios se caracteriza por dismi-
nucion de la liberacion hepatica de glucosa por inca-
pacidad de hidrolisar la glucosa 6 fosfatasa.’?

Los pacientes tienen cara redondeada, mejillas
pletoricas, abdomen protuberante debido a la hepa-
tomegalia, aumento del tamafio de los rifiones y ex-
tremidades finas. Algunos pacientes pueden sufrir
hipoglucemia en el periodo neonatal inmediato, hi-
perlipidemia, alteraciones renales, retraso en el cre-
cimiento, corta estatura, crisis convulsivas y en algu-
nos casos acidosis lactica.'

El tratamiento esta enfocado a la alimentacion fre-
cuente con dieta alta en hidratos de carbono. Cuando
los pacientes son sometidos a procedimientos qui-
rurgicos se recomienda el uso de soluciones glucosa-
das al 10% debido a la privacion de carbohidratos
por el ayuno preoperatorio.**

El presente informe describe el caso de un lactan-
te mayor con reflujo gastroesofagico y glucogenosis
1A o enfermedad de Von Gierke, sometido a fundu-
plicatura tipo Nissen.
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CAs0 cLiNICO

Nifa de diez meses de edad y peso de 13 kg con glu-
cogenosis tipo 1A, enfermedad por reflujo gastroeso-
fagico, alteracion del mecanismo de la deglucién y
bronconeumonia en remision, programada para fun-
duplicatura tipo Nissen mas gastrostomia.

Antecedentes perinatales

Producto de la primera gestacion, obtenida por cesdrea
a causa de falta de progresion del trabajo de parto,
Apgar 8-9, Silverman 0; sin complicacioncs aparen-
tes; peso 3,200 g; talla 50 cm. A los dos meses de
edad se le hall6 hepatomegalia; no se dio tratamien-
to especifico. A los siete meses de edad se le reali-
z6 biopsia hepatica y se diagnostico glucogenosis
tipo 1b.

Sufri6 crisis convulsivas a esta edad por hiperter-
mia en una ocasion. Se le transfundi6 cn dos ocasio-
nes por anemia. Historia de enfermedad por reflujo
gastroesofagico tratada con ranitidina y omeprazol
sin mejoria; presentd bronconeumonia por aspiracion
a los nueve meses, por lo que s¢ programo para cirugia.

Examen fisico

Consciente, reactiva, obesa, con aceptable coloracion
de tegumentos, craneo normal, ojos simétricos, pu-
pilas isocdricas con reflejos normales, nariz con
narinas permeables, cavidad oral hidratada, faringe
normal, cuello corto cilindrico sin alteraciones.
Cardiorrespiratorio: ruidos cardiacos ritmicos de bue-
na intensidad; estertores gruesos bilaterales en am-
bos campos pulmonares, extremidades con reflejos
osteotendinosos normales.

Examenes de laboratorio preoperatorios
Hemoglobina 14, hematdcrito 41, cuenta plaquetaria
391 000, TP 100%, TTP 30 segundos, pruebas fun-
cionales hepaticas en limites aceptables; glucemia 120
mg/dL; electrdlitos séricos: sodio 139, potasio 4.3,
cloro 109, bicarbonato 19, creatinina 0.7, albumina
4, proteinas totales 3.8.

Monitorizacion

EKG, saturacién arterial de oxigeno (SPO,), presion
arterial no invasiva (PANI), medicion de bidxido de
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carbono espirado (ETCO,), temperatura oral, sonda
Foley y sonda orogéstrica.

Signos vitales a su ingreso
FC 130 x min, PANI 90/60 mmHg, SPO, 95%, tem-
peratura 36.5°C, Dextrostix de 120 mg.

El riesgo anestésico-quirdrgico era ASA III.

Manejo anestésico
Se realiz6 aneatesia combinada.

e Medicacién: midazolam 1 mg IV, atropina 150
meg.

e Narcosis basal: fentanilo 40 mcg.

e Relajacion neuromuscular para intubacion: cisa-
tracurio 1 mg.

e Induccidn: tiopental 60 mg.
Intubacién orotraqueal con hoja recta nim. 1; son-
da 4.5 mm diamctro interno, atraumatica sin com-
plicaciones.

Posteriormente se realizo bloqueo peridural por
via caudal, con bupivacaina 30 mg y un volumen cal-
culado a 1.6 mL/kg, para un total de 17 mL, sin com-
plicaciones.

Mantenimiento: O, a 3.5 L/min; sevoflurano 1
volumen %, fentanilo total: 40 mcg, cisatracurio to-
tal: 1 mg.

Se controld la temperatura con colchon térmico;
se midio la glucemia por dextrostix cada 15 min, en
promedio fue de 120 mg.

Signos vitales transoperatorios: FC 120/min,
PANI 80/50 mmHg, ETCO, 30 mmHg, temperatura
oral 37°C; ventilacion mecanica con volumen corrien-
tede 130 mL, FR 30/min, con ciclo de suspiro 1:100.

A los 30 minutos de iniciada la intervencién qui-
rdrgica presentd un dextrostix de 50 mg que requirié
administrar un bolo de 20 mL de solucién glucosada
al 10%; la glucemia plasmatica se elevd a 120 mg/
dL. No hubo incidentes ulteriores.

Balance hidrico: se calcularon soluciones de
acuerdo con el esquema de Massachusetts, los reque-
rimientos se repusieron con solucién salina al 0.9%.
Los ingresos fueron de 150 mL; los egresos de 135
mL; el balance fue positivo de 15 mL. El sangrado
fue aproximadamente de 10 mL. Se continuo la infu-
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sion de solucion glucosada al 10% para mantener ni-
veles de glucosa en sangre adecuados.

La emersion fue por lisis; se extubd sin complica-
ciones. Tiempo quirirgico de 50 min y anestésico de
70 min. Pasé a recuperacion con Aldrete de 10. A los
15 minutos de su estancia en el servicio present6 nue-
vamente hipoglucemia de 50 mg/dL por dextrostix,
que requirid la administracion de solucién glucosada
al 10 % 20 mL; se obtuvo un dextrostix de 120 mg.
Pasd a su piso sin complicaciones y evoluciono sa-
tisfactoriamente. Egreso a las dos semanas de la ope-
racion.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

La enfermedad de Von Gierke es la alteracién del
glucdgeno mas comun en pacientes pediatricos. Se
caracteriza por dafio en la funcién hepética y renal,
acidosis lactica, ataques severos de hipoglucemia,
trombocitopenia, hiperlipidemia, retraso del creci-
miento y crisis convulsivas.»® Algunos pacientes pue-
den requerir una intervencién quirurgica durante su
infancia.

La incapacidad para movilizar el glucdgeno del
higado acelera el metabolismo normal e incrementa
la necesidad de glucosa.

Durante la anestesia, la infusién de glucosa al 10%
debe administrarse en forma continua para mantener
su concentracion sérica. Esto exige un control cuida-
doso con tiras reactivas para mantener los valores en
limites normales. Ademas, en procedimientos pro-
longados, es de suma importancia la vigilancia del
estado acido-base, que se puede alterar por disminu-
cién de los niveles de glucosa y favorecer el ciclo
anaerobico con la consccuente formacion e incremen-
to de los niveles sanguineos de dcido lactico.

Existe controversia sobre el manejo de liquidos
en el transoperatorio, en especial con el uso de solu-
cién Hartmann que probablemente puede ser
inapropiada en estos pacientes por el lactato, ya que
¢éste podria no ser metabolizado adecuadamente y
predispondria a la acidosis lactica; esto justifica la
utilizacion de solucién salina al 0.9%.*7

En el manejo transanestésico de este caso, la re-
posicién hidrica con solucion salina al 0.9% fue para
cubrir las necesidades por ayuno y pérdidas insensi-
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bles, la solucidn glucosada al 10% para cubrir los re-
querimientos metabolicos asi como las necesidades
de glucosa.

La anestcsia general combinada, es decir aneste-
sia regional y anestesia general, con intubacién
orotraqueal, se caracteriza por utilizar bajas concen-
traciones de halogenados, opioides y relajantes neu-
romusculares gracias a la analgesia transoperatoria
que brinda el anestésico local en el espacio peridural.
Esta técnica permite estabilidad hemodinamica du-
rante el periodo transanestésico, asi como abolicién
de la respuesta neuroendocrina al trauma quirtirgico;
en consecuencia hay menor consumo de glucosa.
Ademas, permite la ventilacién temprana y recupe-
racion de los reflejos de la via respiratoria superior y
una analgesia postoperatoria adecuada, lo que a su
vez permite disminuir la administracion de analgési-
cos parenterales.®®

El hecho mds importante en el trans y postopera-
torio de un paciente con glucogenosis 1 A es la insta-
lacién de hipoglucemia y la posible apariciéon de
acidosis lactica. Por esto la monitorizacion cercana
de los niveles séricos de glucosa y del estado 4cido-
base en cirugias prolongadas es el factor principal
para ¢l manejo transanestésico, aunado a la utiliza-
cion de soluciones glucosadas. En el presente caso
disminuyé el nivel sérico de glucosa en dos ocasio-
nes, una en el transanestésico y otra en el servicio de
recuperacion, lo que requirié administrar bolos con
dextrosa al 10% de 20 mL.

Se recomiendan soluciones glucosadas al 10 ¢
20% para lactantes menores y mayores arazoén de 4 a
8 mg/kg/min’ en infusién continua, precedido de un
bolo de 0.5 a 2.0 g/kg de dextrosa. En lactantes no se
recomiendan concentraciones mayores (25 6 50%) para
elevar los niveles de glucemia debido a su alta
osmolaridad (2,800 mOsm/L), por el riesgo de causar
dafio tisular o favorecer hemorragias intraventriculares.®

La experiencia fue favorable en este caso con el
uso intravenoso de solucion fisiologica y glucosada
al 10%, como lo informado por Skenkman y cols. ®
No hubo sangrado como suele suceder en estos ca-
sos. El aporte extra de glucosa a través de sonda na-
sogastrica estaria contraindicado por la manipulacion
quinirgica de asas intestinales, pues habria riesgo de
regurgitacion y de broncoaspiracion.
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Los pacientes con glucogenosis 1A requieren vi-
gilancia estrecha de los signos vitales y seguimiento
de los niveles de glucosa. En procedimientos prolon-
gados puede ser necesaria la ventilaciéon mecanica
para evitar la acidosis respiratoria.

Con una coagulacion adecuada y un adecuado
nimero de plaquetas la anestesia combinada es una
buena alternativa para el manejo de estos pacientes.

La reposicion hidrica recomendada para estos ca-
sos implica el uso de soluciones fisiologicas y gluco-
sadas al 10%. Aunque no existe explicacion para los
descensos de glucosa, la solucion glucosada al 10%
corrigio adecuadamente esos descensos.

En conclusion, el manejo del paciente con gluco-
genosis estriba en una correcta técnica anestésica, el
conocimiento de la patologia de base, con el conse-
cuente manejo clinico correcto, lo que evitard compli-
caciones potencialmente graves en estos pacientes.
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