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Resumen Anesthesia In intrahepatic cholestasis:

Paciente de 42 afios, diagnosticada de Sindrome deAlagllle syndrome

Alagille en el primer mes de vida. Ingresa en el Servi- Symmary
cio de Cirugia General con diagnéstico de hepatocarci-

noma (;e I6bulo derecho, para la realizacion de hepa- A 42-year-old patient, diagnosed with Alagille syn-

tectomia derecha. _ _ _ drome when he was 1 month old, was admitted to the
El Sindrome de Alagille, también conocido como Sin- general surgery department to undergo right hepatec-

drome de escasez de conductos biliares, es una enfertomy for right lobe carcinoma.

med_ad ge_nética extremadamente rara, de afectacion Alagille syndrome, also known as biliary duct hypopla-

multiorganica. sia, is an extremely rare genetic condition with multiorga-
La disfuncion hepética y cardiaca sera fundamental pijc implications.

para la evolucién y pronéstico de la enfermedad. Un | jver and heart dysfunction will play key roles in the

estudio preoperatorio exhaustivo de la funcién hepati- course of the disease and its prognosis. An exhaustive

ca, cardioldgico, hematol6gica y 6sea se antoja funda-prepperative assessment of liver and heart function,

mental para el manejo de estos pacientes. blood chemistry and the skeleton will be essential for
En el presente trabajo se revisan los principales pun- managing these patients.

tos de la actt{acién anestésica en los pacientes portado This article reviews the main principles underlying

res de este sindrome. the anesthetic management of patients with Alagille

syndrome.
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Introduccion de conductos biliares dentro del higado, pudiendo lle-
gar, en algunas ocasiones a una ausencia total de con-
El Sindrome de Alagille, es una enfermedad extrguyctos biliares.
madamente rara, generalmente congénita, caracterizapresentamos el caso de una paciente portadora de
da por presentar anomalias en higado, corazon, esgigdrome de Alagille, revisando los puntos basicos del
leto, ojos y cara mantenimiento anestésico de este tipo de pacientes.
Se estima que presenta una incidencia de 1/100.000
recién nacidos vivos, siendo la causa mas frecuente de
colestasis intrahepatica familiar. Caso clinico
Fue descrito por primera vez, en 1969, por Daniel
Alagille, posteriormente, en 1973, V. Millar y Geof- Paciente de 42 afios, diagnosticada de Sindrome de Ala-
frey H Watson completaron la descripcion. gille en el primer mes de vida. A los dos meses de edad,
Este sindrome se caracteriza por un escaso numietervenida de colecistoduodenostomia. Dos hijos nacidos
vivos, uno de los cuales es portador del sindrome de Alagi-
lle. Ingresa en el Servicio de Cirugia General con diagnds-

T tico de hepatocarcinoma de Iébulo derecho, para la realiza-
Correspondencia:

Javier Longas Valién. cion de hepat_eptomia derecha. ) _
Servicio de Anestesiologia, Reanimacion y Terapia del Dolor La valoracion preoperatoria no presento alteraciones
Hospital Universitario Miguel Servet resefiables. Entre las pruebas funcionales se realiz6 un eco-
Paseo Isabel la Catdlica 1-3 cardiograma que resulté normal. El examen anatémico de la

50009 Zaragoza

E-mail: jalonva@terra.es paciente reveld la presencia hiperterolismo e implantacion

baja de las orejas. La valoracion de la via aérea no mostré
Aceptado para su publicacién en diciembre de 2004. alteraciones que pudieran predecir una posible intubacién
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) _ TABLAI ) mas estos pacientes pueden presentar otros sintomas,
Frecuencia de Signos Mayores en el Sindrome jjyidiéndose en sintomas mayores y menores (tabla ).
de Alagille en dos estudios distintos p . .
Entre los sintomas mayores encontramos: Paucidad,
Alagille* (9) (n=80) EmericK (6) (n=92) que consiste en que mas de la mitad de los espacios
porta no presentan ductus biligrde que ocasionara,

Colestasis cronica 91% 96%

Facies caracteristica 95% 96% como se ha dicho, la aparicion de cqlgs_tasis cronica e
Murmullo sistélico 85% 97% ictericia. La colestasis suele ser periddica con episo-
Vértebras en corbatin 87% 51% dios intercurrentes de remisién, a partir del sexto mes
Embriotoxon posterior 88% 78%

de vida a veces se acompafia de un prurito persistente,
siendo referido por algunos pacientes, como el sinto-
ma mas estresante de la colestasis crénibaestra
dificil. La analitica preoperatoria, que incluyo estudio bidPaciente, presento clinica desde el nacimiento siendo
quimico, hematimétrico y coagulatorio presentaba valoré¥ervenida a los dos meses de edad, practicandole una
dentro de la normalidad. coledocoduodenostomia con una evolucion favorable.
La intervencion se realizo bajo anestesia general. TrasL0S hallazgos comunes de laboratorio son la eleva-
monitorizacion estandar de la paciente se procedié ad#n sérica de acidos biliares, bilirrubina conjugada,
induccion anestésica con atropina a dosis de 0,01 mg kfpsfatasa alcalina y gammaglutamil transpeptidasa
fentanilo a 3 pg kg, propofol a 2 mg kgy como relajante (GGT). Por lo tanto se deduce que hay un defecto de
muscular se utiliz6 cisatracurio a 0,2 mg:kgrocediéndo- |5 excrecion biliar, mas que de su sintesis y metabolis-
SRV o "’?‘”'”(;”b(fc'g”. via oral Conotgbo endotidy hepatico. La baja concentracion intraluminal de
B et o e o mezcla.de fcidos biliares, lleva a una mala solubilizacion de los

Aire a una FiQde 0,4 y perfusién continua de Sevofluora—Ipldos apo_rtados por Ia. d'eta.’ asi como de aCI,d_OS_ gra-
no a CAM de 1,5. Como analgesia intraoperatoria, se utifoS €senciales y vitaminas liposolubles. El déficit de
26 perfusién continua de remifentanilo con dosis necesa¥i@minas puede desarrollar, por ejemplo, una coagu-
para mantener la tension arterial sistélica un 20% por defl@patia por déficit de vitamina K, fracturas patologicas
jo de sus niveles basales. EI mantenimiento de la relajaciitamina D) o presentar miopatia periférica y neuro-
muscular se realiz6 con cisatracurio i.v a 0,1 mg, kg patia por déficit de vitamina®E
acqerdo con monito_rizacig’m 'de la relajacion muscular con La esplenomegalia es rara en la infancia, pero pue-
estimulador de nervio periférico. _ de aparecer en dos tercios de los pacientes hacia la
La intervencion fue realizada sin eventos intraoperatori@ggunda década.

resefiables, sin ser necesaria transfundirla perioperatorlaq_as alteraciones neurolégicas en estos pacientes
mente. Se practicod biopsia intraoperatoria la cual filid l%%recen ser debidas a una combinacién de defectos

muestra como carcinoma de células hepéticas con pat e e - = :
trabecular. geneéticos, vasculares, déficit nutricional, deficiencias

La paciente fue extubada en quiréfano sin complicaci@® Vitaminas liposolubles, y acumulacién de toxinas
nes ingresando en la Unidad de Cuidados Intensivos. ErfiéPido al defecto en la excrecion hepatica y a la coles-
postoperatorio se detect6 un derrame pleural derecho qudasés cronica. El déficit de vitaminas Ay E puede ser el
resolvié sin complicaciones. origen del desarrollo de ataxia y neuropatia periférica.

Los pacientes pueden presentar una facies peculiar,

caracterizada por frente abombada, mentén prominen-

Dicusion te, hiperterolismo, ojos hundidos, nariz en silla o recta
y orejas displasicas o de implantacién baja. Pueden

El Sindrome de Alagille, también conocido comaparecer anomalias 0seas, siendo la mas caracteristica,
Sindrome de escasez de conductos biliares, tiene lmaértebra en mariposa, en la que los cuerpos verte-
incidencia de 1/100.000 recién nacidos, afectando pmales afectados estan separados sagitalmente en dos
igual a los dos sexos. Es una enfermedad hereditahiamivertebras, debido a un fallo en la fusion de sus
con patrén autosémico dominante, con baja penetrammeos anteriores (figura 1).
cia y gran variabilidad fenotipica. Un 15-20% de los En mas de un 80% de los casos puede aparecer
casos se deben a mutaciones de novo, en el resteeoioriotoxon (opacidad congénita del borde de la cér-
pacientes se hereda como un rasgo genético autondmeia), teniendo en cuenta que esta anomalia puede apa-
co dominantg localizando el gen responsable de leecer en el 10% de la poblacién normal y en pacientes
enfermedad (gen JAG1) en el brazo corto del cromoen colestasis por otra causa
soma 20 (20p11.23-p1232) Por dltimo, tres cuartas partes de los pacientes pre-

Desde el nacimiento, todos los pacientes afect@®ntan alteraciones cardiacas congénitas, siendo la mas
manifestaran algun grado de colestasis crénica. Adeecuente la afectacion de la arteria pulmonar, como la
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estenosis valvular o subvalvular. Los vasos pulmon
res pueden presentar hipoplasia aislada o asociad
otras lesiones cardiovasculares, en un 7-9%, se aso
ra a tetralogia de Fallot. Otras lesiones que se puel
encontrar son la presencia de tronco arterial comt
persistencia de ductus arterioso, defectos del se|
ventricular o atresia pulmonar.

Es relativamente frecuente la presencia de form
leves o incompletas de la enfermedad en los padre
hermanos del paciente. Se trata de casos asintomat
o con sintomatologia leve, generalmente present
aspecto facial caracteristico, soplo cardiaco o vérteb
en forma de mariposa, pero tiene el higado y los cc
ductos biliares totalmente normales y por tanto pr
sentan un buen prondstico

El pronostico del sindrome en general es bueno, ¢ Fig. 1. Vértebra en ala de mariposa en el Sindrome Alagille.
un 85% de supervivencia. La mortalidad esta relaci
nada con la hepatopatia y la cardiogatiz algunos
casos la hepatopatia puede evolucionar con hiperten
sion portal, coagulopatia y disfuncién hepatica seve
pudiendo requerir trasplante hepético en un 2% de -
pacientes. Con menor frecuencia se ha observado Mﬁguon y su traslado. . -
evolucién a carcinoma hepatocelular, como el caso’ €SCOger el agente anestésico propicio para el
que se preserita Mantenimiento anestesico, hay que tener en cuenta su

La evaluacion preanestésica de los pacientes afedfggcidad hepatica. El sevofluorano preserva el flujo
de sindrome de Alagille, debe de incluir una minucidl€Palico mejor que otros agentes inhalatétios
sa valoracion de la via aérea y de la movilidad del cue-12Y que tener en cuenta las alteraciones en la coa-

llo®, Aunque estos pacientes presentan anomaliidacion y el numero de plaquetas, a la hora de elegir

faciales, no se relacionan con un aumento de la difscnicas de anestesia regional. .
En conclusion, el sindrome de Alagille es una enfer-

cultad en el mantenimiento de la via aérea. Nuestra

paciente tenia alguno de los rasgos caracteristicosifedad genética, con afectacion multiorganica. La dis-
la enfermedad como la presencia hiperterolismBunc'on hepatica y cardiaca sera fundamental para la

implantacion baja de las orejas. La intubacion se re:‘;ﬁ’ﬁ-"’luc'ont y_pronrc])stlc?_ dedla len;erm_e,daﬂ. U,r][_ estudio
26 sin complicaciones. preoperatorio exhaustivo de la funcion hepatica, car-

La evaluacién neurolégica valorara la presencia @if'09ica, hematologica y 6sea es fundamental para el

neuropatia y miopatia asociada. Si hay evidencia cliff@n€jo de estos pacientes.
ca de afectacion neuropética periférica el manejo de
relajantes musculares debe de ser cuidadoso. SEOGRATTA
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