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RESUMEN

El sindrome de Beckwith-Wiedemann es caracterizado por presentar onfalocele,
macroglosia, visceromegalias e hipoglucemia neonatal ademdas de una gran diversidad de
anomalias clinicas y de laboratorio. Esta enfermedad también se conoce como sindrome
de onfalocele, macroglosia y gigantismo. Los problemas mas significativos relacionados
con la anestesia son hipoglicemia y macroglosia. Es imperativo realizar una evaluacioén
preanestésica que incluya el sistema cardiovascular, sistema urinario, asi como la via
aérea. Los nifios con este sindrome pueden requerir diferentes procedimientos quiriirgicos.
Se debe pronosticar un abordaje dificil de la via respiratoria debido al crecimiento de la
lengua que puede causar dificultad durante la ventilacion y/o intubacion endotraqueal. S
debe monitorizar la glicemia perioperatoria para evitar secuelas neuroldgicas secundarias a
hipoglicemia no diagnosticada.

Se reporta el tratamiento perianestesiologico de un nifio de cuatro afios de edad con
sindrome de Beckwith-Wiedemann que requirié tratamiento quirdrgico de un tumor de
Wilms. Después de una evaluacion minuciosa, se realizé intubacion orotraqueal con un
tubo 5.0 el cual se introdujo con facilidad bajo induccion con ketamina-vecuronio. La
anestesia se mantuvo sin incidentes con isoflurano y fentanilo.
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ABSTRACT

Beckwith-Wiedemann syndrome is characterized by omphalocele, macroglossia,
visceromegaly and neonatal hypoglycaemia, as well as a great diversity of clinical and
laboratory abnormalities. This disease is also known as omphalocele, macroglossia and
gigantism syndrome. The most significant problems related to anesthesia are
hypoglycemia and macroglossia. It is imperative to perform a pre-anesthetic evaluation
that includes the cardiovascular system, the urinary system, as well as the airway. Children
with this syndrome may require different surgical procedures. A difficult approach to the
airway should be predicted due to the growth of the tongue which can cause difficulty
during ventilation and/or endotracheal intubation. Perioperative glycemia should be
monitored in order to avoid neurological sequelac secondary to undiagnosed
hypoglycemia. We report the perianesthesiological treatment of a four-year-old boy with
Beckwith-Wiedemann syndrome who required surgical treatment for Wilms' tumor. After
a thorough evaluation, orotracheal intubation was performed with a 5.0 tube, which was
easily introduced with ketamine-vecuronium induction. Anesthesia was maintained

without incident with isoflurane and fentanyl.
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INTRODUCCION

La intubacién endotraqueal se ha convertido en una practica corriente dentro de la
anestesiologia moderna. Sin embargo, en ocasiones sorprende la dificultad o la
imposibilidad de efectuarla aun en manos experimentadas. Por esta razéon se hace

necesaria la prediccion de la dificultad o facilidad que ofrezcan las caracteristicas
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anatomicas de cada paciente.!!. En el nifio, debido a la falta de cooperacion al examen
fisico y de pruebas especificas que puedan predecir una via respiratoria anatdbmicamente
dificil, la evaluacion de esta difiere de la del adulto. El abordaje de la via respiratoria en
los nifios con anomalias craneofaciales es un reto para los anestesidélogos. Por tanto, se
debe tener conocimiento sobre estas anomalias, como son el labio y paladar hendido con y
sin Pierre-Robin,”® disostosis mandibulofacial, microsomia hemifacial, disostosis
craneofacial, sindrome de Down, de Klippel-Feil, de Beckwith-Wiedemann, entre otras. El
sindrome de Beckwith-Wiedemann (SBW) es una alteracion con crecimiento exagerado
que fue descrita en 1963 en Los Angeles, California por J. Bruce Beckwith, quien informé
tres casos posmortem y afo después por Wiedemann en Kiel Alemania que reporto tres
casos de hermanos.®” Ambos investigadores describieron caracteristicas similares en sus
pacientes que no correspondian a ninguno de los sindromes craneofaciales hasta entonces
descritos. También se le conoce como sindrome de Onfalocele-Macroglosia-Gigantismo o
EMG. Este sindrome es eventual, pero puede tener un cardcter hereditario autosomico
dominante con caracteristicas clinicas muy variables. Tiene una incidencia de 1:15 000
nacimientos, aunque otros autores plantean que puede llegar a 1 de cada 13 700, cifras que
son aproximadas ya que las formas leves no son diagnosticadas. Se considera que este
sindrome se debe a una alteracion genética, ya sea por una mutacion nueva o por
transmision familiar en forma autosémica dominante.®? La incidencia en uno y otro sexo
es similar y la frecuencia de presentacion igual en individuos de la raza blanca o negra.!?

Las caracteristicas diagnosticas mas comunes son macrosomia unilateral, macroglosia y
onfalocele. Otras alteraciones que acompaian a este sindrome son hipoglucemia neonatal
o infantil, alteraciones metabolicas, visceromegalias, exoftalmos, tumores embrionarios,
retraso psicomotor, microcefalia, cardiopatias congénitas, hipoventilacion alveolar,
hipotiroidismo, policitemia y malformaciones 6seas, entre otras. Por lo general no se
encuentran cambios en el cariotipo y solo en 1 % hay anomalias en el cromosoma
11p15.5, 11p15.5, 11p15.5, 5935.1'Y La existencia de las anomalias descritas y el trastorno
metabolico son caracteristicos de la enfermedad, por lo que la presencia de estos
elementos permite hacer el diagndstico positivo de esta. El diagnostico diferencial debe
establecerse con el sindrome de Simpson-GolabiBehmel, sindrome de Perlman, sindrome
de Costello y con la hemihiperplasia aislada que puede asociarse con el sindrome de

Proteus y de Klippel-Trenauny-Weber.
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Estos pacientes pueden requerir intervencion quirtrgica desde su nacimiento o en
cualquier etapa de su vida pero la mayoria de los casos reportados han sido intervenidos
antes de los tres afios de edad. Las correcciones mas frecuentes han sido el onfalocele,
hernias inguinales y macroglosia. Otra intervencion quirirgica de menor frecuencia son las
correcciones del labio y paladar hendido.!*!> Mas de 50 % de estos pacientes nacen
prematuros, lo cual incrementa su riesgo anestésico debido a las enfermedades propias de
la prematurez como membrana hialina.!'Y. Se ha descrito un lactante con este sindrome al
que se le realizd reseccion parcial de lengua para facilitar su alimentacion al seno

materno.">

PRESENTACION DEL CASO

Se trata de un paciente masculino mestizo de 4 afios de edad, con peso 22 Kg, signos
vitales dentro de pardmetros normales para su edad, y antecedentes perinatales de
polihidramnios, quiste renal derecho (hallazgo radioldgico prenatal), macrosomia fetal y
de hipoglucemia neonatal, sin antecedentes familiares del sindrome de Beckwith-
Wiedemann (SBW), que es traido a la consulta preoperatoria con diagnostico de tumor de
Wilms para recibir tratamiento quirdargico.

Los datos mas relevantes del examen fisico fueron: pliegues retroauriculares, macroglosia
con asimetria, test de Mallampati Grado II, hernia umbilical, hipertrofia de hemicuerpo
derecho. El laboratorio mostré Hb 127 g/L, glucemia 5,2 mmol/L, eritrosedimentacion 25
mm/h, conteo de plaquetas 360x10°/L, tiempo de coagulacion 8'y tiempo de sangramiento
12, LDH 1307 U/L.

Se contd ademds con la valoracion de un equipo multidisciplinario integrado por
otorrinolaring6logos, cardidlogos, cirujanos, endocrindlogos e imagenologos. En los
estudios imagenoldgicos lo més significativo fue el ultrasonido renal: rifiones aumentados
de volumen para su edad, proceso tumoral ecogénico que ocupa el area de la suprarrenal
derecha de méas menos 72x63 mm de contorno polilobular y la presencia de
calcificaciones en contacto con el polo superior del rifién, vena cava inferior desplazada
hacia la linea media. La tomografia axial computarizada confirmé el proceso tumoral

antes descrito.
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Para el manejo de la via respiratoria se incluyd mascarilla facial, canulas de Guedel,
mascarillas laringeas 2.5 Clasica y Supreme, tubos endotraqueales 5,0 y 5,5 con y sin
manguito y, laringoscopio de fibra Optica con espatulas curvas y rectas No. 2. Se
premedico con atropina 0,02 mg/kg, midazolam 0,07 mg/kg, metilprednisolona 4 mg/kg
por via intravenosa.

Una vez en el quir6fano se canalizd otra via periférica en miembro superior izquierdo
calibre 22, se monitorizd tension arterial no invasiva, electrocardiograma, oximetria
digital, capnografia y temperatura. Se inicio la induccién con ketamina 2 mg/kg,
succinilcolina 1 mg/kg; acto seguido un anestesidlogo calificado realiz6 la laringoscopia
directa para determinar la dificultad de la via respiratoria, la cual mostré un grado II segiin
la clasificaciéon de Cormack-Lehane, se coloca un tubo endotraqueal No. 5 con manguito
por via oral y la anestesia se mantuvo con 02/isoflurano, ademas de fentanilo y vecuronio.
Se colocod sonda vesical, sonda nasogastrica, y se le realizd abordaje venoso subclavio
derecho para la administracion de soluciones coloides y cristaloides.

La intervencion quirargica transcurrio sin accidentes y no hubo incidentes transanestésicos
(Fig 1). Se realizaron gasometrias seriadas constatdndose normoglucemia y no fue
necesaria la administracion de globulos (Fig 2). Fue trasladado a la unidad de cuidados

intensivos pediatricos con ventilacion espontanea (Fig. 3).

Fig 1- Se muestra las caracteristicas morfoldgicas del paciente.
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Fig 2- Se ilustra los parametros cardio-respiratorios transoperatorios.

Fig 3- Se aprecia el tumor renal.

DISCUSION

La literatura relacionada con este tipo de pacientes es muy escasa, por lo que el
tratamiento quirdrgico es considerado un desafio para el anestesiologo. La prematurez

favorece una mortalidad hasta de 20 %, particularmente relacionada con hipoglucemia
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neonatal, cardiopatia y la macroglosia.!>!'” Esta macroglosia y la macrosomia
habitualmente se presentan desde el nacimiento, aunque se ha visto que ambas pueden
desarrollarse en el periodo posnatal; a pesar de lo descrito, en este caso, la intubacién no
fue dificil y se pudo colocar el tubo orotraqueal con una clasificacion de Cormack- Lehane
Grado II, esto fue posible debido a que la lengua no era enorme. También se describen
alteraciones usuales en estos individuos como el onfalocele, hernia umbilical, diastasis de
rectos. El aumento volumétrico del hemicuerpo o hemihiperplasia se presenta desde el
nacimiento y se hace mas evidente durante su crecimiento. Este paciente no presentd
anomalias anatomicas cardiacas por lo que se coincide con lo descrito por la literatura que
asevera su infrecuencia. Xkiqgp y otros,'® en su estudio con 13 nifios con este sindrome
mostraron que 12 tuvieron anomalias cardiovasculares; 7 con cardiopatias congénitas
(defectos septales interauriculares y ventriculares, persistencia del conducto arterioso,
tetralogia de Fallot, hipoplasia ventricular izquierda), y 5 con cardiomegalia idiopatica.
También se ha descrito la malformacién Chiare.!”)

Este paciente es operado de un tumor de Wilms, y se coincide con lo reportado por autores
como Ej g{ngyy Datgt?®2) quienes describieron en sus estudios la posibilidad de encontrar
alteraciones renales como displasia medular, sistema colector duplicado, nefrocalcinosis,
quistes, medula renal en esponja, diverticulos, nefromegalia y tumor de Wilms.

A pesar de que la hipoglucemia ha sido mencionada como uno de los factores
determinantes en la evolucion de estos pacientes, en este caso no existid efecto adverso
relacionado con este parametro, el cual se monitore6 con la realizacion de glicemias, asi
como el aporte de dextrosa durante todo el proceder. Se han descrito otras alteraciones
metabolicas  menos  frecuentes como el  hipotiroidismo,  hiperlipidemia,
hipercolesterolemia, policitemia e hipercalciuria pero ninguna se presentd en el
perioperatorio.®?

La evaluacion pediatrica preanestésica en imprescindible en estos pacientes. Para los
anestesiologos, los pacientes con sindrome de Beckwith-Wiedemann deben considerarse
de alto riesgo debido a que son portadores de una via respiratoria anatdbmicamente dificil,
por tanto, debe realizarse una evaluacion detallada de esta, valorar comorbilidades, tipo de

cirugia planeada y estado clinico perioperatorio.
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