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La concienciacion creciente entre los profesionales de la salud implicados en el cuidado
de nifios y adultos con sindrome de Williams (SW) ha llevado al establecimiento de
guias o directrices para el seguimiento médico de rutina de estas personas, al objeto de
vigilar las enfermedades y complicaciones que se pueden encontrar de manera frecuente
en ellos. Existe una guia de seguimiento consensuada dirigida a profesionales sanitarios
[1], que ha sido adaptada a nuestro entorno y publicada en ediciones previas de esta
revista, disponible si se demanda a través de la asociacion [2]. Por otro lado, es también
conocido que muchos nifios y adultos con SW se deben someten a anestesia general o
sedacién en algin momento durante su vida, bien para procedimientos radiologicos de
diagnostico, o bien para cateterizacion cardiaca o procedimientos quirdrgicos. Es
importante enfatizar que ningun procedimiento médico es 100% seguro, por lo que no
debe hacerse a menos que sea realmente necesario. No obstante, entre las indicaciones
frecuentes de cirugia se incluyen la correccion de estrabismo, la reparacion de la hernia,
las intervenciones de vegetaciones o drenajes de oido y las operaciones
cardiovasculares. Durante los Ultimos afios, se han publicado diversos casos en los que
han ocurrido efectos adversos en la induccion de la anestesia, especialmente en los
nifios con afectacion cardiaca, que han ocasionado incluso muerte subita [3]. Ello ha
causado una preocupacion razonable y justificada sobre el tipo de pruebas
preoperatorias que hay que hacer antes de un procedimiento quirdrgico.

Es importante enfatizar que ningin procedimiento médico o quirtrgico es 100% seguro,
por lo gque no debe hacerse a menos que sea realmente necesario. No obstante, muchas
personas con SW necesitan este tipo de procedimientos algo invasivos incluyendo
intervenciones quirargicas y / o cateterizacion cardiaca.

Las dos posibles complicaciones relacionadas con la cirugia y cateterismo que se han
descrito en algunos casos con SW son la isquemia coronaria (A) y la hipertermia
maligna (B).

A- Parece que un pequefio nimero de personas con SW pueden tener un estrechamiento
de las arterias coronarias que irrigan el musculo cardiaco desde la aorta. Normalmente,
la estenosis coronaria Sse asocia siempre a una estenosis adrtica supravalvular
importante. El estrechamiento coronario puede causar isquemia miocardica con
posibilidad de dafio permanente al corazén. Aunque un electrocardiograma puede
mostrar evidencia de isquemia o dafio si ya ha ocurrido, es muy dificil de diagnosticar el
estrechamiento coronario antes de que dé manifestaciones, excepto si se realiza un
cateterismo. La estenosis de la arteria coronaria puede suponer un riesgo aumentado de
complicaciones, fundamentalmente infarto de miocardio, durante el procedimiento de
cateterizacion. Por lo tanto, es importante que el cardidlogo sea consciente de esta
posibilidad de antemano. Para reducir el riesgo del procedimiento, se aconseja que se
utilicen contrastes no ionicos durante el cateterismo.



B- Otra complicacion muy poco frecuente de la anestesia es la hipertermia maligna, en
la que la temperatura del cuerpo aumenta muy rapidamente poco después de la
induccion de anestesia y puede llevar a un shock. Se han publicado al menos dos casos
de hipertermia maligna asociada con anestesia en nifios con SW y un caso de espasmo
masetero, una forma parcial de la misma (contractura de la musculatura de la
mandibula) [4]. Aunque tratable, la hipertermia maligna es potencialmente muy grave.
Los farmacos anestésicos mas frecuentemente asociados con la hipertermia maligna son
la succinilcolina y el halotano, pero incluso con estos farmacos, la incidencia es muy
rara. Una vez mas, lo importante es que el anestesidlogo sea consciente de la asociacion
entre el SW y la hipertermia maligna y tome las precauciones adecuadas [5].

En una revisién retrospectiva de todos los pacientes atendidos en el Hospital de Nifios
de Filadelfia, se observo que un total de 26 pacientes con SW y cardiopatia entre leve y
grave, con edades entre 6 meses y 19 afios, habian sido sometidos a 60 procedimientos
de cirugia y/o cateterismo cardiaco bajo anestesia durante un periodo de 13 afios (1987-
2000). Hubo un unico caso con complicaciones que se resolvieron, un nifio de 18 meses
de edad con grave estenosis pulmonar e hipertension pulmonar, que al salir de la
anestesia present6é bradicardia y preciso resucitacién cardiopulmonar y reintubacion,
con el rapido retorno al estado de base y la plena recuperacion. La obvia conclusion del
estudio es que las complicaciones de la anestesia en personas con SW, aunque pueden
ocurrir, son muy poco frecuentes en la experiencia del centro [6].

Evaluacion preanestésica de la persona con SW

Es fundamental que los profesionales de la anestesia y también los padres sean
conscientes de los posibles problemas, aunque sean poco frecuentes. Por ello es
recomendable organizar una visita preanestésica, generalmente al menos una semana
antes de la fecha prevista de intervencion. Esto es una préctica comdn en numerosos
centros meédicos de tercer orden, pero no es universal. Si a los padres o tutores de una
persona con SW no se les ofrece esta opcién, o mejor es programar una reunion con el
médico de referencia, quien debe encargarse de coordinar todos los informes del
paciente y poner esta informacion a disposicién de los deméas profesionales que
participan en la atencion del individuo.

Como se ha comentado, los problemas de especial preocupacion para toda anestesia son
los relacionados con el sistema cardiovascular, la funcion renal, la anatomia de las vias
respiratorias, el estado metabdlico, la movilidad de las articulaciones y el nivel
cognitivo. Por lo tanto, en el caso del SW es conveniente haber realizado una evaluacion
cardiologica completa en los 12 meses anteriores a la cirugia y el informe del cardiélogo
debe ser evaluado por el anestesiologo. Algunas caracteristicas pueden ser detectadas
por el anestesidlogo mediante un breve examen fisico especifico en la visita
preoperatorio. Por ejemplo, en el caso de que el paciente tenga la mandibula inferior
pequefia puede ser dificil la colocacion de un tubo endotraqueal y si hay contracturas o
limitacion en alguna articulacion, puede requerirse algun control adicional. El nivel
funcional intelectual y emocional dictara el método de premedicacion y potencialmente
el método de la induccion anestésica utilizada. Los padres pueden ser muy utiles en el
suministro de informacion que se puede utilizar para calmar la ansiedad. Deben estar
disponibles datos analiticos recientes de funcion renal, calcio y los registros de



enfermedades previas, asi como si hay antecedentes personales o familiares de
reacciones adversas a la anestesia.

Con toda esta informacion, el equipo de anestesia puede individualizar el plan de
actuacion, teniendo los equipos de vigilancia necesarios y previniendo posibles
problemas. La colaboracion de los padres y tutores de las personas con WS cuando
estan bien informados es tremendamente valiosa.

En conclusion, la anestesia puede administrarse con seguridad a las personas con SW, a
pesar de que presenten afectacion cardiovascular, si bien hay algunos riesgos conocidos
a considerar. Es muy importante que exista siempre una evaluacion preoperatorio
individualizada, y que se realice una monitorizacion estrecha por parte del anestesiologo
durante la intervencion con disponibilidad de equipos y medicacion. También es
importante la vigilancia durante el postoperatorio inmediato. De esta manera, las
personas con SW pueden beneficiarse de la anestesia para los procedimientos médicos o
quirdrgicos que la precisen con el minimo riesgo.
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