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RESUMEN

Introduccion: la ataxia espinocerebelosa tipo 2 es una enfermedad hereditaria con
caracter autosomico dominante en la que se produce degeneracién del cerebelo y sus
vias aferentes y eferentes y que se caracteriza por ataxia, disartria, dismetria,
adiadococinesia, temblor de accién, contracturas musculares dolorosas, neuropatia
precoz, nistagmos, signos piramidales y trastornos cognitivos, del suefio vy
autonomicos.

Informacion del paciente: se informa el manejo anestésico en un paciente en el
que las principales implicaciones de la anestesia estan relacionadas con la
degeneracion neuromuscular y la posible aparicién de complicaciones respiratorias.
Conclusiones: la seleccion adecuada de los agentes anestésicos, el uso de relajantes
musculares no despolarizantes en dosis reducidas, la anestesia epidural combinada
con anestesia general, la retirada precoz del tubo endotraqueal o mascara laringea, la
movilizaciéon precoz y la monitorizacién neuromuscular y cardiorespiratoria son los
elementos fundamentales en el manejo anestésico de este paciente.
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ABSTRACT

Introduction: spinocerebellar ataxia type 2 is an autosomal dominant inherited
disease in which degeneration of the cerebellum and its afferent and efferent
pathways occurs and is characterized by ataxia, dysarthria, dysmetria,
adiadochokinesia, action tremor, painful muscle contractures, early neuropathy,
nystagmus, pyramidal signs, and cognitive, sleep and autonomic disorders.

Patient information: anesthetic management is reported in a patient in which the
main implications of anesthesia are related to neuromuscular degeneration and the
possible occurrence of respiratory complications.

Conclusions: the adequate selection of anesthetic agents, the use of non-
depolarizing muscle relaxants in reduced doses, epidural anesthesia combined with
general anesthesia, early removal of the endotracheal tube or laryngeal mask, early
mobilization and neuromuscular and cardiorespiratory monitoring are the fundamental
elements in the anesthetic management of this patient.
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INTRODUCCION

Las ataxias cerebelosas autosdomicas dominantes son un grupo de trastornos
neurodegenerativos heterogéneos clinica, patoldgica y genéticamente que se
producen por la degeneraciéon del cerebelo y de sus vias aferentes vy
eferentes. (1?3

La ataxia espinocerebelosa tipo 2 (SCA2) es una enfermedad caracterizada
clinicamente por ataxia de la marcha progresiva, disartria, dismetria,
adiadococinesia, temblor de accién, contracturas musculares dolorosas,
neuropatia precoz, enlentecimiento de los movimientos oculares sacadicos
horizontales, hiperreflexia, clonus, signo de Babinsky, trastornos del suefio,
trastornos cognitivos y sintomas y signos disautonémicos.(1:2:3:4:>:)

Las alteraciones neurofisiolégicas mas importantes son la caida de la amplitud
de los potenciales sensitivos, lo que constituye una expresiéon de una
neuropatia sensitiva de tipo axonal y el enlentecimiento en la conduccién de
las vias aferentes, fundamentalmente del sistema dorsal lemniscal, segun los
potenciales evocados somatosensoriales. El enlentecimiento de la velocidad
sacadica maxima es el principal marcador en los pacientes con alteraciones
preclinicas. Las alteraciones del suefio REM y de la via motora determinadas en
estudios polisomnograficos y por estimulacion magnética transcraneal
aparecen muy precozmente en estos pacientes. La resonancia magnética
transcraneal es el estudio de imagen determinante en la SCA2.(!)

El rasgo neuropatoldgico distintivo es una atrofia olivopontocerebelosa precoz
acompanada de degeneracién de las vias somatosensoriales, el talamo, la
sustancia nigra y los cuernos anteriores de la médula espinal.¥

Los investigadores han identificado al segmento cromosdmico 12g23-24.1
como el sitio en el que aparece el gen de la enfermedad (ataxin 2, ATXN2) y la
mutacidn subyacente es una expansion inestable del dominio poliglutaminico
dentro del contenido de la proteina ataxina 2, que es una proteina
citoplasmatica que se encuentra en varios tejidos corporales y poblaciones
neuronales, con una funcidn aun no identificada completamente.**

Las alternativas terapéuticas actuales no disponen de un tratamiento efectivo
que modifique el curso progresivo de la SCA2. Se ha informado que utilizando
tratamientos dopaminérgicos y anticolinérgicos se consigue reducir el temblor,
la distonia y la bradicinesia, mientras que las contracturas musculares
dolorosas se pueden aliviar con magnesio, quinina, mexiletina, relajantes
musculares y amitriptilina.(*?) La rehabilitacién como elemento terapéutico es
una de las principales medidas en el tratamiento fisico de los pacientes con
SCAZ.(1’2’7'8)

INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente masculino de 49 anos de edad, con 72 Kg de peso, con diagndstico de
SCA2 desde hace 19 afios, que acudid6 a la Consulta de evaluacion
preanestésica del Hospital Universitario Clinico Quirdrgico “Arnaldo Milian
Castro” de la Ciudad de Santa Clara, de la Provincia de Villa Clara, por
presentar un adenocarcinoma de recto sigmoides. En la valoracién clinica
preoperatoria se detectaron ataxia, disartria, dismetria, contracturas
musculares dolorosas, neuropatia periférica, hiperreflexia osteotendinosa,
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signo de Babinsky, temblor en miembros superiores y nistagmos ademas de
gastritis crdnica, para la que llevaba tratamiento ocasional con omeprazol o
ranitidina. En la medicacion preoperatoria se recogié la administracion de
vitamina E, baclofeno y amitriptilina mas quimioterapia-radioterapia
preoperatoria por su enfermedad oncolégica y dexametasona como farmaco
antiemético durante la administracion de citostaticos. EI hemograma, el
coagulograma, la analitica quimica, la radiografia de térax, el
electrocardiograma y el ecocardiograma resultaron normales.

En la unidad quirurgica se realizé la medicacién preoperatoria con midazolam
(2 mg), dexametasona (4 mg), ranitidina (50 mg) y antibiético-profilaxis con
cefazolina (1 gr) mas metronidazol (500 mg) por via endovenosa; se
comenzaron la monitorizacidn electrocardiografica continua, la medicion no
invasiva de la tension arterial y la saturacién de oxigeno (Sp0z). Se realizé
anestesia epidural con bupivacaina al 0,25% a través de catéter epidural y se
combind con anestesia general con induccién a base de midazolam (2 mg),
propofol (75 mg), fentanil (150 mcg), lidocaina (75 mg) y vecuronio (4 mg)
por via endovenosa. Tras ventilacion con mascara facial, fraccidén inspirada de
oxigeno (FiO;) de 1 y presion cricoidea, se le colocd una mascara laringea
ProSeal y se ventild6 con maquina de anestesia Fabius a volumen tidal de 7
ml/kg y frecuencia respiratoria de 12 respiraciones por minuto. El
mantenimiento de la anestesia se realizd6 con perfusién epidural continua de
bupivacaina y vecuronio (1 mg) a los 35 minutos de su primera administracién
y ventilacion con una mezcla de oxigeno y aire a una FiO, de 0,4 mas
isoflurano 0,5%. Se le administré ondansetrén (4 mg) intravenoso 15 minutos
antes del cierre de la piel y se revirtié la accién de la benzodiacepina con
flumazenil (1 mg) por via endovenosa. Se comenzé la analgesia preventiva con
dipirona (1,2 gr) por via intramuscular, no se le administraron agentes
anticolinesterasicos y se retird el dispositivo supraglotico en el salén de
operaciones al cumplirse los criterios establecidos para su retirada. Se realizd
reseccion de recto sigmoides y se dejé el recto remanente cerrado con
colostomia terminal en la fosa iliaca izquierda (operacion de Hartmann) en un
tiempo de 95 minutos. En la Sala de recuperacidén se establecié la vigilancia
postoperatoria con monitoraje electrocardiografico continuo y pulsioximetria y
se determinaron los valores de hemoglobina, glicemia, ionograma vy
gasometria. La evolucidén fue satisfactoria.

DISCUSION

La SCA2 es una de las formas de ataxias autosémicas dominantes mas
comunes a nivel internacional. Esta enfermedad alcanza las mayores tasas de
prevalencia y de incidencia en Cuba; tiene una mayor prevalencia en la Regién
Oriental del pais, con predominio en el territorio correspondiente a la Provincia
de Holguin.(?

En el manejo anestésico de los pacientes que padecen SCA2 puede utilizarse
indistintamente la anestesia general o la regional segun las exigencias del
procedimiento quirdrgico. Los bloqueadores neuromusculares despolarizantes
como la succinilcolina no deben utilizarse por el riesgo de producir
hiperpotasemia en estos pacientes que presentan una degeneracion
neuromuscular, mientras que los relajantes musculares no despolarizantes

Esta revista esta bajo una licencia Creative Commons Atribucién/Reconocimiento-NoComercial 4.0 Internacional — CC BY-NC 4.0 163



Acta Médica del Centro / Vol. 17 No. 1 Enero-Marzo 2023

pueden utilizarse en dosis restringidas y con monitorizacion de la funcién
neuromuscular porque estos pacientes presentan una sensibilidad
incrementada a estos farmacos. 1911

La anestesia general utilizando agentes intravenosos o inhalatorios volatiles
puede ser utilizada, pero existen controversias en este sentido. La anestesia
intravenosa total (TIVA) con propofol puede ser utilizada en las dosis correctas
establecidas, pero debe evitarse la infusion prolongada por el posible riesgo de
aparicion del sindrome de infusion por propofol en estos pacientes.'V) Las
enfermedades poliglutaminicas, como la SCA2, se caracterizan por un creciente
déficit energético a nivel neuronal debido a la alta demanda de ATP que exige
la degradacién de las proteinas mal plegadas por la expansion
poliglutaminical’® y el propofol en infusién prolongada puede interferir con la
fosforilacion oxidativa y desacoplar la cadena respiratoria mitocondrial, lo que
puede generar un desbalance en la demanda energética.!?) Una TIVA con
propofol en las dosis recomendadas para un tiempo quirdrgico de 95 minutos
puede ser ejecutada de forma segura. La administracién de agentes
halogenados no estd contraindicada en este tipo de pacientes, pero puede
provocar una disminucion reversible de los niveles de GMPc. en el cerebelo y
afectar los mecanismos de control de la actividad motora ademas de inducir la
liberacion de calcio del reticulo sarcoplasmico y endoplasmico y producir la
exacerbacién de los sintomas motores.**) La fuga del calcio provocada por los
anestésicos volatiles tiene lugar a través de los canales IP3R y RyR con
deplecion de los depdsitos intracelulares de los reticulos sarcoplasmico y
endoplasmico; no esta totalmente claro el papel que desempefa la inhibicidn
de los canales de calcio en los efectos del sistema nervioso central de los
anestésicos inhalatorios.(!®) Hasta la fecha no existe un consenso oficial
establecido sobre el manejo anestésico de los pacientes con SCA2 y otras
ataxias y existen diversas tendencias, pero la anestesia debe enfocarse en la
seleccidén y la utilizacidn correcta de los agentes anestésicos, en seleccionar
blogqueadores neuromusculares no despolarizantes usandolos en dosis menores
y en establecer monitorizacion completa. En el paciente que se informa se opté
por la anestesia epidural continua con bupivacaina combinada con anestesia
general endotraqueal, se utilizé vecuronio en dosis reducidas como relajante
muscular no despolarizante y se utilizéd isoflurano en concentraciones muy
bajas sin que existiera exacerbacion de los sintomas motores en el
postoperatorio.

Puede utilizarse medicacidon preoperatoria con sedantes y para prevenir la
aspiracion pulmonar del contenido gastrico pueden utilizarse omeprazol o
ranitidina para elevar el pH gastrico o metoclopramida como agente
procinético. El 6xido nitroso no es recomendable utilizarlo por sus efectos
neurotdxicos.®1%1Y) | 5 induccidn de la anestesia general puede realizarse en
secuencia rapida y modificarla, con presidon cricoidea, preoxigenacién vy
ventilacidon con mascarilla a presidn positiva bien suave, para prevenir el riesgo
de aspiracién. La monitorizacion de la profundidad anestésica con el indice
bispectral (BIS) es util para conseguir tiempos de recuperacién rapidos tras la
anestesia general.!?) El manejo de la via aérea y el uso de sangre y sus
derivados no estan sujetos a recomendaciones especiales. !

Los pacientes con SCA2 pueden tener alteraciones en la funcion respiratoria y
los patrones mas afectados son las alteraciones de la capacidad vital y el
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incremento del indice FEV1/PEF (FEV; es el volumen de aire espirado durante el
primer segundo de una espiracidn forzada después de una inspiracion completa
y PEF es la tasa de flujo espiratorio pico, que es el mayor flujo que se alcanza
durante una maniobra de espiracion forzada). El incremento de este indice se
debe a la reduccion del PEF, lo que denota una alteracién funcional de vias
respiratorias de gran calibre. Otras alteraciones encontradas en estos
pacientes han sido la disminucién de la presidon inspiratoria maxima, de la
presidon espiratoria maxima y de la ventilacion pulmonar voluntaria maxima, lo
gue unido a la disminucién de la capacidad vital sugiere una afectacion de la
coordinacién de los musculos inspiratorios y espiratorios.(*%)

La degeneracidn cerebelosa y del tallo cerebral y la disfuncion auténoma
pueden influir en las alteraciones respiratorias encontradas en estos pacientes.
El cerebelo desempena un papel en el control voluntario de la respiracion y los
nucleos cerebelosos internos amplifican las respuestas respiratorias hacia los
quimiorreceptores y los mecanorreceptores, fundamentalmente ante esfuerzos
respiratorios grandes. La degeneracién del tallo cerebral, en el que se
encuentra situado el centro respiratorio, ofrece un papel adicional a la
espirometria como biomarcador funcional del proceso degenerativo de estas
estructuras. Otra explicacibn que puede contribuir a las alteraciones
respiratorias de pacientes con SCA2 es la degeneracion autondmica de fibras
simpaticas y parasimpaticas que controlan la respiracién. Las fibras simpaticas
proceden de los ganglios paravertebrales T3 a T6, mientras que las
parasimpaticas forman parte de los nervios vago y glosofaringeo, los que
conducen informacion sensitiva al centro respiratorio.(lz) En estos pacientes
también se ha sefialado un aumento de la incidencia del sindrome de apnea del
suefio.*?

Las cirugias abdominales y cardiotoracicas son las que generalmente
comportan mayores riesgos de complicaciones respiratorias por la disfuncién
diafragmatica postoperatoria que las acompafia. En los pacientes con SCA2 se
consideran, como lo hacen otros autores, ¥ las técnicas anestésicas regionales
Unicas o combinadas con anestesia general endotraqueal y puede utilizarse, si
es posible, la mascara laringea con drenaje gastrico. El uso de la mascara
laringea es controversial en este tipo de cirugia porque la duracion maxima de
su utilizacion no ha sido establecida y, si se toma en cuenta la posibilidad
existente de no poder realizarse una intervencién quirurgica definitiva, se opta
por utilizar una mascara laringea con drenaje gastrico con la posibilidad de
establecer un cambio de conducta transoperatoria si las condiciones asi lo
exigieran. La reseccion abdomino-perineal no fue posible, se realizd reseccion
de Hartmann y se pudo culminar con éxito la intervencidén quirdrgica utilizando
la mascara laringea, que fue retirada al final de la intervencion. Tras la cirugia
se debe favorecer la retirada precoz del tubo endotraqueal o el dispositivo
supraglotico y se puede utilizar la ventilacidn mecanica no invasiva, junto con
fisioterapia y analgesia multimodal preventiva, con la finalidad de mejorar el
volumen corriente y favorecer la tos y la deambulacién temprana.*®

La anestesia regional (espinal, epidural, bloqueos nerviosos) puede utilizarse
cuando su empleo sea posible (se evitara alcanzar altos niveles sensitivos para
no potencializar los cambios autondmicos) y siempre sera un arma a favor por
las posibles alteraciones respiratorias que pueden presentar estos pacientes y
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su disminucién de fuerza muscular, lo que constituye un biomarcador funcional
de progresién de la enfermedad. (11115

Los cuidados postoperatorios deben ir encaminados a la vigilancia de la funcion
neuromuscular y cardiorespiratoria con electrocardiografia continua,
gasometria, capnometria y pulsioximetria.

La fisioterapia preoperatoria, la espirometria de incentivo preoperatoria, la
movilizacién precoz postquirdrgica, la analgesia preventiva y la instauracion
rapida de un régimen intensivo de rehabilitacion fisica postquirdrgica (gimnasia
respiratoria, espirometria de incentivo postoperatoria, rehabilitacion fisica,
ejercicios yoga) evitan complicaciones postoperatorias, favorecen Ia
recuperacion y previenen la atrofia muscular secundaria. (112

Estos pacientes deben ser vigilados en el postoperatorio en unidades de
cuidados intermedios o intensivos.

La seleccion adecuada de los agentes anestésicos, el uso de relajantes
musculares no despolarizantes en dosis reducidas, la anestesia epidural
combinada con anestesia general, la retirada precoz del tubo endotraqueal o
mascara laringea, la movilizacion precoz y la monitorizacidn neuromuscular y
cardiorespiratoria son los elementos fundamentales en el manejo anestésico de
pacientes con SCA2.
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