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RESUMEN

El sindrome de Gilbert es una enfermedad benigna y hereditaria causada por la deficiencia relativa de la enzima glucuronil transferasa que
es la causa mas comun de hiperbilirubinemia congénita y que manifiesta clinicamente con ictericia, que puede aparecer antes, durante o
después de la anestesia. Presentamos el manejo anestésico del caso de un paciente joven con sindrome de Gilbert que fue intervenido
de amigdalectomia bajo anestesia general. Los farmacos y medicamentos anestésicos que utilizan esta enzima para su metabolismo o
excrecion deben ser evitados para minimizar el estrés hepatico durante el periodo perioperatorio y permitir una conduccion segura de la
anestesia y evitar la icteria en estos pacientes.
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ABSTRACT

Gilbert syndrome is a benign and hereditary disease caused by the relative deficiency of the enzyme glucuronyl transferase which is the
most common cause of congenital hyperbilirubinemia and which manifests clinically with jaundice, which may appear before, during or after
anesthesia. We present the anesthetic management of the case of a young patient with Gilbert's syndrome who underwent laparoscopic
cholecystectomy under general anesthesia. Anesthetic drugs and drugs that use this enzyme for its metabolism or excretion should be
avoided to minimize hepatic stress during the perioperative period and allow safe conduction of anesthesia and avoid jaundice in these

patients.
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INTRODUCCION

La bilirrubina se forma a partir de la descomposicién del grupo hem.
La concentracion plasmética de bilirubina no conjugada viene
determinada por: a) la velocidad con que la bilirubina recién produ-
cida penetra en el plasma, y b) la velocidad con que es captada por
el higado®. Se han descrito tres trastornos hereditarios familiares
caracterizados por diferentes grados de hiperbilirubinemia no conju-
gada. Ig\ mas frecuente de estos trastornos es el sindrome de
Gilbert.

El sindrome de Gilbert es una enfermedad benigna con aumento de
la bilirubina indirecta y se manifiesta clinicamente ictericia, que
puede aparecer antes, durante o después de la anestesia. Es un
trastorno hereditario del metabolismo de la bilirrubina hepatica que
ocurre en la poblacién con una frecuencia que va del 2 al 13%"y
siendo mas frecuente en los hombres. La condicion es causada por
la deficiencia relativa de la glucuronil transferasa y la mala absorcion
de la bilirubina no conjugada por los hepatocitos.* Muchos farma-
cos anestésicos metabolizados en el higado a través de esta via
pueden potencialmente acumular conduciendo a resultados adver-
sos. A pesar de la incidencia significativa, los informes sobre el
manejo anestésico de los pacientes con sindrome de Gilbert son
pocos.

Correspondencia: Paola Caceres Gaibor.

Hospital San Francisco de Quito — Ecuador

Teléfonos: Ext: /0984421243 / crgc86@hotmail.com
Rev. Ecuat. Pediatr. 2016; 17 (2), 45-47

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 17 anos de edad de 62 kg y con una estatu-
ra de 167 cm, con antecedentes de sindrome Gilbert diagnosticado
a los 10 afios, sin antecedentes quirdrgicos, no alergias a medica-
mentos ni habitos toxicos, ingresado para realizarse amigdalectomia
por hipertrofia de amigdalas bajo anestesia general. El abordaje
preanestésico por cirugia programada fue ayuno de 8 horas sin
medicacion preanestésica. En la sala de operaciones paciente
ingresa anictérico, se realiza monitorizacion  basica no invasiva
continua con oximetria de pulso, frecuencia cardiaca, electrocardio-
grama derivacion Il presion arterial no invasiva y capnografia, encon-
trandose dentro de la normalidad.

Acceso venoso en miembro superior izquierdo con vasofix safery
18G, puncidn unica con infusion de solucion de lactato ringer,
preoxigenacion con oxigeno 80% con mascara por 3 minutos 2
litros/minuto.

Induccidn anestésica con remifentanil (0.25mcg/kg/minuto), propo-
fol (120 mg) rocuronio (35 mg) obtenido plano anestésico se proce-
de a intubacion traqueal con un tubo endotragueal 7 mm de diame-
tro con CUFF,

Mantenimiento anestésico a base de sevofluorane al 1.5%, remifen-
tanil 0.25mcg/kg/minuto, ventilacion controlada mecanicamente,
profilaxis antibidtica con cefazolina prevencion antiemética con
dexametasona (4mg) y ondasetron (4 mg), proteccion gastrica
omeprazol (40 mg),analgesia ketorolaco (60 mg) y fentanilo (60 mg )
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Terminado procedimiento quirdrgico se realiza reversion del
blogueo neuromuscular con atropina Tmg y neostigmina 2mg
intravenosa posteriormente extubacion traqueal. En la unidad de
cuidados post anestésicos paciente permanece hemodinamica-
mente estable, sin signos de hiperbilirrubinemia post estrés quirdr-
gico, no nausea ni vomito y fue dado de alta sin complicaciones.

DISCUSION:

El sindrome de Gilbert es una forma de ictericia hereditaria no
hemolitica; Se transmite por patrén autosémico dominante’  Una
buena comprension de la patofisiologia y los factores precipitantes
del sindrome de Gilbert es necesaria para la administracion segura
de la anestesia. La cirugia y la anestesia son eventos estresantes,
por lo que existe la posibilidad de que la bilirrubina pueda aumentar
en el |oostoperatorio.5 Aungue el sindrome de Gilbert ha sido
reconocido como una causa importante de ictericia postoperatoria,
la reabsorcion del hematoma grande vy la transfusion de sangre
siguen siendo las causas mas importantes de ictericia postopera-
toria.

Muchos farmacos son metabolizados o biotransformados  por
varias enzimas, incluida la glucuronil transferasa, en el higado. El
sindrome de Gilbert puede causar potencialmente tales drogas,
que utilizan estas enzimas para su metabolisqwo y excrecion final,
para acumular y conducir al resultado adverso.

El sindrome de Gilbert se diagnostica clinicamente por sus caracte-
risticas, factores precipitantes, duracion de la enfermedad. El
diagndstico se confirma dando fenobarbital que alivia la ictericia y el
acido nicotinico IV que lo agrava. La ictericia suele ser leve (bilirrubi-
na inferior a 6 mg / dl) y otras pruebas de funcion hepatica son
normales. Se ha encontrado que las mujeres que toman pildoras
anticonceptivas orales no tienen sintomas ya que las hormonas
sexuales inducen esta enzima.”  Por la misma razén, el embarazo
parece tener un efecto protector. Esto podria explicar la preponde-
rancia masculina. Es obvio que la deficiencia relativa de glucuronil
transferasa” aumentarfa el nivel de bilirubina no conjugada en la
sangre que produce ictericia clinica, que es visible sdlo cuando la
bilirubina es superior a 3 mg / dl en el suero.

Cualquier estrés puede agravar los sintomas del sindrome de
Gilbert, por elemplo, el ayuno, la cirugia, la infeccion, el gjercicio, la
fatiga, el consumo de alcohol y la menstruacion!  Los sintomas
pueden ir desde ictericia clinica hasta nauseas, malestar e incomo-
didad en el hipocondrio derecho o incluso dolor abdominal. Dado
que los acidos grasos compiten con la bilirrubina no conjugada en
el higado, cualquier periodo de ayuno prolongado puede inducir
sintomas. La ictericia postoperatoria en pacientes sometidos a
cirugia oral debido al estrés de la ingesta reducida de calorias

también se ha informado’""°

El propofol se eligid sobre tiopentona o ketamina, ya que es
metabolizada tanto por el higado como por el rifidn, 1o que propor-
ciona un margen de seguridad. Ademés, la tiopental y la ketamina
alteran las funciones hepaticas de una manera dependiente de la
dosis! """ Por lo tanto, resulta dfficil detectar las causas de la
ictericia postoperatoria.

El fentanilo se considerd seguro ya que su efecto, después de una

sola dosis en bolo, se termina por la redistribucion al misculo ya la
grasa. El metabolismo subsiguiente es principalmente por N-desal-
quilacion a norfentanilo y su hidroxilacion junto con norfentanilo.
Remifentanil es una alternativa més segura debido a su ultra-corta
duracion de accion y su metabolismo por esterasa de sangre vy
tefido. Aungue no hay evidencia en la literatura sobre la prolonga-
cion de otros relajantes musculares a pesar de la prevalencia
generalizada del sindrome de Gilbert, atracurium fue preferido
debido a su degradacion Hofmann y hidrdlisis de éster. Mivacurium
y Cisatracurium podrfan haber sido las otras alternativas mas
seguras debido a su via metabdlica similar.”

Elisoflurano se considerd mas seguro (<0,2% metabolizado por el
higado),” ya que preserva el flujo sanguineo hepatico. Se utilizan
analgésicos antiinflamatorios no esteroidales para la analgesia
postoperatoria. El paracetamol y la morfina fueron especificamente
evitados. Aungue el paracatamol no es metabolizado por la glucu-
ronil tramsferasa,16 es metabolizado por otra enzima, también
deficiente en algunos casos del sindrome de Gilbert o que hace
que estos pacientes sean susceptibles al riesgo potencial de
toxicidad del paracetamol. La morfina también puede ejercer un
efecto prolongado en el sindrome de Gilbert, ya que se metaboliza
por conjugacion en el higado utilizando la enzima deficiente en
estos casos. '"®

CONCLUSION:

El sindrome de Gilbert es una enfermedad benigna y hereditaria
causada por la deficiencia relativa de la enzima glucuronil transfera-
sa que es la causa mas comun de hiperbilirubinemia congénita y
que manifiesta clinicamente con ictericia, que puede aparecer
antes, durante o después de la anestesia.

En el manejo anestésico se debe tomar en cuenta los medicamen-
tos anestésicos y farmacos que utilizan esta enzima para su
metabolismo o excrecion ya que se debe evitados o se debe hacer
un ajuste de dosis que sea segura para minimizar el estrés hepati-
co durante el periodo perioperatorio y permitir una conduccion de
anestesia adecuada evitando asf la icteria o problemas hepaticos
en estos pacientes.

La anestesia puede administrarse con seguridad en el sindrome de
Gilbert, siempre que las implicaciones de la deficiencia relativa de
la glucuronil transferasa en el metabolismo y la excrecion de farma-
cos se entiendan bien. Para prevenir resultados adversos,
debemos tratar de evitar especificamente el estrés perioperatorio y
asegurar una hidratacion adecuada.
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