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MANEJO ANESTESICO EN EL PACIENTE PEDIATRICO
CON ACIDEMIA PROPIONICA
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Servicio de anestesilogia. Hospital Universitario Vall de Hebron

OBJETIVO

La Acidémia Propidnica es una enfermedad metabdlica hereditaria (EMH) de muy baja incidencia.
A partir del momento en que se indica, en algunos casos, el transplante hepéatico con el objetivo de
mejorar su pronéstico y la calidad de supervivencia, se revisa y actualiza su manejo anestésico.

CASO CLINICO

Del 2013 al 2015, son tres pacientes de 4, 6 y 7 afios afectos de AP que requirieron trasplante
hepatico en nuestro centro.

El mantenimiento previo se basa en una dieta estricta baja en proteinas pero con aporte calérico
suficiente, correccién de las alteraciones metabdlicas, eliminaciéon de sustancias téxicas,
administracién de L-carnitina y antibioticoterapia. Es importante disminuir el periodo de ayuno y dar
un aporte de glucosa para evitar el catabolismo. La evaluacion funcional previa para descartar
miocardiopatia y permitir una situacion clinica éptima.

DISCUSION

La AP es un defecto congénito del metabolismo de los aminoacidos ramificados de herencia
autosémica recesiva, en el que la actividad de la propionil-CoA carboxilasa es deficiente en el
higado y otros tejidos. Como consecuencia, se produce acumulo intramitocondrial de que se
metaboliza por otras vias, de AP en todo el organismo y secudariamente hiperamonemia

La cirugia puede ser causa de descompensacién por lo que la preparacion prequirdrgica es
sumamente importante, manteniendo al nifio en una fase 6ptima,en este caso, antes y durante el
transplante, El trasplante es preferiblemente,por este motivo de donante vivo ya que permite una
preparacion adecuada.



