Retencion de Liguidos o Edema en el Sindrome de
Prader-Willi

Por: Dra. Linda M. Gourash, pediatra de amplia experiencia en la rehabilitacion de
pacientes con Sindrome de Prader Willi hospitalizados (Pittsburgh Partnership) y miembro
del Comité Clinico Asesor, PWSA-USA.

Normalmente, la retencién de liquidos se aprecia primero en la hinchazon de la parte
inferior de las piernas. En el Sindrome de Prader Willi (SPW) ésta es una valiosa sefial de
advertencia de que un control de peso insuficiente esta afectando la salud de la persona.
La retencion de liguidos en SPW es, a menudo, un signo de menor capacidad respiratoria
debido al exceso de peso (hipoventilacién por obesidad).

Con el excesivo peso, los problemas respiratorios se desarrollan primero durante el
suefio, y pueden estar presentes durante afios sin que aparentemente haya otros
sintomas de que algo va mal. Aunque el edema es a menudo el primer signo clinico de
hipoventilacion por obesidad, con frecuencia pasa desapercibido. La razon puede ser la
dificultad de detectarlo, tanto en nifios como en los adultos, especialmente obesos.

Una manera util de describir este tipo de edema es por el tacto: la grasa se vuelve “dura”
a medida que aumenta la turgencia (o firmeza) de la parte baja de las piernas o
(normalmente después) del abdomen. La comparacion mediante el tacto, de los tejidos de
las extremidades superiores con la parte baja del cuerpo, puede ayudar a demostrar una
mayor densidad de los tejidos en la parte inferior del cuerpo.

Normalmente, el nivel de firmeza de los tejidos se percibe con claridad en las rodillas,
muslos, caderas, cintura e incluso mas arriba. Este hecho es menos apreciable en nifios,
gue sin embargo, pueden estar bastante afectados por la retencién de liquidos y
ventilacion insuficiente.

En ausencia del uso de diuréticos, el nivel de edema se corresponde bastante bien con la
gravedad de la hipoxia (baja oxigenacion) nocturna. Por consiguiente, la deteccion de un
grado menor de edema en rodillas 0 muslos es especialmente importante como un aviso
temprano de problemas cardiopulmonares.



Estos pacientes tienen tipicamente una saturacion de oxigeno normal durante el dia, pero
en pruebas realizadas durante periodos de ejercicio, las pulsaciones del oximetro
mostraran a veces una desaturacion.

En presencia de cualquier edema reconocible, los problemas de oxigeno nocturnos
(niveles inferiores a 92%) normalmente son muy comunes, y pueden presentarse durante
la noche sin que existan episodios de apnea nocturna.

La menor resistencia o capacidad para hacer ejercicio puede también ser un signo de
hipoventilacion por obesidad. Sin embargo, es dificil distinguir este escaso nivel de
resistencia del poco interés por el ejercicio que a menudo manifiestan las personas con el
sindrome.

Las familias no siempre perciben los sintomas, ya que los nifios pequefios se muestran
aparentemente capaces de continuar con sus actividades normales mientras mantienen
su energia. De forma similar, dormir sentado con muchas almohadas, la ortopnea y los
sintomas de la apnea obstructiva del suefio (SAOS - Sindrome de Apnea Obstructiva del
Suefio) se encuentran presentes sélo a veces.

El aumento rapido de peso en una persona con SPW que no se explica por un
mayor acceso a la comida puede ser también la primera sefial de retencién de
liquidos

Complicaciones: El edema presente desde hace mucho tiempo tiene como resultado
cambios crénicos en el tejido de la parte inferior del cuerpo, incluyendo piernas y
abdomen. La consiguiente estasis venosa y dafio linfatico predispone el tejido a las
Ulceras, trombosis y celulitis (infeccion de tejidos).

La intervencion para mejorar las condiciones subyacentes de la hipoventilacion por
obesidad es esencial para evitar dafos irreversibles en el sistema venoso y linfatico de la
parte baja de las piernas. No hay duda de que el rasgo tipico del SPW de rascarse y
pellizcarse la piel, aunque en otras partes del cuerpo normalmente no se traduce en
infecciones, es un factor que contribuye a tener episodios de celulitis en las piernas.

Las sefales de infeccion del tejido edematoso pueden ser dificiles de distinguir en las
personas muy obesas. Las piernas a menudo estan ya cronicamente hinchadas, duras
(piel més densa y dura) y decoloradas, incluso sin infeccion. Es esencial un estrecho
examen diario de las piernas por los cuidadores en busca de cambios en la apariencia o
al tacto.

Los pacientes con SPW no siempre tienen dolor o fiebre. Algunos casos de celulitis, si se
diagnostican enseguida, pueden ser tratados con antibidticos orales. No se recomienda el
uso preventivo de antibiéticos para no inmunizar a las bacterias. Sin embargo, los
antibidticos intravenosos pueden ser necesarios en los casos graves, especialmente si
hay evidencia de infeccidn del sistema (fiebre o malestar).

En todos los casos, se debe intentar identificar el organismo que produce la infeccién,
pero no siempre es posible. Mantener e incrementar la actividad fisica y tener las piernas
en alto mientras el paciente est4 sentado son medidas accesorias Utiles en el manejo de
estos dificiles problemas.



La celulitis y la trombosis venosa superficial no son razones para limitar la actividad, mas
bien lo contrario. Los pacientes que han dejado de caminar por cualquier razon tienen un
mayor riesgo de presentar estados tromboembadlicos (coagulos de sangre) y las medidas
profilacticas de anticoagulacion deberian considerarse.

Manejo del Edema

Las técnicas de presion directa en las piernas o el uso de medias de compresion parecen
ser de poca ayuda, a menos que formen parte de un completo protocolo médico para el
tratamiento del edema linfatico. En algunos casos, las vendas elasticas pueden ser
contraproducentes, causando la rotura de los tejidos por la presion o dificultando la
pérdida de liquidos.

La rehabilitacion hasta alcanzar cierto nivel de actividad fisica es la mayor
prioridad. Andar y caminar sin el uso de diuréticos es muy efectivo para movilizar
los fluidos y producir una diuresis natural.

Esto significa que los liquidos previamente contenidos en los tejidos regresan a las venas
(gracias a la accién de los masculos que se contraen), vuelven al corazén y se eliminan
por los rifiones. A veces en dias de mayor actividad hay pruebas de un aumento en la
frecuencia de la orina, y la rapida pérdida de peso puede documentarse pesandose
diariamente. Esta pérdida de peso puede ser impresionante (hasta 2 kilos al dia) en las
personas con edemas masivos. Las pérdidas de 0,5 kg/dia son mas caracteristicas, este
efecto puede retrasarse durante semanas en los pacientes mas enfermos.

Ademas de mover los liquidos, el aumento de la actividad fisica por si sola puede
reducir en gran medida e incluso eliminar el oxigeno pobre y la apnea obstructiva del
sueflo que causa el edema. A veces puede ser conveniente tratar estos problemas
independientemente con CPAP o BIiPAP (dispositivos para ventilacion mecéanica no
invasiva), pero con frecuencia no es necesario si la persona es capaz de emprender un
programa de mayor actividad diaria.

Usar oxigeno sin ventilaciéon asistida (CPAP o BIiPAP) es peligroso, ya que las
personas con SPW pueden perder su energia para respirar al suministrarles oxigeno y
pueden morir de una retencion de CO2. Con frecuencia, éste es un cambio sutil en el
empeoramiento de la hipoventilacién que puede desarrollarse en horas o dias.

El uso abusivo de oxigeno y de diuréticos son los dos errores mas comunes y
peligrosos en el tratamiento de las personas con hipoventilacion por obesidad y
edema.

Incluso las personas que estan muy afectadas por su obesidad y que tienen pobres
niveles de oxigeno deben empezar a moverse, incluso si al principio sélo se trata de unos
cuantos pasos al dia. El uso de un andador es de gran ayuda para los pacientes enfermos
gue han sido muy sedentarios.

A base de gran cantidad de animos e incentivos, las personas con SPW pueden ser
persuadidas a caminar mas tiempo cada dia, con el objetivo de 1 hora al dia (en dos
sesiones mas cortas), experimentando casi siempre una gran mejoria de sus edemas. Si
la hinchazon de las piernas ha estado presente durante afios, a menudo cierta hinchazén



de la parte inferior de las piernas puede persistir, debido al dafio de las venas y del
sistema linfatico. Por lo tanto, la intervencion temprana es lo mejor.

Notas para los Médicos

« Normalmente hay ausencia de edema con févea incluso si hay edema masivo.

« Las irreqularidades en radiografias de pecho e incluso en ecocardiografias son un
hallazgo reciente, tiempo después de que el paciente se encuentre bastante
afectado.

« La etapa final de la hipoventilacion por obesidad incluye fallo cardiaco con
hipertension pulmonar y, con menos frecuencia, cierta disfuncion ventricular
izquierda. Por esta razén, a pesar del edema masivo de los tejidos, el edema
pulmonar no forma parte del cuadro clinico caracteristico. Intentar la movilizacion
del paciente es més efectivo y menos peligroso que los diuréticos.

o Celulitis: Las irregularidades en el recuento de glébulos blancos en sangre, la
fiebre, el dolor o las mediciones de los registros de inflamacion pueden ser
enmascarados o retrasados, incluso cuando existe infecciones graves. Los
antibioticos orales, a veces en combinacion con agentes antihongos (como el
fluconazol), son generalmente eficaces.

Texto traducido por T. Travesedo y adaptado por AMSPW para uso en su sitio web con la
autorizacion de la autora Dra. Linda M. Gourash. El documento original puede encontrarse
en IPWSO Wavelength Vol.1 January 2008 Newsletter for Parents and Proffesionals.




