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Summary 

Particularity of anesthetic management of a pacient with  
glycogen storage disease type Ib 

The objective was to present one rare case report of 21 year-old patient with type Ib 
glycogen storage disease (GSD) and Crohn disease, who was admitted to Wolfson Medical 
centre and scheduled for right hemicolonectomy and to discuss the particularity of anesthetic 
management of the patients with GSD.  
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Rezumat 
Prezentarea cazului clinic al pacientei de 21 ani cu glicogenoză tip Ib şi maladia Crohn, 

care a fost admisă în Wolfson Medical Centre, Israel, pentru rezecţie de hemicolon drept şi 
discutarea particularităţilor de management ale anesteziei în cazurile pacienţilor cu glicogenoză. 

Cuvintele cheie: acidoza, glicogenoza, lactică, hipoglicemia, anestezia 
   
Actualitate  
Glicogenozele sau Glycogen storage diseases (GSD) reprezintă o grupă separată de 

patologii metabolice, care sunt cauzate de lipsa sau incompetenţa ereditară a anumitor enzime, ce 
afectează metabolismul glicogenului la nivelul musculaturii scheletice, ficat, rinichi şi alte 
ţesuturi [1, 6]. 

Conform datelor de literatură se disting peste 12 forme de GSD în dependenţă de enzima 
afectată. GSD tip Ib este cauzat de carenţa glucose-6-phosphatase translocase şi ca rezultat 
glucose-6-phosphate, productul final al glicogenolizei, nu poate fi transportat pe suprafaţa 
internă a  reticolului endoplasmatic [1, 2, 16]. GSD tip Ib este o variantă a glicogenozei Ia (Von 
Gierke’s disease), cea din urmă se caracterizează prin deficienţa glucose-6-phosphatazei. 
Manifestările clinice ale GSD tip I includ în sine hepatomegalia, hipoglicemia, retardul fizic şi 
mental, diateze hemoragice, hiperlipidemia, hiperuricemia, acidoza lactica [3, 5].  

Datorită incidenţei reduse a GSD literatura de specialitate la capitolul managementului 
anestezic al bolnavului cu glicogenoză nu dispune de volumul plin de informaţie, care ar oferi un 
protocol unanim acceptat de conduită intraanestezică şi la etapa postoperatorie.  

Cazul clinic propus discuţiei scoate în evidenţă problemele majore ale pacientului suferind 
de GSD tip Ib care pot interveni în perioada perioperatorie.  

Cazul clinic 
Pacienta 21 ani, 43 kg cu retard mental moderat, retard fizic a fost internată în Wolfson 

Medical Centre, Israel pentru rezecţie de hemicolon pe dreapta în mod programat, indicaţiile 
pentru intervenţie chirurgicală fiind maladia Crohn la nivelul colonului ascendent şi prezenţa 
stenozelor şi a clinicii de subocluzie. 

Pacienta, deşi era supusă unui control rigid dietetic, a suportat pusee repetate de 
hipoglicemii, convulsii şi ca rezultat leziuni cerebrale manifestate prin retard mental. Alte 
manifestări clinice au inclus hepatosplenomegalia, acidoza lactică cronică (lactat >6mmol/l cu un 
pH 7,28), infecţii cronice recurente cum ar fi pneumoniile, stomatitele, gastroenteritele.  

La examenul obiectiv pacienta cu aspect caşectic, labilă emoţional. Semnele vitale în 
limitele normei cu excepţia sindromului algic la palparea abdomenului. Ficatul proieminează cu 
5 cm de sub rebordul costal şi splina cu 2cm. Hemograma relevă uşoară anemie  (Hb - 10.3 
mg/dl, cantitatea de trombocite în limitele normei şi parametrii coagulabilităţii sanguine la fel. 

Concentraţia serică a glucozei a fost de 78mg/dl, electroliţii serici normali cu excepţia K 
seric, care era la limita inferioară a normei.    
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Ro-grafia toracică fără semne de afectare pulmonară, colonoscopia a depistat ulcere 
multiple la nivelul colonului ascendent şi stenoze pronunţate, hiperemia mucoasei colonului 
transvers şi descendent cu ulcere unice.A fost programată rezecţia colonului ascendent şi 
aplicarea anastomozei iliotransversale.  

Pregătirea preoperatorie a inclus în sine clistere evacuatorii şi purgative, post alimentar 8 
ore pentru substanţele solide şi 2 ore pentru lichidele transparente. A fost instituită perfuzia cu 
ser glucozat 5% pe parcursul postului în volum de 80ml/h. Premedicarea a fost asigurată cu 
Lorazepam 5mg  înainte de somn.  

Monitoringul intraoperator a inclus ECG în trei derivaţii standard, TA invazivă prin artera 
radială, pulsoximetria, EtCO2, termometria prin plasarea termometrului în rinofaringe, CVP prin 
cateterul central montat în v. Jugulară internă dextra.  

Inducţia în anestezie a fost efectuată cu Midazolam 1 mg, Propofol 2mg/kg, Fentanil 
15μg/kg, Esmeron 1 mg/kg. Intubare orotraheală a fost efectuată făra careva dificultăţi tehnice 
din prima încercare cu tub gomflabil Portex 6,5 mm ID şi instituită ventilaţia mecanică 
pulmonară în regim volum control cu un VT de 10 ml/kg, RR – 12/min şi PEEP 4 cm H2O. 

Anestezia a fost menţinută cu Protoxid de azot 60% în oxigen, Sevofluran 2,5%. 
Miorelaxarea a fost menţinută cu Esmeron. Preoperator s-a administrat Cefuroxim în doză de 30 
mg/kg şi Gentamicină 2mg/kg. După protezarea căilor respiratorii şi instituirea ventilaţiei 
pulmonare a fost punctată artera radială cu branulă 20G pentru monitorizarea invazivă a TA şi a 
fost montat cateterul central în vena jugulară internă 7F-18 cm prin abord anterior, CVP 7 cm 
H2O.   

Pe tot parcursul intervenţiei chiruricale suportul volemic a fost asigurat cu ser standard, ser 
glucozat 5% şi soluţii Ringher lactat. Tempul infuziei 7-10ml/kg/h cu monitorizarea debitului 
urinar şi restituirea pierderilor intraoperatorii.  

Intraoperator mostrele de sânge arterial au fost colectate în vederea monitorizării nivelului 
glicemic şi parametrilor echilibrului acido-bazic. Variaţiile glicemiei au fost în limitele normei, 
pH 7,28-7,24 iar lactatul seric la finele intervenţiei chirurugicale a fost de 8 mmol/l, dificitul de 
baze – 12 mmol/l.  

Postoperator pacienta ventilată mecanic a fost trasferată în sala de trezire, unde, la 
restabilirea tonusului muscular, reflexelor şi a cunoştinţei a fost detubată. Perioada 
postioperatorie precoce a decurs fără incidente şi ulterior pacienta a fost transferată pe terapie 
intensivă. Postoperator analgezia a fost asigurată cu Morfină (PCA), doza maximă orară de 6 mg. 
La a doua zi postoperator sindromul algic se menţine, abdomenul balonat, uşor tensionat,  
sensibil la palpare, garguimentele intestinale nu se epreciază. Staza gastrică se menţine pe tot 
parcursul şi se exteriorizează prin sonda nazogastrică. 

La a 4-a zi postoperator abdomenul se menţine balonat, dureros la palare şi apar primele 
semnele de iritare peritoneală, peristaltismul intesinal nu se apreciază. Este suspectată dehiscenţa 
de anastomoză motiv pentru care se recomanda efectuarea total body scan, care pune în evidenţă 
colecţii intraabdominale şi lichid pe flancul drept al abdomenului. Pacienta este preluată în sala 
de operaţie şi supusă laparotomiei repetate. În cadrul intervenţiei a fost aplicată stoma 
bilumenală şi drenată cavitatea peritoneală. Pacienta postoperator este supravegheată în unitatea 
de terapie intensivă şi la a 3-a zi de evoluţie, care a decurs fără incidente, este transferată pe 
secţie chirurgicală.  

Discuţii  
Glycogen storage diseases apar ca rezultat al dificitului ereditar al enzimelor responsabile 

de metabolismul glicogenului. Incidenţa GSD este estimată la 1 caz la 20 000 - 43 000 de noi 
născuţi vii [16,12]. Dereglarea metabolismului glicogenic primar se manifestă prin afectare 
hepatică, musculară sau mixtă. În GSD tip Ib glicogenul se tezaurează la nivelul ficatului, rinichi 
şi mucoasă intestinală, iar accesibilitatea tisulară pentru glucoză este afectată [8, 9, 10].  

Hipoglicemiile şi acidoza lactică sunt indispensabile pentru pacientul suferind de GSD tip 
Ib [4]. Grupul dat de pacienţi poate prezenta o gamă diversă de manifestări clinice, specifice 
pentru ambele forme Ia şi Ib de GSD: retard mental şi fizic, adolescenţă întârziată, convulsii ca 
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rezultat al hipoglicemiei, acidoză metabolică cronică care poate induce balanţă negativă pentru 
ionii de Ca şi osteoporoză, hepatomegalie, adenome hepatice şi hepatoame, mărirea în volum al 
rinichilor, hiperuricemii, gută, litiază renală, pielonefrită, diateze hemoragice cauzate de 
incompetenţa trombocitară pentru agregare şi adeziune, care pot induce hemoragii recurente în 
urma traumatizărilor chirurgicale minime [9, 16].   

 Gradul retardului mental este determinat de frecvenţa puseelor de hipoglicemie şi de 
respectarea regimului dietetic în vederea menţinerii nivelului glicemic constant pe parcursul a 24 
ore, şi-n special în timpul orelor de noapte [3, 10]. 

 Nivelul înalt al formei fosforilate ale produşilor intermediari ai glicolizei în mod concurent 
inhibă refosforilarea adenin-nucleotizilor, activând calea de degradare acizilor nucleici şi 
inducerea sporiririi nivelului seric al acidului uric, care reprezintă produsul final. Hiperuricemia 
poate fi cauza nefrolitiazei secundare. 

Hipoglicemiile severe stimulează secreţia epinefrinei, care la rândul său activează lipaza 
lipoproteică şi eliberarea acizilor graşi liberi. Acizii graşi liberi sunt transportaţi la nivelul 
ficatului, unde ei sevesc materie primă pentru sinteza trigliceridelor şi sunt exportaţi sub formă 
lipoproteine cu densitate foarte mică (VLDL – very low density lipoprotein), nevelul cărora în 
cazurile de GSD la fel este sporit. În mod paradoxal, dar chiar şi-n cadrul crizelor de 
hipoglicemie, pacienţii cu GSD nu dezvoltă cetoacidoză deoarece excesul de acetil coenzimă A, 
derivat din glicoliză, activează acetil CoA carboxilaza, care la rândul său produce malonil CoA 
la primă etapă de sinteză a acizilor graşi. Malonil CoA este responsabilă de inhibarea 
transportării acizilor graşi în interiorul mitocondriilor şi astfel nu se produce suportul energetic 
celular prin β-oxidarea acizilor graşi. 

Pacienţii suferinzi de GSD tip Ib la fel mai prezintă semne de neutropenie cronica, 
dificienţă funcţională a neutrofilelor şi monocitelor, fapt care explică susceptabilitatea înaltă a 
pacienţilor daţi la flora gram pozitivă şi incidenţa sporită a complicaţiilor infecţioase printre ei 
[2]. Transportul microsomal al glucose-6-phosphate are un rol deosebit în protecţia antioxidantă 
a neutrofilelor, astfel defectul genetic la nivelul sistemului transport ar putea afecta activitatea 
celulară şi induce apoptoza. 

Nivelul sporit al lactatului seric se explică  prin excesul de glucose-6-phosphate derivat din  
glicogenoliză şi care nu poate fi degradat până la glucoză liberă.  

Pacienţii cu GSD tip Ib la orice vârstă pot fi afectaţi de iliocolită pseudo Crohn 
(pseudocolită), gravitatea căreia nu este influenţată de severitatea patologie de bază [15]. 

Pacientul cu GSD cere în cadrul pregătirii preoperatorii o abordare complexă şi 
multidisciplinară. 

O atenţie deosebită se oferă regulilor de aseptică şi antiseptică datorită  suscitabilităţii 
înalte a pacientului pentru complicaţiile infecţioase. Retardul mental ar putea crea anumit 
probleme pentru medicul anestezist atât la etapa de inducţie cât şi la etapa de trezire.  

Postul preoperator trebuie redus maximal posibil în vederea prevenirii stărilor de 
hipoglicemii şi este recomandabilă instituirea perfuziei de soluţii glucozate în doze de 4-8 
mg/kg/min şi monitorizarea riguroasă a nivelului glicemic [6,16]. Atenţie deosebită se atribuie 
monitorizării intraopratorii a nivelului glicemic când clinica hipoglicemiei este mascata de 
anestezie şi poate fi imposibil de recunoscut, deaceia se recomandă utilizarea serurilor glucozate 
pe parcursul întregii perioade perioperatorii. Convulsiile intraoperatorii trebuie anticipate şi 
tratate prin administrarea infuziei de soluţii glucozate. 

Dat fiind faptul că pacienţii suferinzi de GSD prezintă acidoză lactică cronică se 
recomandă monitorizarea strictă a pH-lui, nivelului lactatului, dificitului de baze şi nu este 
recomandabilă utilizarea în calitate de suport volemic soluţia de Ringherului lactat. În acelaşi 
timp utilizarea soluţiilor de ser fiziologic sunt limitate prin riscul dezvoltării acidozei 
hipercloremice, care poate agrava acidoza metabolică prezentă din start. Din gama soluţiilor 
cristaloide cele mai bine venite par a fi soluţia de Ringher acetat şi plasma lyte [11].  

 O deosebită atenţie se atribuie ventilaţiei pumonare în vederea prevenirii hipercapniei şi 
dezvoltării acidozei respiratorii, care ar putea agrava acidoza metabolică preexistentă. La 
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necesitate în scopul corecţiei acidozei metabolice poate fi administrată soluţia de NaHCO3 
conform dificitului de baze [16]. În acelaşi timp se recomandă prevenirea hiperventilării, care 
poate induce eliberararea din ţesutul muscular în circulaţia sanguină a lactatului, excesul căruia 
nu poate fi metabolizat eficient şi astfel agravează acidoza metabolică.  

Imperfecţiunea sistemului imun explică incidenţa relativ înaltă a complicaţiilor supurative 
printre pacienţii cu glicogenoze, sistemul respirator fiind printe cel mai des antrenate, deaciea în 
cadrul ventilării mecanice în vederea prevenirii microatelectaziilor se recomandă efectuarea 
periodică a recrutării pulmonare şi utilizarea PEEP.  

Incompetenţa trombocitară preexistentă cere o atitudine deosebită faţă de manoperele ce 
pot induce hemoragii recurente: prevenirea leziunilor mucoasei nazale în cadrul montării sondei 
nazogastrice în scopul decompresiei gastrice, intubarea doar „under vision” şi exculderea 
traumatizării mucoasei orofaringelui. Deşi nu este completamente elucidată cauza afectării 
funcţiei trombocitare în cadrul GSD, studiile recente au demonstrat că prin controlul nivelului 
glicemic este posibilă corecţia disfuncţiei plachetare. Astfel perfuzia de ser glucozat 
perioperatorie şi instituirea precoce a TPN (total parenteral nutrition) în postoperator poate 
preveni hemoragiile excesive [16].  

Administrarea relaxantelor musculare este strict determinată de răspunsul neuromuscular la 
stimularea TOF. Afectarea ţesutului muscular în cadrul GSD explică întârzierea reversării 
blocului neuromuscular şi astfel prelungirea necesităţii ventilării mecanice [14].  

Nivelul seric sporit al trigliceridelor printre pacienţii cu GSD reprezintă un factor de risc în 
dezvoltarea pancreatitei acute în grupul dat de bolnavi. Propofolul, drogul cel mai utilizat în 
chirurgia de ambulator, poate fi responsabil de inducerea pancreatitei. În literatura de specialitate 
figurează o serie de relatări la capitolul dat. Mecanismul pancreatitelor induse de către droguri 
deocamdata nu este completamente elucidată, dar probabil include hipersensibilitatea, acţiunea 
toxică directă sau indirectă prin inducerea hipertrigliceridemiei. Astfel utilizarea Propofolului în 
inducţie sau menţinerea anesteziei necesită anumită prudenţă. 

Conluzii 
Siguranţa perioadei perioperative în cazurile pacienţilor cu GSD tip Ib este dependentă de 

abordarea comlpexă a problemei. Monitorizarea nivelului glicemic, pH şi a nivelului lactatului 
seric este cerinţa obligatorie. Prevenirea hipoglicemiilor, corecţia promptă a acidozei metabolice 
şi managementul hemoragiilor, precum şi prevenirea complicaţiilor septice sunt punctele de 
reper în managementul perianestezic al pacientului cu GSD tip Ib. 
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Summary  
Current status of the Mechanical Ventilation in ICU 

 Actualy, as a result of development of technology and medicine, mechanical ventilation of 
the lungs (MV), even if it is prolonged, it is an everyday occurrence in ICU (Intensive Care 
Unit). Nevertheless, the MV is one of the most important and unsolved problems in critical care 
medicine [1]. In our article we have studied variety aspects of its use in intensive care practice: 
indications, protective lung ventilation strategy, patient-ventilator synchronization, application of 
tracheostomy, and description of our experience. 

Rezumat  
La momentul actual datorită progresului tehnic şi medical, atât ventilaţia artificială 

pulmonară (VAP) cât şi VAP prelungit este un lucru obişnuit în secţia de terapie intensivă (TI). 
Totuşi VAP rămâne una din cele mai importante teme de dezbateri în TI [1]. În articolul nostru 
am studiat o multitudine de aspecte legate de VAP: indicaţii, strategia de ventilaţia mecanica 
protectiva, sincronizarea pacient-ventilator, traheostomia. 

 
Actualitatea 
Cauza principală de internare a pacienţilor în TI o reprezintă necesitatea suportului 

respirator. Rolul VAP constă în micşorarea travaliului respirator şi reversibilitatea consecinţelor 
hipoxiei sau acidozei respiratorii progresive. Mortalitatea la pacienţii  care într-o oarecare etapă 
au fost pe suport respirator conform indicaţiilor tradiţionale reprezintă 35% [2]. 

VAP prelungit în literatură este considerat VAP pe o perioada de 96 ore şi mai mult. Dintre 
pacienţii care necesită suport ventilator 1/3 trec prin VAP prelungit şi folosesc 2/3 din resursele 


