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RESUMEN

El Sindrome de Treacher Collins (STC) constituye un reto para el anestesiélogo por malformaciones
craneofaciales que complican el manejo de su via aérea e intubacion. Presentamos el caso de una
paciente (8 afios) con diagndstico de STC que debia someterse a una cirugia de colocacion de
implante de conduccion ésea bajo anestesia general. Presentaba un antecedente de intubacion dificil,
marcada micrognatia y distancia tiromentoniana de 2 cm. Se planteé un esquema de intubacion en
dos etapas secuenciales. En la primera etapa se realizé una evaluacién de la via aérea (visualizacion
de la glotis) bajo sedacion con dexmedetomidina, remifentanilo y propofol. Al visualizar la glotis se
pasoé a la segunda etapa para realizar la intubacion posterior a la induccion anestésica. El manejo
exitoso se fundamento en una sedacion adecuada y la utilizaciéon de un videolaringoscopio con pala
curva para la evaluacion previa de la via aérea y posterior intubacion sin complicaciones
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ABSTRACT

Treacher Collins Syndrome (TCS) constitutes a challenge for the anesthesiologist due to craniofacial
malformations that make management of the airway and intubation difficult. We present a case
of a patient (8-year-old) diagnosed with TCS who had to undergo surgery for the placement of a
bone conduction implant under general anesthesia. She had a history of difficult intubation, marked
micrognathia and a thyromental distance of 2 cm. An intubation scheme in two sequential stages was
proposed. In the first stage, an evaluation of the airway (visualization of the glottis) was carried out
under sedation with dexmedetomidine, remifentanil and propofol. When the glottis was visualized,
we proceeded to the second stage to carry out intubation after anesthetic induction. The successful
management of this case was based on adequate sedation and the use of a video laryngoscope with
a curved blade for prior evaluation of the airway and subsequent intubation without complications.

Keywords: Difficult Airway, Treacher Collins, Anesthesia, Pediatrics, Video Laryngoscope.

INTRODUCCION

El sindrome de Treacher Collins (STC), es
una enfermedad hereditaria rara causada
por una mutacion del gen TCOF1 ubicado
en el cromosoma 5. También se la denomina
Franceschetti-Zwahlen-Klein o disostosis
mandibulofacial. Afecta a 1 de cada 50000
recién nacidos y se caracteriza por la presencia
de anomalias en el desarrollo morfolégico del
craneo y la cara (1,2).

En el STC estan presentes con mucha
frecuencia anomalias bilaterales simétricas
de las estructuras del primer y segundo arco
branquial, debido a hipoplasia (desarrollo
incompleto o defectuoso) de ciertas
porciones del craneo, bordes supraorbitales
y arcos zigomaticos. Ademas, se presentan
malformaciones craneofaciales, como labio y
paladar hendido, ausencia o malformacion de
pabellones auriculares y conductos auditivos,
pérdida de la audicion, hipoplasia malar y
maxilar y anomalias en las uniones temporo-
mandibulares (2-5).

Una via aérea dificil (VAD) se presenta
cuando un experto puede encontrar dificultad
en la ventilaciéon con mascara facial y/o en
la intubacion traqueal de un paciente. Esta
situacion puede ser predecible o impredecible
(6,7). En el caso del STC, las alteraciones
craneo faciales son indicadores de una via
aérea dificil, lo que supone una situacion
predecible.
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Las VAD previstas permiten planificar el manejo
anestesioldgico a fin de evitar complicaciones
que pudieran llegar a ser catastréfica, como por
ejemplo una situacion de “no ventilaciéon, no
intubacion”.

Existen varias alternativas para manejo
adecuado de una VAD y cuyo objetivo principal
es mantener la oxigenacién adecuada en el
paciente (6).

En el paciente adulto se plantea realizar la
intubacién con el paciente vigil (8), para lo
cual se necesita la colaboracién del paciente,
situacion muy poco probable en un paciente
pediatrico.

Considerando las alteraciones morfélogicas
craneofaciales en el paciente pediatrico con
STC, el principal desafio para el anestesiélogo
constituye el manejo de la via aérea.

Presentamos un caso de una paciente con
diagnésticode STCyen planes de una anestesia
general para una cirugia de colocacion de un
implante de conduccién ésea para la audicion.
Se conté con el consentimiento firmado de los
padres para la publicacion.

CASO CLiNICO

Se presenta al servicio de Anestesiologia del
Hospital de Clinicas una paciente de sexo
femenino, 8 afios, 18,3 kg y 1,25 m con los
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siguientes diagnésticos: Sx de Treacher Collins,
agenesia del conducto auditivo externo bilateral
e hipoacusia conductiva moderada bilateral. El
plan quirdrgico fue la colocacién de un implante
de conduccion osea.

Como antecedentes remotos, el embarazo de
madre llegd a término y sin complicaciones,
el parto fue vaginal y requirié oxigenoterapia
e incubadora al nacer. Permanecié internada
por casi un mes para estudios debido a rasgos
sindrémicos no previstos. Fue alimentada por
sonda durante los primeros meses de vida
debido a la ausencia de reflejo de succion y la
presencia de paladar hendido.

Almes de vida fue diagnosticada con el sindrome
de Treacher Collins. Presenté convulsiones
los tres primeros meses de vida. A los 2 afios
fue intervenida quirdrgicamente en otro centro
para reparacién de la fisura palatina donde la
madre refiere antecedentes de intubacion dificil
y posterior estadia Terapia Intensiva por edema
de glotis que impidié su extubacion al finalizar
el procedimiento.

Actualmente presenta una alteracion a nivel
de lenguaje expresivo y dificultad a nivel de
percepcion auditiva y de integracion fonética.
Ademas, presenta disglosia e hipernasalidad
derivados de factores morfoldgicos.

Figura 1.
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Serealizo la evaluacion preanestésica centrada
en la evaluacion de la via aérea en donde
resaltaba la marcada micrognatia con una
distancia tiromentoniada de 2 cm. Esta condicion
sumado al antecedente hicieron prever el caso
como una via aérea dificil prevista.

Teniendo en cuenta la patologia de base y los
antecedentes referidos por la madre se planted
el siguiente esquema de intubacion en 2 etapas
secuenciales:

Etapa 1: sedacién sin depresién respiratoria
(carga con dexmedetomidina 0,4 ug/kp +
remifentanilo 0,1 pg/kp/min + anestesia local
tépica con lidocaina en spray + propofol segun
necesidad). Evaluacion de la visualizacion de
la glotis con el video laringoscopio C-MAC® S
D-blade

Etapa 2: Intubacion orotraqueal con el
videolaringoscopio o con fibrobroncoscopio
flexible segun visualizacion previa.

Se explicé el plan de procedimiento a los
padres y se interactu6 con la nifia para ganar
su confianza previa a la cirugia y poder obtener
su colaboracion.

Figura 2.
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El dia de la cirugia, ingresé a quiréfano sin
sedacion previa, se administrd6 oxigeno por
canula nasal (2 I/min), se monitoriz6 a la
paciente observandose signos vitales en rango.

Etapa 1: Contando con la buena predisposicion
de la niha se le realiz6 una via periférica
con punzocath n° 22 y la administracion de
farmacos.

Minuto 0: se inicié infusibn con 8 pg de
dexmedetomidina para 10 minutos.

Minuto 5: inicio de infusién de remifentanilo a
0,1 pg/kp/min.

Minuto 8: se introdujo ligeramente la pala del
videolaringoscopio para realizar una instilacion

de lidocaina en spray en la orofaringe.

Minuto 10: 0,2 mg de atropina + 20 mg de
propofol mezclado con 20 mg de lidocaina

Minuto 11: se realiz6 la evaluacion con el
videolaringoscopio manteniendo la respiracion
espontanea.

A pesar de observarse muy anterior, se
evidencié la glotis y las cuerdas vocales (grado
2 de Cormack-Lehane). Durante la introduccion
del videolaringoscopio llamé la atencién la
presencia de una solucion de continuidad
del paladar duro, remanente de la cirugia de
paladar hendido pasada.

Figura 3.

Etapa 2: Debido a la evaluacién descripta,
se decide realizar la intubacién con el video
laringoscopio C-MAC® S D-blade. Se realizd
una induccion anestésica aumentando la
infusion de remifentanilo a 0,2 pg/kp/min, se
administraron 25 mg mas de propofol y 10 mg de
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atracurio. Se ventilo a la paciente sin dificultad.
Posteriormente se procedid a intubar con éxito
a la paciente en el primer intento ayudado por
una ligera maniobra de BURP. Se ultilizé un tubo
endotraqueal n° 5,5 montado sobre un estilete
semirrigido.
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Figura 4.

Se realizé el mantenimiento con una FiO2 de
0.5, sevoflurano a 2% y remifentanilo a 0,25 ug/
kp/min. Se administraron 500 mg de dipirona,
5 mg de ketamina y 4 mg de dexametasona
previo al estimulo quirurgico.

La cirugia durd 3 horas. Se administraron 3 mg
de ondansetron y se realizd la extubacion de
la paciente a los 10 minutos de culminada la
cirugia. La paciente pasé a sala de recuperacion
post anestésica sin complicaciones.

DISCUSION

ElI STC constituye un reto para el anestesidlogo
por las malformaciones craneofaciales que
hacen complicado el manejo de su via aérea y
la intubacion. Considerando las caracteristicas
propias de un paciente pediatrico este reto
aumenta por la reserva pulmonar limitada y
un alto riesgo de obstruccion de la via aérea
superior (3).

Los dispositivos supragléticos,
fibrobroncoscopios y el videolaringoscopio son
herramientas utiles para el manejo de la VAD
(9,11,12). Los videolaringoscopios con hojas
curvas tipo D-Blade® tienen como ventaja
que no necesitan una curva de aprendizaje
importante para manejarlo con practicidad y
tienen una buena efectividad (13).

En una VAD de un paciente adulto se
recomienda la técnica de intubacion Vvigil
con fibroscopia, preservando la ventilacion
espontanea para evitar cualquier situacion
en la cual no se pueda oxigenar al paciente.
Esta técnica es de aplicacion casi imposible
en un paciente pediatrico ya se necesita la
colaboracion del paciente y pueden existir
molestias desagradables que un nifio no podria
tolerar.

En el caso presentado se asegurdé una
planificacién previa con wuna evaluacion
preoperatoria minuciosa, durante la cual se
aprovechdé para una interaccion previa del
anestesiologo con la paciente. Este hecho fue
fundamental, ya que se gand la confianza de la
nifa y esto ayudoé a que ingresara al quiréfano
tranquilamente y permita la canalizacién de la
via periférica.

En una VAD se recomienda mantener
la respiracién espontanea hasta tanto el
anestesiologo esté seguro qué podra intubar
al paciente (6,11). Teniendo en cuenta
dicha premisa, se planific6 en la primera
etapa una evaluacién previa de la via aérea
(visualizacion de la glotis) bajo vision directa
con videolaringoscopia y con la paciente bajo
los efectos de una sedacion confortable, sin
pérdida de la respiraciéon espontanea.
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Al obtener una visualizacion adecuada y facil
de la glotis se considerd probable la intubacion
con el mismo instrumento, en este caso el
videolaringoscopio, y se paso a la etapa 2 para
realizar la intubacion posterior a la induccion
anestésica.

La seleccion adecuada de los farmacos fue
muy importante para garantizar la sedacion
adecuada del paciente durante la etapa 1. La
dexmedetomidina (13) tiene la ventaja de no
deprimir la respiracion, y con su efecto sedante
- analgésico favorecio la disminuicion de dosis
de los demas farmacos utilizados: remifentanilo
y propofol.

El manejo exitoso de este caso se fundamenté
en una sedacién adecuada para la evaluacion
previa de la via aérea y la utilizacion de un
videolaringoscopio con pala curva que hicieron
posible un procedimiento sencillo y efectivo en
un paciente complejo. La visualizacién previa
adecuada garantiz6 la intubacion posterior sin
complicaciones.
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