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Intubacion fibréptica y manejo anestésico de un paciente pediatrice

con Sindrome de Freeman-Sheldon
Juliana M. Mendoza Villa', Juan D. Marin Gaviria”, Piedad Echeverri”™, Diana P. Medina Meza™", Maria F. Rivera™".

RESUMEN

Presentamos el caso de un nilio con sindrome de Freeman-Sheldon programado para la corveccion quirirgica de su microstomia. El nifio presentaba
caracteristica de “cara de silvador” y deformidades de artrogriposis en manos y pies. Se expone el manejo anestésico y de la via aérea

Palabras clave: S7udrome de Freeman-Sheldon (SES). Sindrome de “cara en silbido”. Via aérea dificil en pediatria. Artrogriposis.
SUMMARY

We describe a case of a child with typical clinical featnres of Freeman-Sheldon syndrome (FSS) presented for elective surgical correction of wmicrostonsi

The anaesthetic and airway problems encountered are discussed.

Key words: Freesman-Sheldon syndrome. Whistling face syndrome. Arthrogryposis, Airway management.

El sindrome de Freeman-Sheldon es una mio-
patia congénita generalizada que cursa con defor-
midades fundamentalmente en cara, manos y pies.
Estos pacientes desde pequeiios son sometidos a
numerosas intervenciones quirdrgicas tendientes
a mejorar su calidad de vida, y constituyen un reto
para el anestesiologo debido a las dificultades en
obtener un acceso intravenoso, en el manejo de la
via area y por el riesgo de hipertermia maligna.

CASO CLiINICO

Nifio de 15 meses con diagnoéstico de sindrome
de Freeman-Sheldon, programado para correccion
quirturgica de microstomia. Con antecedente qui-
rurgico de herniorrafia inguinal a los 9 meses de
edad y manejo anestésico con mascara laringea
(ntimero 2), anestesia total intravenosa con propofol
(10 mg' kg'h) y remifentanil (0,4 ug’ kg ' min), sin
complicaciones.

Durante la evaluacion preanestésica se evidencia
un peso de 10.5 kilogramos, una apertura oral de 1
cm, raiz nasal ancha con orificios nasales estrechos,
filtrumlargo, microstomia, micro-retrognatia, pala-
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dar ojival y depresion central en mentén (menton e:
forma de H) caracteristico del sindrome (Ver figur
1). Ademas, presenta, frente prominente, epicantc
cuello corto y ancho, extremidades superiores corta
con contractura en flexion del codo, desviacion ul
nar de las manos con contractura en flexion de lo
dedos, pies equinovaros e hipertonia generalizada d
predominio axial con limitacion de flexo-extensios

Figura 1. Observe algunas de las caracteristicas del pacient
como las anomalias en las extremidades, el hipotelorismc
los pliegues epicdanticos; el filtrum largo, la boca pequefia y I
barbilla con pliegue en forma de H que configuran la aparienci
de “silbador” del sindrome de Freeman Sheldom.




cervical. No presenta comorbilidades cardiopulmo-
nares ni reflujo gastro-esofagico. No se evidencia
lenguaje verbal ni patréon de marcha.

Debido ala acentuada microstomia y ala retrog-
natia, se considera una via aérea dificil anticipada
y se decide para el manejo inicial (Plan A) realizar
un intento de laringoscopia. En caso de laringos-
copia no exitosa se continuaria con una intubacion
nasal guiada por fibrobroncoscopio flexible, bajo
induccion intravenosa y conservando la ventilacion
espontanea del paciente. Como manejo alterno (Plan
B) se utilizaria una mascara laringea “proseal” na-
mero 2 y a continuacion se despertaria al paciente.
Como plan de emergencia (Plan C) disponiamos de
equipo para ventilacion jet.

Para evitar el estrés del nifo, éste fue preparado
y acompanado por los padres a la consulta prea-
nestésica. Llega a quiréfano con un ayuno de 3
horas para liquidos claros y 6 horas para los demas
alimentos. Una hora antes de cirugia, se realiza
premedicacion con ketamina 50 mg y midazolam
4 mg via oral. Se usan parches con anestésico lo-
cal en los posibles sitios de puncion y, después de
varios intentos, se canaliza vena (venocath No. 22).
Se administra 0,2 mg atropina [.V. y se traslada el
paciente a quiréfano.

Previamente, se cambio la cal sodada del ca-
nister y se realiz6 lavado del circuito con oxigeno
a 10 litros/minuto durante 10 minutos. Ademas,
se realiz6 chequeo de la maquina para asegurar el
cierre adecuado de vaporizadores.

Durante el procedimiento de intubacion se admi-
nistra midazolam 2,5 mg y bolos de fentanil 0,025
mcg, ketamina 0,25 mg y propofol 10 mg, titulados
segln respuesta. Se practica inicialmente una larin-
goscopia directa en donde se visualiza un Cormarck
4 (cuatro). Después de la aplicacion de Afrin® y
lidocaina en spray al 10% por ambas fosas nasales,
se pasa un tubo endotraquel ntiimero 3.5 por fosa
nasal derecha, el cual se usa como canula naso-
faringea y se conecta a la manguera de anestesia
para administrar oxigeno con una FiO, de 100%. Se
introduce el fibrocoscopio (DE 2.8 mm; Karl Storz)
por fosa nasal izquierda, administrando lidocaina
al 1% sin epinefrina 2 cc, por el canal de trabajo,
consiguiéndose la intubacion nasotraqueal, con un
tubo sin balon nimero 4.0, al primer intento y sin
complicaciones. (Ver figura 2)

Durante el intraoperatorio se mantiene una
fraccion inspirada de oxigeno al 60% y se inicia
anestesia total intravenosa, con infusiéon de remi-
fentanil a 0.3 ug' kg !'miny propofol a 10 mg'tkg'h,
titulando de acuerdo a la respuesta hemodinamica
del paciente. Adicionalmente se administra dipirona

Reporte de Case

Figura 2. Seubica facilmente la glotis, se instilan 2 ccde lidocain
al 1% por el canal de trabajo del fibroscopio flexible y se intub
manteniendo la ventilacion espontdanea.

30 mg!kg'!y morfina 50 ug! kg'! para la analgesi:
postoperatoria.

Finalizada la intervencion quirtirgica, se sus
pende la infusion de propofol y de remifentani]
El paciente inicia ventilacion espontanea a los .
minutos de suspenderse el opioide. Posteriorment
recupera la conciencia y los reflejos de la via aére:
con un despertar tranquilo, momento en el cual s
retira el tubo orotraqueal y se deja en observacios
por 6 horas, sin complicaciones.

DISCUSION

En 1938 Freeman y Sheldon describieron 2 nifio
con “distrofia craneocarpotarsal”, microstomia, mi
crorretrognatia, filtrum alargado con orificios nasa
les estrechos e hipertelorismo. Las alteraciones de
rostro son caracteristicas e hicieron que Burian es
1963 acunara el término de “sindrome en cara d
silbido”. Estas se deben a fibrosis y tono muscula
aumentado en los musculos faciales,.

Su patron hereditario no esta claro. La mayori
de los casos son de tipo autosomico dominante
pero también se han descrito casos de tipo autoso
mico recesivo,. Algunos autores lo consideran un
forma de artrogriposis miopatica con ubicacion es
el cromosoma 11,.

El espectro clinico del sindrome es amplio. L
contractura de los musculos esqueléticos conduc
aun cuello corto y posicion cefalica de la laringe. E
compromiso de la musculatura oro y nasofaringe
puede producir obstruccion créonica de la via aére;
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superior. Secundario a esto, puede desarrollarse
hipertensiéon pulmonar. Ademas, pueden tener alte-
raciones de la caja toracica y enfermedad pulmonar
restrictiva. Puede existir también espina bifida ocul-
ta. Laincidencia de enfermedad cardiaca congénita
es similar a la de la poblacion general,.

Desde temprana edad estos pacientes requie-
ren un elevado ntimero de cirugias para mejorar
su funcionamiento y aspecto, .. Pueden necesitar
varias correcciones faciales de la microstomia, de
problemas oculares y nasales; cirugia antirreflujo
o gastrostomia; correccion de problemas herniarios
de la pared abdominal y de problemas ortopédicos
como la artrogriposis y luxacion congénita de ca-
dera, etc.

La presencia de una miopatia de base implica una
susceptibilidad aumentada a la hipertermia maligna
y existen varios reportes de caso que evidencian esta
complicacién o espasmo maseterino tras la exposi-
cion a agentes potencialmente desencadenantes, .
También hay un caso reportado de sindrome neu-
roléptico maligno en un nifio con SFS que recibi6
metoclopramida'?, por lo que debe tenerse presente
este efecto adverso cuando se administran antido-
paminérgicos.

Es importante la preparacion de la maquina de
anestesia cambiando la cal sodada, removiendo o
sellando los vaporizadores y “lavandola” con un flujo
de gases frescos a 10 litros/minuto por minimo 5
minutos. Debe evitarse los anestésicos volatiles y
la succinilcolina. Son seguros el oxido nitroso, los
opiaceos, los barbituricos, el etomidato, el propofol,
la ketamina y los relajantes musculares no despo-
larizantes ,. La anestesia local y regional también
es segura para los personas con susceptibilidad
a hipertermia maligna, pero tales procedimientos
en los pacientes con SFS pueden ser técnicamente
dificiles ,.

En la poblacion pediatrica la técnica de eleccion
para efectuar intubacion endotraqueal cuando
existe una Via Aérea Dificil Anticipada es la fibros-
copia flexible con el paciente bajo inducciéon con
halogenado, manteniendo ventilacion espontanea.
Sin embargo, por el riesgo de hipertermia malig-
na, optamos por seguir una técnica intravenosa
pura. En algunos centros, que cuentan con facil
disponibilidad al dantroleno, usan como primera
opcion los halogenados con monitoria continua de
la temperatura del paciente ., pero hay que tener
en cuenta la alta morbi-mortalidad de la hipertermia
maligna.
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En la evaluacion pre-anestésica es fundamente
hacer un completo examen de la via aérea consta
tando su permeabilidad y la severidad de las mal
formaciones. Algunos recomiendan hacer explora
ciones complementarias, como radiografia laters
de cabeza y cuello o fibroscopia rinofaringea,,, si
embargo el valor predictor de estas ayudas no h
sido bien establecido.

En general, es recomendable efectuar un ensay
de intubacién endotraqueal previo. Sin embargo, e1
la mayoria de casos, la microstomia, la retrognatia
el cuello corto y la rigidez axial, imposibilitan est:
técnica, por lo que siempre se debe tener a la man

otros planes de manejo,, ..

En la literatura existen varios reportes de caso
describiendo el uso de méascara laringea en esto
pacientes y algunos autores han recomendado e
dispositivo como una opciéon de manejo en proce
dimientos cortos y sin relajante neuromuscular,
Sin embargo, el método de eleccion para asegura
una via aérea dificil anticipada es el tubo endo
traqueal y los dispositivos supragléticos solo s
deberian usar como planes de rescate de la vi:
aérea o como adyuvantes para realizar intubacio6s
fibroptica,, ,.. Especificamente en los lactantes, e
dispositivo supraglético que mejor desempeno h:
demostrado es la mascara laringea proseal, gene
rando mejores condiciones de ventilacion y mayo
tasa de éxito en la colocacion cuando se compar:
con los demas dispositivos,,.

Finalmente, siempre hay que tener a la mano us
acceso quirurgico, como puncion cricoidea para ven
tilacion jet, por si todo lo anterior fallay se present.
un caso de no intubacion y no ventilacion.

CONCLUSIONES

El sindrome de Freeman Sheldon en una enfer
medad congénita rara con consideraciones mu;
importantes desde el punto de vista anestésico com
son las dificultades para el manejo de la via aéree
la susceptibilidad a desarrollar hipertermia malign:
en el perioperatorio y la dificultad para asegurar u
acceso Venoso.

Aunque en la mayoria de los reportes de caso s
utiliza la mascara laringea como primer abordaje d
lavia aérea en procedimiento cortosy de bajo riesgo
siempre se debe tener presente que la forma ma
segura de enfrentar una via aérea dificil anticipad
cuando se requiere anestesia general, consiste e:
la intubacion orotraqueal con planes claros de ma
nejo adaptados a cada paciente y con un plan d
extubacion despierto.
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