€CIiMED

. s s o s Revista Cubana de Anestesiologia y Reanimacion. 2023;22:e2142

Presentacion de caso

Via aérea dificil en neonato con artrogriposis multiple congénita
Difficult airway in neonate with congenital arthrogryposis multiplex

Francisco Antonio Cevallos Sacoto!” https://orcid.org/0000-0001-7416-1956
Diana Elizabeth Guaman Azuero! https://orcid.org/0009-0007-4406-1672
Michelle Flor Tello Calle! https:/orcid.org/0000-0002-0489-0333

YUniversidad de Cuenca. Hospital “Vicente Corral Moscoso”. Cuenca, Ecuador.

“Autor para la correspondencia: md.franciscevallos@gmail.com

RESUMEN

Introduccion: La artrogriposis multiple congénita es una condicidn no progresiva que se
caracteriza por diversas contracturas articulares graves, debilidad muscular y fibrosis. Se
estima que su incidencia es de 1/3000 nacidos vivos. Los sindromes y enfermedades
congénitas se relacionan con una via aérea dificil, pero la artrogriposis, a pesar de su
afectacion en la columna cervical y las articulaciones, rara vez se describe como predictor de
via aérea dificil.

El manejo de la via aérea en pacientes con malformaciones congénitas puede ser desafiante
debido a las particularidades anatémicas Y fisioldgicas que presentan. El diagnéstico de una
posible via aérea dificil en neonatos es complicado, pues no existen predictores precisos.
Objetivo: Generar evidencia sobre la asociacion entre la artrogriposis y la via aérea dificil
en la edad neonatal.

Presentacion de caso: Se describe el caso de un neonato con artrogriposis multiple
congénita en el que se encontro dificultad para el abordaje de la via aérea.

Conclusiones: La artrogriposis multiple congénita es una condicién que puede considerarse
que esta relacionado con una probable via aérea dificil. Es importante tener un enfoque
cuidadoso y bien planificado durante el periodo perioperatorio para garantizar una
ventilacién y una oxigenacion adecuada y evitar la morbilidad y la mortalidad.
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ABSTRACT

Introduction: Arthrogryposis multiplex congenital is a non-progressive condition
characterized by various severe joint contractures, muscle weakness and fibrosis. Its
incidence is estimated to be 1/3000 live births. Syndromes and congenital diseases are
associated with a difficult airway, but arthrogryposis, despite its involvement in the cervical
spine and joints, is rarely described as a predictor of a difficult airway.

Airway management in patients with congenital malformations can be challenging due to
their anatomical and physiological characteristics. The diagnosis of a possible difficult
airway in neonates is complicated, since there are no precise predictors.
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Objective: to generate evidence on the association between arthrogryposis and the difficult
airway in the neonatal age.

Case presentation: The case of a neonate with congenital arthrogryposis multiplex in which
difficulty was found to approach the airway is described.

Conclusions: AMC is a condition that you may suspect is related to a probable difficult
airway. It is important to have a careful and well-planned approach during the perioperative
period to ensure adequate ventilation and oxygenation and avoid related morbidity and
mortality.

Keywords: airway management; arthrogryposis; neonate; congenital malformations.
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Introduccidn
Es un elemento crucial la asistencia en el entorno perioperatorio asegurar la via aérea en los
pacientes pediatricos. Se estima que alrededor del 17 % de las dificultades respiratorias
estan relacionadas con una intubacidn dificil y el 28 % de la mortalidad relacionada con la
anestesia se debe a los problemas en la intubacién o ventilacion.®
Debido a las diferencias anatomicas y fisioldgicas, el manejo de la via aérea dificil en
neonatos es relativamente mas complicado, especialmente en la presencia de
malformaciones congénitas, incluso para anestesiélogos pediatricos experimentados. Un
factor adicional son las condiciones laborales de los paises latinoamericanos en donde hay
una falta de dispositivos adecuados para el manejo de la via aérea en la poblacion neonatal.
Enfrentar este escenario suele ser un reto, pero muchos de los resultados catastréficos
pueden prevenirse con una evaluacion, planificacion y ejecucion adecuadas.®
No existe una asociacion sélida de conocimientos entre la artrogriposis congénita y la via
aérea dificil en la edad neonatal. Esto se debe a que no se han reportado casos en este grupo
etario, y en la poblacion pediatrica en general, hay pocos casos documentados debido a que
la artrogriposis congénita es una patologia extremadamente rara.
Es mas comun asociar una posible via aérea dificil con otros sindromes como: Treacher
Collins, Pierre Robin o el sindrome de Down. Por tanto, es importante reportar cualquier
caso que alerte sobre la posibilidad de una via aérea dificil en esta patologia.
La artrogriposis multiple congenita (AMC) es un desorden caracterizado por la presencia de
contracturas congénitas de las extremidades®*>® que contempla més de 400 condiciones."”)
Los pacientes también pueden tener microstomia y disminucion de la movilidad de la
articulacion temporomandibular. La AMC afecta a 1 en 3000 nacidos vivos."® La causa
principal es la falta o disminucion del movimiento fetal en el Gtero, ya que es necesario para
la correcta formacién y funcionamiento de las articulaciones.®*"® Esta condicién esta
relacionada con embarazos multiples, oligohidramnios, bandas amni6ticas y anomalias del
Gtero.®* También se han sefialado otras causas como infecciones congénitas por
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citomegalovirus, virus de la varicela-zoster (VVZ), virus de la rubéola, virus del Zika,
enfermedades inmunitarias maternas como la miastenia gravis, y defectos genéticos.(S)

La herencia de la AMC sigue alguno de los patrones genéticos como: autosémica
dominante, autosdmica recesiva, herencia recesiva ligada al cromosoma X, esporadica y
herencia mitocondrial.©) Es asi que 402 genes pertenecientes a 29 grupos funcionales han
sido reportados.®™® Estos genes codifican mecanismos relacionado con la funcién de
uniones neuromusculares, motoneuronas (SCN1A), mielina del nervio periférico (ADCY®,
ADGRGS6, LGI4), musculo esquelético (LMOD3), tejido conjuntivo y el sistema nervioso
central con o sin anomalias de la médula espinal (MAGEL2).®

En un estudio se observaron 51 de estos genes como: TTN, CHRNG, RYR1 y ECEL1 los
genes més prevalentes que presentan variaciones patogénicas.® Es asi que el componente
genético tiene una funcion muy importante en AMC, ademas el uso de estos marcadores
moleculares pueden ayudar al diagndstico temprano asertivo.

La mejor opcidn en nifios con artrogriposis es lograr la movilizacion de las contracturas, por
lo que el promedio de las operaciones a las que se deben someter es mayor de 5.%) Esto
representa uno de los mayores desafios de la enfermedad debido al manejo de la via aérea
dificil que se debe realizar en el perioperatorio,™” debido a diferentes complicaciones como:
movilidad mandibular y apertura bucal limitadas, desarrollo pulmonar restringido,
dificultades de posicionamiento, acceso venoso dificil y preocupacion por el aumento del
riesgo de hipertermia maligna.®

El objetivo del articulo fue generar evidencia sobre la asociacion entre la artrogriposis y la
via aérea dificil en la edad neonatal.

Presentacion de caso

El caso se presentd en el hospital de referencia del sur de Ecuador del Ministerio de Salud
Publica, ubicado en la ciudad de Cuenca. Se trata de un neonato masculino de 29 dias de
nacido con malformaciones congénitas, que aparece con una lesién eritematosa y costrosa de
aproximadamente 3 cm de diametro en la piel de la region parietal derecha, asimetria en los
oidos con implantacion baja y falta de formacion de hélix y antihélix en la oreja izquierda,
cuello corto con presencia de un mameldn en la region posterior de 2 cm, escoliosis cervical
severa en la columna vertebral, ausencia de testiculo derecho en la bolsa escrotal, falta de
extension en ambas mufiecas en las extremidades superiores, extremidades inferiores
asimétricas y cortas con limitacién en la extension, ausencia de pliegues popliteos y pie
equinovaro bilateral con movilidad limitada, una displasia congénita de cadera izquierda, y
finalmente en la valoracion de la via aérea destaca micrognatia y apertura bucal limitada
para la edad, el resto de las caracteristicas de la via aérea fueron normales.

Se programo al neonato para someterlo a una gastrostomia con funduplicatura de Nissen
debido a las dificultades en la deglucion y reflujo gastroesofagico causados por un
componente neuroldgico. Sin embargo, en el hospital no se contaba con un broncoscopio
flexible ni un videolaringoscopio para neonatos, por lo que se procedié a elaborar un plan
con los recursos disponibles.
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Antes del procedimiento, se midid el diametro subglotico del neonato por ultrasonido para
determinar el didmetro ideal del tubo endotraqueal (TET). Se eligié un TET de tamafio 2,5
sin balon.

Se realiz6 el procedimiento bajo la anestesia general balanceada y la monitorizacion
estandar de acuerdo con las recomendaciones de la Asociacion Americana de
Anestesidlogos (ASA, por sus siglas en inglés). Con el analizador de gases se preoxigend
adecuadamente y se llevo a cabo la induccion inhalatoria con sevoflurano en dosis crecientes
hasta llegar a 6 vol %, junto con la infusion de remifentanilo y rocuronio en bolo.

En apnea, se proporciond una ventilacion adecuada al paciente mediante una méscara facial,
no existié dificultad para la ventilacion (HAN 1). Se realizé una laringoscopia directa con
una pala recta # 1; sin embargo, se observé un Cormack-Lehane de grado IV. Se intento
reubicar la cabeza del paciente para alinear los ejes, se aplicd la maniobra de BURP y se
intentd la intubacién con guia flexible y laringoscopio con hoja McCoy, pero no se logro.

Se decidio solicitar ayuda para ventilar y cambiar de operador, se requirio la ayuda del
anestesiologo mas experimentado del centro, quien realiz6 dos intentos mas sin éxito. Se
colocé una mascara laringea Air-Q #0,5; pero no se logré una ventilacion adecuada debido a
gue se mantenia una correcta saturacion, no obstante, existié retencion de CO,. Se decidid
intentar la intubacion a través de la mascara laringea sin resultados.

Por Gltimo, bajo visién indirecta con un broncoscopio flexible pediatrico (didmetro externo
de 3,8 mm) se realiz6 una maniobra de compresion externa del térax durante laringoscopia
para generar burbuja espiratoria y con la ayuda de una guia intercambiadora y pinza de
Magill se logr6 abordar la trdquea, se comprueba la correcta ubicacion mediante
auscultacion bipulmonar y capnografia.

El procedimiento quirdrgico se realizd6 y se concluyd sin incidentes; con estabilidad
hemodinamica, respiracidn espontanea y adecuada proteccion de la via aérea, se extuba sin
complicaciones, el paciente presentd una adecuada evolucion posquirdrgica y fue dado de
alta sin incidentes.

Discusién

El presente caso se refirio al analisis del proceso de atencién de un paciente neonatal de 29
dias con via aérea dificil, debido a una malformacién por artrogriposis multiple congénita,
por lo que present6 dificultades respiratorias y alimentarias debido a una posible afectacion
neuroldgica, el paciente requirié ademas una gastrostomia mas la funduplicatura de Nissen.
Los casos reportados de via aerea dificil con artrogriposis son muy pocos en la literatura
internacional. La mayoria de estos pacientes requieren cirugia, sin embargo, el cuidado
perioperatorio es un desafio y la via aérea dificil es la primera preocupacion para el
anestesiologo. A menudo se recomienda la induccion con preservacion de la ventilacion
espontanea cuando se aborda una via aérea potencialmente dificil por primera vez.®

El manejo de la via aérea dificil en neonatos es mas complicado por las diferencias
anatémicas v fisiologicas;™® ademas, existen malformaciones congénitas que aumentan el
riesgo de via aérea dificil (VAD) y la AMC cae dentro de este grupo debido a que esta
patologia presenta complicaciones musculoesqueléticas severas. En el caso del neonato la
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afectacion neuroldgica comprometié tanto la alimentacion como la via aérea, lo que
evidencia la complejidad en el manejo de estos pacientes.

Durante la intubacion se observé una clasificacion de Cormack-Lehane 1V, lo que indica una
VAD; ademas, la falta de disponibilidad de un fibrobroncoscopio y u videolaringoscopio
neonatal limitd las opciones de manejo.

Para hacer una valoracion de la via aérea en un neonato con malformaciones se debe utilizar
la escala de Cormack-Lehane, ya que es una herramienta importante, pues permite conocer
la dificultad presentada para una posterior cirugia, ademas se accede a una mayor
preparacion para el plan a seguir en el manejo de la via aérea.?

En el caso presentado contribuyeron al manejo potencialmente dificil de la via aérea, la
hipoplasia mandibular y maxilar, la movilidad restringida en la articulacion
temporomandibular y la fusion de las vértebras cervicales, por lo que, la preparacion eficaz,
la experiencia adecuada en el manejo de la via aérea pediatrica dificil y la familiaridad con
los algoritmos de manejo fueron esenciales para el éxito.!*?

Se realiz6 una laringoscopia directa con pala recta # 1, se aplico la maniobra de BURP y se
colocd la guia flexible sin éxito. La apertura limitada de la mandibula y/o la extension del
cuello pueden producir la apariencia de una “laringe anterior”. En muchos casos, la adicién
de la presion cricoidea expondra al menos las aritenoides y permitira la intubacién con un
tubo endotraqueal con estilete; si esto falla, la introduccién de una sonda o un cambiador de
tubo endotraqueal primero es necesario para guiar el tubo endotraqueal para que permita la
intubacion.™

Si la laringe permanece fuera de la vista con una hoja de laringoscopio convencional los
videolaringoscopios pueden proporcionar la exposicién necesaria. Varios autores han
recomendado el soporte de la via aérea con un dispositivo de via aérea supraglotica para
luego introducir un tubo endotraqueal a través del dispositivo supraglético y avanzara bajo
una gufa broncoscopica flexible.®) La falta de un fibrobroncoscopio de tamafio neonatal
destaca la necesidad de contar con un equipamiento idéneo para enfrentar este escenario,
pues el dispositivo supraglético utilizado tampoco tuvo éxito.

Después de varios intentos con una adecuada ventilacion (HAN 1), con un plan de limitar el
namero de intentos, se logro abordar la traquea y colocar un tubo endotraqueal con la ayuda
de maniobras como la compresion externa del térax y la guia intercambiadora bajo visién
indirecta con Ambu® aScopio de tamafio pediatrico, lo que permitié proteger la via aérea
del paciente con éxito.

La monitorizacion adecuada de la oxigenacién y la ventilacion es fundamental durante el
manejo de la via aérea en un nifio. Se recomienda: electrocardiograma, pulsioximetria,
capnografia, presion arterial no invasiva, auscultacion de ruidos cardiacos y pulmonares,
medicion de la temperatura.

De acuerdo con Berisha y otros¥ el manejo adecuado de la via aérea dificil neonatal con
malformaciones congénitas es fundamental un plan previo para garantizar su seguridad y
mejorar el resultado del procedimiento médico.

Los pacientes con AMC pueden tener una obstruccion grave de las vias respiratorias, por lo
general, se necesita una tragqueotomia debido al desarrollo orofacial anormal.*® En AMC,
aunque ha habido muchos informes sobre intubaciones exitosas mediante broncoscopia de
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fibra Optica e intubacién de la via aérea con mascara laringea, se recomienda que todos los
dispositivos e instrumentos necesarios para el manejo de la via aérea dificil pediatrica estén
disponible en la sala de operaciones.®

Es importante contar con el personal adecuado, entrenado en via aérea dificil y reanimacion,
como también seguir algoritmos o lineas estratégicas. Los algoritmos facilitan el proceso de
evaluacion de la via aérea; su estructura debe ser sencilla, facil de memorizar y de aplicar.
Los algoritmos para el manejo de la via aérea dificil se desarrollan y se evaltuan
constantemente en funcion de los conocimientos médicos, los avances tecnologicos y la
practica clinica. Su finalidad es facilitar el manejo de la via aérea dificil y reducir las
complicaciones.™

Las guias britanicas para el manejo de via aérea dificil en neonatos, incluyen la preparacion
previa, ademas de incluir cuatro planes segun la posibilidad de ventilacion y de intubacién,
estos sugieren limitar el nimero de intentos, usar dispositivos como: video laringoscopios,
broncoscopios adecuados para la edad, se debe solicitar ayuda a otros profesionales, incluso
para mantener una adecuada ventilacion, ya que es el Gltimo paso del abordaje quirtrgico.*®
Se deben seguir varias pautas como la preparacion adecuada del paciente entre ellas: la
posicién del nifio es importante junto con la extension de la cabeza, es aconsejable utilizar
un cojin bajo los hombros produciendo la llamada posicién neutral. La monitorizacion
adecuada de la oxigenacion y la ventilacion es fundamental durante el manejo de la via aérea
en un nifio.®®

Se concluye en este caso que la artrogriposis multiple congénita puede ser un sindrome
relacionado con el manejo dificil de via aérea por los problemas articulares, pero también las
anomalias asociadas. La valoracion de la via aérea dificil en pacientes neonatales con
malformaciones es crucial por varias razones, que incluyen: seguridad, planificacién,
optimizacion del resultado y una mejor atencion.

Ademas, se concluye que el trabajo en equipo y un personal entrenado fue fundamental para
un adecuado manejo y para obtener una evolucion favorable del paciente.
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