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RESUMEN

Introduccién: La acondroplasia es la condiciéon mas comun asociada a una estatura
baja con grave desproporcién anatémica. Las complicaciones de la via respiratoria
dificil constituyen una de las causas mas frecuente de su morbilidad y mortalidad,
entre las que se pueden citar: macroglosia, escasa apertura bucal, presencia de una
traguea estrecha, limitacién en la movilidad cervical, problemas pulmonares crénicos,
mandibula pequefia con aglomeracion de la dentadura y mentén prominente.
Objetivo: Describir la conducta anestésica de una paciente obstétrica acondroplasica
con via respiratoria dificil.

Caso Clinico: Paciente del sexo femenino, de 20 afios de edad, con diagndstico de
acondroplasia y asma bronquial. Embarazo gemelar de 34 semanas el cual le
imposibilitaba la deambulacién, la sostenibilidad, dificultad respiratoria y no tolerancia
del decubito supino. Se le practicé cesarea, abordaje de via respiratoria dificil,

130
http://scielo.sld.cu


mailto:lpalmira@finlay.cmw.sld.cu

Revista Cubana de Anestesiologia y Reanimacion. 2012; 11(2) 130-138

intubacidon con mascara laringea Fastrach colocacion de tubo endotraqueal # 6.0,
ventilacion controlada adecuada, utilizacién de relajantes musculares no
despolarizantes, estabilizacion hemodinamica intraoperatoria, recuperacion. Se
traslad6 a Sala Recuperacion Anestésica sin complicaciones. Alta médica a los 10 dias
de hospitalizacion.

Conclusiones: El abordaje de la via respiratoria de las pacientes con Acondroplasia
constituye un enigma para los anestesidlogos, pero la discusiéon multidisciplinaria y la
ejecucién de un plan de actuacién favorecié el buen resultado del binomio madre-feto.

Palabras claves: acondroplasia, via respiratoria dificil, embarazo.

ABSTRACT

Introduction: The achondroplasia is the commonest condition associated with a low
height with a severe anatomical disproportion. The complications of the difficult
airway are one of the more frequent cause of morbility and mortality including:
macroglossia, an scarce buccal aperture, presence of a narrow trachea, limitation of
cervical mobility, chronic pulmonary problems, small mandible with teeth crowding
and a prominent chin.

Objective: To describe the anesthetic behavior of an obstetrics patient with
achondroplasia and a difficult airway.

Clinical case: A female patient aged 20 diagnosed with achondroplasia and bronchial
asthma. A twin pregnancy of 34 weeks avoiding her to walk, to stand up, respiratory
difficulty and no tolerance of supine decubitus. She undergoes a cesarean section,
approach of the difficult airway, intubation with a Fastrach laryngeal mask, placement
of the #6.0 endotracheal tube, appropriate controlled ventilation, use of non-
depolarizing muscle relaxants, intraoperative hemodynamic stabilization, recovery.
She was transferred to Anesthesia Recovery Ward with complications, was discharged
at 10 days of hospitalization.

Conclusions: The approach of the airway of patients with achondroplasia is an
enigma for anesthesiologists, but the multidisciplinary discussion and the performance
of action plan favored the good result of mother-fetus duo.

Key words: achondroplasia, difficult airway, pregnancy.

INTRODUCCION

A pesar que todos hemos visto alguna vez un enano, muy poca gente es consciente
cOmo esa falta de estatura puede afectar a una vida. La acondroplasia (AC) es muy
poco conocida, tanto desde un punto de vista clinico como social. El término
Acondroplasia lo propuso Parrot en 1878, palabra que proviene del griego (chondros
= cartilago y plasis =formacién), por el escaso crecimiento cartilaginoso que se
produce en esta displasia. La AC es la causa mas comuUn de enanismo y ocurre en
todas las razas y en ambos sexos. Es quizas uno de los defectos de nacimiento méas
conocidos desde la antigtiedad.*
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Aungue es una alteracion puramente esquelética, hay ciertas enfermedades que se
presentan con mayor frecuencia en estos pacientes. Presentan de forma frecuente
retraso motor al nacer, otitis media serosa, rinitis serosa, hiperlaxitud de las rodillas y
genu varo/valgo, obstruccién sintomatica de las vias respiratorias superiores, cifosis
toracolumbar, hiperlordosis lumbar, hidrocefalia, compresién del cordén medular (por
estrechez del foramen magnum o por estenosis del canal medular), maloclusién
dentaria con mordida anterior abierta, obesidad y en algunos casos desarrollan un
raquitismo resistente.!

A pesar de todo lo descrito las personas acondroplasicas tienen una esperanza de vida
normal, incorporadas a la Sociedad son hijas, madres, y esposas y en este sentido
requieren muchas veces cuidados especializados.

Un embarazo en paciente portadora de AC supone un reto desde el inicio hasta el final
de su embarazo y es un éxito lograrlo, a pesar de todas las complicaciones que trae
implicita su enfermedad de base a las que se suman los cambios anatomofisiologicos
del embarazo.

La conducta anestésica quirurgica debe ser individualizada pero se protocoliza la
realizacion de cesarea. El abordaje de la via respiratoria de la paciente acondroplasica
duplica el riesgo preexistente de la paciente obstétrica, quien a su vez se nos
presenta con un embarazo gemelar, elevando el riesgo anestésico quirdrgico de
manera exponencial.

Constituye el objetivo de este informe describir la conducta anestésica de una
paciente obstétrica acondroplasica con via respiratoria dificil.

Presentaciéon del aaso:

Paciente Acondroplasica de 20 afios de edad, primigesta, con gestaciéon gemelar de 34
semanas que imposibilitaba la deambulacion, la sostenibilidad, dificultad respiratoria y
no tolerancia del decubito supino. Antecedentes Patoldgicos Personales: Obesa, asma
bronquial, sin crisis recogidas desde la nifiez. Sin tratamiento actual

Examen fisico:

Obstétrico: Se encuentra la presencia de Utero gravido con altura uterina de 36 cm,
en relacion con embarazo mudltiple, discreta disnea que le imposibilita mantener el
decubito supino, evitando el reposo en cama (Figura 1).
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Figura 1. Paciente acondroplasica con embarazo
gemelar de 36 semanas.

General: Rasgos anatdomicos derivados de su enfermedad caracterizados por
pequefa estatura 1.12 cm, mayor tamafio craneal, con frente prominente y puente
nasal ensanchado. Curvatura lumbar incrementada (gran lordosis lumbar),
incremento de la curvatura dorsal con cifosis de gran arco. Resto Normal.

Boca: Apifiamientos y torceduras dentales con mentén prominentes. Cuello corto.
Macroglosia que impide visualizacién de estructuras de orofaringe. Mallampatti 111,
apertura bucal disminuida < 5 cm, movilidad cervical limitada, estabilidad de la
articulacion atlo-axoidea y cervical. Figuras 2, 3y 4.

Figura 2. Cuello corto, distancia
tiromentoniana de 7 cms.
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Figura 3. Paciente acondroplasica
con macroglosia,

Figura 4. Apertura Bucal disminuida.

Estudios complementarios: Ultrasonido ginecobstétrico: primer feto presentacion
cefélica, DBP 75, fémur 55, latidos cardiacos presentes. Segundo feto presentacion
cefalica, DBP 70, fémur 53, latidos cardiacos presentes, liquido amniético normal,
placenta anterior con algunos signos de madurez.

Otros estudios. Resultados dentro de limites normales: hemograma con diferencial,
coagulograma, glicemia, serologia, HIV, electrocardiograma y Rx térax.

Es valorada en conjunto por el grupo multidisciplinario de atencién a la materna,
incluidos especialistas en Obstetricia, Medicina Intensiva, Anestesiologia y por la
inmediatez del acto quirdrgico y la necesidad de la evacuacion uterina se decide
imponer de forma inmediata tratamiento con esteroides con el objetivo de inducir la
madurez pulmonar del feto. Se decide operacidon cesarea por su estado fisico y por
presentar estrechamiento de los huesos pélvicos.

Con todos los datos clinicos y anatémicos presentados, se decidié administrar a la
paciente una anestesia general oro traqueal, previo exhaustivo analisis de la dificil via
aérea de la paciente, las condiciones fisicas de la paciente.

Valoracion anestésica: ASA I, Riesgo Quirargico: Regular. No se realizd
medicacién preoperatoria inmediata. Se planted plan de actuacién ante la via
respiratoria dificil y se decidi6é abordarla con la Mascara Laringea Fastrach, ventilarla y
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proceder a la intubacién. Induccién de secuencia rapida con Tiopental, previa paciente
preoxigenada con Oxigeno al 100 % en posicion de semifowler. Se colocé mascara
laringea Fastrach y se ventil6. Se intub6 con tubo endotraqueal 6.0. Se monitorizé la
Saturacion de Oxigeno, EKG, FC, TA no invasiva, parametros ventilatorios,
manteniéndose parametros estables durante el intraoperatorio. Se utilizé relajantes
no despolarizantes mas opioides de mantenimiento.

Intervencién quirdrgica sin complicaciones. La extubacioén se realizé con la paciente
despierta sin complicaciones. Rapida recuperacion. Alta médica a los 10 dias de
hospitalizacion.

DISCUSION

Estudios de la década de los 70 (Allanson, 1986) estimaron que las mujeres
portadoras de condrodisplasias tenian un riesgo aumentado de aborto espontaneo y
de muerte neonatal, ademas de detectar una elevada incidencia de partos prematuros
(entre la 32 y la 33 semanas de gestacion) en relacién con un distrés respiratorio
materno, que a su vez estaria condicionado por la localizacién casi exclusivamente
abdominal del Utero debido al menor tamarno del estrecho pélvico superior. El
didmetro antero posterior de la pelvis esta reducido, lo que dificulta o imposibilita el
encaje y descenso de la cabeza. La desproporciéon céfalo-pélvica se ve agravada por el
aumento del tamanfo de la cabeza del feto, el cual tiene probabilidades de ser
acondroplasico, por lo que se aconseja el parto por cesarea sin iniciar el trabajo de
parto.?

La conducta anestésica en estas pacientes gravidas constituye un inminente reto ya
sea por su pequefo tamario, la peculiaridad de los accesos aéreos y la dificultad (a
veces imposibilidad) de los procedimientos regionales. Una valoracidon exhaustiva de
la paciente se impone ante el riesgo presente de la misma y aunque existen toda una
serie de generalidades que definen las patologias asociadas a la acondroplasia, cada
caso hay que afrontarlo de forma individualizada.?

En este sentido, el abordaje de la via respiratoria en el paciente afectado por
acondroplasia puede ser dificil, debido a: la presencia de macroglosia, hipertrofia
amigdalina, hipoplasia faringea y laringea, hipoplasia de fosas nasales, hipoplasia de
maxilar y mandibula desproporcionada. A esto se suma los estigmas clinicos de toda
embarazada, que cuando se trata de un embarazo gemelar duplica las
complicaciones. Se reconoce actualmente que la intubacién resulta de 8 a 10 veces
mas dificil en la embarazada a término que en la no embarazada.?

La ventilacion con mascarilla se puede ver afectada por la presencia de un maxilar
corto, una mandibula y una lengua grandes que dificultan el sellado correcto. La
estructura de la caja toréacica y la baja capacidad residual de los pulmones pueden
exigir grandes esfuerzos para mantener la ventilacion manual. La administracion de
bloqueadores neuromusculares se debe retrasar hasta obtener una ventilacion
satisfactoria con mascarilla facial; se deben usar mecanismos que proporcionen
estabilidad cervical para evitar la hiperextensién del cuello durante la intubacion
endotraqueal

y prevenir asi el riesgo de lesibn medular cervical, se han descrito signos de
compresion medular y muertes por secciéon medular durante la intubacién. El Gtero
ocupa casi toda la region abdominal. La disminucion de la capacidad residual funcional
y el volumen de cierre elevado predisponen a la hipoxemia y a las atelectasias y
ademas, reducen el margen de seguridad que concede la preoxigenaciéon durante una
induccidn de secuencia rapida, lo que obliga a un seguimiento de la SpO2 y del Pef-
CO2. Hay una disminucién de la reserva de oxigeno y la funcién pulmonar puede estar

135
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Anestesiologia y Reanimacion. 2012; 11(2) 130-138

afectada por el Utero gravidico o la escoliosis en la columna lumbar, empeorando
desde el punto de vista anatomofisiolégico las alteraciones propias preexistentes en el
embarazo.®*

Se han descrito problemas de intubacion debido principalmente a la deformidad
craneofacial y a la fusién prematura de los huesos de la base del craneo, lo que
conduce a una limitaciéon de la extensién cervical. Ademas, se debe tener presente
que estas pacientes pueden tener debilidad muscular asociada que puede empeorar
con la anestesia, déficits neuroldgicos preexistentes y una funcién pulmonar especifica
gue no deben ser empeorados.®

Previamente a cualquier intervencion, se debe hacer una valoracion anestésica como
la realizada a nuestra paciente. En la evaluacién preoperatoria es importante valorar:
la estabilidad cervical, por la frecuencia con que estos pacientes presentan estenosis
del foramen magnum y subluxacién atloaxoidea. Pueden sufrir obstruccion de las vias
respiratorias superiores después de una sedacion o de la inducciéon anestésica. La
hiperextensién del cuello durante la intubacién se debe evitar para disminuir al
maximo el riesgo de traumatismo medular cervical. Se pueden usar aparatos que
consigan la estabilizacién cervical (halos tractores o collarines).®

La via respiratoria dificil puede presentarse como dificultad en la ventilacion. Esta es
la mas catastréfica de las situaciones en estas pacientes. Los problemas musculo-
esqueléticos, particularmente la deformidad de la columna vertebral y las
manifestaciones neuroldgicas exacerban esta condicion sobreafiadida.

Estos son los sintomas mas frecuentemente publicados como causantes de esas
diferencias en las pacientes gestadas con acondroplasia. Ante todo este cuadro florido
y la coexistencia de varios sintomas se decidié abordar de forma electiva la via
respiratoria y asegur el éxito del proceder.®’

La intubacidén en si se puede ver dificultada, por lo que habra que extremar las
medidas que eviten la aspiracion (ayuno prolongado, anti-H2, ondansetron), o si se
estima necesario practicar una fibrobroncoscopia para descartar otras deformidades a
nivel traqueal o laringeo. Es recomendable la utilizacién de un laringoscopio con
mango corto. Los métodos para la intubacion traqueal dificil incluyen la intubacién con
el paciente despierto, el uso de fibrobroncoscopio y la palpitacion directa de la
epiglotis seguido de intubacién ciega naso u orotraqueal. Otra alternativa es la
intubacion retrograda con una guia pasada a través de la membrana cricotiroidea; en
pacientes con cuello muy corto y con movilidad limitada y deformidad toracica
importante es recomendable la presencias de personal especializado en
traqueostomia, por si fuese necesario; se debe disponer de una variedad de tubos
endotraqueales de un tamarno inferior al previsto antes de la induccién a la anestesia;
el uso de mascarilla laringea puede ser una alternativa a la intubacién orotraqueal,
teniendo en cuenta que la macroglosia puede dificultar su insercién.®®

Prada, Zaballos y Llaurad6'®, recomendaron el uso de la mascarilla para la intubacion
en pacientes con via respiratoria dificil y especificamente la resolucién de dificultad de
via respiratoria en una cesarea urgente con la Mascara Laringea Fastrach. La Fastrack
es una modalidad de mascara laringea utilizada para abordar la traquea en
circunstancias dificiles de forma segura.

El acceso venoso puede estar dificultado por la obesidad y la laxitud de la piel y del
tejido subcutaneo. La canulaciéon de las venas subclavias (de elecciéon) o yugulares
puede no ser posible por las deformidades del térax y del cuello.
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Durante la induccidon anestésica habra que limitar al maximo el uso excesivo de
blogueantes musculares y de sedantes para evitar una hipotonia de la musculatura
que dificulte la intubacion y ventilacion en estas pacientes. Durante el proceder
quirdrgico, estas pacientes acondroplasicas pueden tener tendencia a la desaturacion
de oxigeno por la formacién de pequefias zonas de micro atelectasias cual dificulta la
normo ventilaciéon en las mismas.**

A pesar de todos estos riesgos la anestesia general es de eleccién, aunque se han
descrito muchos casos de accesos loco-regionales en relacidn a cirugia de urgencia.
Debido a la variabilidad del tamafio del canal epidural, habra que poner especial
precaucion a la utilizaciéon de métodos de anestesia epidural constituyendo una pauta
enigmaética para el empleo de estos métodos, asociado a las deformidades Oseas y
musculares, asi como importantes cambios de columna vertebral, lo que hacen a
estas gestantes blancos propicios para las complicaciones de estos procederes
regionales.*?

Si la madre es acondroplasica, es aconsejable el parto por cesarea debido a la
estrechez de su pelvis y para evitar el riesgo de producir derrames intracraneales en
el feto durante el parto. Este procedimiento quirdrgico normalmente conlleva el uso
de anestesia general debido a la estenosis espinal de la madre y por tanto existen
riesgos asociados con la conduccion de la anestesia (espinal/epidural). La madre
afectada por acondroplasia debe desarrollar ejercicios de control de la respiracion
durante el tercer trimestre del embarazo, asi como debe realizarse estudios de
funcion pulmonar.®*3

Cuando decidir la intervencion quirdrgica y que tipo de anestesia emplear es una
interrogante, pues aunque se han hecho intentos, los reportes son de casos aislados y
en revisiones de muchos afios el nUmero de pacientes que se publica es pequefio.>®**

Se concluye que la presencia de un embarazo constituye un reto en las pacientes
acondroplasicas y si es gemelar mas. La paciente evolucion6 satisfactoriamente. Fue
necesario esperar el tiempo necesario para lograr la madurez fetal y la estabilidad
fisiologica de la madre. La decision de realizar la cesarea en el momento preciso
favorecio el buen resultado del binomio madre-feto. Las mujeres con acondroplasia
pueden tener hijos, pero necesitan ser monitorizadas estrictamente y con un mayor
control durante el embarazo. El estrechamiento de sus huesos pélvicos obstaculiza el
normal desenvolvimiento de un parto fisioldgico. La dificultad para abordar la traquea
de estas pacientes acondroplésicas constituye un enigma para los anestesidlogos, sus
peculiaridades anatémicas la tornan como retos a emprender en el campo del manejo
de las vias aéreas dificiles.
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