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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Werdnig-Hoffmann o atrofia espinal tipo | forma parte
de las atrofias musculares espinales y es la mas grave de las tres formas clinicas
existentes. Tiene caracter hereditario autosbmico recesivo, no tiene tratamiento, es
de caracter progresivo y por lo general culmina con la muerte del paciente entre el
primero y segundo afio de vida.

Objetivo: Describir la conducta de la via respiratoria anatomicamente dificil conocida
en un paciente con sindrome de Werdnig-Hoffmann operado de litiasis renal derecha.
Caso clinico: Paciente masculino de 39 afios de edad, nivel de escolaridad superior,
con diagndstico de litiasis obstructiva en rifidn derecho, propuesto para realizar una
nefrolitotomia percutanea. Los examenes en la consulta de anestesia diagnosticaron
una via respiratoria anatomicamente dificil. Pese a contar con la colaboracién del
paciente, personal entrenado, equipamiento necesario y proceder segun los
algoritmos recomendados en la literatura, se necesité una via quirdrgica para realizar
la operacion. Se efectlo el proceder quirdrgico propuesto sin complicacion y el
paciente salié del quir6fano despierto y consiente.

Conclusién: De requerirse otra intervenciéon quirdrgica, seria necesario iniciar la
intubacidon mediante fibroscopia 6ptica para evitar el edema de las vias respiratorias.
De no obtenerse una via respiratoria segura por este método, el paciente precisaria
una via aérea quirurgica.

Palabras clave: sindrome de Werdnig-Hoffmann; via aérea dificil reconocida.
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ABSTRACT

Introduction: Werdnig-Hoffmann disease or spinal atrophy type 1 is part of the
spinal muscular atrophies and the most serious of the three clinical forms in
existence. It is an autosomal recessive hereditary condition, with no treatment,
progressive in nature and usually culminates with the death of the patient between
the first and second year of life.

Objective: To describe the behavior of the anatomically difficult airway identified in a
patient with Werdnig-Hoffmann disease operated for right renal lithiasis.

Clinical case: Male patient at age 39, higher education level, with a diagnosis of
obstructive lithiasis in the right kidney, proposed to be performed a percutaneous
nephrolithotomy. The exams in the anesthesia consultation provided diagnosis of an
anatomically difficult airway. Despite having the cooperation of the patient, trained
personnel, necessary equipment and proceeding according to the algorithms
recommended in the literature, a surgical approach was needed to perform the
operation. The proposed surgical procedure was carried out without complications and
the patient left the operating room awake and conscious.

Conclusion: In case that another surgical intervention is required, it would be
necessary to initiate intubation by optical fibroscopy in order to avoid edema of the
respiratory tract. In case a safe airway is not obtained by this method, the patient
would need a surgical airway.

Keywords: Werdnig-Hoffmann disease; identified difficult airway.

INTRODUCCION

El sindrome de Werdnig-Hoffmann o atrofia espinal tipo | forma parte de las atrofias
musculares espinales (AME). La tipo I, la mas grave de las tres formas clinicas
existentes, tiene caracter hereditario autosémico recesivo y esta ligado con el brazo
largo del cromosoma 5 en la region q11.2-q13.3. Este sindrome tiene su inicio en la
edad pediatrica.t?

La atrofia espinal tipo I, caracterizada por la degeneracion de las motoneuronas alfa
del asta anterior de la médula espinal, es considerada la segunda enfermedad
autosOmica recesiva fatal después de la fibrosis quistica. Tiene una incidencia
estimada de 1/10,000 nacidos vivos y una frecuencia de portadores que oscila entre
1/40 a 1/60.%:3

Este sindrome puede iniciarse con manifestaciones clinicas aiun antes del nacimiento
tales como los pobres movimientos fetales, o antes de los 3 0 4 meses de vida. Los
nifos afectados pierden la movilidad muscular, incluso previo a las habilidades
motoras adquiridas, con abduccion de las extremidades, lo que provoca la posicién de
"ancas de rana".*

Los nifios con padecimiento de este sindrome poseen incapacidad para lograr el
sostén cefdlico. Si hubiera afeccion de los musculos faciales, este tiene una expresion
de alerta. El funcionamiento de ambos esfinteres es normal y existe integridad del
sistema sensitivo, incluso en estados terminales de la enfermedad.34
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El diagndstico esta cimentado en los antecedentes familiares, cuadro clinico, biopsia
del musculo y hallazgos de los estudios neurofisioldégicos, como los potenciales
evocados somatosensoriales, motores, velocidades de conduccién motoras y
sensitivas y electromiografia.

Se corrobora la aparicion del sindrome mediante el estudio cromosémico, es decir, a
través del empleo de marcadores genéticos de la regidon del cromosoma 5q.8-13, el
cual permite el diagnéstico prenatal a familias en las que ya existe un hijo
previamente afectado.3*

La enfermedad no tiene tratamiento, es de caracter progresivo y por lo general
culmina con la muerte del paciente entre el primero y segundo afo de vida.
Principalmente debido a falla o infeccion a repeticién en vias respiratorias.

El presente articulo tiene como objetivo describir la evolucién de la conducta
anestésica en una intervencion quirdrgica electiva de un paciente con sindrome
Werdning-Hoffman tipo 1, que alcanzé la edad de 39 afios y se le detectd una via
aérea dificil en la consulta preanestésica.

CASO CLINICO

Se recibe en el Hospital Clinico Quirdrgico "Hermanos Ameijeiras" en agosto de 2013
a paciente masculino, con 39 arfios de edad, 77 kg de peso, talla de 1,55 cm de
altura, indice de masa corporal mayor de 26, llegé al quir6fano en silla de ruedas. De
padres con antecedentes de salud, sin relaciéon consanguinea, parto a término,
fisiolégico, test de Apgar 9/9. Fue atendido por primera vez en 1973 a la edad de 9
meses, por notar los padres un deterioro del desarrollo motor que transcurrié normal
hasta ese momento.

Se le realizaron estudios electrofisiologicos, histolégicos de musculo, determinaciéon de
actividad enzimatica en el suero y con todos estos elementos se le diagnostico
sindrome de Werdnig-Hoffman.

La enfermedad sigui6 el curso evolutivo habitual a partir del momento de su atencion.
El paciente tiene gran limitacion motora y atrofias musculares que le confinan a silla
de ruedas e impiden la movilizacién corporal sin ayuda. No puede usar las
extremidades superiores por encima de la linea horizontal, tiene deformidad toracica
(escoliosis), inteligencia normal y adecuada relaciones humanas que le han permitido
cursar estudios superiores y actividad laboral.

Ingreso6 con el diagnéstico de hidronefrosis obstructiva secundaria a litiasis renal
derecha para realizarle una nefrolitotomia percutanea.

En la consulta de anestesia se constataron antecedentes de operaciones de adenoides
y cadera derecha realizadas en la nifiez sin dificultad. Luego de hacerle pruebas de
rutina, se le detectd una posible via respiratoria anatomicamente dificil. Se realiz6
una via respiratoria quirdrgica, después de fallar las opciones primarias de los
protocolos. Culmind con éxito el acto quirdrgico. Una vez recuperado, se traslado a la
unidad de cuidados intensivos despierto, consciente, cooperador y comunicandose
mediante sefas.
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DESARROLLO

Para valorar los factores predictores de posible via respiratoria anatémicamente dificil
se utiliz6 la escala citada en la tabla 1.

Tabla 1. Escalas empleadas para valoracién de via aérea dificil conocida

Fredictores de wvia respiratoria dificil Resultados del paciente

Sindrome congénito,
obesidad. Enfermedad
respiratoria

Entidades clinicas asociadas a una via respiratoria
dificil

Escala de valoracion de apertura de la boca

tomando los incisivos superiores e inferiores como Clase I
referencia
Escala de valoracién de la protrusién mandibular Clase II

Escala de Mallampati modificada por Samsson y

Grado IV
Young.

Escala para valorar la distancia de la escotadura

del cartilago tiroides al menton Clase IIT (menos de 6 cm)

Escala para valorar el grado de movilidad de la
cabeza y cuello con respecto a los 35° de
movilidad normal

Grado IV Completa (debido a
la flacidez muscular)

Ademas, se requirié el auxilio de los parametros empleados por El-Ganzouri (tabla 2)
y de Langeron (tabla 3). La presencia de 2 de estos 5 parametros indica dificultad
para la ventilacion con mascarilla facial, la marca con letra X indica los que present6
el paciente.

El puntaje alcanzado segun los parametros en la evaluacion de El-Ganzouri adquirié 8
puntos, lo que lo ubica en posible riesgo de intubacién dificil. Segun los parametros
de Langeron, poseeria probabilidades para ventilar con dificultad mediante mascarilla
facial al tener 3 de los 5 referidos.

Conjuntamente presentaba macroglosia, cuello corto y grueso, escoliosis, abdomen
glébulo soy venas periféricas poco visibles en miembros superiores y cuello. Por tal
motivo, se decidié catalogarlo como una via respiratoria dificil reconocida.

Una definicion estandar de via anatémicamente dificil no se encuentra en la literatura
existente; sin embargo, en la guia de recomendacion para la via aérea dificil
propuesta por la American Society of Anesthesiologists (ASA) se define como una
situacion clinica en la cual un anestesi6élogo con entrenamiento convencional
experimenta dificultad para la ventilacion de la via aérea superior con una mascarilla
facial, dificultad para la intubaciéon tragueal, o ambas.>®
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Tabla 2. Pardametros utilizados en la evaluacion de El-Ganzouri

{Adquirié 8 puntos)

Apertura oral Mayor de 0
4 cm

Menos de 4 cm 1

Distancia I 1
tiromentoniana II 2
IT1 3

Grado orofaringeo I 0
II 1

IT1 2

Rango de movilidad I 0
de cabeza y cuello II 1
IT1 2

Protrusion SI 0
mandibular NO 1
Peso corporal Menor de 90 kg 0
De 90 a 110 kg 1

Mayor de 110 kg 2

Historia de Minguna 0
inltubacién dificil Cuestionable 1
Ninguna Variable 2

Tabla 3. Parametros utilizados en la evaluacion de Langeron

Edad mayor de 55 afios Me
indice de masa corporal mayor de 26 X
Historia de ronquido X
Edentulia {pérdida de dientes) Mo
Cabello facial X

La dificultad para la intubacién se presenta cuando se han realizado mas de 3 intentos
de laringoscopia convencional, en condiciones 6ptimas y por personal
experimentado.’ La ventilacién inadecuada con mascarilla facial se presenta cuando
no se puede mantener la saturaciéon de oxigeno (Sp0O2) por encima de 90 %
administrando oxigeno al 100 %, a presion positiva.”’

Conforme al equipamiento recomendado ante una via respiratoria anatdmicamente
dificil se cont6 con lo referido en la tabla 4. Cuando la via respiratoria
anatomicamente dificil es reconocida (VADR), el abordaje primario propone
asegurarla y garantizarla por medio de la intubacion traqueal con el paciente
despierto.8°
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Tabla 4. Equipamiento presente en el quiréfano

Mascarillas faciales y cdnulas nasales de diferentes tamafios Si
Hojas de laringoscopio rigidas de disefio alternado y de diferentes Si
tamafios a aquéllas usadas de forma rutinaria, esto puede incluir un
laringoscopio rigido de fibra optica

Tubos orotraqueales de diferentes tamafios. Si
Guias para los tubos traqueales. Ejemplos: estiletes semirrigidos, Si
intercambiador de tubos, estiletes luminosos y pinzas que permitan

la manipulacion distal del tubo.

Mascarillas laringeas de diferentes tamafios. Si
Equipo para laringoscopia con fibra optica. Mo
Equipo para intubacidon retrograda. Si
Equipo para ventilacion no invasiva de emergencia de la via aérea. Si
combitubo, equipo de ventilacion jet transtraqueal

Equipo para el acceso quirdrgico de la via respiratoria. Si
Un detector de CO2 exhalado y un oximetro de pulso. Si

Se puede realizar por medio de una gran variedad de técnicas.
El algoritmo de la ASA las divide en:

e intubacién no quirdrgica con el paciente despierto
e intubacidén quirdrgica del paciente despierto.

La intubacion no quirdrgica de la via respiratoria se puede lograr por varios métodos
que incluyen: intubacion con fibroscopia, visualizacidn por laringoscopia directa,
colocacién supraglética de una mascarilla laringea y la intubacion retréograda.®

Cuando la intubacién con el paciente despierto no se logra, se deben optar las
siguientes alternativas:

e Cancelar el procedimiento quirdrgico para proporcionarle al paciente un mejor
abordaje, ya sea orientandolo, cambiando de equipo o de personal.

¢ Induccién de la anestesia general, en caso de falta de cooperacion del paciente
y si se considera facil la ventilacion con mascarilla facial; siempre que se
salvaguarde la ventilacién espontanea.

e Eleccion de una técnica de anestesia regional o crear una via aérea de
emergencia.®

Al llegar al quiréfano, se permitié al paciente continuar sentado en la silla de ruedas.
Se canaliz6 una vena periférica en el miembro superior derecho con una canula
calibre 20, lo cual fue técnicamente trabajoso. Se monitorizé saturacion de oxigeno
por pletismografia (SpOz2), onda pletismogréfica, frecuencia cardiaca,
electrocardiograma en derivacion DIl y tensién arterial no invasiva.

Se decidié comenzar por las técnicas de intubacion con el paciente despierto, por ser
un paciente cooperador. Se converso6 con él segun las pautas recomendadas. Se
administraron 50 pg de fentanil disueltos en 10 mL de solucién salina al 0,9 %o,
endovenoso lento, seguido de atropina 0,25 mg lentamente cada 2 min para prevenir
aumento de la frecuencia cardiaca, hasta un total de 1 mg. Se inici6 intubacién nasal,
previo uso tépico de vasoconstrictor, tubo endotraqueal nimero 6.0 (lubricado con
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lidocaina al 1 % en jalea). Después de varios intentos fallidos se abandoné esta
técnica por epistaxis nasal.

Se coloco al paciente en la mesa quirdrgica y se decidi6 realizar laringoscopia directa.
Se realiz6é preoxigenaciéon con FiO 2 de 1.0 durante 5 min. Se administraron otros 50
p1g de fentanil en la misma dilucion y forma descrita. Fue imposible visualizar alguna
de las estructuras de la via respiratoria. Después de mas de 3 intentos, se decidio
realizar intubacién retrograda. Se intenté hacer pasar el tubo endotraqueal a través
de la guia, lo cual fue imposible, auin con la ayuda del laringoscopio.

Se empled fibroscopio 6ptico flexible, no fue posible asegurar la via respiratoria. Se
realizé una via aérea quirurgica con éxito, debido a que en este caso, por la
deformidad toracica y la paralisis muscular, no seria recomendable la anestesia
regional. Se colocd un tubo endotraqueal nimero 7.5. Se acoplé a un ventilador
Fabuis G-S, frecuencia respiratoria programada en 12 respiraciones por minuto,
volumen tidal calculado a 8mL/kg de peso, ajustado segun capnometria. Se empled
anestesia combinada opioide (fentanil 300 pg) y halogenados (Isofluorano CAM
0.5%), FiO2 0.3 %, monitorizacion ya descrita.

Se colocé al paciente en posicién endouroldgica integral, se administraron 10 mg de
furosemida endovenoso en 10 mL de solucion salina.

Durante la intervencion el Et CO2 se mantuvo entre 37 y 39 mmHg, la tension arterial
no invasiva entre 150-100 mmHg sistélica y 90-60 diastdlica, frecuencias cardiacas
entre 100-80 latido por minuto, SPO 2 entre 100-97 %.

El tiempo quirdrgico fue de 1 h 30 min y el anestésico de 4 h. Se administré un total
de 1 000 ml de solucién salina al 0,9 %.

Finalizada la intervencion cesa la administracion del gas anestésico, se administrd
FiO2 1 %. El paciente se desperté espontaneamente y fue trasladado a la sala de
unidades de cuidados posoperatorios, despierto y consiente.

Se concluye que los pacientes portadores de sindrome de Werdnig-Hoffmann o atrofia
espinal tipo I, aunque poco frecuente, logran alcanzar sobrevidas superiores a las
citadas en la literatura médica. Por su propia enfermedad y las que se afiaden en el
decursar del tiempo constituyen un reto para la conducta anestésica debido al dificil
acceso a la via respiratoria.

Si el paciente precisase de una nueva intervenciéon quirurgica, seria recomendable
comenzar por la intubacién con el paciente despierto mediante fibroscopia 6ptica,
para evitar el edema de las vias respiratorias empleando otras técnicas. Si no se
obtuviese una via respiratoria segura, tiene grandes probabilidades de necesitar
reiteradamente una via quirdrgica.
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