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RESUMEN

La secuencia de Pierre Robin (SPR) es una enfermedad rara, caracterizada por una triada de malformaciones orofaciales como retrognatia, glosoptosis y
fisura velopalatina media (paladar hendido); las cuales, generalmente provocan obstruccion de la via aérea (OVA). La correccion de los defectos palatinos
requiere en ocasiones varias intervenciones quirdrgicas, por esta razén el cuidado anestésico y abordaje de la via aérea en forma adecuada, evita complica-
ciones asociadas a esta enfermedad. Se presenta el caso de un paciente de 1 afio y 20 dias de edad, con antecedentes de via aérea dificil, intentos fallidos
de intubaciones preliminares e intervenido quirdrgicamente para correccién de paladar hendido, luego de una técnica combinada de intubacién nasal con
fibrobroncoscopio, desplazamiento de glosoptosis con ayuda de pala nimero 2 de videolaringoscopio (Glidescope®); manejo transoperatorio anestésico
y proceso de extubacién con excelentes resultados. Destacamos la importancia de realizar una adecuada planificaciéon multidisciplinaria prequirdrgica con
valoracion exhaustiva de la via aérea (VA) por laringoscopfa directa o fibrobroncospia flexible para conocer el sitio exacto de la obstruccion y evitar desen-
laces adversos.

Palabras claves: Via aérea dificil, paladar hendido, glosoptosis, obstruccion de la via aérea.
ABSTRACT

Pierre Robin Sequence (PRS) is a rare disease characterized by a triad of orofacial malformations such as retrognathia, glossoptosis and velopalatine fissure
(cleft palate). The malformations in PRS can lead into airway obstruction. The correction of the palatal defects sometimes requires several surgical interven-
tions. Proper anesthetic care and a carefully planned approach to the airway can avoid complications associated with this disease. We present the case of a
1 year and 20 days old patient, with history of difficult airway, unsuccessful prior attempts of intubation, who underwent surgery to correct a cleft palate. We
used a combined approach that included nasal intubation technique with a fiberoptic bronchoscope aided with a number 2 video laryngoscope blade (Gli-
descope®) for displacement of the glossoptosys. Details of the intraoperative anesthetic management and subsequent successful extubation are provided.
We highlight the importance of developing an adequate preoperative multidisciplinary plan of action, after a careful and detailed evaluation of the airway with
direct laryngoscopy or fiberoptic bronchoscopy in order to identify the exact location of the obstruction and avoid adverse outcomes.

Keywords: Difficult airway, cleft palate, glossoptosis, airway obstruction.
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INTRODUCCION

La secuencia de Pierre Robin (SPR) es una ano-
malia congénita del primer arco branquial, que es
responsable de la formaciéon de la mayoria de es-
tructuras de la cara como la mandibula, paladar, y
oidos; es una enfermedad con herencia autosdmica
recesiva, presenta una prevalencia de 1 por cada
8.500 nacimientos’; sin predileccion de género, ex-
cepto en una variante ligada al cromosoma X.

Los primeros reportes se realizaron en 1845; sin
embargo, Robin en 1923, definid como “secuencia”
a la triada clésica de glosoptosis (70% a 85% de
pacientes); alteraciones mandibulares como hipog-
natia, micrognatia (91%) o retrognatia, y deformida-
des palatinas (fisura velopalatina o paladar hendido
en 10% a 15%)?; las cuales predisponen a obstruc-
cion de la via aérea (OVA) en cualquier momento
de la vida. Estos hallazgos representan una hetero-
geneidad fenotipica, desencadenada por eventos
mecanicos, genéticos y ambientales, que requieren
un abordaje multidisciplinario para el manejo ade-
cuado de la via aérea (VA).

La presencia de hipoplasia mandibular causa pro-
lapso de la base de la lengua hacia la pared pos-
terior de la faringe que lleva a obstruccion de la
via aérea®*. La hipoplasia mandibular conduce al
fenotipo Robin®. Un 40% de la SPR se expresa en
forma aislada y 60% coexiste con otros sindromes
con malformaciones craneofaciales'®, afecciones
neurolégicas como sindrome de Stickler o sindro-
me de Nager®’.

Otras manifestaciones que acompafan a este tras-
torno son base de nariz aplanada, dificultad para la
respiracion con obstruccion en la inspiracion, défi-
cit nutricional con falla de crecimiento, sindactilia
o dedos hipoplasicos, glaucoma, microftalmia, mal-
formaciones del pabellén auricular y anomalias en
el esternén y costillas®®.

En todos los casos de SPR es indispensable cono-
cer el grado de obstruccion de la via aérea (OVA)
desde el nacimiento, para definir una terapéutica
ideal. Ante una obstrucciéon supraglética, por res-
puesta subdptima al procedimiento de adhesion de
la lengua al labio o falla en la osteogénesis con dis-
tractores mandibulares, se recomienda realizar una
traqueostomia de urgencia'®21,

Antes de cualquier intervencion electiva para co-
rreccion de paladar hendido, es recomendable eje-
cutar una evaluacién endoscopica exhaustiva de la
VA, mediante nasoendoscopia y fibrobroncoscopia
flexible. La laringoscopia directa y fibrobroncosco-
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pia permiten valorar apropiadamente estructuras
de la VA, a menos que el paciente presente microg-
natia severa, en el cual se recomienda realizar una
maniobra de empuje mandibular bajo anestesia ge-
neral®?'. A pesar de ello, no siempre se consigue la
alineacion completa de los ejes oral, faringeo, larin-
geo y tampoco esta exenta de riesgos, al tratarse
de un paciente con una VA en muchas ocasiones
no intubable.

Du Plessis et al, en 2013 sugiere utilizar sondas na-
sofaringeas que permitan corregir la OVA debido a
la glosoptosis, problema importante en los recién
nacidos con SPR'?, por consiguiente, es necesario
crear algoritmos que orienten a desarrollar un abor-
daje 6ptimo de la VA de manera segura y efectiva,
con el fin de optimizar la eficiencia y la comunica-
cion' 14,

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 1 afio y 20 dias de edad
(Figuras 1A y 1B), producto de segunda gesta-
cion, embarazo complicado por preeclampsia y
sufrimiento fetal a las 35,4 semanas, con lo cual
se indicd una cesarea de urgencia, sin incidentes.
Durante el examen inicial se observaron dismorfias
faciales y signos de dificultad respiratoria, ingreso
a cuidados intensivos neonatales (UCIN) para reci-
bir presion positiva continta en la via aérea (CPAP)
por cuatro dias e instauracién de alimentacién por
sonda orogastrica (SOG) y luego a succion. A los
11 dias de vida se confirm¢ sospecha diagnésti-
ca de SPR mediante estudio genético y varios dias
después reinstala dificultad respiratoria, agrega
problemas en la alimentacion y apnea obstructiva
del suefio con episodios de bradicardia; se logro
estabilizar en forma transitoria con medidas de so-
porte como posiciéon en decubito prono alternando
con decubito lateral, oxigeno complementario por
canula nasal y sonda nasogastrica (SNG) para ali-
mentacion.

A los 40 dias de vida se realiz6 el primer tiempo qui-
rdrgico para distraccion osteogénica mandibular y
confeccion de gastrostomia para alimentacion, pre-
via intubacion orotraqueal (IOT) a ciegas con tubo
3,5 sin balon, sin reporte de complicaciones (Figu-
ras 2A — 2F). Al afio de vida se programo nueva dis-
traccion osteogénica mandibular con palatoplastia
(segundo tiempo quirdrgico) con dos intentos falli-
dos para abordar la via aérea a pesar del uso de
multiples dispositivos, por lo cual se decidié diferir
el procedimiento, para valoracion complementaria
de la via aérea. (Figuras 3A - 3C y 4).
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Figura 1. A) Vista frontal de fenotipo de paciente.
B) Vista lateral de fenotipo de paciente.

Figura 2. (A, B, C, D, E, F) Reconstruccion
craneofacial 6sea con tomografia computarizada.
Se observan distractores mandibulares de primera

cirugia y micrognatia.

72 horas después, se vuelve a reprogramar la ciru-
gia. El paciente ingreso a sala de operaciones con
monitorizacion no invasiva segun ASA y se cateteri-
z6 via venosa periférica.

La induccion anestésica inhalatoria se realizé con
Sevofluorano entre 4% a 5%, se administré 10 mili-
gramos de lidocaina sin epinefrina (a 1,5 mg por kilo-
gramo) por via intravenosa (1V) y lidocaina tépica en
la fosa nasal izquierda. La intubacién nasotraqueal

46 h1

Figura 3. A) corte coronal. B) corte Axial. C) corte
coronal. Se observan los defectos ¢seos palatinos y
mandibulares.

Figura 4. Apertura oral limitada y defecto
congénito de paladar, previo a segunda cirugia.

(INT) se llevd a cabo con técnica mixta, fibrobron-
coscopio nasal y con pala curva N° 2 de videolarin-
goscopio (Glidescope ®) en la cavidad oral (Figura
5). Por asimetria bucal y para evitar OVA con la base
de la lengua que siempre se contacta con la pared
posterior de la faringe, se uso la pala del videolarin-
goscopio, de esta forma se permitio el progreso con
facilidad del fibrobroncoscopio hacia la hipofaringe
(Figura6y 7A-7C).

MetroCiencia Vol. 29 N°1 (2021)



Manejo de via aérea

Clinical case

Caso clinico

Figura 5. Dispositivos utilizados para manejo de
via aérea en paciente con sindrome de
Pierre Robin.

Figura 7. A) Via aérea con espacio limitado por glo-
soptosia del paciente. B) Observacion de epiglotis para
insercion de tubo traqueal por fibrobroncoscopia nasal
izquierda. C) Verificacion de intubacion adecuada al
observarse la carina a través del tubo nasotraqueal.

MetroCiencia Vol. 29 N°1 (2021)

Figura 6. Vista lateral (izquierda) y frontal (dere-
cha) del procedimiento de intubacién mixta.

Se mantuvo una ventilacion espontanea en el pa-
ciente, sin complicaciones. Se administré 10 mili-
gramos de propofol (1,5 mg/kg) y 5 miligramos de
rocuronio (0,6 mg/kg) por via IV, y luego se aseguro
la via aérea.

El mantenimiento anestésico se logré con sevofluo-
rano al 2%, infusién IV continua de remifentanilo en-
tre 0,15 a 0,30 mcg/kg/minuto y dexmedetomidina
0.3 mcg/kg/hora. Adicionalmente se administré por
via IV 80 miligramos de acido tranexanico (10 mg/
kg), 1,2 miligramos de dexametasona (0,15 mg/kg),
4 miligramos de ketorolaco (0,5 mg/kg), 230 miligra-
mos de cefazolina (30 mg/kg), 80 miligramos de pa-
racetamol (10 mg/kg) y 1.2 miligramos de ondanse-
tron (0,15 mg/kg) en el intraoperatorio (Figuras 8 y 9).

El procedimiento quirdrgico de segunda distraccion
osteogénica mandibular con palatoplastia tuvo una
duracion de 6 horas y 20 minutos, sin incidentes
anestésicos.

2 .

Figura 8. Intubacion realizada con éxito mediante
fibrobroncoscopia nasal modificada con uso de
pala de videolaringoscopio N°2 via oral para des-

plazamiento anterior de lengua.
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Figura 9. Visualizacion de defectos de la cavidad
oral (paladar hendido) durante la intervencion
quirdrgica.

Se transporta de inmediato a la unidad de cuida-
dos intensivos pediatricos (UCIP) con monitoriza-
cién continua no invasiva, sedoanalgesia y soporte
ventilatorio mecanico con INT con disminucion pro-
gresiva de parametros ventilatorios. A las 48 horas
postquirdrgicas y con fibrobroncoscopia, se plani-
ficd extubacion avanzada, sin complicaciones, con
buena ventilacion espontanea con mascarilla de oxi-
geno y sin OVA a pesar de edema facial (maxilar y
mandibular) esperado de la cirugia.

DISCUSION

El abordaje de la VA en los pacientes con SPR es
considerada como un desafio importante en la prac-
tica anestesioldgica, justificado por las malformacio-
nes faciales que presentan y la alta probabilidad de
morbimortalidad asociada al deterioro respiratorio
y nutricional que desarrollan estos pacientes a lo
largo de su vida, si no se corrigen. La asociacion
de glosoptosis con hipoplasia mandibular conlleva
a reduccion del area de la cavidad oral, con dificil
apertura bucal (Figura 9), resultando en un riesgo
de OVA™,

Como consecuencia, pueden ocasionarse episodios
de hipoxemia y requerir en algin momento un mane-
jo avanzado de la VA; inclusive, puede llegar a ser
una condicion mortal por la mala visualizacion por
laringoscopia, al transformarse en una VA no ventila-
ble y no intubable.

Es evidente que los pacientes con SPR tienen di-
ferentes grados de afectacion en cuanto a presen-
tacion, severidad y grado de OVA. De todo esto
dependera el tratamiento médico a recibir, sea en
forma conservadora o quirdrgica. En el manejo con-
servador se propone con el posicionamiento en
decubito lateral o decubito prono al dormir, uso de
canulas nasofaringeas, CPAP o intubacién endotra-
queal™. En el manejo quirdrgico (invasivo) se indica
glosopexia, traqueostomia y distraccion osteogénica
mandibular, segun el grado de severidad.

48 h‘

Todos los procedimientos que requieren de aneste-
sia general e intubacion orotraqueal o nasotraqueal,
pueden generar dificultades o complicaciones al
momento de abordar la VA, inclusive con personal
médico experimentado'®. El manejo multidisciplina-
rio, planificado, basado en protocolos de manejo de
VA dificil, ademas de experiencia y destrezas en el
manejo de la fibrobroncoscopia, permiti¢ al paciente
mantenerse en un plano anestésico adecuado con
mantenimiento de la ventilacién espontanea. Antes
de llevar a cabo cualquier procedimiento quirdrgico,
es esencial una evaluacion expedita de la VA, me-
diante laringoscopia y fibrobroncoscopia diagndsti-
ca y sobre todo en los pacientes con sospecha de
VA dificil, fundamentada en los antecedentes perso-
nales, factores de riesgo, comorbilidades asociadas
e historia previa de intubaciones fallidas; motivos por
los cuales pueden llevar a dificultades en el aborda-
je inicial, como sucedio en nuestro caso.

De esta manera se evita la ansiedad generada por el
procedimiento, tanto en familiares como en el perso-
nal de salud, se disminuyen gastos y la probabilidad
de incidentes mayores asociados a intubaciones
fallidas como hipoxemia, laringoespasmo, paro car-
diorrespiratorio e incluso deceso'.

En nuestro caso, la laringoscopia directa no se pudo
realizar en forma adecuada, puesto que la presencia
de los distractores osteogénicos mandibulares fue-
ron la limitante mas importante (Figura 4), los cuales
ocasionaron fallas e imposibilidad de la intubacion
endotraqueal y por lo tanto dificultad en un manejo
apropiado de la VA.

Adicionalmente, por el fenotipo del paciente se pudo
comprobar asimetria de crecimiento del macizo facial
y la mandibula, con un marcado estancamiento de la
mandibula a pesar de la distraccion mandibular previa.
Por los antecedentes de intubacion fallida (con larin-
goscopio convencional, Mc Coy, videolaringoscopios
CMAC® y Ambuscope®) y la enfermedad de base de
nuestro caso, se planted tomar la conducta mas idénea
para manejo de la VA, a través de un equipo multidis-
ciplinario conformado por anestesidlogos experimen-
tados, otorrinolaringélogo vy cirujano plastico; con ob-
jetivos definidos a cumplirse como una INT planificada
oportunamente bajo induccién inhalatoria, y mantener
al paciente en un plano anestésico que le permita con-
servar su ventilacion espontanea®, afin de proteger la
VAy evitar incidentes que podrian cambiar la conducta
elegida, como por ejemplo la realizacion de procedi-
mientos invasivos de urgencia (traqueostomia).

Mediante el consenso del equipo multidisciplinario,
se realizé con éxito una intubacion mixta por medio
de dos dispositivos de manejo avanzado de VA difi-
cil'® (fibrobroncoscopio flexible por via nasal y pala
del videolaringoscopio por via oral), tal como se ob-
serva en la figura 5.

MetroCiencia Vol. 29 N°1 (2021)
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En toda VA dificil, el anestesidlogo se enfrenta a va-
rios retos tanto en la intubacion como en la extuba-
cion. La dificultad en la intubacion acompafiada de
ventilacion dificil, son factores de riesgo para extu-
bacion fallida'2; por lo cual se indica una fibrobron-
coscopia previamente a la extubacion, tal como se
programoé en nuestro caso; de esta manera se evito
mantener al paciente con una ventilacion mecanica
prolongada, a veces innecesaria; disminuyendo e
inclusive evitando complicaciones asociadas de tipo
neurolégicas por sedoanalgesia (en la neuroplasti-
cidad), infecciosas (neumonia del ventilador) y pro-
pias de la cirugia (ayuno prolongado e incapacidad
de realizacion de actividades diarias).

CONCLUSIONES

Destacamos la importancia de la evaluacion vy re-
valoracion de la via aérea para cada procedimiento
quirdrgico programado en pacientes con secuencia
de Pierre Robin, puesto que a pesar de que conoz-
camos al paciente, siempre es necesaria la revalo-
racion exhaustiva ya que esta patologia tiene ten-
dencia a acrecentar su asimetria facial, y esto es el
primer punto clave para evitar errores durante la ma-
nipulacion de la via aérea. El segundo, es el trabajo
en equipo y la comunicacion adecuada en todo el
procedimiento, lo cual fue relevante para el desarro-
llo exitoso del proceso de intubacion, donde se tenia
prevista una VA dificil y el antecedente de multiples
intentos de intubacion fallida con diversos dispositi-
vos avanzados de manejo de VA. Por Ultimo, fue la
combinacioén de la fibrobroncoscopia nasal como un
instrumento Util para valorar la anatomia retrofarin-
geay el uso de la pala del videolaringoscopio como
auxiliar, que ayudo a superar la obstrucciéon que oca-
sionaba la lengua durante el proceso de intubacion.
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