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El sindrome de Escobar es una enfermedad rara, autosémica recesiva, de incidencia desconocida. Se caracteriza por miltiples
anomalias esqueléticas, genitourinarias y orofaciales. Las multiples malformaciones (principalmente orofaciales) y la restriccion
de la movilidad de estos pacientes determinan un desafio para el equipo anestésico, especialmente en el manejo de la via aérea.
Se describe el caso clinico de una paciente pediatrica con diagnéstico de sindrome de Escobar que fue sometida a dos anestesias
consecutivas, en el que se evidencia una progresion de las anomalias de la via aérea propias del sindrome, por lo que se requiere
adecuar, segtn el estadio clinico de la enfermedad, los algoritmos actuales de abordaje de via aérea dificil pediatrica anticipaday la
incorporacion de nuevos dispositivos en la planificacion y ejecucién para su manejo que no han sido descritos en pacientes con esta
patologia.
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Escobar syndrome is a rare, autosomal recessive disease of unknown incidence. It is characterized by multiple skeletal, genitourinary
and orofacial abnormalities. The multiple malformations (mainly orofacial) and restricted mobility of these patients pose a challenge
to the anesthesia team, especially as regards airway management. We describe the clinical case of a pediatric patient diagnosed with
Escobar syndrome who underwent two consecutive anesthesia interventions, with evidence of progressive airway anomalies that
characterize this syndrome. The case required adaptation, according to the clinical stage of the disease, of the current algorithms used
toapproach an anticipated difficultairway in pediatrics, and the incorporation of new devices, not described so far in patients with this
pathology, as part of the planning and execution phases.
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INTRODUCCION

El sindrome de pterigién miltiple, cuya va-
riante no letal corresponde al sindrome de
Escobar, es una enfermedad rara, autosé-
mica recesiva, de incidencia desconocida.
Se caracteriza por multiples anomalias es-
queléticas, genitourinarias y orofaciales(1).
Las bandas de contractura (pterigion) al-
rededor de las articulaciones causa la res-
triccion de la movilidad en estos pacientes,
ademas de la asociacién a paladar hendido,
anquiloglosia, signatia, micrognatia, res-
triccién de la apertura bucal y anomalias
de la columna vertebral, entre otros(2,3),
que constituyen un desafio para el equipo
anestésico, especialmente en el manejo de
la via aérea. Hay pocos reportes en la lite-
ratura y este caso clinico destaca por mos-
trar anestesias consecutivas en una misma
paciente, evidenciando una progresién de
la enfermedad que condiciona un aborda-
je individualizado de la via aérea, segtn el
estadio clinico de la paciente, adecuando
los algoritmos actuales(4,5) e incorporando
dispositivos como el videolaringoscopio y
mascaras laringeas (ML) para intubacién,
no descritos anteriormente en pacientes
con esta patologfa.

CASOCLINICO

Es el caso de una paciente de 11 meses de
edad, sexo femenino, diagnosticada con
sindrome de Escobar, con peso de 6.200
g y talla de 50 cm, programada para una
gastrostomia endoscdpica y hernioplastia
inguinal bilateral.

En la evaluacidn prequirirgica desta-
c6 el uso de sonda nasogastrica desde el
nacimiento para alimentacién, térax en
tonel, pie equinovaro, artrogriposis, dis-
rafia espinal y contracturas en la flexion
de las articulaciones que causan una mo-
vilidad limitada.

El examen de la via aérea mostré mi-
crognatia, fisura palatina, disminucién de
la apertura bucal y rigidez cervical por pte-
rigion (Figura1).

Figura 1. Primera intervencion. 11 meses de edad. Visidn lateral de paciente en decibito

supino, en posicién neutra, que muestra térax en tonel, pterigion cervical, micrognatia y

orejas de implantacién baja.

Fuente. Autores.

En el estudio ecocardiografico se observd
un foramen oval permeable de 3,5 mm; la
ecografia renal, el estudio hematoldgico y
de coagulacion fueron normales.

El dia de la intervencién y debido al
diagnoéstico de via aérea dificil anticipada
se coordiné la asistencia de un otorrinola-
ringélogo (ORL) para el manejo de via aé-
rea y posibilidad de abordaje infraglético
de emergencia. El quiréfano fue preparado
para el manejo de una via aérea dificil, con-
tando con todos los dispositivos segin los
planes de manejo propuestos.

La paciente ingres6 al quiréfano sin
premedicacién. Se instal6 monitorizacion
no invasiva, se realizé induccién inhalato-
ria con 02 100 % y sevofluorano con pro-
gresion gradual hasta 7 %, manteniendo
la ventilacion espontanea. Tras lograr una
adecuada profundidad anestésica, se insta-
|6 un acceso venoso periférico.

Se comprobé la ventilacion adecuada
con mascara facial, tras lo cual se le ad-
ministraron 20 pg/kg de atropina, 1 mg/
kg de lidocaina, 2 mg/kg de ketaminay se
inicié una infusién de 0,2 pg/kg/min de
remifentanilo.

Se realizd una nasofibroscopia diagndstica
por ORL en ventilacién espontanea con di-
ficil acceso nasofaringeo, con nasofibroscopio
de 2,8 mm, para visualizar la glotis, luego de
maniobras de traccion mandibular.

Luego se realizé una videolaringoscopia
diagnéstica con CMAC® hoja hiperangula-
da D-Blade pediatrica (Karl Storz, Modelo
8403 ZX, Alemania), que fue dificil de in-
troducir, pero que permitié una visualiza-
cion glética Cormack-Lehane 2, tras reposi-
cionamiento de la paciente y movilizacién
laringea externa. Se intentd intubacién con
tubo endotraqueal (TET) de 3,5 mm con ba-
[6n y conductor, sin lograr pasar las cuerdas
vocales. Al segundo intento se logré intubar
con TET de 3,0 mm con balén y conductor.

La cirugia se llevé a cabo sin dificultad.
Para analgesia posoperatoria se utilizé blo-
queo TAP bilateral ecoguiado. Se realizd
extubacién en quiréfano sin incidentes y se
traslado a recuperacién posanestésica.

La paciente reingresé a los 2 afios de
edad para cambio de gastrostomia. Peso
7.500 gy talla 53 cm. El examen fisico diri-
gido de la via aérea fue de similares carac-
teristicas, pero destacé mayor restriccién en
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Figura 2. Segunda intervencién. 2 anos de edad. Apertura oral restringida de 12 mm.

Fuente. Autores.

la distancia interincisivos (apertura oral),
que erade12 mm (Figura 2).

El quiréfano se preparé de manera simi-
lar anticipandose una via aérea dificil, con
ORL presente ante la necesidad de abor-
daje infraglético de emergencia. Ingresé
al quiréfano sin premedicacion y se instal
monitorizacién no invasiva. Se realiz6 in-
duccién inhalatoria con sevofluoranoy FiO2

100 %, manteniendo ventilacién esponta-
nea y se comprobd la correcta ventilacion
con mascara facial. Se instalé6 un acceso
venoso periférico y se administraron 2 mg/
kg de ketamina, 1,3 mg/kg de lidocaina y 2,5
mg/kg de propofol (fraccionado).

La apertura oral restringida no permitié
la entrada de la hoja del videolaringosco-
pio, por lo que se decidié intubacién guiada

por fibrobroncoscopio a través de ML para
intubacion. Se utilizd MLAirQ® #1,5 que en-
tr6 con dificultad. Se comprobd ventilacidn
adecuada. Se introdujo fibrobroncoscopio
FIVE® (Karl Stoz) de 3,0 mm con TET 3,5 de
mm sin bal6n enhebrado.

Se visualizé la glotis y se desplazé el TET
a través del fibrobroncoscopio, observando
la traquea en todo momento durante su tra-
yecto. Se conecté TET a la capnografia para su
verificacion. Se retir6 la ML usando un estilete
tras empujar el TET. Se verific6 capnografiay
se conectd a ventilacién mecanica. La aneste-
sia se mantuvo con sevofluorano y FiO2 50 %.
El procedimiento se realizd sin dificultad.

La paciente fue extubada en quiréfano
sinincidentesy trasladada a recuperacion.

A los 4 afios de edad la paciente fue re-
evaluada para una nueva intervencion, des-
tacando al examen fisico mayor restriccion
de la apertura oral (<10 mm) y de la movili-
dad cervical (Figura3ay3b).

DISCUSION

El sindrome de Escobar fue descrito por
primera vez en 1902 por Bussiere y Fowley;
sin embargo, en 1978, Victor Escobar des-

Figura 3. Tercera evaluacion preanestésica a los 4 afios de edad. (a) Distancia interincisivos <10 mm. (b) Vision facial lateral. Apertura oral

restringida, micrognatia, rigidez cervical.

()

Fuente. Autores.

(b)

3/s



COLOMBIAN JOURNAL OF ANESTHESIOLOGY. 2023;51:€1057.

cribié ampliamente sus caracteristicas cli-
nicas(6,7). Su patogenia es desconocida; no
obstante, se ha encontrado una mutacién
del gen CHRNG, involucrado en la forma-
cion de la subunidad gamma del receptor
de acetilcolina. Este receptor es funda-
mental para la senalizacién entre el nervio
y el musculo, por lo que la alteracién en la
transmision nerviosa resulta en acinesia o
hipocinesia fetal y la subsecuente forma-
cién de pterigion y contracturas de las ex-
tremidades(2). No estad descrita debilidad
muscular ni sintomas miasténicos durante
el desarrollo en estos pacientes(8).

Las caracteristicas clinicas son variables,
y las mas destacable son los pterigion cervi-
cales (95 % de los casos), axilares, en |la fosa
antecubital, en el drea poplitea e intercrural
y la sindactilia. También pueden presentar
retardo del crecimiento, anquiloglosia (ad-
hesiones entre la lengua y paladar), signa-
tia (bandas congénitas de tejido entre el
maxilar y la mandibula), paladar hendido,
lordosis lumbary escoliosis(7).

El principal desafio para el anestesié-
logo radica en el manejo de la via aérea,
asi como el potencial acceso venoso dificil,
tanto central como periférico, debido a la
rigidez y contractura de las extremidades
que generan posiciones viciosas. Estos pa-
cientes pueden tener también algin grado
de hipoplasia pulmonary enfermedad res-
trictiva pulmonar secundaria a cifoescolio-
sis, cuya severidad aumenta con la edad(3).

La evaluacion preanestésica debe estar
enfocada por tanto, en la bisqueda activa
de factores que puedan dificultar la ventila-
cién con mascara facial, dispositivo supra-
glético, intubacién o el acceso quirtrgico
a la via aérea. En el caso aqui descrito se
destaca micrognatia, fisura palatina, aper-
tura oral disminuida y rigidez cervical. En
la primera intervencién no existian ante-
cedentes quirlrgicos ni de intervenciones
anestésicas previas.

Los planes para el manejo de la via aé-
rea dificil fueron preparadosy revisados por
todo el equipo. La Sociedad de Via Aérea Di-
ficil (DAS)(9) considera tres secciones para
el manejo de la via aérea dificil inesperada:
(A) Oxigenacion, (B) Intubacién, (C) Resca-
te. En este caso, pese a ser via aérea dificil
anticipada, se intenté seguir el mismo or-

den légico propuesto por la DAS. En la pri-
mera anestesia, para mantener la oxigena-
cién, se mantuvo la ventilacién espontanea;
una vez se asegur6 que la paciente se podia
ventilar con mascara facial, se realiz6 una
nasofibroscopia diagnéstica y una video-
laringoscopia con CMAC® hoja hiperangu-
lada tipo D-Blade pediatrica para proceder
a la intubacién, la cual se logré al segundo
intento. Este es el primer caso descrito que
utilizé este dispositivo como primera op-
cién. En caso de no haber podido lograr una
ventilacién adecuada con méascara facial, se
considerd la ML como plan B. En caso de lo-
grar ventilar, pero no intubar, se planteé un
segundo intento de intubacién optimizan-
do la posiciony latécnica. De no ser posible,
se program6 como plan C la intubacién a
través de ML guiada por fibrobroncoscopio.
En caso de no lograr ventilar ni intubar, se
plante6 el abordaje infraglético de emer-
gencia por ORL.

En la literatura hay resefas de pobla-
cién pediatrica en quienes se realizé un in-
tento de intubacién por fibrobroncoscopia
despierta que no resultd, luego de lo cual se
instalé una MLno disefiada para intubacion
y mediante fibrobroncoscopio se logré pa-
sar TET por ella, asegurando ambos dispo-
sitivos como una unidad(10), estrategia que
ha sido descrita por otros autores(3); del
mismo modo, hay un reporte de intubacién
con laringoscopia directa(9) y un manejo de
via aérea con ML(2). La disponibilidad de
nuevos dispositivos de via aérea permitid
utilizar elementos no descritos en estudios
previos, tales como el videolaringosco-
pio con hoja hiperangulada tipo D-Bla-
de® pediatrica y ML para intubacién tipo
AirQ® que ya han sido incluidos en algo-
ritmos de manejo de via aérea pediatrica
mas actuales(4,5).

Hay reportes de intubacion despierta
en pacientes adultos con fibrobroncoscopio
como primera opcién(6,11), técnica descrita
en el manejo de via aérea dificil anticipada.
Esto no es aplicable a la poblacion pediatri-
ca, debido a que sus caracteristicas fisiol6-
gicas y la falta de colaboracion, sumadas a
procedimientos que necesitan intubacién,
lo cual enfatiza el desafio para el equipo
anestésico. Otros estudios consideran la
ventilacién con ML como una opcién razo-

nable cuando no es necesaria la intubacion
paralacirugia(2).

Estos pacientes pueden requerir malti-
ples intervenciones a lo largo de su vida, y
a diferencia de otros sindromes congénitos
en los que el manejo de la via aérea se faci-
lita con la edad, en estos casos la dificultad
es progresiva por el aumento de la rigidez
y contractura de las articulaciones(10). Hay
un estudio que describe dos casos en que
los mismos pacientes presentaron mayor
dificultad en el manejo de la via aérea en
intervenciones posteriores; de hecho, en
ambos casos se describe, para la segunda
anestesia, el uso de la misma estrategia de
manejo que resulté efectiva en la primera
intervencién; sin embargo, en la segunda
anestesia su ejecucion fue mas dificulto-
sa(10). Enel casode este articulo, la posicion
del térax y una apertura oral mucho mas
restringida en la segunda intervencion, su-
madas a las caracteristicas fisicas de la hoja
hiperangulada tipo D-Blade®, la cual, por
tener un mayor angulo, hizo que su inser-
cién fuera imposible, consideraciéon que se
debe tener en cuenta en los pacientes con
sindrome de Escobar, motivos por los cua-
les se anticipd el uso de ML con fibrobron-
coscopio. Esto refleja que la progresion de
la enfermedad puede requerir una nueva
aproximacién de manejo para cada evento
anestésico, ya que un dispositivo que fue
exitoso en una ocasion puede no serlo des-
pués, como en este caso.

En cuanto alaasociacion de este sindro-
me e hipertermia maligna, hay un estudio
con el uso de halotano(12); sin embargo, en
todos los otros casos descritos se utilizaron
halogenados y no hubo aparicién de even-
tos adversos(2,13,14). A su vez, no se han
resefiado incidentes asociados al uso de
bloqueadores neuromusculares(3,15).

CONCLUSIONES

En suma, los pacientes con sindrome de Es-
cobar representan un desafio para el equi-
po anestésico. La planificacién en el manejo
de la via aérea requiere un especial cuida-
do, se deben tener planes claros, con pape-
les definidos previamente, y una secuencia
por seguir que debe ser conocida por todo
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el equipo. Estos pacientes pueden reque-
rir maltiples intervenciones, y la dificultad
progresiva en el manejo de la via aérea pue-
de condicionar un abordaje distinto en las
anestesias subsiguientes.
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