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Descriptores:
ENFERMIDADES, Huesso;
EQUIPOS, Mascarilla
laringea;

Hematoma Peridural
Craniano;

Osteogénesis
Imperfecta;

TECNICAS ANESTESICAS,
General, intravenosa.

Resumen

La osteogénesis imperfecta (Ol) es el resultado de una mutacion genética que causa la formacion
defectuosa o insuficiente de colageno. La Ol puede causar varias complicaciones anestésicas a
causa del manejo dificil de las vias aéreas, de la presencia de deformidad de la columna vertebral,
de enfermedades respiratorias, anomalias cardiacas, trastorno de la funcion plaquetaria, riesgo
de hipertermia, invaginacion bacilar, deformidades dseas y trastornos metabolicos. El abordaje
anestésico de pacientes con Ol debe ser hecho con cautela, ya que existe un riesgo de ciertas
complicaciones respiratorias. Esos riesgos son causados por deformidad del torax, fracturas 6seas
durante el movimiento o el cambio de posicion, fracturas mandibulares y cervicales relacionadas
con la intubacion, intubacion dificil e hipertermia maligna. Las técnicas anestésicas con el uso
de anestesia venosa total (AVT) y mascarilla laringea, son adecuadas para el manejo de paciente
pediatrico con Ol. Sin embargo, esas técnicas todavia no han sido mencionadas como utiles
en relatos de casos neuroquirtrgicos. En este estudio, presentamos el uso de AVT y mascarilla
laringea ProSeal (MLP) en un nifio con Ol y hemorragia epidural. Concluimos que la MLP y la
AVT pueden ser usadas con seguridad en el manejo anestésico de pacientes con Ol y problemas
anestésicos graves.
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Introduccion La lesidon osea primaria se caracteriza por la ausencia de
osificacion endocondral normal. Como resultado, los huesos
La osteogénesis imperfecta (Ol) es una enfermedad here- son muy fragiles. Ademas de huesos fragiles, el paciente

ditaria del tejido conectivo que se desarrolla dependiendo puede presentar anomalias dentales, trastornos auditivos,
de la mutacion en el gen del colageno tipo |. Cerca de uno  esclera azulada, macrocefalia, cifoescoliosis, trastorno de

de cada 30 mil nacimientos, expone esta enfermedad '. la funcion plaquetaria, disfuncion respiratoria a causa de la
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deformidad toracica, trastornos metaboélicos y problemas
de crecimiento 2. Los casos de Ol generalmente requieren
cirugia ortopédica a causa de la fractura 6sea. Aunque una
relacion directa entre Ol y la hipertermia maligna todavia no
haya sido comprobada, sintomas y hallazgos de hipertermia
maligna fueron observados en el caso de Ol bajo anestesia
general *. El manejo anestésico de pacientes con Ol debe
ser hecho con cuidado, en razon de los riesgos de compli-
caciones respiratorias causadas por la deformidad toracica,
fracturas dseas durante el movimiento o el cambio de posi-
cion, fracturas mandibulares y cervicales relacionadas con
la intubacion, intubacion dificil e hipertermia maligna. En
este estudio, relatamos el uso de la anestesia venosa total
(AVT) y de la mascarilla laringea ProSeal (MLP) en un nifio
con Ol y hemorragia epidural.

Relato de caso

La cirugia fue planificada para el caso de una nifa de 7
anos, con 10 kg, que se presentd con hematoma epidural.
Los padres eran parientes de tercer grado y no detectamos
patologia en la familia. En el examen fisico, la paciente
presentd atraso acentuado de crecimiento, deformidades
oseas en las extremidades superiores e inferiores a causa de
fracturas antiguas, escoliosis y deformidad toracica (Figura 1).
Los movimientos de la cabeza y del cuello estaban limitados
y la clasificacion de Mallampati fue ASAIll. La paciente esta-
ba agitada, con una puntuacion 15 en la escala de coma de
Glasgow. Los examenes preoperatorios arrojaron normalidad
en el hemograma completo, coagulograma, bioquimica y

gasometria, y hemoglobina 10,2 g.dL". La tomografia com-
putadorizada mostré un hematoma epidural en la region
parietal derecha (Figura 2).

Teniendo en cuenta el desarrollo de hipertermia maligna
durante la preparacion anestésica de la paciente, se prepara-
ron soluciones intravenosas de dantroleno sodico, bicarbona-
to de sodio y plasma fresco. Consideramos la monitorizacion
por el indice biespectral para determinar la profundidad de
la anestesia; sin embargo, ese indice no fue usado porque la
paciente seria operada en la region parietofrontal. Evitamos
el uso de agentes que podrian desencadenar hipertermia
maligna, tales como halotano, enflurano y succinilcolina.
El propofol y el remifentanil fueron preparados para AVT.
Preparamos MLP de varios tamanos (PLMA, Laryngeal Mask
Company, Henley-on-Thames, UK).

La paciente fue derivada sin medicacion preanestésica
al quiréfano, donde hicimos el electrocardiograma, oxime-
tria de pulso, presion arterial no invasiva y monitoreo de
la temperatura rectal. Los registros fueron los siguientes:
Sp0,, 96%; frecuencia cardiaca, 132 lpm; presion arterial no
invasiva, 90/57 mmHg y temperatura rectal, 36.8°C. Después
de 5 minutos de preoxigenacion, la anestesia se indujo con
propofol (2,5 mg.kg") y remifentanilo (1 pg.kg'); el aneste-
sista insertd una MLP n° 1,5 mientras cogia cuidadosamente
la cabeza de la paciente y la ponia en posicion neutra para
no danar los dientes del maxilar inferior. Después de la aspi-
racion gastrica a través del tubo de dreno de la MLP con una
sonda nasogastrica, otra sonda esofagica se fijo para medir
la temperatura del eso6fago que coincidia con la temperatura
rectal. La anestesia se mantuvo con infusion de propofol (4

Figura 1 - Fotografia del nifo con osteogénesis imperfecta
antes del monitoreo.

Figura 2 - CT mostrando un hematoma epidural.
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mg.kg'.h") y remifentanilo (0,25 pg.kg'.min"). Las dosis
de propofol y remifentanilo fueron aplicadas a tono con los
parametros hemodinamicos de la paciente y variaron entre
4-10 mg.kg'.h"'y 0,25-0,5 pg.kg'.min"', respectivamente.

La anestesia se mantuvo con una mezcla de 50% de O,
y 50% de aire. Usamos el modo de ventilacion intermitente
sincronizada con bajo volumen corriente para evitar la frac-
tura del hueso pectoral. Las temperaturas, esofagica y rectal,
variaron entre 36-37,1°C durante la cirugia, que duré cerca
de 120 minutos. Administramos 100 mL de la suspension de
hematies para el caso de una hemorragia total de 100 mL
durante el periodo intraoperatorio. La saturacion no quedo
por debajo del 97% durante la operacion y la frecuencia car-
diacay la presion arterial variaron en + 20% de sus respectivos
valores pre-quirtrgicos. Administramos paracetamol por via
intravenosa 15 minutos antes del final de la operacion. La
gasometria arterial hecha al final de la operacion estaba
normal: Sp0,, 100%; frecuencia cardiaca, 116 lat.min''; pre-
sion arterial no invasiva, 87/63 mm Hg; temperatura rectal,
36,4°C. Retiramos la MLP después de desinflar el manguito
porque la paciente tenia respiracion espontanea y reflejos
protectores de las vias aéreas adecuados. La paciente fue
derivada a la unidad de cuidados intensivos.

Discusion

La osteogénesis imperfecta (Ol) es el resultado de una mu-
tacion genética que causa la formacion defectuosa o insufi-
ciente de colageno. Ella puede causar varias complicaciones
anestésicas a causa de la dificultad del manejo de las vias
aéreas, presencia de deformidad de la columna vertebral,
enfermedades respiratorias, anomalias cardiacas, trastorno
de la funcion plaquetaria, riesgo de hipertermia, invaginacion
bacilar, deformidades o6seas y trastornos metabolicos 4.

En el periodo perioperatorio, el manejo de los pacientes
con Ol debe ser cuidadoso durante el transporte, la coloca-
cion y el posicionamiento en la mesa de cirugia y las partes
bajo presion deben quedar apoyadas en cojines suaves. Los
huesos extremadamente fragiles pueden causar morbilidad
perioperatoria. Las fracturas del cuello y de la mandibula
pueden ocurrir durante la laringoscopia a causa de la exten-
sion excesiva del cuello. Las fasciculaciones inducidas por
succinilcolina pueden causar fracturas. La cifoescoliosis y las
deformidades toracicas pueden restringir los movimientos del
cuello y dificultar la visualizacion de la laringe. El riesgo de
pérdida dental en los pacientes con dentinogénesis imperfec-
ta es alto. Recomendamos la identificacion preoperatoria de
anomalias orales y dentales y el uso de protectores bucales
para proteger los dientes de esos pacientes?.

El uso de MLP para el control de las vias aéreas de casos
de Ol se prefiere para evitar complicaciones que pueden
surgir durante la intubacion traqueal >¢. MLP puede prevenir
posibles fracturas 6seas causadas por el movimiento y por el
despertar a causa de la autodesentubacion ®. Usamos una MLP
en nuestra paciente con traumatismo craneal, considerando
las complicaciones que podrian surgir durante la intubacion
y desentubacion. Conseguimos evitar la activacion simpatica
que podria ocurrir con la intubacion endotraqueal y obtuvi-
mos una via aérea segura sin ninguna complicacion.

La intubacion con fibra optica parece ser un método que
preserva las vias aéreas. Otros métodos para mantener la
inmovilidad de la columna cervical durante la intubacion in-
cluyen el uso de una mascarilla laringea o de un estilete. La
intubacion traqueal a través de la mascara laringea puede

ser mas segura para preservar las vias aéreas durante la
neurocirugia. Sin embargo, la mascarilla laringea puede ser
un abordaje alternativo para la neurocirugia.

Porsborg y col. ? creen que el paciente sometido a la
anestesia general con barbitUricos, fentanilo, pancuronio y
oxido nitroso, desarrollo hipertermia maligna. Ain embargo,
los autores relataron que el test de contractura in vitro
hecho posteriormente estaba normal. Los autores llegaron
a la conclusion que la condicion hipermetabdlica observada
por ellos en los pacientes con osteogénesis imperfecta es
el resultado de mecanismos no conocidos diferentes de
hipertermia maligna. En un estudio retrospectivo de los
efectos de varios métodos de anestesia en la temperatura
corporal intra y postoperatoria de pacientes con osteogé-
nesis imperfecta, Fulderer y col.” observaron una caida
en la temperatura corporal en el grupo sometido a la
AVT, mientras que las temperaturas corporales del grupo
sometido a la anestesia con enflurano aumentaron. Por
otra parte, Santo y col. ¢ relataron que no hubo aumento
de temperatura en pacientes sometidos a la anestesia con
sevoflurano. La AVT y la aplicacion de ML fueron relatadas
como métodos seguros en términos de hipertermia maligna
y complicaciones traumaticas >°.

La conducta anestésica con el uso de AVT y mascarilla
laringea es adecuada para cuidar a los pacientes pediatri-
cos con Ol >%%%; sin embargo, esas técnicas todavia no han
sido mencionadas como siendo técnicas Utiles en relatos de
casos de neurocirugia. No observamos complicacion duran-
te o después de la aplicacién de MLP en el caso de nuestra
paciente con Ol y hemorragia epidural, en la cual aplicamos
AVT. Tampoco observamos hipertermia intra o postoperatoria
o condicion hipermetaboélica.

Concluyendo, pensamos que MLy la AVT pueden ser usadas
con seguridad en el manejo anestésico de pacientes con Ol
y con problemas anestésicos graves.
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