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Summary

The Ehlers–Danlos Syndrome, is an hereditary disorder
of the connective-tissue. It can affect skin, joints and blood
vessels. It is characterized by joint hypermobility, cutane-
ous fragility and hyperextensibility, caused by a defect in
collagen synthesis. Although, clinical manifestations can
appear later on, it is a congenital defect. Affected individ-
uals have a higher mortality risk, due to spontaneous
organ and vessel rupture; during pregnancy, trauma,
iatrogenic events, and during some procedures like ar-
teriography, orotracheal intubation and endoscopy. The
diagnosis is based on clinical manifestations and family
history of the disease. We report a case of an eight year
old male postoperated patient of spinal instrumentation
and diaphragmatic lesion with Ehlers-Danlos Syndrome.
He was brought to the ABC Medical Center for surgical
treatment of a bowel obstruction. The general anesthesia
technique, was balanced anesthesia with rapid sequence
induction. Opioids and sevoflurane was used for mainte-
nance of anesthesia as well as mechanic ventilation.

Key words: Ehlers-Danlos, anesthetic technique, hered-
itary disorder.

Resumen

El síndrome de Ehlers-Danlos es un desorden heredita-
rio del tejido conectivo que afecta a tejidos blandos, va-
sos sanguíneos y órganos internos, se caracteriza por
hipermovilidad articular, extensibilidad de la piel y fragi-
lidad de tejidos blandos, todo debido a la deficiencia de
colágeno. Está siempre presente desde el nacimiento,
aunque las manifestaciones clínicas pueden ser tardías.
Los individuos afectados tienen un riesgo elevado de
mortalidad debido a la ruptura espontánea intestinal o
de vasos sanguíneos, consecuencia de embarazo, trau-
ma, iatrogenia, y procedimientos como arteriografía, in-
tubación endotraqueal y endoscopia. El diagnóstico se
basa en criterios clínicos e historia familiar de la enfer-
medad. Se reporta un caso clínico de un escolar mascu-
lino de 8 años de edad, portador de síndrome de Ehlers-
Danlos, postoperado de instrumentación de columna
toracolumbar y lesión diafragmática, el cual acude al
Centro Médico ABC para su manejo y tratamiento qui-
rúrgico por obstrucción intestinal, manejado con aneste-
sia general balanceada, inducción de secuencia rápida,
mantenimiento con opiáceos y sevoflurano bajo apoyo
ventilatorio mecánico.

Palabras clave: Ehlers-Danlos, manejo anestésico, des-
orden hereditario.

INTRODUCCIÓN

El síndrome de Ehlers-Danlos (SED), es un grupo hetero-
géneo de desórdenes hereditarios de los tejidos conecti-
vos, que se clasifica de acuerdo a sus signos y síntomas.
Beigton identificó inicialmente cinco tipos de SED, basán-
dose sobre todo en la magnitud de la afectación de la piel,
articulaciones y otros tejidos, posteriormente se describie-
ron más de 10 variedades distintas, incluidas las recesivas
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y las ligadas al sexo. Se hereda generalmente de forma
autonómica dominante, es heterogéneo por las distintas
mutaciones genéticas capaces de afectar la estructura o la
unión de colágeno diferentes.1 La prevalencia es de 1 en
5,000 a 1 en 10,000, afecta tanto al sexo femenino como
al masculino, predominando en individuos de raza negra.2,3

El diagnóstico está basado en antecedentes heredofamilia-
res y criterios clínicos, aunque son de gran utilidad la rea-
lización de biopsia de tejido conectivo, así como las prue-
bas genéticas. El diagnóstico se confirma por demostración
de la síntesis anormal de procolágeno tipo III por los fibro-
blastos e identificación de la mutación de los genes de
procolágeno tipo III. La mutación del gen COL5A1 resulta
en la forma grave del SED tipo I y II,4 y mutaciones en
COL3A1 resulta en el tipo IV y V.5

No existe un tratamiento específico, sin embargo se
deben realizar una serie de recomendaciones para el cui-
dado y manejo. El pronóstico depende del tipo específico,
aunque los casos más graves están reportados en el tipo IV
o vascular,5 cursando con una amplia gama de complica-
ciones asociadas a la ruptura, disección y fístulas arteriales.

Las complicaciones son raras durante la infancia, pero a
los 20 años de edad, el 25% ha presentado alguna compli-
cación médico-quirúrgica.6 La mortalidad a los 40 años en
este tipo de pacientes es del 80%,7 y el 70% de las muer-
tes registradas resultan principalmente de ruptura arterial
torácica, abdominal y cerebral.8

Existe escasa información publicada acerca del manejo
anestésico de esta enfermedad. Nosotros presentamos el
manejo anestésico de un paciente pediátrico con síndro-
me de Ehlers-Danlos.

PRESENTACIÓN DEL CASO CLÍNICO

Se trata de paciente masculino de 8 años de edad, el cual
cuenta con antecedentes de displasia del desarrollo de
cadera izquierda manejado con reducción cerrada. Es pro-
ducto de la 1ra gesta, embarazo normoevolutivo obtenido
por vía vaginal, peso de 1,300 g, lloró y respiró al nacer, se
mantuvo en incubadora por un mes sin ventilación asisti-
da, sostén cefálico a los 3 meses, control del tronco a los
7 meses, deambulación a los 1.6 años de edad, sin ante-
cedentes heredofamiliares.

Inicia su padecimiento actual al año y medio de edad, al
detectar simetría del tórax, tratado con corsé por 4 años,
sometido a instrumentación de columna toracolumbar con
abordaje anterior y artrodesis T10 –L1 con peroné del lado
izquierdo y colocación de tubo pleural, con sangrado de 900
cc y transfundido con 2 paquetes globulares. Al 1er día de
postoperado, drenando 120 cc de material serohemático.

El 2° día con drenaje de 80 cc, se obstruye tubo pleural
cursando con dolor abdominal y saturando al 88% con O2,

capacidad vital (CV) de 57%; se toma placa de tórax, ob-
servando imagen radioopaca a nivel de pulmón izquierdo
y la silueta de burbuja gástrica a nivel torácico (Figura 1),
sin tolerar vía oral, sin presencia de evacuaciones. Se deci-
de intervención quirúrgica, encontrando hernia diafragmá-
tica izquierda, la cual consistía en cavidad gástrica, bazo y
riñón izquierdo, los cuales impedían la expansión del pul-
món ipsilateral y desgarro posterior del diafragma.

Ingresa a esta unidad hospitalaria con diagnóstico de
insuficiencia respiratoria secundaria a pulmón de choque
(izquierdo), postoperado de plastia mediafragmática iz-
quierda, SRIS (síndrome de respuesta inflamatoria sistémi-
ca) y probable sepsis abdominal, proveniente del hospital
Shriners.

A su ingreso con sonda para nutrición parenteral, pos-
teriormente con distensión abdominal, por lo que se colo-
ca sonda nasogástrica, presenta datos de obstrucción in-
testinal, por lo que se decide programar para laparotomía
exploradora.

El estudio preanestésico clínicamente mostrando taquip-
nea (27 rpm), fiebre (38.7°C), leucocitosis (21,000), dis-
tensión y dolor abdominal, deshidratado. Con peso de 18
kg, hiperextensibilidad, piel aterciopelada, múltiples cica-
trices y equimosis (Figuras 2 y 3). En la placa de tórax
posterior mostraba tórax asimétrico, cifoscoliosis (Figura 4).
Vía aérea: apertura bucal 4 cm, Mallampati II.

Se decide anestesia general balanceada. Ya en quirófa-
no se monitoriza con ECG continuo, presión arterial no
invasiva, saturación de oxígeno y capnografía. Signos vita-
les: FC: 141 lpm, TA: 100/70, Temperatura: 38.7°C, SpO2
de 91% con oxígeno suplementario, peso: 18 kg. Con pre-
sencia de catéter central en vena yugular interna derecha.
La inducción se realizó por vía endovenosa con fentanil 75
µg, propofol 40 mg con lidocaína 20 mg, suxametonio 20
mg. Realizándose intubación endotraqueal con tubo 5.5
con globo. El mantenimiento se realizó con O2 al 100% y
sevoflurano a 2-3 vol%, atracurio (bolos cada 20 minutos
de 50 µg) bajo ventilación mecánica manejada por presión
(18 cmH2O), FR: 25 rpm.

Se administra solución Hartmann (500 mL), solución
fisiológica (200), plasma (250 mL), con 200 mL de sangra-
do y balance hídrico total (+) 66 mL al término del proce-
dimiento.

Posteriormente fue trasladado a la Unidad de Terapia
Intensiva Pediátrica, intubado y con signos vitales estables:
FC: 118 lpm, TA: 99/67, Temperatura: 36.4°C, SpO2 de
98% para su tratamiento y recuperación.

CONSIDERACIONES ANESTÉSICAS

La elección de la técnica anestésica es controversial, toman-
do en cuenta el tipo de SED y los riesgos asociados a la pato-
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logía. En algunos tipos las anormalidades esqueléticas hacen
de la anestesia regional una técnica difícil o imposible; ade-
más de que han sido identificados y asociados distintos des-
órdenes de la coagulación, así como disfunción plaquetaria,7
por lo que la anestesia regional pudiera estar contraindicada
por el alto riesgo de hematomas peridurales.6,9,10 El uso de
anestesia espinal con agujas de calibre pequeño (Gauge 27)
pueden minimizar el riesgo de sangrado y hematoma.10

Por su parte, el sangrado puede complicar la colocación
de una vía periférica, central, arterial o aguja neuroaxial, por
lo que los tiempos de sangrado y las pruebas de coagula-
ción deben ser integrados en la valoración preanestésica.

El uso de catéteres centrales o vías arteriales deben ser
instaladas en sitios donde la compresión no sea una limitan-
te para el control de una hemorragia. Las posibles complica-
ciones incluyen la formación de hematomas cervicales (pun-

Figura 3.
Hiperex-
tensibili-
dad, piel
aterciope-
lada,
múltiples
cicatrices y
equimosis.

Figura 4.
Tórax
asimétrico
y cifosco-
liosis.

Figura 2.
Hiperex-
tensibili-
dad, piel
aterciope-
lada,
múltiples
cicatrices y
equimosis.

Figura 1.
Imagen
radioopaca
a nivel de
pulmón
izquierdo y
la silueta
de burbuja
gástrica a
nivel
torácico.
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ción yugular) o mediastinales (punción subclavia), así como
la formación de aneurismas postpunción, por lo que se su-
giere el uso de catéteres y agujas de bajo calibre.1,6,9

La valoración preanestésica debe incluir una explora-
ción cardiovascular completa, debido a la alta incidencia
de prolapso de la válvula mitral; se sugiere de igual mane-
ra el uso profiláctico de antibióticos para prevención de
endocarditis bacteriana.9

Existe la posibilidad de presentar bloqueo cardiaco com-
pleto durante el periodo transanestésico, por lo que se debe
considerar la posibilidad de colocar un marcapaso temporal.1

La anestesia general puede exponer al riesgo de aspira-
ción y dificultad a la intubación traqueal. Algunos pacien-
tes presentan inestabilidad cervical, lo cual podría dificul-
tar la laringoscopia e intubación. La respuesta hipertensiva
a la intubación podría predisponer a un daño vascular,9,10

como la ruptura de un aneurisma oculto, así como exacer-
bar la pérdida sanguínea. La vía aérea deberá ser maneja-
da cuidadosamente, en vista de la posibilidad de inestabi-
lidad cervical, enfermedad periodontal, sangrado gingival
y fragilidad en los tejidos orofaríngeos.10 El uso de relajan-
tes musculares, a dosis adecuadas, nos facilitará la intuba-
ción endotraqueal y disminuirá la incidencia de hemato-
mas y traumatismos.6

Una alternativa es el uso de la mascarilla laríngea, cuan-
do esté indicada, para evitar lesiones laríngeas o traquea-
les.6 Debemos tener en cuenta la labilidad de los tejidos al
colocar tubos endotraqueales o sondas naso u orogástricas.
El daño esofágico se puede minimizar realizando la manio-
bra de Sellick adecuadamente, así como evitar la presencia
de vómito con tratamiento farmacológico profiláctico.9

Existe un riesgo elevado de neumotórax espontáneo,
por lo que durante el periodo transanestésico se deberán
manejar presiones bajas en la vía aérea. Si es posible se
prefiere la ventilación espontánea o asistida.1,10

DISCUSIÓN

El SED es un trastorno hereditario de presentación poco
frecuente y con una amplia gama de alteraciones cutá-
neas y articulares.3

En lo referente al tipo I o Gravis, que es el tipo de SED
de nuestro paciente, de herencia autonómica dominante,
con articulaciones hipermóviles, piel hiperextensible, con
leve tendencia a la equimosis, de piel suave y aterciopela-
da.9 Al diagnóstico se llega a través de estudios bioquími-

cos y moleculares, sin que exista en la actualidad trata-
miento específico para esta enfermedad.

Cuando se identifica a este tipo de pacientes, se debe
solicitar una consulta genética para valorar el tipo y la gra-
vedad de la afectación.6 En nuestro caso podríamos espe-
rar complicaciones por las características clínicas del pa-
ciente, que nos hablan de una notable hiperelasticidad
cutánea, hipermotilidad articular y alteraciones cutáneas
evidentes, que nos predisponen a ruptura visceral o de
vasos sanguíneos.7

El SED es una patología poco frecuente, pero con im-
portantes complicaciones potenciales para el manejo anes-
tésico-quirúrgico, que pueden evitarse siguiendo las con-
sideraciones antes descritas. En nuestro caso decidimos
una inducción de secuencia rápida, mantenimiento con
sevoflurano y atracurio, con apoyo ventilatorio mecánico
manejado por presión, sin evidencia de alteraciones he-
modinámicas ni ventilatorias. Este caso ilustra las recomen-
daciones para el manejo anestésico del síndrome de Ehlers-
Danlos tipo I.
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