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INTRODUCCION

RESUMEN

La enfermedad de Von Recklinghausen o neurofibromatosis tipo | es un grupo
de enfermedades hereditarias autosémica dominante con un gran espectro de
manifestaciones clinicas. Presentamos dos casos que describen a unas par-
turientas diagnosticadas con enfermedad de Von Recklinghausen a las cuales
se les administré de manera exitosa anestesia epidural y general respectiva-
mente para cesarea de urgencia, obteniéndose dos productos sanos, con
buena puntuacion de Apgar y sin complicaciones maternas ni neonatales.

Palabras clave: Enfermedad de VVon Recklinghausen, anestesia epidural, ce-
séarea de urgencia

SUMMARY

Von Recklinghausen disease or neurofibromatosis Type | is a group of inherit-
able autosomal dominant diseases with a wide spectrum of clinical manifesta-
tions. We present two cases that describe parturient women having been diag-
nosed Von Recklinghausen disease. These women were successfully adminis-
tered epidural and local anesthesia for emergency caesarean, respectively.
The babies were healthy, with a good Apgar scoring and without either maternal
or neonatal complications.

Key words: Von Recklinghausen disease, epidural anesthesia, emergency
caesarean.

Su fisiopatologia consiste en la alteracion del gen NF1,
un gen supresor de tumores que selocalizaen el cromosoma

La enfermedad de Von Recklinghausen o neurofibromato-
sistipo | formaparte de un grupo de enfermedades de heren-
cia autosdmica dominante caracterizada por tendencia ala
formacion de tumores de tejidos del ectodermo y mesoder-
mo®. Los primeros reportes de esta enfermedad datan del
siglo 16 y debe su nombre a Freidrich Recklinghausen que
fue el primero en 1882 de reconocer que los tumores que
caracterizan a la enfermedad tienen su origen en el tejido
nervioso(@.

17911, localizado en 1987 y aislado en 1990. L os pacientes
con neurofibromatosis tienen caracteristicamente nuerofi-
bromatosis multiples, cutaneos o plexiformes (tumores be-
nignos formados por células de Schwann y fibroblastos),
manchas café con leche (crecimiento andlogo de melanoci-
tos) y nodulos de Lisch (hamartomas de iris), asi como una
elevada incidencia de neurofibrosarcomas malignosy glio-
mas opticos, ademas de anomalias éseas, retraso mental y
dificultades para el aprendizaje®.
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PRESENTACION DE LOS CASOS CLINICOS

El primer caso se trata de una paciente femeninamestiza de
31 afos, en su segundo embarazo, con antecedente de una
cesarea anterior y de neurofibromatosistipo | diagnosticada
desde su adolescencia, que ingresa a nuestra institucion via
cuarto de urgencias con un trabgjo de parto activo y 4 cen-
timetros de dilatacion, la cual se decide llevar a salén de
operaciones para cesarea de urgencias.

Al examen fisico encontramos a una paciente de 60 kg y
1.65 metros de altura, con multiples neurofibromas cuté-
neos, manchas café con leche y un gestacion de 38 semanas
por FUM. En cuanto ala evaluacion de la via aérea, la pa-
ciente presentaba un mallampati grado 11, buena apertura
oral y una distancia tiromentoneana mayor de 6 centime-
tros. A nivel de la columna vertebral encontramos a una
paciente sin escoliosis, con abundantes neurofibromas en
piel con espacios intervertebrales palpables.

La paciente tenia el antecedente de una cesarea anterior
hace 2 afios con anestesia epidural y nos comunicé que de-
seaba nuevamente dicha anestesia, rechazando la opcion de
una anestesia general. La paciente fue colocada en la posi-
cion sentaday el espacio L2-L 3 fue identificado, no encon-
trandose lesiones cutaneas en esta area. El espacio epidural
fuelocalizado utilizando latécnicade lapérdidadelaresis-
tencia son salinay avanzandose un catéter epidural 5 centi-
metros en dicho espacio, sin salida de sangre ni LCR. Un
total de 20 mililitros de bupivacainaa 0.5% (90 mg) y 100
Hg defentanyl fue administrado en el espacio epidural obte-
niéndose un nivel sensitivo anestésico T4 satisfactorio bi-
lateral. Un producto femenino sano de 39 semanas es obte-
nido mediante operacion cesarea, con un peso de 2.38 kg y
un Apgar de 8 a minuto y 9 alos 5 minutos. Durante €l
transoperatorio y €l postoperatorio la paciente no present6
complicaciones anestésicas. Fue dada de altaalas 72 horas
en buen estado de salud y sin complicaciones neurol dgicas.

El segundo caso es el de una mujer afroantillana de 25
afos, primigesta, queingresaviacuarto de urgencias anues-
tra institucion con los siguientes diagndsticos: una gesta-
cion de 41 semanas, preeclampsia leve e insuficiencia Ute-
ro-placentaria, razon por la cual se le decide realizar una
cesarea de urgencia. Al examen fisico encontramos a una
paciente de 64 kg y 1.60 metros de altura, multiples neuro-
fibromas cuténeos (Figura 1), al evaluar via aérea presenta-
baun mallampati grado IV (Figura 2), buena aperturaoral y
distancia tiromentoneana. A diferencia de la paciente ante-
rior, esta paciente presentaba marcada escoliosis que difi-
cultaba técnicamente un bloqueo neuroaxial (Figura 3), por
tal razén se le administré anestesia general, realizando la
induccioén anestésica con pentotal 500 mg y succinilcolina
100 mg endovenoso, se realiza laringoscopia directa con
hoja curva No. 3 sin complicaciones. Un producto masculi-

Figura 1. Nétese los abundantes neurofibromas cutaneos
que presentaba la paciente.

Figura 2. Al realizar la evaluacion de la via aérea de la
paciente, encontramos un mallampati grado 1V

no de 41 semanas se obtiene via cesarea con un peso de 3.29
kgy un Apgar de8 a minutoy 9 alos5 minutos. La pacien-
te se mantuvo hemodinamicamente estable durante el tran-
soperatorio y en el postoperatorio inmediato. Se maneja en
salacon monitoreo de lapresién arteria y esdadade ataal
cuarto dia sin complicaciones.

DISCUSION
La incidencia de nacimientos con NF1 oscila entre 2,500-

3,300 y su prevalencia en la poblacion es de 1 en 5,000,
Los neurofribromas son la principal manifestacion clinica
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Figura 3. La marcada escoliosis que presentaba la pacien-
te dificultaba técnicamente la colocacion de un bloqueo
neuroaxial.

de laNF1, donde los neurofibromas cutdneos ocurren en €l
95% de |os pacientes®.

Aunguelaneurofibromatosis aparentemente no tiene efec-
tointrinseco en lafertilidad, una atatasa de abortos espon-
taneos y 6hitos han sido reportados®. También es posible
gue en un 30% de | as pacientes se presente unalabor pretér-
mino; mientras que la obstruccion delalabor de parto por la
presencia de un neurofibroma a nivel uterina o en canal
vaginal no est& bien documentadal”.

El embarazo estd usualmente asociada con un aumento
en el nimero y tamafio de los neurofibromas cutaneos. La
anestesia para parturientas con neurofibromatosis no se en-
cuentra bien documentada. En la mayoria de las pacientes
con enfermedad moderada, la pregunta entre anestesia re-
gional versus anestesia general es lamisma que las pacien-
tes sin neurofibromatosis. En aquellas pacientes con una
enfermedad més extensa, las técnicas regional es pueden ser
més apropiadas, especialmente si hay problemas en la via
aérea. Sin embargo, la anestesiaregional puede ser técnica-
mente dificil si existen neurofibromas espinales o escolio-
sis. Ademas, la presencia de aumento en lapresion intracra-
neal debe ser excluidaantes quelaanestesiaregional, aunque
esto requiera unatomografia computadaincluyendo su ries-
go de radiacion®.

Existe una gran cantidad de literatura que advierte las
implicaciones anestésicas de pacientes con NF1; éstas in-
cluyen la sensibilidad alterada a la succinilcolinay arela
jantes neuromusculares no-despolarizantes, via aérea difi-
cil secundario alaformacion de neurofibromas en lalengua
y otras estructuras intraorales aledanas, deformidades de la
pared torécica, hipertensién, cardiomiopatia, enfermedad re-
novascular, coartacion de la aorta, tumores carcinoides y
feocromocitoma®).

En cuanto alaliteratura que reporta anestesia neuroaxial
en pacientes con NF1, Dounas et al 19 describieron el primer
caso de una analgesia epidural exitosa en la labor de una
paciente de 26 afios con NF1, luego de confirmar compro-
miso negativo del canal espinal por los neurofibromas por
examen clinico y tomografia computada. Sahin y Aypar(1D
también reportaron una anestesia espinal en un varén con
NF1 luego que un tumor de SNC fuera excluido. Por otra
parte Ester et al1? reportaron el caso de una paciente nuli-
para de 41 afios con NP1 no diagnosticada previamente ala
cual se le coloco anestesia epidural para analgesia de parto
y se le realiz6 una puncién dural inadvertida, la cual desa-
rrollé un hematoma epidural que resolvié en un periodo de
4 semanas. El consenso, entonces, es que la indicacién de
anestesia neuroaxial paralaNF1 se basaen laconfirmacion
de ausencia de neurofibromas del SNC.

En el primer caso tenemos una paciente con presenta-
cion moderada de la enfermedad, con antecedente de una
anestesia epidural exitosay que rehusaba anestesia general,
situacién clinica que nos daindicio de que esta paciente no
presentaba neurofibromas anivel del SNC. Debemos recor-
dar que esta paciente entra a nuestro servicio como una ur-
gencia; esta informacién nos brindaba una buena evidencia
de la seguridad de utilizar la técnica epidural en lamisma.

En el segundo caso presentamos a una paciente con un
nivel mas grave de laenfermedad, en la cual latécnicaneu-
roaxial era técnicamente muy dificil y con poca evidencia
de laseguridad de utilizarla en la paciente. Por tal razén, €l
uso de anestesia general erala mejor técnica, debido a que
no existia ninguna confirmacién de la ausencia de neurofi-
bromasen el SNC.

CONCLUSIONES

Podemos concluir que laNF1 puede tener una ampliagama
de presentaciones clinicas, permitiendo técnicas anestési-
cas diferentes. En el siguiente articulo presentamos dos ca-
sos diferentes de pacientes con diagndéstico de NF1 con €l
uso tanto de anestesia epidural como general de forma exi-
tosay sin complicaciones maternas ni heonatales.
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