
Volumen 41, No. 2, abril-junio 2018 137

www.medigraphic.org.mx

 *  Médico residente. Centro Médico ABC.
 **  Médico adscrito del Servicio de Anestesiología. 

Instituto Nacional de Perinatología.
 ***  Jefe del Servicio de Anestesiología. Instituto 

Nacional de Perinatología.
 +  Médico adscrito del Servicio de Anestesiología. 

Instituto Nacional de Perinatología.

Solicitud de sobretiros:
Dr. Luis Leobardo Fortis-Olmedo
The American British Cowdray Medical Center IAP.
Sur 136 Núm. 116, Col. Las Américas,
Deleg. Álvaro Obregón, 01120, Ciudad de México.
Tel: 5230 8000
E-mail: fortis_luis@hotmail.com

Recibido para publicación: 01-08-2017
Aceptado para publicación: 08-12-2017

Abreviaturas:
CPAP = Presión positiva continua de la vía aérea.
FEVI = Fracción de eyección del ventrículo izquierdo.
HP = Hipertensión pulmonar.
LCR = Líquido cefalorraquídeo.
PANI = Presión arterial no invasiva.
PSAP = Presión sistólica arterial pulmonar.
SKF = Síndrome de Klippel-Feil.

Este artículo puede ser consultado en versión 
completa en
http://www.medigraphic.com/rma

Manejo anestésico de la paciente embarazada 
con síndrome de Klippel-Feil: reporte de caso

Dr. Luis Leobardo Fortis-Olmedo,* Dra. Giselle Zumaya-Mancilla,**
Dra. Xóchitl Popoca-Mondragón,*** Dr. Daniel Téllez-Vidal+

CASO CLÍNICO
Vol. 41. No. 2 Abril-Junio 2018

pp 137-140

RESUMEN

El síndrome de Klippel-Feil es una enfermedad rara, caracterizada por fusión 
congénita de dos o más vértebras cervicales, que puede estar asociado a 
múltiples anomalías como malformaciones en la columna torácica y lumbar, 
así como alteraciones en la función pulmonar. Los cambios fi siológicos propios 
del embarazo per se, aumentan la complejidad en el manejo de la vía aérea, 
por lo que la asociación de ambas entidades signifi ca un verdadero reto para 
el anestesiólogo. Presentamos el caso de una mujer nulípara de 23 años con 
embarazo de 30.6 semanas de gestación, síndrome de Klippel-Feil tipo III e 
hipertensión pulmonar severa programada para cesárea y oclusión tubárica. 
La paciente presentaba una vía aérea potencialmente difícil, así como esco-
liosis grave en la columna dorsal y lumbar. Se consideró el bloqueo peridural 
como primera elección anestésica, sin embargo al fracaso de esta técnica, se 
decidió optar por bloqueo subaracnoideo, obteniendo una adecuada anestesia 
durante la injuria quirúrgica.

Palabras clave: Síndrome de Klippel-Feil, vía aérea difícil, hipertensión 
pulmonar.

SUMMARY

Klippel-Feil syndrome is a rare disease, characterized by congenital fusion of 
two or more cervical vertebrae and can be associated with multiple systems 
abnormalities such as thoracic and lumbar spines malformations, in addition to 
lung function alterations. Physiological changes during pregnancy increases the 
complexity in airway management, thus when both conditions are associated is 
a true challenge for the anesthesiologist. We present the case of a nulliparous 
23-year-old woman with type III Klippel-Feil syndrome, severe pulmonary 
hypertension at 30.6 weeks of gestation programed for elective cesarean and 
tubal ligation surgery. She presents a possibly diffi cult airway much like severe 
scoliosis to the lumbar and dorsal spine. An epidural block was considered for 
fi rst elect choice for anesthetic. However, after a fail attempt of this technique, it 
was decided to opt for a subarachnoid block, supplying an adequate anesthetic 
during the surgery.
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INTRODUCCIÓN

Síndrome de Klippel-Feil (SKF), se defi ne por la fusión 
congénita de dos o más vértebras cervicales. Fue descrito 
por primera vez en 1912 por los médicos François Maurice 
Klippel y André Feil como una enfermedad autosómica 
dominante del sistema musculoesquelético y se ha asociado 
a otras malformaciones incluyendo escoliosis, malformacio-
nes renales, enfermedad de Sprengel, sordera, protrusión 
de discos vertebrales, osteofi tos, siringomielia, estrechez 
a través de unión cráneo-vertebral y malformaciones car-
díacas; la más frecuente son las malformaciones del septo 
ventricular(1,2).

Clásicamente descrito por la tríada de cuello corto, li-
mitación en los movimientos de la cabeza y cuello, y baja 
implantación del cabello en la parte posterior de la cabeza, sin 
embargo, sólo 34 a 74% de los pacientes con SKF presentan 
esta tríada. Actualmente se hace el diagnóstico con la presen-
cia de fusión congénita de dos o más vértebras cervicales con 
o sin anomalías asociadas(2).

La clasifi cación descrita por André Feil en 1912 reconoce 
tres tipos de variantes del SKF. Tipo I (fusión masiva de los 
cuerpos vertebrales cervicales y dorsales) correspondiente 
al 40% de los pacientes, SKF tipo II (fusión de uno o varios 
cuerpos de columna cervical aislada) 47% de los pacientes. 
SKF tipo III (fusión de vértebras cervicales, torácicas y lum-
bares) se mostró en el 13% de los pacientes solamente(3,4).

CASO CLÍNICO

Paciente femenino de 23 años, nulípara, ASA IV E con 
embarazo de 30.6 semanas de gestación con diagnóstico de 
síndrome de Klippel-Feil tipo III diagnosticado en la infancia 
y tratado con costoplastía a los 15 años de edad, hipertensión 
pulmonar diagnosticada a los ocho años de edad, la cual fue 
tratada con furosemide, espironolactona, sildenafi l y digoxina, 
suspendiendo tratamiento hace ocho años y desde entonces sin 
seguimiento. Cursando embarazo normoevolutivo sin super-
visión médica hasta ser captada a la semana 24 de gestación 
e inicia seguimiento en Instituto Nacional de Perinatología, 
con ultrasonido estructural sin aparentes alteraciones en el 
producto.

Acude al Servicio de Urgencias una semana previa a su 
internamiento por presentar disnea progresiva de medianos 
a pequeños esfuerzos, ortopnea, disnea paroxística nocturna 
con incremento en el número de almohadas de dos a cuatro, 
niega edema periférico, sensación de mareo y cefalea, se da 
esquema de maduración pulmonar. Se decide interrupción 
del embarazo a las 30.6 semanas por exacerbación del 
cuadro durante las últimas 24 horas, presentando episodios 
de cianosis, palpitaciones rápidas y regulares, tos seca, dia-
foresis, a su ingreso con SpO2 75% sin apoyo de oxígeno, 

taquipnea, y gasométricamente con hipoxemia, por lo que se 
inicia con ventilación mecánica no invasiva CPAP e ingresa 
a terapia intensiva.

A la exploración física peso 38.500 kg, talla 1.20 m 
(IMC 26.7 kg/m2), mucosas y tegumentos ligeramente 
pálidos, tórax con cifoescoliosis grave, precordio rítmico, 
movimientos respiratorios restringidos por fondo uterino 
y características anatómicas propias de la paciente, con 
estertores subcrepitantes difusos y en mantenimiento con 
ventilación CPAP, PEEP 4 cmH2O, FiO2 40%. Región 
lumbar con rotoescoliosis severa. En la valoración pre-
anestésica y de la vía aérea con Mallampati IV, Patil-
Aldreti III, Bellhouse-Dore grado IV, apertura oral < 4 cm, 
protrusión dental grado II. METs < 4. Paraclínicos con un 
ecocardiograma con reporte de PSAP 108 mmHg, función 
biventricular preservada, FEVI 60%, ventrículo derecho 
hipertrófi co. Pruebas de función respiratoria con restric-
ción y atrapamiento aéreo grave. Radiografía de tórax 
con patrón restrictivo y deformidades de toda la anatomía 
ósea (Figuras 1 y 2). Dímero D: 543, troponina I negativa, 
proBNP 202, angioTC pulmonar con cifoescoliosis grave, 
fusión de cuerpos vertebrales T1-T8, dilatación del tronco 
de la arteria pulmonar (27 mm). ECG, biometría hemática y 
coagulograma sin alteraciones. Se premedicó con ranitidina 
50 mg IV y metoclopramida 10 mg IV. Ingresa paciente 
a sala de operaciones procedente de terapia intensiva, he-
modinámicamente estable, TA: 100/68, FC: 75 latidos por 
minuto, SpO2 85% con disnea y aumento del trabajo res-
piratorio, con oxígeno suplementario a 4 litros por minuto 
por puntas nasales. Se monitoriza con ECG (DII-V5), PANI 
y oximetría de pulso. Se mantienen las cánulas nasales, se 
pasa carga hídrica de 100 mL y se coloca en decúbito lateral 
izquierdo, se realiza asepsia y antisepsia de región lumbar 
(Figura 3), se localiza espacio intervertebral y se infi ltra 
piel y tejido SC con lidocaína simple al 2% 60 mg. Se intro-
duce aguja Tuohy número 17G, posterior a tres intentos sin 
éxito de llegar a espacio peridural aun con ayuda de USG, 
se decide cambio de técnica a bloqueo subaracnoideo con 
Aguja Whitacre número 25G, posterior a cuatro intentos 
se observa salida de LCR de características macroscópicas 
normales, se administra dosis de bupivacaína hiperbárica 10 
mg en espacio subaracnoideo dosis única. Se reposiciona 
paciente en semifowler y se obtiene bloqueo a nivel de 
T6. Mantenimiento: ventilación espontánea con oxígeno 
suplementario a 4 litros por minuto por cánulas nasales. 
Transanestésico: hemodinámicamente estable TAM > 65 
mmHg, SpO2 85-90%. Adyuvantes: carbetocina 100 μg IV, 
paracetamol 400 mg IV, ondasetrón 4 mg IV, fentanyl 50 
μg IV. Sangrado total 300 mL, balance negativo 256 mL. 
Termina procedimiento quirúrgico y pasa paciente estable a 
terapia intensiva con Bromage III, Ramsay 2 para continuar 
manejo ventilatorio con CPAP.
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DISCUSIÓN

Nuestra paciente fue manejada bajo bloqueo neuroaxial, 
sin embargo, el manejo anestésico en el SKF asociado a 
embarazo no está del todo estudiado, por lo que basamos 
parte de nuestra revisión en reportes de casos de otros 
países(5-15). El bloqueo neuroaxial es la técnica anestésica 
preferida en estos pacientes (siendo el peridural el más 
usado), no obstante, la mayoría de los casos manejados 
con técnicas regionales han sido SKF tipo I y II(5,6,9,12) en 
donde la anatomía de la columna lumbar no se ve afectada. 
La resolución del embarazo también puede hacerse bajo 
anestesia general(8,10), teniendo siempre en cuenta que la 
paciente embarazada tiene mayor incidencia de vía aérea 

difícil comparado con la población general, esto debido a 
los elevados niveles de estrógenos que condicionan edema 
de la mucosa de la vía aérea superior, disminución de la 
capacidad residual funcional, aumento del consumo de 
oxígeno e incremento en el grado de Mallampati(15,16). 

Aunado a la inmovilidad de cabeza y cuello por fusión 
de vértebras cervicales propias del SKF que lo convierten 
en una vía aérea difícil por defi nición(17). La valoración 
preanestésica deberá contar con una evaluación minuciosa 
de la vía aérea y ser manejada como intubación despierto 
en centros hospitalarios que tengan un carro de vía aérea 
difícil el cual incluya un fi brobroncoscopio óptico fl exible 
(FOB) y personal capacitado para el correcto uso del mis-
mo(15,18). Se consideraron todos estos aspectos a la hora de 
elegir la técnica anestésica en nuestra paciente, optando 
por asegurar el bloqueo neuroaxial, teniendo en cuenta 
también la hipertensión pulmonar (HP). La hipertensión 
pulmonar es un factor de riesgo conocido de complica-
ciones perioperatorias, teniendo una mortalidad de hasta 
el 10% en cirugía no cardíaca, ya que estos pacientes son 
incapaces de compensar los cambios en la precarga o post-
carga inducidos por el manejo de líquidos, medicamentos o 
cambios en el sistema nervioso autónomo. Dichos factores 
se ven intensifi cados en situaciones de estrés como la inter-
vención quirúrgica(19). Entre las complicaciones podemos 
encontrar hipotensión, compromiso respiratorio y falla 
cardíaca derecha en los períodos intra- y postoperatorios. 
La elección de la técnica y manejo anestésico son factores 
cruciales para una adecuada estabilización hemodinámica 
en pacientes con HP, la anestesia general es la técnica 
más usada comúnmente en pacientes no embarazadas, sin 
embargo, en paciente embarazada se ha encontrado una 

Figura 3. Paciente en decúbito lateral izquierdo, observe la 
escoliosis severa de la columna lumbar, así como la pérdida 
de las referencias anatómicas.

Figura 1. Radiografía de tórax que muestra patrón restrictivo 
grave.
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Figura 2. Radiografía de tórax: se puede observar la rotoes-
coliosis severa de la columna torácica.
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mayor mortalidad, esto debido a que la anestesia general 
deprime la contractilidad cardíaca (agentes volátiles), 
aumento de la resistencia vascular pulmonar (ventilación 
con presión positiva) y puede dar lugar a un aumento de 
la presión arterial pulmonar durante la laringoscopía e in-
tubación, no obstante las técnicas regionales se han usado 
con seguridad para cesárea(19,20,21). En nuestra paciente 
se optó por un bloqueo peridural de primera intención, ya 
que esta técnica suele ser preferida al bloqueo espinal en 
los pacientes con HP debido a su forma más gradual y de 
inicio más controlable(19), sin embargo, al no tener éxito 
con el bloqueo peridural se administró una dosis única 
espinal de forma lenta para no causar cambios hemodiná-
micos bruscos(21). En cuanto a la asociación de embarazo 
e HP existe un aumento en la morbimortalidad, por lo que 
se debe proporcionar anticoncepción temprana, evitar el 

embarazo y en caso de que éste llegue a ocurrir considerar 
la interrupción temprana(20).

CONCLUSIÓN

Nuestro caso y los similares en la bibliografía hacen referencia 
en la importancia de la vía aérea y una adecuada valoración pre-
anestésica con los paraclínicos necesarios. Asegurar el bloqueo 
neuroaxial es piedra angular en el manejo de los pacientes con 
SKF, así mismo en las pacientes embarazadas con hipertensión 
pulmonar o una combinación de ambas entidades como fue 
nuestro caso. En caso de elegir por anestesia general, la mejor 
técnica a la hora de intubar será con fi brobroncoscopio óptico 
fl exible y paciente despierto, teniendo en cuenta que la emersión 
será de igual forma con paciente despierto o intubado con manejo 
ventilatorio por parte del departamento de terapia intensiva.
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