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HP = Hipertensién pulmonar.
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PANI = Presi6n arterial no invasiva.

PSAP = Presion sistdlica arterial pulmonar.

SKF = Sindrome de Klippel-Feil.
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RESUMEN

El sindrome de Klippel-Feil es una enfermedad rara, caracterizada por fusion
congénita de dos o mas vértebras cervicales, que puede estar asociado a
multiples anomalias como malformaciones en la columna toracica y lumbar,
asi como alteraciones en la funcién pulmonar. Los cambios fisiolégicos propios
del embarazo per se, aumentan la complejidad en el manejo de la via aérea,
por lo que la asociacién de ambas entidades significa un verdadero reto para
el anestesidlogo. Presentamos el caso de una mujer nulipara de 23 afios con
embarazo de 30.6 semanas de gestacion, sindrome de Klippel-Feil tipo Ill e
hipertension pulmonar severa programada para cesarea y oclusion tubarica.
La paciente presentaba una via aérea potencialmente dificil, asi como esco-
liosis grave en la columna dorsal y lumbar. Se consideré el bloqueo peridural
como primera eleccion anestésica, sin embargo al fracaso de esta técnica, se
decidié optar por bloqueo subaracnoideo, obteniendo una adecuada anestesia
durante la injuria quirdrgica.

Palabras clave: Sindrome de Klippel-Feil, via aérea dificil, hipertension
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 Il Klippel-Feil syndrome, severe pulmonary
hypertension at 30.6 weeks of gestation programed for elective cesarean and
tubal ligation surgery. She presents a possibly difficult airway much like severe
scoliosis to the lumbar and dorsal spine. An epidural block was considered for
first 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.

Key words: Klippel-Feil syndrome, difficult airway, pulmonary hypertension.
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INTRODUCCION

Sindrome de Klippel-Feil (SKF), se define por la fusién
congénita de dos o mas vértebras cervicales. Fue descrito
por primera vez en 1912 por los médicos Francois Maurice
Klippel y André Feil como una enfermedad autosémica
dominante del sistema musculoesquelético y se ha asociado
a otras malformaciones incluyendo escoliosis, malformacio-
nes renales, enfermedad de Sprengel, sordera, protrusion
de discos vertebrales, osteofitos, siringomielia, estrechez
a través de unién craneo-vertebral y malformaciones car-
diacas; la mas frecuente son las malformaciones del septo
ventricular(l-?).,

Clasicamente descrito por la triada de cuello corto, li-
mitacién en los movimientos de la cabeza y cuello, y baja
implantacién del cabello en la parte posterior de la cabeza, sin
embargo, s6lo 34 a 74% de los pacientes con SKF presentan
esta triada. Actualmente se hace el diagndstico con la presen-
cia de fusién congénita de dos o mas vértebras cervicales con
o sin anomalias asociadas®.

La clasificacién descrita por André Feil en 1912 reconoce
tres tipos de variantes del SKF. Tipo I (fusién masiva de los
cuerpos vertebrales cervicales y dorsales) correspondiente
al 40% de los pacientes, SKF tipo II (fusién de uno o varios
cuerpos de columna cervical aislada) 47% de los pacientes.
SKEF tipo III (fusién de vértebras cervicales, tordcicas y lum-
bares) se mostré en el 13% de los pacientes solamente4).

CASO CLINICO

Paciente femenino de 23 afios, nulipara, ASA IV E con
embarazo de 30.6 semanas de gestacién con diagndstico de
sindrome de Klippel-Feil tipo III diagnosticado en la infancia
y tratado con costoplastia a los 15 afios de edad, hipertension
pulmonar diagnosticada a los ocho afios de edad, la cual fue
tratada con furosemide, espironolactona, sildenafil y digoxina,
suspendiendo tratamiento hace ocho afios y desde entonces sin
seguimiento. Cursando embarazo normoevolutivo sin super-
visién médica hasta ser captada a la semana 24 de gestacion
e inicia seguimiento en Instituto Nacional de Perinatologia,
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 pequefios esfuerzos, ortopnea, disnea paroxistica nocturna
con incremento en el numero de almohadas de dos a cuatro,
niega edema periférico, sensacidon de mareo y cefalea, se da
esquema de maduracién pulmonar. Se decide interrupcién
del embarazo a las 30.6 semanas por exacerbacién del
cuadro durante las tltimas 24 horas, presentando episodios
de cianosis, palpitaciones rapidas y regulares, tos seca, dia-
foresis, a su ingreso con SpO, 75% sin apoyo de oxigeno,

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

A la exploracion fisica peso 38.500 kg, talla 1.20 m
(IMC 26.7 kg/m?), mucosas y tegumentos ligeramente
pélidos, térax con cifoescoliosis grave, precordio ritmico,
movimientos respiratorios restringidos por fondo uterino
y caracteristicas anatémicas propias de la paciente, con
estertores subcrepitantes difusos y en mantenimiento con
ventilacion CPAP, PEEP 4 cmHZO, FiO2 40%. Region
lumbar con rotoescoliosis severa. En la valoracién pre-
anestésica y de la via aérea con Mallampati IV, Patil-
Aldreti III, Bellhouse-Dore grado IV, apertura oral <4 cm,
protrusion dental grado II. METSs < 4. Paraclinicos con un
ecocardiograma con reporte de PSAP 108 mmHg, funcién
biventricular preservada, FEVI 60%, ventriculo derecho
hipertréfico. Pruebas de funcién respiratoria con restric-
cién y atrapamiento aéreo grave. Radiografia de térax
con patron restrictivo y deformidades de toda la anatomia
6sea (Figuras 1y 2). Dimero D: 543, troponina I negativa,
proBNP 202, angioTC pulmonar con cifoescoliosis grave,
fusion de cuerpos vertebrales T1-T8, dilatacion del tronco
de la arteria pulmonar (27 mm). ECG, biometria hematica y
coagulograma sin alteraciones. Se premedic6 con ranitidina
50 mg IV y metoclopramida 10 mg IV. Ingresa paciente
a sala de operaciones procedente de terapia intensiva, he-
modindmicamente estable, TA: 100/68, FC: 75 latidos por
minuto, SpO, 85% con disnea y aumento del trabajo res-
piratorio, con oxigeno suplementario a 4 litros por minuto
por puntas nasales. Se monitoriza con ECG (DII-V5), PANI
y oximetria de pulso. Se mantienen las cdnulas nasales, se
pasa carga hidrica de 100 mL y se coloca en deciubito lateral
izquierdo, se realiza asepsia y antisepsia de regién lumbar
(Figura 3), se localiza espacio intervertebral y se infiltra
piel y tejido SC con lidocaina simple al 2% 60 mg. Se intro-
duce aguja Tuohy niimero 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 nimero 25G, posterior a cuatro intentos
se observa salida de LCR de caracteristicas macroscopicas
normales, se administra dosis de bupivacaina hiperbarica 10
mg en espacio subaracnoideo dosis tnica. Se reposiciona
paciente en semifowler y se obtiene bloqueo a nivel de
T6. Mantenimiento: ventilacién espontdnea con oxigeno
suplementario a 4 litros por minuto por cdnulas nasales.
Transanestésico: hemodindmicamente estable TAM > 65
mmHg, SpO, 85-90%. Adyuvantes: carbetocina 100 pg IV,
paracetamol 400 mg IV, ondasetrén 4 mg IV, fentanyl 50
pg IV. Sangrado total 300 mL, balance negativo 256 mL.
Termina procedimiento quirtirgico y pasa paciente estable a
terapia intensiva con Bromage III, Ramsay 2 para continuar
manejo ventilatorio con CPAP.
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Figura 1. Radiografia de térax que muestra patron restrictivo
grave.

Figura 2. Radiografia de térax: se puede observar la rotoes-
coliosis severa de la columna toracica.

DISCUSION

Nuestra paciente fue manejada bajo bloqueo neuroaxial,
sin embargo, el manejo anestésico en el SKF asociado a
embarazo no estd del todo estudiado, por lo que basamos
parte de nuestra revisiéon en reportes de casos de otros
pafses®-19. El bloqueo neuroaxial es la técnica anestésica
preferida en estos pacientes (siendo el peridural el mas
usado), no obstante, la mayorfa de los casos manejados
con técnicas regionales han sido SKF tipo Iy 156912 en
donde la anatomia de la columna lumbar no se ve afectada.
La resolucién del embarazo también puede hacerse bajo
anestesia general®!'9, teniendo siempre en cuenta que la
paciente embarazada tiene mayor incidencia de via aérea

Figura 3. Paciente en decubito lateral izquierdo, observe la
escoliosis severa de la columna lumbar, asi como la pérdida
de las referencias anatomicas.

dificil comparado con la poblacién general, esto debido a
los elevados niveles de estrégenos que condicionan edema
de la mucosa de la via aérea superior, disminucion de la
capacidad residual funcional, aumento del consumo de
oxigeno e incremento en el grado de Mallampatit!>-1®),
Aunado a la inmovilidad de cabeza y cuello por fusién
de vértebras cervicales propias del SKF que lo convierten
en una via aérea dificil por definicién!!”. La valoracién
preanestésica deberd contar con una evaluacién minuciosa
de la via aérea y ser manejada como intubacién despierto
en centros hospitalarios que tengan un carro de via aérea
dificil el cual incluya un fibrobroncoscopio 6ptico flexible
(FOB) y personal capacitado para el correcto uso del mis-
mo1>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 hipertensiéon pulmonar (HP). La hipertension
pulmonar es un factor de riesgo conocido de complica-
ciones perioperatorias, teniendo una mortalidad de hasta
el 10% en cirugia no cardiaca, ya que estos pacientes son
incapaces de compensar los cambios en la precarga o post-
carga inducidos por el manejo de liquidos, medicamentos o
cambios en el sistema nervioso auténomo. Dichos factores
se ven intensificados en situaciones de estrés como la inter-
vencién quirdrgical'”. Entre las complicaciones podemos
encontrar hipotensién, compromiso respiratorio y falla
cardiaca derecha en los periodos intra- y postoperatorios.
La eleccion de la técnica y manejo anestésico son factores
cruciales para una adecuada estabilizacién hemodindmica
en pacientes con HP, la anestesia general es la técnica
mas usada cominmente en pacientes no embarazadas, sin
embargo, en paciente embarazada se ha encontrado una
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mayor mortalidad, esto debido a que la anestesia general
deprime la contractilidad cardiaca (agentes volatiles),
aumento de la resistencia vascular pulmonar (ventilaciéon
con presion positiva) y puede dar lugar a un aumento de
la presidn arterial pulmonar durante la laringoscopia e in-
tubacidn, no obstante las técnicas regionales se han usado
con seguridad para cesdrea(!?20-2). En nuestra paciente
se optd por un bloqueo peridural de primera intencién, ya
que esta técnica suele ser preferida al bloqueo espinal en
los pacientes con HP debido a su forma mas gradual y de
inicio mas controlable(!?, sin embargo, al no tener éxito
con el bloqueo peridural se administré una dosis tnica
espinal de forma lenta para no causar cambios hemodiné-
micos bruscos?!. En cuanto a la asociacién de embarazo
e HP existe un aumento en la morbimortalidad, por lo que
se debe proporcionar anticoncepcién temprana, evitar el

embarazo y en caso de que éste llegue a ocurrir considerar
la interrupcién temprana®?.

CONCLUSION

Nuestro caso y los similares en la bibliografia hacen referencia
en la importancia de la via aérea y una adecuada valoracion pre-
anestésica con los paraclinicos necesarios. Asegurar el bloqueo
neuroaxial es piedra angular en el manejo de los pacientes con
SKF, asi mismo en las pacientes embarazadas con hipertensién
pulmonar o una combinacién de ambas entidades como fue
nuestro caso. En caso de elegir por anestesia general, la mejor
técnica a la hora de intubar serd con fibrobroncoscopio dptico
flexible y paciente despierto, teniendo en cuenta que la emersién
serd de igual forma con paciente despierto o intubado con manejo
ventilatorio por parte del departamento de terapia intensiva.
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