revistachilenadeanestesia.cl

Rev Chil Anest 2018; 47: 37-39
DOI:10.25237/revchilanestv47n01.07 CASO CLINICO

Manejo anestésico en la enfermedad de Von
Recklinghausen. Reporte de un caso
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ABSTRACT

Von Recklinghausen syndrome: Case report and anesthesis management

Von Recklinghausen disease or neurofibromatosis type | is a disease charac- Key words:
terized by the tendency to form tissue tumors of the ectoderm and mesoderm. Von Recklinghausen,
There are several anesthetic implications that include altered sensitivity to suc- neurofibromatosis,
cinylcholine and non-depolarizing neuromuscular relaxants, in addition to alte- succinylcholine.

rations in the normal anatomy of the airway; we present the case of a 58 year
old patient scheduled for the resection of the right temporo-parietal cutaneous
tumor. Succinylcholine was used as a muscle relaxant. Despite its short half-life,
no subsequent doses were required during the treatment period duration of sur-
gery; Therefore, an altered sensitivity towards muscle relaxants of depolarizing
type was corroborated in this type of patients.

RESUMEN

La enfermedad de Von Recklinghausen o neurofibromatosis tipo | es una en- Palabras clave:
fermedad caracterizada por tendencia a la formacion de tumores de tejidos del Von Recklinghausen,
ectodermo y mesodermo. Existen diversas implicaciones anestésicas que inclu- neurofibromatosis,
yen la sensibilidad alterada a la succinilcolina y a relajantes neuromusculares no- succinilcolina.

despolarizantes, ademas de alteraciones en la anatomia normal de la via aérea;
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se presenta el caso de una paciente de 58 afios programada para la reseccion
de tumoracién cutanea temporo-parietal derecha, se utilizd succinilcolina como
relajante muscular en donde a pesar de la vida media corta de éste, no se re-
quiri6 de dosis subsecuentes durante el tiempo de duracién de la cirugfa; por lo
que se corroboro una sensibilidad alterada hacia los relajantes musculares de tipo

despolarizantes en este tipo de pacientes.

Abreviaturas

ASA: Asociacion americana de anestesiologia
IMC: Indice de masa corporal

PANI: Presion arterial no invasiva

EKG: Electrocardiograma

TOF: Tren de cuatro

NF1: Neurofibromatosis tipo 1

Introducciéon

a enfermedad de Von Recklinghausen o neuro-

fibromatosis tipo | forma parte de un grupo de

enfermedades de herencia autosémica dominan-
te caracterizada por tendencia a la formacién de tu-
mores de tejidos del ectodermo y mesodermo. Es de
caracter autosomico dominante, afecta a uno de cada
3.000 - 4.000 nacidos vivos[1],[2].

Se describié por primera vez en 1882 la neurofi-
bromatosis tipo 1, como una de las enfermedades de
causa monogénica que con mayor frecuencia apare-
cen en el ser humano. Su fisiopatologia consiste en la
alteracion del gen NF1, un gen supresor de tumores

que se localiza en el cromosoma 17911, localizado en
1987 y aislado en 1990[3].

Los criterios para el diagnéstico clinico se estable-
cieron desde 1988, a partir de dos o mas manchas
color café con leche de méas de cinco milimetros de
didmetro tienen caracteristicamente neurofibromato-
sis multiples, cutaneos o plexiformes (tumores benig-
nos formados por células de Schwann y fibroblastos),
manchas café con leche (crecimiento analogo de me-
lanocitos) y nédulos de Lisch (hamartomas de iris), asf
como una elevada incidencia de neurofibrosarcomas
malignos y gliomas 6pticos, ademas de anomalias
Oseas, retraso mental y dificultades para el aprendiza-
je31.[4].

Existe una gran cantidad de literatura que advierte
las implicaciones anestésicas de pacientes con NF1; és-
tas incluyen la sensibilidad alterada a la succinilcolina y
a relajantes neuromusculares no-despolarizantes[7].

Algunos reportes indican que los pacientes con
NF1 deben ser observados de cerca por cualquier signo
de anormalidad vascular y peligro de ruptura vascular.
Ademas de las implicaciones de la via aérea dificil, se-
cundaria a la formacién de neurofibromas en la lengua
y otras estructuras intraorales aledafas. Deformidades

Figura 1.
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de la pared tordcica, hipertension arterial, cardiomio-
patia, enfermedad renovascular, coartacion de la aor-
ta, tumores carcinoides y feocromocitomal[5],[6].

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 58 afos, con an-
tecedentes de Neurofibromatosis tipo 1, ASA 1. Se
programa para reseccion de tumoracion cutdnea
temporo-parietal derecha de aproximadamente 20
cm x 15 ¢cm x 15 cm de bordes irregulares, indolora de
crecimiento gradual que se acompafa de secrecion
purulenta fétida.

A la valoraciéon pre anestésica con la siguiente so-
matometria: Talla: 1,58 m. Peso: 70 kg. IMC: 28 kg/m?.
Temperatura: 36°C FC: 78 x” TA: 130/80 mmHg. FR:
16x’, cavidad oral con apertura oral de 4 cm, adoncia
parcial de arcada superior con piezas dentarias méviles,
macroglosia, mallampati lll, cuello corto, patil aldreti.
< 6 c¢cm, Bell House Doré: Il, Distancia Esternomento-
niana: 12 cm. Resto del cuerpo con neurofibromas de
diferente didmetro indoloras. Bajo monitorizaciéon no
invasiva (PANI, Pulsioximetria, EKG, TOF), anestesia
general balanceada, premedicacién con midazolam 2
mg intravenoso. Se realizd induccién intravenosa con:
Sufentanil 35 mcg, Propofol 140 mg, Succinilcolina 70
mg, realizando intubacién orotraqueal bajo laringos-
copia directa con hoja curva articulada #4 tipo McCoy,
observando Cormack-Lehane lll, colocando canula oro-
traquel Sheridan # 7.5; se realiza mantenimiento Fi02
al 70%, Sevoflorano a 1 CAM, con pardmetro venti-
latorio en modo asisto controlado por volumen. Al fi-
nalizar la cirugia, la monitorizacion neuromuscular con
TOF resulto de 90% a los 90 min, no requiriendo dosis
subsecuente de relajante muscular.
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Se decide realizar el reporte del caso debido a la
baja prevalencia de la patologia a nivel mundial, como
se ha comentado y escasas revisiones sobre el manejo
anestésico que existe. La NF-1 significa un reto para
el manejo anestésico, por las diversas implicaciones fi-
siopatoldgicas y anatémicas existentes, especialmente
en el abordaje de la via aérea por lo que la valoracion
e identificacion de datos de via aérea dificil, es pri-
mordial para la eleccion de la técnica anestésica y la
disponibilidad de aditamentos para su manejo.

En nuestro paciente no existi¢ dificultad para la
visualizacién e instrumentacién de la via aérea, man-
teniéndose saturacion de oxigeno > 95% y mante-
niendo estabilidad en sus constantes vitales durante
todo el procedimiento quirtrgico. Existen reportes
que hacen referencia también que los pacientes con
NF-1 deberén ser observados de cerca por cualquier
signo de anormalidad vascular y peligro de ruptura
vascular, sin embargo en nuestro caso no existié nin-
guna complicacion de este tipo.

Se ha descrito en algunos pacientes sensibilidad
alterada a los relajantes neuromusculares despolari-
zantes, por un mecanismo aun no descrito que pro-
duce la prolongacién del efecto, en nuestro caso se
decidio el uso de relajante muscular succinilcolina; y
gue a pesar de la vida media corta de éste, no se re-
quirié de dosis subsecuentes durante el tiempo de du-
racion de la cirugia; por lo que consideramos que se
corrobora lo mencionado en la literatura descrita, en
la cual se reporta una sensibilidad alterada hacia los
relajantes musculares de tipo despolarizante. Se logro
realizar el procedimiento quirdrgico sin incidentes y
se extuba sin complicaciones, egresando la paciente
al area de recuperacién pos-anestésica.
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