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ABSTRACT

Introduction: Treacher Collins syndrome is a rare disorder of the craniofa-
cial development that constitutes a challenge for anesthesiologists, since it re-
presents a difficult airway in the majority of cases. The main objective of this
article is to provide a bibliographic review about how the airway management
of patients with Treacher Collins syndrome has been managed. Materials and
Methods: A literature review was carried out in the following databases: Pub-
Med, EMBASE and ScienceDirect. Discussion: The factors that increase the risk
of difficult airway in these patients are presented as well as the strategies to
handle it. Conclusion: The Treacher Collins syndrome presents a high risk of
difficult airway, therefore careful planning of airway management is mandatory
and there are different strategies to handle it.

RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Treacher Collins (STC) es un trastorno inusual del
desarrollo craneofacial que constituye un reto para el anestesidlogo, ya que éste
condiciona la condicién de via aérea dificil en la mayoria de los casos. El objetivo
principal de este articulo es realizar una revisiéon bibliografica de cémo se han ma-
nejado casos de via aérea dificil ligados al sindrome de Treacher Collins. Materia-
les y Métodos: Se realizd una revision de la literatura disponible en las siguientes
bases de datos: PubMed, EMBASE y ScienceDirect. Discusién: Se presentan los
factores que aumentan el riesgo de via aérea dificil en estos pacientes, asi como
las estrategias para manejarla. Conclusion: El sindrome de Treacher Collins pre-
senta un alto riesgo de via aérea dificil, por lo tanto, es obligatoria la planificacion
cuidadosa de la misma, contando con diferentes estrategias para manejarla.
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Introduccion

| sindrome de Treacher Collins (STC), también

denominado de Franceschetti-Zwahlen-Klein

o disostosis mandibulofacial es un trastorno
inusual del desarrollo craneofacial que se caracteri-
za por presentar una displasia maxilar, cigomatica y
mandibular; éste se produce como consecuencia de
mutaciones en el cromosoma 5 lo que genera una
alteracion en la proliferacion celular de la cresta neu-
ral, afectando el desarrollo del primer y segundo arco
branquial[1]. Adicionalmente, este sindrome, cursa
con afectacion bilateral y simétrica que se limita a la
cabeza y el cuello; de tal forma que las principales
implicaciones en el manejo anestésico de estos pa-
cientes se van a ver reflejadas en una probable via
aérea dificil (VAD), definida como aquella situacion
clinica en la cual un experto en via aérea experimenta
dificultad en la ventilacién con mascara facial, en la
intubacién traqueal o en ambas|[2].

El manejo de la VAD en la poblaciéon pediatrica
continda siendo un reto para el profesional en aneste-
siologia a causa de una serie de caracteristicas, tanto
anatémicas como fisiolégicas que suponen dificultad
cuando existen anormalidades de la via aérea, tenien-
do en cuenta que estos pacientes presentan una re-
serva pulmonar limitada y un alto riesgo de obstruc-
cion de la via aérea alta, motivo por el cual se debe
contar con un conocimiento amplio en abordaje de la
via aérea para minimizar el riesgo de complicaciones
y lograr una intubacion orotraqueal satisfactoria[3].
Como alternativas a la laringoscopia directa, se des-
criben el uso de dispositivos supragléticos y/o de vi-
deolaringoscopios[4],[5],[6].

Materiales y Métodos

Se realizd una revision exhaustiva de la literatura
en bases de datos como PubMed, EMBASE vy Scien-
ceDirect y se ampliaron los registros por el método
Snowball, el cual consiste en realizar una revisién cre-
ciente de articulos basados en la ampliacion del con-
cepto en las palabras claves hacia la nuevas referen-
cias, hasta que la perspectiva del mismo se considere
agotadal[7].

Discusion

El sindrome de Treacher Collins fue descrito en
1.900 por el doctor Edward Treacher Collins, ciruja-
no inglés y oftalmologo[8]; pero fueron los doctores

Thomson[9] y Berry[10] los primeros en describir los
signos asociados a este sindrome en 1846. Las ma-
nifestaciones clinicas abarcan desde una hipoplasia
bilateral de los huesos faciales, maxilar, cigomatico y
mandibular; hasta la presencia de macrostomia, anor-
malidades oculares (coloboma en péarpados, ausencia
de pestafias y ojos inclinados hacia abajo de forma
caracteristica), pérdida de audicién por atresia de las
estructuras internas y externas auditivas, paladar hen-
dido hasta en el 35% de los pacientes, incompetencia
palatofaringea congénita en el 34-30%; concomitan-
temente puede estar asociado con otras malformacio-
nes de tipo cardiovascular{11].

La incidencia es variable segun la literatura que
se revise siendo aproximadamente de 1:10.000 a
1. 70.000 nacidos vivos por mutaciones en el gen
TCOF1, que codifica una fosfoproteina nucleolar
conocida como melaza[12],[13],[14] y presenta una
herencia autosémica dominante con penetrancia va-
riable; aproximadamente el 60% de los casos que
surgen de mutaciones recientes no tienen historia
familiar previa[15].

El diagnostico del STC es clinico y puede hacerse
en el periodo prenatal mediante ecografia y biopsia
de vellosidades coridnicas. Se pueden realizar estu-
dios genéticos para hallar alteraciones del gen TCOF1,
sin embargo, estos no siempre resultan efectivos[16].

El STC presenta dificultad en la laringoscopia di-
recta e intubacion dificil por factores como microg-
natia, limitacion en la apertura oral, presencia de
paladar hendido y anomalias en la articulacion tem-
poromandibular, sin embargo, la literatura sobre esta
patologia y el manejo de la via aérea se limita solo a
reportes y series de casos. Otros cambios anatémicos
descritos son la reduccion en el tamafo de las cavi-
dades nasales lo cual predispone a obstruccién a este
nivel, teniendo en cuenta este aspecto para realizar
un abordaje nasotraqueal[17].

Una revision australiana unicéntrica de 240 casos
de anestesia en 35 nifios con STC hasta los 18 afios
de edad desde el afio 1971 al 2011, es la mas grande
hasta el momento reportada[18], siendo la siguiente
una serie de casos de siete episodios Unicos de anes-
tesia en cinco nifos y dos adultos[19], e informes
de ocho episodios de anestesia en un solo pacien-
te[20],[21]. Los resultados demuestran que una gran
proporcién de nifios con STC requieren técnicas de
intubacién diferentes a la laringoscopia directa con-
vencional y que existe una relacion directamente pro-
porcional entre el grado de Mallampati y la edad[22]
lo que condiciona a una mayor dificultad en la intu-
bacion, en contraste con la secuencia de Pierre Robin
donde la intubacién se hace mas facil con el aumento
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de la edad[23],[24].

Durante el periodo posoperatorio se describe
igualmente casos de edema faringeo y laringeo, re-
portandose dificultad respiratoria posterior a la extu-
bacion, incluso casos que pueden llegar a la muerte
subita.

Varios estudios han informado que la mascara la-
ringea es Util para el manejo de la via aérea de estos
pacientes[25], sin embargo, se ha advertido que no
siempre proporciona una via aérea aceptable presen-
tando dificultades para la ventilacion[26]. Se descri-
ben igualmente la intubacién con fibrobroncoscopio
en pacientes con limitacién de la apertura oral de
forma exitosa[27], la intubacidn a través de un dis-
positivo supraglético[28] y el uso de videolaringos-
copios. También puede ser necesaria la intubacion
retrograda e incluso la tragueostomia como Ultima
instancia[29].

Manejo de la via aérea

Usualmente la intubacién dificil en los pacientes
con STC es anticipada, lo que permite tiempo para
un plan de accién, hay que destacar que en algunos
casos se puede presentar una situacién de “no venti-
lacién, no intubacion” de forma inesperada.

El objetivo principal del manejo de la via aérea difi-
cil anticipada en todos los grupos etarios es mantener
la ventilacion espontanea hasta asegurar la misma,
convirtiéndose en un reto el realizar una intubacion
en paciente despierto con fibrobroncoscopio, no sélo
por el grado de dificultad sino la falta de cooperacién
del nifio. Por esta razén, muchos otros dispositivos y
técnicas, se han descrito para esta poblacion[30].

Dentro de las alternativas se cuenta con la intuba-
Cion a través de mascara laringea[31], videolaringos-
copial32] o intubacién oro o nasotraqueal con fibro-
broncoscopio. La recomendacion para evitar trauma
de la via aérea es utilizar cada dispositivo en un Unico
intento[33],[34]. En la Tabla 1 se describen algunos de
los dispositivos que han sido utilizados en el abordaje
de la via aérea de pacientes con sindrome de Treacher
Collins.

Para el manejo anestésico se deben tener en
cuenta las siguientes recomendaciones: En cuanto a
la valoracién preanestésica se debe indagar sobre los
antecedentes de uso de medicamentos anestésicos y
abordaje de via aérea en cirugias previas, buscar pre-
dictores que sugieran ventilacion dificil, ademds, de
otros signos como ronquidos, hipertrofia amigdalina,
macroglosia, indice de masa corporal (IMC) superior
al percentil 95 desde los 2 afios hasta la edad adulta

o la presencia de lesiones ocupantes de espacio.

Igualmente, otras alteraciones que dificultan la
intubacion incluyen la asimetria facial o mandibular,
apertura bucal limitada, Mallampati 3 o 4, dentadura
inadecuada, labio y paladar hendidos, movilidad at-
lantooccipital alterada, subluxaciéon mandibular y dis-
tancia tiromentoniana disminuidas[35].

Se debe realizar un examen fisico de la via aérea
completo incluyendo la evaluacion de la apertura oral,
el movimiento de la articulacion temporomandibular
y la implantaciéon dental. El dia del procedimiento se
debe tener la disponibilidad en el quiréfano del equi-
po necesario para la intubacion dificil con la disponibi-
lidad de dispositivos mencionados anteriormente[36].
Idealmente debemos contar con un equipo y personal
experimentado en caso de presentarse con un esce-
nario de “no ventilacion, no intubacién”[37]. Se reco-
mienda en estos pacientes evitar la premedicacién y
el uso de dosis altas de opioides debido al riesgo de
depresioén respiratoria.

Se debe mantener la ventilacién espontanea en
la medida de lo posible ya sea con técnica inhalatoria
o intravenosa; con sevoflurano solamente, ketami-
na solamente y propofol con sevoflurano o fentani-
lo[38],[39].

Es necesario confirmar una adecuada ventilaciéon
manual antes de considerar la administracién de rela-
jante muscular, igualmente el paciente debe ser extu-
bado sélo cuando esté totalmente despierto y cuando
las condiciones de la monitoria neuromuscular lo in-
diquen[39]. Después de la extubacion, la traqueosto-
mia puede estar indicada si el paciente sufre de una
dificultad respiratoria persistente como consecuencia
de una intubacion traumatica.

- ]
Tabla 1. Dispositivos descritos para el manejo de la

via aérea en el STC

e Mascara laringea

e Intubacién a través de dispositivos supragléticos: I-gel
o Estilete luminoso

e Introductores: Bougie, Frova

e Fibrobroncoscopio: Util en caso de limitacion de apertura
oral

e Videolaringoscopios: Glidescope, Aitraq
e Intubacién retrégrada

® Tragueostomia
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Conclusiones

Se puede concluir que los pacientes con sindrome
de Treacher Collins deben ser considerados siempre
como via aérea dificil. La intubacion con laringosco-
pia directa no va a ser posible en la mayoria de los
casos y se puede esperar que el grado de Mallampati
aumente con la edad, por lo que el antecedente de
una intubacién sin dificultades no debe ser motivo

de tranquilidad y se debe contar siempre con otras
herramientas para el manejo de la via aérea de estos
pacientes.

Es muy importante familiarizarse con las diferen-
tes técnicas disponibles para el manejo de la via aérea
y siempre contar con un plan que describa soluciones
alternativas tratando de evitar siempre el escenario de
“no ventilacién, no intubacién” y las posibles compli-
caciones derivadas de éste.
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