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Acondroplasia y gestacion: Caso clinico

Case report: Achondroplasia and pregnancy
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ABSTRACT

Achondroplasia is a common cause of dwarfism. The usual phenotype is characterized mainly by the presence of shorter limbs in relation to
the trunk due to decreased endocontral bone and defective cartilage synthesis in the epiphyses, macrocephaly, and abnormal vertebral curvature.
Genotypically it is related to an excessive activity of fibroblast growth factor 3 secondary to a hereditary mutation (20%) or de novo (80%). Regar-
ding the reproductive system, achondroplasia has an increased incidence of menstrual disorders, infertility, amenorrhea, uterine leiomyomatosis
and early menopause. Therefore, conception is often infrequent and difficult with risk of miscarriage, polyhydramnios, pre-eclampsia, preterm
delivery, and cephalo-pelvic disproportion. Likewise, the fetus may suffer hydrocephalus, intrauterine death, or thoracic abnormalities, in addition
to the probability of inheriting the maternal autosomal dominant mutation. The anesthetic plan should be individualized and agreed upon in a
multidisciplinary manner, since both neuroaxial and general anesthesia are not free of complications.
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RESUMEN

La acondroplasia es una causa frecuente de enanismo. El fenotipo habitual se caracteriza principalmente por la presencia de extremidades mas
cortas en relacién al tronco debido a una disminucién de hueso endocontral y una sintesis defectuosa del cartilago en las epifisis; macrocefalia
y curvatura vertebral anormal. Genotipicamente esta relacionada a una actividad excesiva del factor de crecimiento fibroblastico 3 secundario a
una mutacion hereditaria (20%) o de novo (80%). En lo que respecta al aparato reproductivo, la acondroplasia tiene un aumento en la incidencia
de trastornos menstruales, infertilidad, amenorrea, leiomiomatosis uterina y menopausia precoz. Como consecuencia, la concepcién suele ser
infrecuente y dificultosa con riesgo de abortos espontaneos, polihidramnios, preeclampsia, parto pretérmino y desproporcion cefalo-pélvica. Asi-
mismo, el feto puede sufrir hidrocefalia, muerte intrauterina o anormalidades toracicas, sumado a la probabilidad de heredar la mutaciéon materna
de caracter autosémico dominante. El plan anestésico deberd ser individualizado y consensuado de manera multidisciplinaria, ya que tanto la
anestesia neuroaxial como la general no estan exentas de complicaciones.
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m de altura, cursando embarazo de 38,2 semanas aso-

ciado a diabetes gestacional y polihidramnios en plan de
cesarea programada y ligadura tubaria por planificacion fami-
liar. Antecedente de acondroplasia y cesarea anterior en 2010,
con anestesia general, sin complicaciones. Laboratorio dentro
de limites fisioldgicos. Riesgo cardiovascular bajo con trazado
sin valor patolégico.

Paciente femenina de 40 afios, ASA 2, 73 kg de peso, 1,05
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En ateneo multidisciplinario, se evaltian caracteristicas ana-
témicas que dificultan el acceso al neuroeje: acondroplasia di-
sarmonica, severa lordosis lumbar y moderada escoliosis (Figu-
ras 1y 2). La evaluacién de la via aérea evidencia cuello ancho,
corto, hipertrofia mamaria bilateral, movilidad cervical limitada,
buena apertura bucal, mallampati 3. Evaluando riesgos y bene-
ficios se decide realizar una anestesia general.

Previa preoxigenacion durante 5 minutos con FiO, 100% y
un flujo de gases frescos a 10 It/min, se efectéa una induccién
de secuencia rapida con 150 mg de propofol y 100 mg de suc-
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Figura 1. Se observa moderada escoliosis.

Figura 2. Severa lordosis.

cinilcolina. Tras la laringoscopia directa con rama Macintosh 3,
se observa un Cormack 4, que no se modifica con maniobras
externas tipo BURP. Se evidencia marcada desaturacién con im-
posibilidad para ventilar con méscara facial. Se resuelve reposi-
cionar a la paciente utilizando una rampa y se intenta desplazar
manualmente ambas mamas. Durante la segunda maniobra de
intubacion se utiliza un videolaringoscopio McGRATH; donde
se visualiza una abertura glética con una luz francamente dis-
minuida, edema y abundantes secreciones; se utiliza un tubo
de 6,5 cm de didmetro interno enhebrado previamente con un
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estilete metdlico y se constata intubacién satisfactoria.

Se estabilizan pardmetros vitales y se procede a cesarea de
urgencia con el nacimiento de feto femenino, en presentacién
cefélica, 40 semanas, 2.925g y Apgar 3/7 con buena evolucion.
Terminado el procedimiento quirdrgico, se decide extubar a la
paciente en quirdéfano sin observarse complicaciones o secuelas
inmediatas. Se la traslada a sala de cuidados intermedios para
control evolutivo. Se le advierte a paciente y sus familiares so-
bre la dificultad en el manejo de la via aérea para alertar sobre
riesgos de ventilacién e intubaciéon en futuros procedimientos
anestésicos-quirdrgicos.

Discusion

El manejo tanto de la via aérea como del neuroeje en pacien-
tes con acondroplasia resulta un reto para el anestesiologo[1],[2].
Sin embargo, es importante destacar que no todos los pacientes
con enanismo plantean las mismas dificultades[3]. Los pacien-
tes con crecimiento armonico tienen menos inconvenientes que
aquellos con acondroplasia con desarrollo disarmdnico[4].

Por un lado, las anomalias anatémicas como una importan-
te lordosis lumbar y frecuente cifoescoliosis, un canal medular
estrecho, una distancia interpedicular reducida y la presencia
de osteofitos dificultan el abordaje de la columna al momen-
to de realizar una anestesia neuroaxial, la cual resulta no solo
técnicamente dificil sino impredecible en lo que respecta al
comportamiento intratecal de los anestésicos locales y opioides
administrados[5],[6]. Los pacientes acondroplasicos tienen una
alta incidencia de anestesia espinal total aun tras la utilizacién
de dosis bajas y tituladas de anestésicos locales[7].

Por otro lado, las modificaciones de la via aérea propias del
estado gravidico se ven agravadas por la presencia de esteno-
sis de foramen magno, limitacion en la flexoextension cervical,
inestabilidad atlantoaxoidea, macroglosia, prognatismo mandi-
bular relativo, hipoplasia faringea e hipotonia de la via aérea
superior[8],[9].

Recomendaciones

Al momento de realizar la valoraciéon preanestésica, en todo
paciente acondropldsico que presente sintomas neuroldgicos



deberd realizarse una evaluacién radioldgica de la articulacion
atlantoaxoidea. Las alteraciones imagenoldgicas que se que
asocian a intubacién dificultosa son el aumento de la profundi-
dad mandibular, la disminucién de la distancia atlantooccipital,
la reduccién del espacio interespinoso C1-C2 y disminucién de
la apertura mandibular.

Con respecto al manejo perioperatorio, deberia evitarse la
sedacion por el riesgo potencial de obstruccién de via area supe-
rior, ya que la disminucién de la CRF y el elevado volumen de cie-
rre predisponen a atelactasias e hipoxema de rapida instauracion.
Asimismo, no deberia manipularse en exceso el cuello ya que
la hiperextension cervical asociada a un canal estrecho podria
desencadenar una lesion medular. La visualizacion de la laringe
puede ser dificil o incluso imposible en pacientes con cuello muy
corto, de movilidad limitada y con pectum carinatum.

Conclusiones

Las gestantes acondroplasicas resultan un verdadero desa-
fio para el anestesidlogo. Estas pacientes deberan ser aborda-
das de forma multidisciplinaria para consensuar una estrategia
anestésica apropiada, realizar las valoraciones prequirdrgicas
necesarias y adecuar la recuperacién posanestésica. Tanto la
anestesia raquidea como la anestesia general presentan un ries-
go alto de complicaciones por las caracteristicas fisiologicas y
anatémicas de este grupo de pacientes; por lo tanto, gestionar
un plan anestésico capaz de prever todas las posibles dificul-
tades permitird otorgarle a estas pacientes mayor seguridad y
mejores cuidados durante el perioperatorio y asi disminuir su
morbimortalidad.
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