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Resumen

El sindrome de Larsen (SL) es una enfermedad hereditaria rara caracterizada por un defecto en la
formacion de coldgeno debido a mutaciones en los genes que codifican la proteina citoesquelética
filamina B. Su prevalencia en Europa es aproximadamente de 1/250.000 nacidos vivos. Esto implica una
serie de rasgos y particularidades anatomicas de la via aérea que debemos valorar en nifios que van a ser

sometidos a un acto anestésico.

Se presenta el caso de un niflo de 11 afios diagnosticado de sindrome de Larsen que se interviene de
aticotomia oido izquierdo. A este proposito, realizamos revision bibliografica sobre las peculiaridades del

manejo anestésico de estos pacientes.

Introduccion

El sindrome de Larsen (SL) es una
enfermedad hereditaria rara
caracterizada por un defecto en Ila
formacion de colageno debido a
mutaciones en los genes que codifican
la proteina citoesquelética filamina B.
Su prevalencia en Europa es
aproximadamente de 1/250.000 nacidos
vivos. Esto implica una serie de rasgos
y particularidades anatémicas de la via
aérea que debemos valorar en nifios que
van a ser sometidos a un acto
anestésico.

Se presenta el caso de un nifio de 11
anos diagnosticado de sindrome de
Larsen que se interviene de aticotomia
oido izquierdo. A este proposito,
realizamos revision bibliografica sobre
las peculiaridades del manejo anestésico
de estos pacientes.

Caso Clinico. Material y Métodos

Varéon de 11 afos con luxacion
congénita de caderas y rodillas, pies
equinovaros e intervenido previamente
de paladar hendido y hernia inguinal
derecha. No tenia antecedentes de
estridor, disnea o sincope.

A la inspeccidn, tenia una cara pequefia
y plana con una frente prominente y
distancia intercantal ancha. Respecto a
via aérea, Mallampati clase II.

No presentaba anomalias vertebrales,
confirmado radiologicamente.

No hubo evidencia de ningin defecto
cardiaco y su electrocardiograma y
ecografia transtoracica era normal. El
nifio fue intervenido de colesteatoma
congénito izquierdo (aticotomia oido
izquierdo).

Fue premedicado con Midazolam
intravenoso 3 mg antes de entrar en el
quiréfano, revisando previamente el
carro de la via aérea dificil. Colocacion
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cuidadosa en la mesa de quir6fano con
proteccion de dectbitos. Monitorizacion
estandar (frecuencia cardiaca, presion
arterial no invasiva, ECG,
pulsioximetria) asi como BIS. La
induccioén fue realizada con Sevoflurano
7% con 100% de oxigeno, Atropina 0.3
mg, Fentanilo 60 mcg y 25 mg de
Rocuronio. Una vez alcanzada una
profundidad anestésica adecuada, se
asegurd la via aérea con tubo anillado
(n°® 6). Tras ello, se administré un bolo
de 40 mg de Metilprednisolona para
evitar posible edema postintubacion. La
anestesia se mantuvo con Sevoflurano
(concentracion alveolar minima 1) y
Fentanilo. El paciente permanecio
estable hemodindmicamente durante la
cirugia que durdé 120 min. El rescate
analgésico se hizo con Paracetamol 450
mg, Nolotil 1200 mg y Ondansetron 3
mg. Se extubd al paciente sin
incidencias y se traslad6 a Reanimacion.
El postoperatorio inmediato transcurrio
también sin incidencias.

Discusion. Resultados
El Sindrome de Larsen se caracteriza

por una serie de alteraciones
esqueléticas: luxaciones congénitas de

grandes articulaciones
(predominantemente rodillas y caderas),
anomalias craneofaciales (frente

prominente, puente nasal hundido,
region  mediofacial  aplanada e
hipertelorismo ocular), deformidades en
la columna vertebral tales como cifosis,
escoliosis, vértebras  multiples e
inestabilidad, en ocasiones asociadas a
mielopatia cervical y falanges distales
cortas, anchas y en forma de espatula,
con el pulgar casi siempre afectado.

Sin  embargo, las implicaciones
anestésicas se derivan
fundamentalmente de tres

circunstancias: las anormalidades de la
musculatura lisa del tracto respiratorio
que puede dar lugar a una importante
laringotraqueomalacia, los defectos

cardiovasculares (sobre todo en los
tabiques interauriculares e
interventriculares, dilatacion e
insuficiencia adrtica y prolapso e
insuficiencia de la valvula mitral) y las
anomalias espinales.

Ya en 1971 Latta et al. describieron las
alteraciones de via aérea en este
sindrome reportando el caso de un
paciente con laringotraqueomalacia que
ellos atribuyeron a una falta de rigidez
del cartilago laringeo y traqueal debido
a un defecto subyacente. Desde
entonces, los problemas en la via aérea
han sido descritos frecuentemente como
parte de este sindrome. Esta
circunstancia puede ser una amenaza
vital para el paciente que se exacerba
por ejemplo con el edema producido por
infecciones del tracto respiratorio y tras
la intubacion endotraqueal. Ademas,
como la via aérea distal también puede
verse afectada, el cuadro no siempre es
solucionable mediante traqueostomia.

La funcion respiratoria en el
postoperatorio también puede verse
comprometida por la propia
broncomalacia, que puede desembocar
en atelectasias y un mayor riesgo de
neumonia. A veces podria
recomendarse fisioterapia respiratoria
en el perioperatorio, asi como
ventilacion mecanica mas prolongada.

Ademas de laringotraqueomalacia,
puede ocurrir una estenosis subglotica.
Para evitarlo es de utilidad revisar
registros de actos anestésicos previos
para ver el tamafio del tubo utilizado. Si
la estenosis subglodtica es conocida, un
ciclo previo de corticoides ayudaria a
prevenir el edema postintubacion. De
todos modos, siempre que sea posible la
intubacion debe ser evitada,
prefiriéndose el uso de dispositivos
supragloticos.

En 1975, Swensson et al. describieron
por primera vez las alteraciones
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cardiovasculares asociadas al SL.
Presentan el caso de un nifio de 5 afios
que desarrolld dilatacién del cayado
aortico e insuficiencia aortica con
regurgitacion similar a la que se observa
en los pacientes con sindrome de
Marfan. Se ha puesto de manifiesto que
los defectos cardiovasculares son mas
prevalentes en las formas autosdmicas
recesivas que en las dominantes. Debido
a la relativa alta frecuencia de
anomalias cardiacas, el ecocardiograma
esta indicado como parte del estudio
preanestésico en  pacientes  que
presentan soplos.

La otra circunstancia que puede
repercutir en el acto anestésico son las
anomalias de la columna vertebral. Es
muy frecuente que estos pacientes
presenten cifoescoliosis de la columna
cervical y toracica debido a alteraciones
en los cuerpos vertebrales. Estas
anomalias a nivel cervical obligan a que
la instrumentacion de la via aérea deba
ser muy cuidadosa, por lo que su
manejo se asemeja al de un paciente con
dafio vertebral a ese nivel. Es
importante evitar la excesiva
hipertextension cervical durante la
intubacion.

No debe usarse succinilcolina como
relajante muscular puesto que puede
producir mielopatia  cervical con
debilidad  muscular  distal  que
predispone a  hiperpotasemia. El
compromiso de  los  musculos
abdominales e intercostales puede
desembocar en fallo respiratorio durante
el postoperatorio.

La mayoria de estos nifios presentan un
coeficiente intelectual normal y con las
correcciones  ortopédicas adecuadas
durante la infancia pueden llevar a cabo
una vida normal en muchos de los
Casos.
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Conclusion

El sindrome de Larsen es una
enfermedad rara que implica una serie
de particularidades anatdémicas de la via
aérea que debemos valorar en niflos que
van a ser sometidos a un acto
anestésico, dichas  particularidades
radican principalmente en
anormalidades de la musculatura lisa
del tracto respiratorio
(laringotraqueomalacia), defectos
cardiovasculares (sobre todo en los
tabiques interauriculares e
interventriculares, dilatacion e
insuficiencia adrtica y prolapso e
insuficiencia de la valvula mitral) y
anomalias espinales.

Imagenes

Imagen 1. Luxacion de codo.
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Imagen 2. Escoliosis lumbar y luxacion
congénita de cadera.

-

Imagen 3. Luxacion congénita de cadera.
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