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Manejo Anestésico de Paciente con Sindrome de Cri Du Chat
(Maullido del Gato). Relato de Caso
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Resumen: Santos KM, Rezende DC, Borges ZDO — Manejo Anestésico de Paciente con Sindrome de Cri Du Chat (Maullido del Gato). Relato
de Caso.

Justificativa y objetivos: El sindrome de Cri Du Chat es un desorden cromosémico con caracteristicas clinicas peculiares, que incluye anorma-
lidades en las vias aéreas, exigiendo de los anestesidlogos cuidados especiales en el manejo de esos pacientes.

Objetivo: Presentar un caso de anestesia ambulatorial en paciente con sindrome de Cri Du Chaty abordar los aspectos anestésicos relaciona-
dos con esa enfermedad.

Relato del caso: Paciente del sexo masculino, 14 afos, 25 kg, portador de sindrome de Cri Du Chat, estado fisico ASA P2, admitido para la
realizacion de endoscopia digestiva alta y dilatacién esofagica. Cuadro neuroldgico con retraso mental, algunos episodios de convulsiones e
hipertonia acentuada de los miembros. El examen de las vias aéreas revelé movilidad cervical limitada y distancia tireomentoniana inferior a 6
cm. El paciente no respondia al comando verbal, siendo dificil la evaluacién completa de las vias aéreas. Otros hallazgos en el examen fisico
incluyeron microcefalia, micrognatia, discreto estrabismo, hipertonia de los miembros en flexion y protrusion de la lengua. Fueron administrados
por via venosa, 50 pg de citrato de fentanila, 1 mg de midazolam y 60 mg de propofol. Se le mantuvo en ventilacién espontanea. El procedimiento
demord 5 minutos y fue realizado sin intercurrencias.

Conclusiones: Los pacientes con el sindrome de Cri Du Chat, presentan caracteristicas clinicas de gran relevancia para el manejo anestésico,

y el anestesidlogo tiene que considerar con cautela las particularidades estructurales de cada paciente.

Descriptores: ANESTESIA: ambulatorial; ENFERMEDADES, Genética: sindrome de Cri Du Chat; SEDACION
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INTRODUCCION

El sindrome de Cri Du Chat, o sindrome del maullido del gato,
fue descrito por primera vez en 1967 por el geneticista fran-
cés Lejeune y col. '. El llanto del recién nacido portador de la
enfermedad es similar al maullido de un gato, caracteristica
peculiar que le dio el nombre a ese sindrome.

Se trata de un desorden cromosémico que afecta a cerca de
1:50.000 nacidos vivos, pero la incidencia en la literatura varia
bastante. Para pacientes con retraso mental, la incidencia es de
1,5:1000 2. Se origina en la delecion terminal del brazo corto del
cromosoma 5p; pero las translocaciones e inversiones cromoso-
micas pueden contribuir para la etiologia del sindrome.

El retraso mental es un hallazgo clinico frecuente y percep-
tible en el primer afo de vida. Otros conmemorativos varian

Recibido del Servicio de Anestesiologia del Hospital Felicio Rocho, Belo Horizonte, MG

1. Residente en Anestesiologia

2. Anestesidlogo del Hospital Felicio Rocho, Anestesidlogo del Hospital de la Policia Militar
del Estado de Minas Gerais, Corresponsable del CET y del Hospital Felicio Rocho

3. Anestesidlogo del Hospital Felicio Rocho y del Hospital Julia Kubitschek, FHEMIG, Cor-
responsable del CET/SBA y del Hospital Felicio Rocho

Articulo sometido el 25 de abril de 2010.
Aprobado para publicacion el 4 de junio de 2010.

Correspondencia para:

Dr. Klauss Morales dos Santos
Avenida do Contorno, 9530 Barro Preto
30110908 — Belo Horizonte, MG
E-mail: klausmorales @yahoo.com

350

de acuerdo con la fase del desarrollo del individuo, lo que
incluye: microcefalia, hipertelorismo, orejas de implantacion
baja, hipertonia, escoliosis, pie plano, asimetria, mofletes
prominentes o cara de luna (mantenimiento de la boca abier-
ta, con protrusion de la lengua), prominencia del arco orbital,
mala oclusion dentaria, faz alargada (en los recién nacidos,
acostumbra a ser redonda), fisuras en os parpados, estrabis-
mo divergente, ensanchamiento de la base nasal e infeccio-
nes respiratorias de repeticion 3. Las convulsiones son raras.
La criptorquidia puede estar presente en algunos pacientes.
Las malformaciones son menos comunes y pueden incluir
manifestaciones cardiacas (persistencia del ducto arterioso y
defectos de tabique) 4, neurolégicas y renales.

La anestesia para pacientes portadores del sindrome de
Cri Du Chat tiene algunas peculiaridades, principalmente en
lo que se refiere al manejo de las vias aéreas. El presente ar-
ticulo relata el caso de un adolescente portador del sindrome
de Cri Du Chat, sometido a la sedacion venosa para la rea-
lizacion de endoscopia digestiva alta y dilatacion esofagica,
ademas de revisar algunas cuestiones inherentes al manejo
anestésico en esos pacientes.

RELATO DEL CASO

Paciente del sexo masculino, de 14 afos, 25 kg, portador del
sindrome de Cri Du Chat, estado fisico ASA P2, admitido en
régimen ambulatorial para la realizacion de endoscopia di-
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gestiva alta y dilatacion esofagica. Los examenes preopera-
torios fueron normales. El historial anterior indicaba ingresos
por neumonia de repeticion. Fue sometido previamente a la
orquipexia y dilataciones esofagicas. Cuadro neuroldgico con
retraso mental, algunos episodios de convulsiones e hiper-
tonia acentuada en los miembros. Usaba estos medicamen-
tos en su domicilio: topiramato, nitrazepam y pantoprazol. El
examen de las vias aéreas arrojoé movilidad cervical limitada,
distancia tireomentoniana inferior a 6 cm, presion arterial no
invasiva de 90/60 mmHg, frecuencia cardiaca de 112 Ipm y
sonidos respiratorios normales. El paciente no reaccionaba al
comando verbal, siendo dificil la evaluaciéon completa de las
vias aéreas. Sin embargo, los familiares decian que habia
una buena abertura de la boca y que no hubo dificultad de
intubacién en las cirugias anteriores. Otros hallazgos en el
examen fisico incluyeron microcefalia, micrognatia, discreto
estrabismo, hipertonia de miembros en flexion y protrusion
de la lengua.

Fue monitorizado con electrocardiografo (derivaciones DIl
y V5), presion no invasiva y oximetria de pulso. Punciona-
do el acceso venoso periférico con catéter de teflon 22G. Se
administraron por via venosa, 50 pg de citrato de fentanila,
1 mg de midazolam y 60 mg de propofol. Se le mantuvo en
ventilacién espontanea, con saturacion periférica de oxigeno
variando entre 93%-100%. El procedimiento tuvo una duraci-
6n de 5 minutos y fue realizado sin intercurrencias. El pacien-
te estaba bastante somnoliento en los primeros 45 minutos
de permanencia en la sala de recuperacion postanestésica,
despertando apenas cuando se le llamé. Después de 90 mi-
nutos, recibio alta acompafado por su responsable legal, con
una puntuacion maxima en la escala de Aldrete-Kroulik mo-
dificada.

DISCUSION

Pacientes con el sindrome de Cri Du Chaty con una propues-
ta de intervenciéon quirurgica o realizacién de propedéutica
complementaria bajo anestesia, generalmente comparecen a
la consulta de Anestesiologia para una evaluacion preanes-
tésica con diagndstico realizado y un acompafamiento de
criterio hecho por un equipo multidisciplinario, incluyendo a
los neurdlogos, terapeutas ocupacionales y fisioterapeutas.
La evaluacion de criterio de las vias aéreas y de todos los
sistemas organicos es importante para detectar puntos es-
pecificos que pueden influir en el plan anestésico para ese
paciente.

Se prefiere que los portadores del sindrome de Cri Du Chat
deban tener una evaluacién cardiolégica minuciosa por parte
del experto, a causa de la posibilidad de la existencia de anor-
malidades del sistema cardiovascular, que incluyen defectos
en tabique y estenosis de arteria pulmonar. Las ingurgitacion
yugular, los sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva y
los soplos durante la auscultacion, deben llamar la atencion
del anestesidlogo para la existencia de una enfermedad car-
diaca subyacente y en el caso de que no haya sido evaluado
por un cardidlogo, se debe solicitar la consulta.
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La via aérea en el paciente con el sindrome de Cri Du
Chat, exige del anestesidlogo una atencidon especial. Las
anormalidades de laringe (hipoplasia, estrechamientos, cuer-
das vocales asimétricas) y de la epiglotis (pequefia, hipotdni-
ca, flacida), ademas del comprometimiento neuroldgico, son
caracteristicas peculiares presentes en esos pacientes y que
parecen contribuir para el tipico llanto 2. Esas anormalidades,
combinadas con la micrognatia, las alteraciones en los pala-
dares duro y suave, pueden contribuir para la dificultad en la
intubacion traqueal. En el caso clinico que abordamos aqui,
por tratarse de un examen relativamente rapido en las ma-
nos de endoscopistas habilidosos, no fue preciso proceder a
la intubacion traqueal, pero se recomienda que mecanismos
de manejo de via aérea supragléticos, como por ejemplo, la
mascara laringea, estén a la disposicion del galeno en el caso
de que falle el intento de intubacidn. El bougie puede ser teo-
ricamente, otro instrumento de ayuda en esos casos. Segun
Brislin y col 5, la hipotonia en los musculos de la faringe tam-
bién puede contribuir con la obstrucciéon de las vias aéreas
y por eso debemos evitar la medicaciéon preanestésica. Los
bloqueadores neuromusculares de rapida accion se prefieren
a los de larga accion, por el componente de hipotonia. Sin
embargo, no se encontro relato de asociacion de ese sindro-
me con la hipertermia maligna o hipercalemia inducida por
succinilcolina 5.

Ademas, también y de acuerdo con Brislin y col. , se reco-
mienda que los pacientes ambulatoriales portadores del sin-
drome estén siempre observados por un intervalo de tiempo
mayor en la recuperacion postanestésica, hasta que estén
bien despiertos y libres de los efectos residuales de anes-
tésicos. En el caso en cuestion, el paciente fue observado
durante 90 minutos y liberado con una puntuacién maxima en
la escala de Aldrete-Kroulik modificada.

Por lo tanto vemos, que pacientes con el sindrome de
Cri Du Chat presentan caracteristicas clinicas de gran re-
levancia en el manejo anestésico, sea ambulatorial o en
régimen de ingreso. Con el diagndstico en manos, firma-
do por un equipo multidisciplinario, es de responsabilidad
del anestesiélogo proceder al manejo anestésico de forma
cautelosa y observando las particularidades estructurales
de cada paciente.
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