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PALABRAS CLAVE Resumen

Sindrome de Justificacion y objetivos: El sindrome de Goldenhar es un cuadro polimalformativo consistente
Goldenhar; en una disostosis craneofacial que condiciona una via aérea dificil hasta en el 40% de los casos.
Fistula Describimos un caso de un neonato con sindrome de Goldenhar con atresia de esofago y fistula
traqueoesofagica; traqueoesofagica al que se practicé cirugia de reparacion de la misma.

Atresia de eso6fago; Relato del caso: Presentamos un caso de un neonato con sindrome de Goldenhar de 24 h de vida.
Via aérea dificil; Presentaba atresia esofagica con fistula traqueoesofagica distal. Se decidié una intervencion
Fibrobroncoscopio quirtrgica urgente para la reparacion de la misma. Se realiz6 bajo sedacion, intubacion con

fibrobroncoscopio distal a la fistula, para limitar el paso de aire a eso6fago y la posible distension
abdominal. Tras la completa reparacion de la atresia esofagica y la ligadura de la fistula, el
paciente fue trasladado a la unidad de cuidados intensivos con sedoanalgesia e intubado.
Conclusiones: el hallazgo de un paciente con sindrome de Goldenhar y atresia de es6fago supone
una situacion excepcional y un reto para los anestesiologos, por lo que el manejo anestésico
depende de la comorbilidad del paciente, del tipo de fistula traqueoesofagica, de la practica
hospitalaria habitual y de las habilidades del anestesidlogo responsable, siendo la principal
particularidad el mantenimiento de una adecuada ventilacion pulmonar en presencia de una
comunicacion entre la via aérea y el esofago. La intubacion con fibrobroncoscopio distal a la
fistula solventa el manejo de la via aérea probablemente dificil y limita el paso de aire al
esofago a través de la fistula.
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Anesthetic management for surgery of esophagus atresia in a newborn with
Goldenhar’s syndrome

Abstract

Background and objectives: Goldenhar’s syndrome is a polymalformative condition consisting
of a craniofacial dysostosis that determines difficult airway in up to 40% of cases. We described
a case of a newborn with Goldenhar’s syndrome with esophageal atresia and tracheoesophageal
fistula who underwent repair surgery.

Case report: We report the case of a 24-hour-old newborn with Goldenhar’s syndrome. He had
esophageal atresia with distal tracheoesophageal fistula. It was decided that an emergency
surgery would be performed for repairing it. It was carried out under sedation, intubation with
fibrobronchoscope distal to the fistula, to limit the air flow into the esophagus, and possible
abdominal distension. Following complete repair of the esophageal atresia and fistula liga-
tion, the patient was transferred to the intensive care unit and intubated under sedation and
analgesia.

Conclusions: The finding of a patient with Goldenhar’s syndrome and esophageal atresia assu-
mes an exceptional situation and a challenge for anesthesiologists, since the anesthetic
management depends on the patient comorbidity, the type of tracheoesophageal fistula, the
usual hospital practice and the skills of the anesthesiologist in charge, with the main peculia-
rity being maintenance of adequate pulmonary ventilation in the presence of a communication
between the airway and the esophagus. Intubation with fibrobronchoscope distal to the fistula
deals with the management of a probably difficult airway and limits the passage of air to the
esophagus through the fistula.

© 2013 Sociedade Brasileira de Anestesiologia. Published by Elsevier Editora Ltda. All rights

reserved.

Introduccion

El sindrome de Goldenhar (SG) o displasia 6culo-auriculo-
vertebral fue descrito por primera vez por Von Arlt en
1845". Se trata de un cuadro polimalformativo como conse-
cuencia de defectos del primer y segundo arco branquial’
consistente en una disostosis craneofacial, en la que se
observan anomalias oculares y en las vértebras cervicales,
malformaciones de los pabellones auriculares y microtia uni-
lateral, asimetria facial, micrognatia’?, quistes dermoides
epibulbares', asi como otras alteraciones de la cavidad oral
como hendidura palatina y alteracion lingual®“. Mientras la
incidencia del SG se estima en 1 de cada 5.000 recién nacidos
vivos?#, la asociacidn de atresia de eséfago (AE) a esta afec-
cion tan solo ocurre en el 5% de estos pacientes’, tratandose
de una combinacién excepcional.

Caso clinico

Presentamos un caso de un neonato de 24h de vida y
3,2kg de peso, con microtia unilateral izquierda (fig. 1),
ureterocele bilateral y atresia esofagica con fistula tra-
queoesofagica (FTE) distal. Se decidid una intervencion
quirdrgica urgente para la reparacion de la AE y fistula aso-
ciada. En la exploracion de la via aérea se encontré una
discreta micrognatia y dificultad en la apertura bucal. Como
pruebas complementarias preoperatorias se realizaron una
radiografia de torax con sonda nasogastrica que confirmo
el diagndstico (fig. 2), hemograma, bioquimica y estudio de
coagulacion, ecocardiografia transtoracica y electrocardio-
grama sin hallar alteraciones.

En el quiréfano se monitorizd con presion arterial no
invasiva, pulsioximetria (Sp0O;) y electrocardiograma. Bajo
sedacion con sevoflurano al 2% se administraron a través de
un acceso venoso por catéter epicutaneo 0,1mg de atro-
pina i.v. para reducir las secreciones orofaringeas y 10 pg
de fentanilo. Con el paciente en ventilacion espontanea se
introdujo por boca el fibrobroncoscopio hasta encontrar la
apertura glotica introduciendo un tubo rigido de 3,5 mm de
diametro, siendo posicionado distal a la FTE y cercano a la
carina principal. Se confirmé la correcta colocacion de tubo
endotraqueal (TET) mediante capnografia y auscultacion
pulmonar, iniciandose una ventilacion mecanica controlada
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Figura 1  Paciente con sindrome de Goldenhar que presenta
microtia unilateral izquierda.
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