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RESUMEN

Entre los multiples defectos congénitos asociados a la atresia de
esGfago no suelen incluirse los caracteristicos del sindrome de Golden-
har. S{ se ha comunicado la relativa alta incidencia, aproximadamente
del 5%, de atresia de eséfago en pacientes con sindrome de Goldenhar.
Nuestra experiencia incluye dos pacientes con esta asociacion que pre-
sentan problemas anestésicos y complicaciones quirtrgicas relaciona-
dos con la anastomosis esofdgica y el reflujo gastroesofégico.
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ESOPHAGEAL ATRESIA IN THE GOLDENHAR SYNDROME

ABSTRACT

Among the multiple congenital defects associated to esophagueal
atresia, the characteristic ones of the Goldenhar syndrome usually are
not included. The high incidence has been reported, about 5% of esoph-
agueal atresia in patients with Goldenhar syndrome. Our experience
includes two patients with this association who presented anesthetic
problems and surgical complications associated with gastroesophageal
reflux and esophageal anastomosis.

KEY woRrDS: Esophageal atresia; Goldenhar syndrome; Oculo-auricu-
lo-vertebral dysplasia.

INTRODUCCION

El sindrome de Goldenhar (SG) o displasia éculo-auricu-
lo-vertebral es un cuadro polimalformativo relacionado con
defectos del primer y segundo arcos branquiales, con anoma-
lias oculares y vertebrales asociadas. Es descrito por prime-
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ra vez por Von Arlt en 1845. Goldenhar en 1952 publica como
entidad independiente el cuadro clinico que lleva su nombre,
que asocia apéndices y fistulas preauriculares con dermoides
epibulbares. Gorlin lo identifica como displasia o espectro
6culo-auriculo-vertebral por su alta incidencia de hemivérte-
bra asociada®.

Las caracteristicas m4s frecuentes del SG son los apéndi-
ces preauriculares (93%), 1a hipoplasia mandibular (70%), los
quistes dermoides epibulbares (70%), la hemivértebra (70%),
la microtia unilateral (50%) y la atresia o estenosis del con-
ducto auditivo externo (40%). Otras anomalias que pueden
encontrarse son cardiacas (comunicacidn interventricular,
tetralogia de Fallot), trdqueo-esofdgicas, genito-urinarias (ecto-
pia renal, hidronefrosis, reflujo vesicoureteral), neuroldgicas
(retraso mental, hidrocefalia), oculares (colobomas) y de las
extremidades®?.

La incidencia de este sindrome se estima en 1/25.000
recién nacidos vivos, de los cuales mds de la mitad presen-
tan otras anomalias y, aproximadamente, al 5% se les asocia
atresia de eséfago (AE)®. Estos pacientes tienen un riesgo
respiratorio importante debido a la presencia de la fistula tr-
queo-esofdgica, al que hay que afiadir las dificultades duran-
te la intubacion debido a las malformaciones tanto faciales
como de la via aérea y por la limitacion de la motilidad cer-
vical.

Presentamos dos pacientes diagnosticados de SG que aso-
cian AE, en los que se produjeron complicaciones operato-
rias tanto desde el punto de vista anestésico como quirdrgico
debido a sus alteraciones anatémicas.

PACIENTES

— Paciente I: recién nacida a término con peso adecuado
para su edad gestacional que presenta AE con fistula tra-
queoesofdgica tipo III de Vogt, microsomia hemifacial
izquierda con hipoplasia malar, macrostomia izquierda,
paladar ojival, un pabell6n auricular de implantacion baja,
hipoacusia unilateral, apéndices preauriculares bilatera-
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Figura 1. Microsomia hemifacial izquierda con hipoplasia mandibular.

les y las hendiduras palpebrales oblicuas hacia arriba y
abajo, con los ojos normales (Fig. 1).
La enferma es intervenida de la AE y a los 14 dias de vida
es remitida a nuestro hospital por cuadro de intolerancia
oral y crisis de sofocacién. Ante la sospecha de estenosis,
se intenta dilatacion, que falla, por lo que se decide hacer
gastrostomia. Cuatro dias después sigue siendo imposi-
ble la dilatacidn; entonces, se opta por la toracotomia,
encontrandose reatresia y procediéndose a la reanastomo-
sis. Meses después se diagnostica de reflujo gastroeso-
fagico (RGE), que exige funduplicatura.

- Paciente 2: recién nacida, segunda gemelar, con peso ade-
cuado que también presenta AE con fistula traqueoesofa-
gica tipo III, plagiocefalia, microsomia hemifacial con
comisura derecha lateralizada, apéndices preauriculares
derechos, hipoacusia bilateral, retina hipopigmentada y
escoliosis derecha con hemivértebra en D5-D6 (Fig. 2).
La paciente es operada de la AE. En el postoperatorio sufre
dehiscencia de la anastomosis, que no precisa reinterven-
cion (Fig. 3). Alos 17 meses de edad se observa RGE muy
grave (indice de reflujo = 31,5%) que requiere fundupli-
catura.

Ambas pacientes presentan problemas anestésicos rela-
cionados con el manejo de la via aérea en las distintas inter-
venciones realizadas. Las alteraciones del macizo craneo-
facial y la propia fistula traqueo-esofdgica asociada al SG
constituyen los factores mds importantes en el manejo anes-
tésico.

Llama la atencién en ambas pacientes la dificultad del
manejo para la intubacién y anestesia, la evolucién compli-
cada de sus anastomosis esofédgicas, asi como la presencia en
ambas de formas graves de RGE. Las dos evolucionan favo-
rablemente, aunque la segunda paciente sigue controlada por
problemas de nutricion.
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Figura 2. Hemivértebra D5-D6.

DISCUSION

EI SG se produce por alteracion en la formacion del pri-
mer y segundo arcos branquiales, de los cuales derivan par-
te de las estructuras musculo-esqueléticas y nerviosas del
macizo craneo-facial: miisculos masticadores y de la mimi-
ca, huesos del oido interno y nervios trigémino y facial®.

Se ha encontrado una mayor incidencia de AE en pacien-
tes con SG, lo que puede explicarse por defectos en la blas-
togénesis y/o en la alteracion en la migracion de las células
de la cresta neural®?. Lo que no se puede asegurar es si los
problemas de las anastomosis esofdgicas y del RGE de nues-
tros pacientes puedan deberse al azar o bien a esta asociacion,
aunque se ha demostrado una inervacién y motilidad esofé-
gicas anormales en las neurocristopatias®.

Los defectos cardiorrespiratorios, de la orofaringe y de la
columna vertebral, son causa fundamental del elevado ries-
go anestésico que tienen estos enfermos. Ademas, la fistula
traqueo-esofagica asociada dificulta la ventilacion durante la
cirugia. El principal problema en el manejo anestésico de estos
pacientes radica en el dismorfismo facial que puede dar lugar
a dificultades en el control de la via aérea. Por ello, en el exa-
men preoperatorio de los pacientes con SG se recomienda
anotar los signos que nos orienten a una posible dificultad en
la intubacién (macroglosia, apertura bucal, alteraciones del
macizo craneo-facial, disfuncién témporo-mandibular...).
Ademds, es util realizar una radiografia simple de crdneo, de
columna cervical y de térax para descartar posibles anoma-
las, asi como un estudio cardioldgico.

Las caracteristicas del SG para la intubacidn, que pro-
voca una situacion de via aérea dificil como ocurri6 en nues-
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Figura 3. Esofagograma: dehiscencia de sutura.

tras pacientes, son un hecho reconocido para el que se reco-
miendan actitudes especificas, como la utilizacién de masca-
rilla larfngea tipo Fastrach y la intubacion orotraqueal ®10).

Puede utilizarse con seguridad la mascarilla laringea tan-
to para ventilar como para la intubacién orotraqueal, pero con-
viene disponer de un equipo de cricotirotomia por puncién
percuténean.

Consideramos que ante cualquier paciente con AE, ade-
mas de buscar otras malformaciones (cardiacas, renales o ano-
rrectales), es aconsejable intentar descartar su asociacion con
el SG, para asi proceder, al menos, a un manejo adecuado
de la via aérea tanto en la primera operacion, para la correc-
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cién de la atresia, como en las sucesivas intervenciones posi-
bles si se producen complicaciones postoperatorias.
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