CASO CLiNICO

Rev. Bol. Anes. 2026;18(1):61-67

CLINICAL CASE

(OMCH

MANEJO DE ViA AEREA DIFICIL EN NINO CON RUBINSTEIN TAYBI A

GRAN ALTURA: REPORTE DE CASO.
DIFFICULT AIRWAY MANAGEMENT IN A PEDIATRIC RUBINSTEIN TAYBI PATIENT AT HIGH
ALTITUDE: CASE REPORT

Carla Daniela Choque Pardo*

, Roxana Sullca Torrez**

*Médico Anestesidlogo Pediatra. Hospital del Nifio Dr. Ovidio Aliaga Uria, La Paz - Bolivia.
**Médico Residente Anestesiologia. Hospital General San Juan de Dios Corea, Oruro - Bolivia.

Correspondencia: draroxanamedicare@gmail.com, (591) 67698387.

Recibido: 24/04/2026

Aprobado: 15/05/2026

RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Rubinstein-Taybi
(SRT) es una entidad genética autosémica
dominante infrecuente  (1:100.000-125.000
recién nacidos vivos. Sus rasgos craneofaciales
(macroglosia, retrognatia, paladar ojival vy
dismorfias nasales) configuran una via aérea dificil
anticipada. Lo distintivo de este caso radica en el
manejo en altura (La Paz, 3.640 msnm), escenario
escasamente documentado en la literatura
latinoamericana. Presentacion del caso: Nifia de 9
anos, 25,2 kg, ASA 1l, con SRT, pectus excavatum
sin repercusion hemodindmica y caries multiple,
programada para tratamiento dental integral bajo
anestesia general. La via aérea evidencio
macroglosia franca; Mallampati no aplicable. Se

realizd inducciéon inhalatoria con sevoflurano
preservando ventilacidn espontanea,
complementada con propofol, lidocaina vy

remifentanilo. La intubacidén nasotraqueal requirié
tres intentos con calibres decrecientes (TET 5,0—
4,5-4,0), exitosa por fosa nasal izquierda con TET
4,0, sin sangrado. Discusion: El caso ilustra los
retos anestésicos propios del SRT y la necesidad
de individualizar la evaluacién preoperatoria. Las
limitada aplicabilidad de escalas predictivas en
pediatria obligan a basar la estrategia en los
rasgos sindrémicos. La induccién inhalatoria con
sevoflurano asociada a infusién endovenosa de
remifentanilo, manteniendo la  ventilacién
espontdnea, junto con la disponibilidad de
material para via aérea dificil, permitid una
intubacién exitosa mediante el uso de tubos de
calibres decrecientes.

Palabras clave: Sindrome de Rubinstein Taybi;

Anestesia; Via aérea dificil; Intubacidn

nasotraqueal.

ABSTRACT

Introduction: Rubinstein-Taybi syndrome (RTS) is
a rare autosomal dominant genetic condition
(incidence: 1:100,000-125,000 live births). Its
craniofacial features (macroglossia, retrognathia,
high-arched palate, and nasal dysmorphism)
suggest a potentially difficult airway. This case is
notable for its management at high altitude (La
Paz, 3,640 meters above sea level), a setting rarely
documented in Latin American literature. Case
presentation: A 9-year-old girl (25.2 kg, ASA
physical status Il) with RTS, pectus excavatum
(without hemodynamic impact), and multiple
dental caries was scheduled for comprehensive
dental treatment under general anesthesia.
Airway assessment revealed marked macroglossia;
the Mallampati score was not applicable. An
inhalational induction with sevoflurane was
performed  while  preserving spontaneous
ventilation, supplemented by propofol, lidocaine,
and remifentanil.  Nasotracheal intubation
required three attempts using progressively
smaller tube sizes (endotracheal tube [ETT] sizes
5.0, 4.5, and 4.0); the procedure was successfully
completed via the left nostril using a size 4.0 ETT,
without bleeding. Discussion: This case illustrates
the anesthetic challenges associated with RTS and
the need to tailor the preoperative assessment to
the individual patient. Inhalational induction while
maintaining spontaneous ventilation, along with
the availability of difficult airway equipment,
enabled successful intubation using progressively
smaller tube sizes.
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Introduccion

El sindrome de Rubinstein-Taybi (SRT) es un
trastorno del desarrollo multisistémico causado
por variantes heterocigotas patogénicas en el
gen CREBBP (cromosoma 16p13.3, tipo RTS1) o
en el gen EP300 (cromosoma 22ql2.2, tipo
RTS2), ambos codificantes de coactivadores
transcripcionales con funcién acetiltransferasa
de histonas (1,2). La mayor parte de los casos
corresponde a mutaciones de novo, con una
prevalencia estimada de 1 en 100.000 a
125.000 recién nacidos vivos (3). La descripcién
original data de 1963, cuando Jack Rubinstein y
Hooshang Taybi identificaron una constelacion
fenotipica que incluia pulgares y primeros
dedos del pie anchos, alteraciones faciales
especificas y discapacidad intelectual de grado
variable (4).

El fenotipo clasico comprende rasgos
craneofaciales como cejas arqueadas con
pestafias largas, nariz en pico con columela
baja, fisuras palpebrales hacia abajo, paladar
ojival, macroglosia y micrognatia o retrognatia
variable (1,2). A nivel sistémico, alrededor de
un tercio de los pacientes presenta
cardiopatias congénitas, y son frecuentes las
infecciones respiratorias recurrentes atribuibles
a microaspiraciones o reflujo  gastroesofagico
(5). El primer consenso internacional sobre
diagndstico y manejo del SRT, publicado en
2024 en el Journal of Medical Genetics,
establecié criterios cardinales y de apoyo,
ademds de recomendaciones de seguimiento
multidisciplinario (1).

Desde la perspectiva anestésica, el SRT plantea
retos que emanan de las anomalias
craneofaciales: la macroglosia franca, la posible
retrognatia, el paladar alto y las variaciones
nasales dificultan la ventilacién con mascarilla,
la laringoscopia directa y la intubacién
nasotraqueal (5, 6, 7). A ello se suma la
imposibilidad frecuente de aplicar escalas
predictivas como Mallampati en pacientes
pediatricos no colaboradores, lo que obliga a
fundamentar la estrategia en los rasgos clinicos
del sindrome mas que en indices cuantitativos
(8). Otros hallazgos relevantes, como el pectus
excavatum (presente en una fraccion de los
pacientes), pueden requerir evaluacion cardio-

légica y respiratoria adicional antes de la
intervencidn (9).

La cirugia dental bajo anestesia general es una
indicacidn recurrente en este sindrome, dado
que las anomalias dentales y la cooperacion
limitada impiden el tratamiento ambulatorio
convencional (7). Se presenta el caso de una
paciente pedidtrica con SRT y pectus excavatum
sin repercusion hemodindmica, sometida a
tratamiento dental integral bajo anestesia
general, con manejo exitoso de via aérea dificil
nasotraqueal en tres intentos.

El aporte de este caso reporte radica en
documentar el abordaje en altura (La Paz, 3.640
msnm) escenario con escasa representacion en
la literatura anestésica latinoamericana.

Presentacion del caso

Paciente femenina de 9 afios, procedente de La
Paz, Bolivia, cuenta con diagndstico de
sindrome de Rubinstein Taybi establecido por
fenotipo clinico caracteristico, sin confirmacion
genética previa por limitaciones de acceso a
estudios moleculares en el sistema publico. La
madre niega alergias medicamentosas
conocidas y refiere anestesia general previa
para tratamiento dental integral cuatro afos
antes, sin complicaciones. Sin medicacién
habitual al momento de la intervencién.

, A
o A

Figura 1. Facies del paciente en el periodo
preoperatorio. Se aprecian rasgos fenotipicos del
SRT: cejas arqueadas con pestafias largas, nariz
en pico con columela proyectada y boca
entreabierta con protrusion lingual compatible
con macroglosia.
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Evaluacién preanestésica y hallazgos clinicos:
Clasificacién ASA Il. Peso: 25,2 kg. Laboratorios
preoperatorios: hemoglobina 13,6 g/dL,
hematocrito 41%. Presion arterial basal: 83/54
mmHg.  Valoracion  cardiolégica:  riesgo
quirargico  habitual, sin evidencia de
compromiso hemodinamico significativo ni

cardiopatia estructural relevante a pesar del

pectus excavatum. Volumen sanguineo
circulante (VSC) calculado: 1.750 mL; pérdida
sanguinea aceptable (PSA): 466 mL. La

evaluacion especifica de la via aérea arrojod los
hallazgos resumidos en la Tabla 1.

Tabla 1. Evaluacion clinica de la via aérea en la paciente con SRT.

PARAMETRO EVALUADO

HALLAZGOS

Perfil facial

Relacion maxilomandibular

Lengua

Macroglosia franca,

Sin micrognatia severa evidente; no se descarta retrognatia leve

Aparentemente conservada

con posible impacto en ventilacién con

mascarilla y laringoscopia.

Paladar

No valorable directamente; asociado frecuentemente a paladar

ojivalfalto en SRT.

Denticion

Distancia tiromentoniana
Protrusion mandibular
Movilidad cervical

Implantacién auricular y rasgos sindrémicos

Mallampati

Mal estado general, con multiples caries.

No valorable por cooperacidn limitada

No valorable por edad y falta de cooperacion
Conservada, sin limitacidn aparente

Sin alteraciones evidentes adicionales

No aplicable en paciente pediatrica no colaboradora

Ante la imposibilidad de aplicar escalas
predictivas convencionales, la planificacion se
fundamento en los rasgos craneofaciales y en la
experiencia previa registrada. Se decidio
intubacién nasotraqueal con disponibilidad de
tubos de calibres decrecientes y equipamiento
de rescate para via aérea dificil (8,9).

-

Figura 2. Pectus excavatum de la paciente con
rasgos cardinales del SRT.

Razonamiento  diagndstico, barreras vy
prondstico Los métodos diagndsticos aplicados
incluyeron exploracion fisica dirigida, revision
de antecedentes anestésicos previos,
hemograma preoperatorio y valoracién
cardiolégica  con  electrocardiograma vy
evaluacion clinica.

La confirmacion genética mediante
secuenciacién de CREBBP o EP300 no se realizd
por limitaciones de acceso y costo en el sistema
publico de salud, aunque el fenotipo observado
es consistente con los criterios cardinales del
consenso internacional de 2024 (1,12).

Se identific6 1 barrera relevante durante la
evaluacion. La barrera cognitiva, derivada de la
discapacidad intelectual inherente al sindrome,
impidio la colaboracién para escalas predictivas
de via aérea y limité la valoracion subjetiva del
dolor.
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En el razonamiento diagndstico preoperatorio
se consideraron diagnédsticos diferenciales
compatibles con  fenotipos  sindrémicos
superpuestos (como Cornelia de Lange,
Floating Harbor y Say Barber Biesecker),
descartados clinicamente por la presencia
combinada de pulgares y primeros dedos
anchos, rasgos faciales caracteristicos y retraso
psicomotor global (1,3).

Desde el punto de vista prondstico, la
expectativa de vida en SRT es cercana a la de la
poblacion general cuando se mantiene un
seguimiento multidisciplinario adecuado (1,3).
Los riesgos a mediano y largo plazo incluyen
infecciones respiratorias recurrentes, obesidad,
trastornos del suefio, queloides y un riesgo
aumentado de tumores benignos y malignos de
baja frecuencia (1,3). En el plano anestésico,
cada intervencién futura debe considerarse
como via aérea dificil anticipada, y requerird
reevaluacién preanestésica exhaustiva,
especialmente si aparecen cambios en el pectus
excavatum, nueva patologia cardiovascular o
desarrollo de obesidad.

Manejo transanestésico: La paciente ingresd
tranquila al quirdfano. Se efectud
monitorizacién basica tipo | (ECG, SpO, presidn
arterial no invasiva). Signos vitales basales:
frecuencia cardiaca 89 Ipm, frecuencia
respiratoria 20 rpm, saturacién de oxigeno 93%
(valor esperado para la altitud de La Paz, 3.640
msnm 88 %-94%), presion arterial 84/54
mmHg. No se administré premedicacidn previa.
Se inicié induccidn inhalatoria con sevoflurano a
2, 4 y 6 vol% en volumen inhalatorio,
manteniendo ventilacién espontanea durante
todo el proceso de induccién. Alcanzada la
profundidad anestésica adecuada, se canalizd
via venosa periférica en miembro superior
izquierdo con catéter N2 22. Se completd la
induccién con lidocaina 1 mg/kg intravenosa,
propofol 2 mg/kg y remifentanilo en infusion a
0,2-0,3  mcg/kg/min.  Se  verificd6 la
permeabilidad de ambas fosas nasales
mediante hisopos estériles y se evidencié
mayor permeabilidad en Ila fosa nasal
izquierda. Se realizd laringoscopia directa con
hoja Macintosh N.2 3. Previa lubricacién de la
fosa nasal con lidocaina en gel, se efectuaron
tres intentos de intubacion nasotraqueal: el

primero, con tubo endotraqueal (TET) N2 5,0,
fue fallido al no poder avanzar a través de la
fosa nasal izquierda; el segundo intento, con
TET N.2 4,5, tampoco tuvo éxito por la misma
fosa. En el tercer intento, con TET N2 4,0 con
globo, se logré la intubacién nasotraqueal a
través de la fosa nasal izquierda. Durante el
procedimiento se evidencid paladar en ojiva, sin
sangrado. La intubacién se completd
exitosamente, con signos vitales estables en
todo momento. El tubo fue fijado con técnica
cruzada, y se inicié ventilacibn mecanica en
modo presion controlada (PCV): presion
inspiratoria 12-15 cmHO, frecuencia
respiratoria programada 16-20 rpm, PEEP 4
cmHO.

El mantenimiento anestésico se realizé con
sevoflurano 1-2% en volumen inhalatorio y
remifentanilo en perfusién continua a 0,1-0,15
mcg/kg/min.  Los  farmacos  adyuvantes
administrados durante el procedimiento
fueron: cefazolina 30 mg/kg (profilaxis
antibidtica), dexametasona 0,15 mg/kg
(prevencién de edema de la via aérea superior y
antiemético), Metamizol 20 mg/kg (analgesia
perioperatoria), ondansetron 0,15 mg/kg
(profilaxis antiemética) y acido tranexamico 10
mg/kg (profilaxis hemostatica en cirugia oral).

La emersién fue espontdnea, con recuperacion
adecuada del automatismo ventilatorio, lo que
permitid la extubacidn sin complicaciones.
Durante el traslado a la unidad de recuperacion
posanestésica (URPA) se administré oxigeno
suplementario por canula nasal a 2 L/min. En la
URPA se mantuvo monitorizacién por 30
minutos con aporte de oxigeno suplementario
por canula nasal a 1-2 L/min titulado para
mantener SpO >92%, valor consistente con los
rangos basales esperados para la poblacién
pediatrica residente en altura. La saturacién se
mantuvo estable en 93-96% durante todo el
periodo, sin episodios de desaturacién
significativa ni laringoespasmo. El oxigeno
suplementario se retird progresivamente antes
del egreso de la URPA, manteniendo la paciente
SpO basal (93%) al aire ambiente. El dolor
posoperatorio, valorado con escala conductual
FLACC dada la limitacién cognitiva, se mantuvo
en rangos leve fue menor a 2 sin presencia de
nauseas o vomitos.
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Discusion

El SRT representa uno de los sindromes
genéticos con mayor implicacién anestésica en
la  practica pedidtrica. Las anomalias
craneofaciales caracteristicas (macroglosia,
retrognatia variable, paladar ojival y dismorfias
nasales) son el sustrato anatomico de una via
aérea dificil que puede presentarse tanto en la
ventilacién con mascarilla como en Ia
laringoscopia e intubacién (5,6). En el caso
presentado, la macroglosia franca visible fue el
hallazgo dominante de la evaluacién
preanestésica y condiciond la seleccién de la
técnica anestésica desde el inicio.

Un aspecto relevante en la evaluacion de estos
pacientes es la imposibilidad practica de aplicar
escalas predictivas convencionales de via aérea
dificil, como la clasificacion de Mallampati, en
ninos no colaboradores. Esta limitacion,
reconocida en las guias actuales de via
aérea dificil pedidtrica, obliga a fundamentar
la prediccién en los rasgos sindromicos y en la
revision de antecedentes anestésicos previos
(8,9). En este caso, el antecedente de una
anestesia general sin complicaciones cuatro
afios antes aportd informacion valiosa (aunque
no garantizaba condiciones idénticas) y motivd
la eleccién de un abordaje similar con medidas
de seguridad adicionales.

La induccién inhalatoria con sevoflurano
asociada a  infusién  endovenosa de
remifentanilo es la técnica ampliamente
utilizada en pediatria cuando se anticipa
dificultad para el manejo de la via aérea,
porque preserva la ventilacion espontanea
hasta alcanzar la profundidad anestésica
suficiente (5, 6,10). A diferencia de la induccion
intravenosa con relajantes neuromusculares, el
sevoflurano permite interrumpir la induccién si
se detecta obstruccion o si la ventilacidn resulta
imposible, lo que otorga un margen de
seguridad en escenarios de via aérea incierta
(9,10). El perfil hemodinamico favorable y la
rapida recuperacion de la conciencia en caso de

abortar el procedimiento son ventajas
adicionales en este contexto (10).
La intubacién nasotraqueal requirid tres

intentos con calibres decrecientes. Este patron
(que refleja variaciones anatdmicas en las fosas

nasales mas que dificultad laringoscopica) estd
documentado en casos de SRT y en sindromes
con dismorfias nasales similares (5, 6, 7). La
seleccion progresiva de calibres menores es una
conducta correcta, y la resolucion en tres
intentos con material convencional fue un
resultado favorable. Las guias de la Sociedad
Americana de Anestesiologia de 2022
recomiendan limitar los intentos de intubacion
% considerar de manera temprana
dispositivos  alternativos (videolaringoscopio,
fibroscopio flexible) cuando el primer o
segundo intento fracasan (9). En el caso
analizado, la disponibilidad de este
equipamiento como respaldo, aunque no fue
necesario utilizarlo, es parte de la preparacion
estandar ante via aérea dificil anticipada (13).

El pectus excavatum, presente en la paciente,
es una anomalia de la pared toracica anterior
que puede asociarse a compresion
cardiopulmonar variable segun su gravedad. La
evaluacion preoperatoria mediante valoracién
cardiolégica (que en este caso descartd
compromiso hemodindamico significativo) es
obligatoria antes de cualquier intervencidn
quirurgica bajo anestesia general (11). En el
contexto del SRT, la coexistencia de pectus
excavatum afade una capa adicional de
complejidad a la evaluacion perioperatoria, que
debe abordarse con un enfoque
multidisciplinario (1).

La macroglosia, ademds de su impacto en la via
aérea, puede dificultar el retiro del tubo
endotraqueal si hay edema lingual
posoperatorio. La dexametasona administrada
en este caso cumple un doble propésito:
reducir el edema de la via aérea superior
(especialmente relevante tras maniobras de
intubacidon multiple) y contribuir a la profilaxis
antiemética (5). El uso de acido tranexamico se
considerd adecuado por el riesgo hemorragico
asociado a la cirugia oral con extracciones
dentarias, mientras que la cefazolina
proporcioné la profilaxis antibidtica estandar
para este tipo de procedimiento El elemento
gue distingue este caso de otros reportes
publicados sobre manejo anestésico en SRT es
el escenario de altura (La Paz, 3.640 msnm),
donde la presién barométrica reducida
(alrededor de 495 mmHg) y la consecuente
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menor presion parcial de oxigeno inspirado
condicionan una hipoxia hipobarica crénica
fisiolégicamente compensada en la poblacion
residente. Los valores basales de SpO en nifios
sanos a esta altitud se situan habitualmente
entre 88% y 94%, cifras que serian
interpretadas como hipoxemia significativa al
nivel del mar. En el SRT, esta condicién
ambiental se superpone a una via aérea
anatémicamente comprometida y al riesgo
aumentado de eventos respiratorios
perioperatorios descritos en el sindrome (5,6).
El manejo anestésico en altura exige, por tanto,
ajustar la  oxigenoterapia perioperatoria
(incluida la  preoxigenacién, el aporte
intraoperatorio y el oxigeno suplementario
durante el traslado y la URPA), redefinir los
umbrales de alarma de los monitores para
evitar falsas senales de desaturacion vy
mantener una vigilancia estrecha durante la
fase de emersién, momento en el que la
disminucién del estimulo ventilatorio puede
precipitar desaturaciones mds profundas que
en pacientes a baja altitud.

Desde la perspectiva del manejo integral, la
comunicaciéon preoperatoria del equipo de
anestesiologia con el servicio de
odontopediatria, la planificacién anticipada del
material necesario y la participacion de un
anestesiélogo con experiencia en via aérea
dificil pedidtrica fueron factores determinantes.
El consenso internacional de 2024 sobre SRT
subraya la importancia del abordaje
multidisciplinario y de la anticipacidn de los
riesgos anestésicos en cada intervencion (1,2).

Como conclusiones podemos decir que este
caso deja cuatro lecciones principales. Primero,
gue en el SRT la sola presencia de rasgos
sindrémicos craneofaciales obliga a tratar
cada acto anestésico como una via aérea

dificil anticipada, incluso cuando existe
antecedente de anestesia  previa  sin
complicaciones. Segundo, que la induccidn

inhalatoria con preservacién de la ventilacion
espontdnea sigue siendo la técnica mas segura
cuando la dificultad se anticipa y las escalas
predictivas no son aplicables. Tercero, que la
preparacion escalonada del material (tubos
de calibres decrecientes, dispositivos de via
aérea dificil ala manoy equipo multidisciplina-

rio presente transforma un escenario
potencialmente critico en un procedimiento
seguro.
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