orphan Y

Recomendaciones para la anestesia de pacientes
con

Sindrome 3MC/sindrome de Michels

Nombre de la enfermedad: Sindrome 3MC/sindrome de Michels
CIE 10: -
Sinénimos: Sindrome de Malpuech-Michels-Mingarelli-Carnevale

Resumen de la enfermedad: El sindrome 3MC es una enfermedad rara con mltiples
anomalias caracterizadas por hipertelorismo, craneosinéstosis, blefarofimosis, ptosis,
labios/paladar hendidos, anomalias del tracto genitourinario, defectos del ombligo y
apéndice caudal. Incapacidad intelectual moderada y sordera, asi como disgenesia del
segmento anterior.

El sindrome 3MC es una denominacion global para un grupo de cuatro trastornos que
fueron primero definidos clinicamente como entidades diferentes pero luego identifi-
cadas como solapadas ya que tenian la misma base genética. La abreviatura 3MC
incluye los sindromes de Mingarelli, Malpuech, Michels y Carnevale. En individuos con
sindrome 3MC puede hallarse cualquiera de las variantes patogénicas en los genes
COLEC11, COLLEC10 y MASP1. La expresividad anormal de estos genes lleva a
alteracion en la via complementaria de la lectina. Esta via afecta a la migracién neuronal
en muchos tejidos particularmente de las estructuras craneofaciales.

Medicina en elaboracion
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiz4 el diagnostico sea erroneo

'j Puede encontrar mas informacién sobre la enfermedad, centros de referencia
y asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugiatipica

Reparacion de labio y paladar hendidos, cirugia de la craneosinéstosis, cirugia de la
blefarofimosis/ptosis, implantes cocleares, cirugia de la hernia inguinal, orquidopexia.

Tipo de anestesia

Anestesia general.

Procedimientos diagndésticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Debe excluirse espina bifida oculta si se va a hacer un bloqueo neuroaxial. Debe evaluarse la
funcion renal.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

Puede haber via aérea dificil debido a las deformidades éseas craneales y a los labios
y paladar hendidos. Solo hay un caso en la bibliografia en el que se inserté una
mascarilla laringea sin dificultad. Si se precisa intubacién traqueal puede recomendarse
intubacion fibroptica, y requerir un anestesiodlogo pediatrico experto en tratamiento de
via aérea pediatrica dificil.

Preparacion especifica para transfusion o administracion de productos
sanguineos

Tratamiento estandar.

Preparacion especifica para anticoagulacion

Tratamiento estandar.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizaciéon

Tratamiento estandar.

Probable interaccién entre los agentes anestésicos y medicacion crénica que
toma el paciente

No comunicada.
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Procedimientos anestésicos

Solo hay un caso clinico comunicado en la bibliografia en el que se insertd una
mascarilla laringea con anestesia general. No se comunicaron complicaciones.

Monitorizacién especial o adicional

Tratamiento estandar.

Posibles complicaciones

Problemas de tratamiento de via aérea.

Cuidados postoperatorios

No comunicados.

Informacidn sobre situaciones de emergencia/diagnostico diferencial a causa de
la enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del
procedimiento anestésico y una manifestacién propia de la enfermedad)

Ninguno.

Anestesia ambulatoria

No comunicada. No parece apropiada anestesia para cirugia ambulatoria debido a los
aspectos sindromicos.

Anestesia obstétrica

No comunicada.
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