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orphananesthesia
Recomendaciones para la anestesia de pacientes con 

Síndrome de Klippel-Feil  

Nombre de la enfermedad:  Síndrome de Klippel-Feil 

CIE 10:  Q76.1 

Sinónimos:  Fusión vertebral cervical. sinostosis congénita cervical, síndrome de 
Klippel_Feil aislado, SKF 

Resumen de la enfermedad:  En 1912, Klippel y Feil (1) informaron por primera vez sobre 
un paciente con cuello corto, línea de implantación posterior del cabello baja y restricción 
severa de los movimientos del cuello debido a la fusión completa de la columna cervical, la 
tríada clínica clásica que es el sello distintivo del síndrome de Klippel-Feil (SKF). Se estima 
que ocurre en 1 de cada 40.000 a 42.000 recién nacidos en todo el mundo. Las mutaciones 
en los genes GDF6 y GDF3 pueden causar SKF (2). Pero en algunas personas no hay 
mutaciones identificadas en los genes GDF6 o GDF3 y la etiología sigue siendo desconocida. 
Se ha encontrado que ocurren mutaciones en MEOX 1 en asociación con el síndrome de 
Klippel-Feil (3). 

La mayoría de los casos de SKF son esporádicos. Algunos casos se deben a una herencia 
autosómica dominante o autosómica recesiva. Es un trastorno esquelético poco común que 
se caracteriza principalmente por una unión o fusión anormal de dos o más vértebras 
cervicales. Otras anomalías comúnmente asociadas incluyen escoliosis, anomalías renales, 
deformidad de Sprengel, sordera, sincinesia y cardiopatía congénita. La variante de 
enfermedad cardíaca más común fue la comunicación interventricular. Menos comúnmente 
asociados fueron ptosis, parálisis del recto lateral, parálisis del nervio facial y anomalías de 
las extremidades superiores. 

Hay 3 variantes de SKF. El tipo I es una anomalía extensa en la que elementos de varias 
vértebras cervicales y torácicas superiores forman un solo bloque. En la variante de Tipo II, la 
falla de la segmentación completa ocurre en uno o dos interespacios cervicales. La variante 
de tipo III incluye deformidades de tipo I o II con errores de segmentación coexistentes en la 
columna lumbar o torácica inferior. El tipo II se considera la forma más común. C2-3 y C5-6 
son los interespacios comúnmente involucrados (4-12). La principal preocupación anestésica 
con estos pacientes es una potencial columna cervical inestable y una unión atlanto-occipital 
anormal con propensión a un mayor riesgo de daño neurológico. Por lo tanto, el manejo 
anestésico debe planificarse cuidadosamente con la participación del paciente teniendo en 
cuenta las otras anomalías asociadas con la afección. 

 

Medicina en elaboración 

Quizás haya nuevos conocimientos  
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Cada paciente es único  

Quizá el diagnóstico sea erróneo  

 
 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia y 
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía tipica 

El SKF se presenta a diferentes edades con un gran espectro de manifestaciones clínicas, 
para diversos procedimientos quirúrgicos. Por tanto, el tratamiento perioperatorio de estos 
pacientes varía de forma individual. La mayoría de los pacientes se someten para cirugía de 
columna cervical, corrección de escoliosis, cirugía de estenosis del canal espinal, cirugía 
renal, reparación de paladar hendido, cesárea, cirugía de descompresión por enfermedad 
degenerativa del disco (21,22) y cirugía ocular por anomalía de retracción de Duane (en 
algunos casos ). 

 

Tipo de anestesia  

No hay recomendaciones para un tipo particular de anestesia. El juicio clínico caso por caso 
es la clave para la seguridad. 

Las técnicas de anestesia general se utilizan en la mayoría de los casos según el tipo de 
cirugía. El manejo de las vías respiratorias puede ser un desafío en la mayoría de estos casos 
principalmente debido a la limitación en el rango de movimiento del cuello debido a la 
inmovilidad cervical y la inestabilidad cervical podría aumentar el riesgo de daño neurológico 
durante la intubación. La intubación fibróptica despierto es el método de elección para 
asegurar la vía aérea en un paciente adulto (13). El paciente debe estar bien informado y 
explicársele los riesgos y beneficios. Lo ideal es una participación de múltiples especialidades, 
incluido el equipo de otorrinolaringología en espera para la traqueotomía de emergencia. En 
pediatría, el manejo de la vía aérea podría incluir intubación fibróptica después de la inducción 
inhalatoria y con respiración espontáneamente. Otros métodos de manejo de la vía aérea 
dependerán de la experiencia del anestesiólogo a cargo del caso. 

Las técnicas de anestesia regional que incluyen epidural, combinada subaracnoidea-epidural, 
subaracnoidea continua y subaracnoidea de dosis única se han utilizado con éxito para el 
manejo de cirugías en estos casos (14-20). 

La anestesia producida por una técnica neuroaxial puede ser poco fiable debido a la distorsión 
de la columna vertebral y la compresión del espacio epidural o intratecal, por lo que es 
necesaria la vigilancia y la monitorización periódica del nivel de bloqueo en todos los pacientes 
(15). 

 

Procedimientos diagnósticos adicionales necesarios (preoperatorios) 

El alcance de la investigación dependerá de la edad de presentación, la naturaleza del 
problema, la presencia de otras anomalías asociadas y el tipo de cirugía. 

Se requieren vistas anteroposterior (AP) y lateral de la columna cervical como línea de base. 
Si hay anomalías, es posible que se requieran otras proyecciones. La tomografía 
computarizada de la cabeza, en particular la base del cráneo y la columna cervical, es una 
buena herramienta para evaluar anomalías óseas. La resonancia magnética es útil para 
evaluar el canal raquídeo y cualquier anomalía de la columna vertebral, así como la 
siringomielia. La mielografía por TC es otra investigación que ayudará a evaluar el canal 
raquídeo y su contenido. 
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La radiografía de tórax puede mostrar anomalías cardíacas o fusión de costillas. Es posible 
que se requiera una tomografía computarizada de tórax dependiendo de la presencia de 
anomalías 

La ecografía se utiliza para obtener imágenes del tracto urinario. También puede ser necesario 
un pielograma intravenoso (PIV). Todos los niños deben tener una evaluación de la audición. 

La evaluación cardíaca incluirá un ECG y una ecocardiografía si existe la sospecha de 
cualquier otra anomalía. Pueden ser necesarias otras investigaciones de rutina, como 
hemograma completo, electrolitos, pruebas de función renal y coagulación. 

Si hay presencia de alguna anomalía neurológica, se recomienda una evaluación neurológica 
detallada y una revisión neurológica. 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

La información del paciente, la evaluación completa de las vías respiratorias y la preparación 
adecuada de las vías respiratorias son la clave para un manejo exitoso de las vías 
respiratorias. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos sanguíneos 

La pérdida de sangre puede requerir reemplazo, especialmente en cirugías importantes de 
columna. Sin embargo, el uso de ácido tranexámico y otras técnicas farmacológicas (uso de 
agentes hipotensores) para minimizar la pérdida de sangre puede evitar una posible 
transfusión de sangre (22-24). 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No hay evidencia que apoye la necesidad de una anticoagulación particular. Sin embargo, si 
el paciente está siendo sometido a una técnica neuroaxial, la anticoagulación debe revisarse 
cuidadosamente antes de realizar el procedimiento. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

Ninguna comunicada. 

 

Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica que toma el 
paciente 

Ninguna comunicada. 

 

Procedimientos anestésicos 
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El manejo de la vía aérea puede ser un desafío. De ahí que la experiencia del anestesiólogo 
y el tipo de cirugía juegue un papel clave. La opción más segura para asegurarlas es la 
intubación con fibra óptica despierto. La vía aérea debe prepararse a fondo antes de realizarla. 
La premedicación con un antisialogogo ayuda a reducir las secreciones. 

Una vez asegurada la vía aérea, el mantenimiento de la anestesia general con un anestésico 
inhalatorio o una técnica intravenosa es elección personal. 

Se debe lograr la recuperación completa del bloqueo neuromuscular antes de la extubación. 

Los pacientes que se someten a una cirugía en decúbito prono requerirán vigilancia con 
referencia a áreas propensas a hipoperfusión y puntos de presión. 

 

Monitorización especial o adicional 

Se debe aplicar un seguimiento estándar en todos los casos. Algunos casos pueden requerir 
monitorización de la temperatura y bloqueo neuromuscular. El uso de la monitorización del 
índice biespectral es obligatorio para las técnicas intravenosas totales una vez asegurada la 
vía aérea. 

Además, algunos casos pueden requerir una monitorización invasiva de la presión arterial y 
una ecocardiografía transesofágica. 

 

Posibles complicaciones 

Una atención especial en el momento de la extubación evitará posibles complicaciones 
postoperatorias de la vía aérea. Las estrategias de extubación cuidadosas deben evitar la 
necesidad de reintubación. Se requiere una adecuada reversión del bloqueo neuromuscular 
y monitorización durante y después del período de recuperación para los efectos secundarios 
de los sedantes u opioides. 

 

Cuidados postoperatorios 

El alcance de la monitorización posoperatoria depende del procedimiento quirúrgico y del 
estado preoperatorio del paciente. Es posible que se requiera una unidad de alta dependencia 
o cuidados intensivos, pero no son obligatorios. 

 

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

El posible escenario de emergencia es una paciente para cesárea de emergencia. Un 
anestesiólogo experimentado que pueda manejar la vía aérea debe estar a cargo del caso. 
Debe intentarse una técnica neuroaxial si el tiempo lo permite.  

Otras emergencias son muy poco probables. 
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Anestesia ambulatoria 

Los pacientes con anomalías de la vía aérea no deben programarse para anestesia 
ambulatoria. 

 

Anestesia obstétrica 

Las pacientes pueden presentarse para el analgesia del dolor durante el trabajo de parto. 
Hay comunicaciones de técnica epidural continua o microcatéteres espinales para la 
analgesia. Se puede considerar el uso de remifentanilo en PCA. 

La anestesia para la cesárea puede requerir una anestesia general o una técnica regional, 
según la preferencia de la paciente, los problemas técnicos de la espalda y la extensión de 
las anomalías de la vía aérea (14-16,18,19). 
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