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orphananesthesia
Recomendaciones para la anestesia con 

Síndrome de Van der Woude  

Nombre de la enfermedad:  Síndrome de Van der Woude 

CIE 10:  Q38.0 

Sinónimos:  SVW, labio leporino/fisura palatina con quistes mucosos del labio inferior, 
síndrome de la fosa labial, síndrome de Van der Woude tipo1 (SVW1), síndrome de Van der 
Woude tipo2 (SVW2) 

Resumen de la enfermedad:  El SVW es un trastorno congénito raro caracterizado por fosas 
o fístulas en el labio inferior además de labio leporino (LL), fisura palatina (FP) o ambos (LLFP) 
(1–3). La asociación fue descrita por primera vez en 1954 por Anne van der Woude (2). El 
SVW1 (4) se hereda con un patrón autosómico dominante causado por una mutación en el 
gen del factor regulador de interferón 6 (IRF6), que ha sido mapeado en la región 1q32-p41 
del cromosoma 1 y está involucrado en el desarrollo epidérmico y craneofacial (1,2,5). El 
SVW2 (6) está relacionado con una mutación en el gen GRHL3 en el cromosoma 1p36. El 
síndrome muestra alta penetrancia pero expresividad variable y se considera responsable del 
0,5 - 6% de todos los casos de fisura facial (1,2,5,7,8). 

Los pacientes con SVW suelen presentar fosas o fístulas paramedianas del labio inferior al 
nacer (80-88% de los pacientes), generalmente bilaterales. Pueden asociarse a LL o FP y 
defectos dentales, como hipodoncia en el 10-80% de los pacientes (1,2,5,7,9,10). A pesar de 
que varias publicaciones atribuyen algunos de los signos clínicos detallados a continuación al 
síndrome del pterigion poplíteo autosómico dominante (SPP-AD) (1,11), muchos de ellos 
también se han asociado al SVW: fosas labiales unilaterales únicas, fisura palatina 
submucosa, úvula bífida, anquiloglosia, alteraciones en las extremidades (pliegues cutáneos, 
sindactilia), sinequias interalveolares, pérdida auditiva neurosensorial, defectos cardíacos 
congénitos, anomalías del sistema genitourinario (10,12–15). Aunque algunos autores no 
asocian el retraso en el desarrollo ni la discapacidad intelectual con el SVW (1), se han 
descrito déficit cognitivos leves con déficit específicos en la función del lenguaje en pacientes 
con SVW (13). 

La incidencia al nacer varía según los autores (1/35.000-1/100.000) sin diferencias de 
prevalencia entre sexos (1,7,10). 

El diagnóstico de SVW se basa en la presencia de al menos uno de los siguientes criterios 
(12):  

- Fosas labiales y LL con/sin FP, 

- Sólo fosas labiales y un familiar de primer grado con LL y/o FP, 

- LL y/o FP y un familiar de primer grado con fosas labiales. 

Aunque el diagnóstico de sospecha se puede realizar los hallazgos clínicos, sería 
recomendable realizar pruebas genéticas de IRF6 para su confirmación (1,7). 

http://www.orphananesthesia.eu/


www.orphananesthesia.eu 
 

Los principales diagnósticos diferenciales incluyen SPP-AD, labio leporino aislado, síndrome 
oro-facial-digital tipo I, enfermedad de Hirschsprung y síndrome de Kabuki (1,7,10). 

 

Medicina en elaboración 

Quizá haya nuevos conocimientos  

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 

Las malformaciones maxilofaciales pueden requerir múltiples intervenciones correctivas 
(7,9,11): escisión simple de fosas labiales y fístulas, que pueden recidivar después de la 
cirugía (2), LL, FP, anquiloglosia y sinequias interalveolares. 

La odontopediatría y la ortodoncia son procedimientos necesarios para la corrección de las 
anomalías que presentan los pacientes con SVW (16–18). 

Puede precisar intervenciones quirúrgicas para corregir deformidades de las extremidades si 
estuvieran presentes. 

También podría requerirse anestesia para procedimientos de diagnóstico por imagen. 

 

Tipo de anestesia  

No hay recomendaciones definitivas respecto a la anestesia general o regional para pacientes 
con SVW. 

A pesar de que se ha publicado la extirpación de fístulas labiales con anestesia local en una 
niña de 4 años (7), se recomienda anestesia general en todos los pacientes pediátricos debido 
a la escasa cooperación y la necesidad de cubrir la cara durante el procedimiento. 

LL y FP requieren anestesia general. En la cirugía de FP además se recomienda analgesia 
multimodal que incluye infiltración con anestésicos locales, bloqueos nerviosos, analgésicos 
opioides y analgésicos no opioides (19,20). 

El LL suele repararse clásicamente entre los 3 y 6 meses de edad; la FP entre los 9 y los 18 
meses (19) y fosas labiales inferiores entre los 10 y los 12 meses (2). 

 

Procedimientos diagnósticos preoperatorios necesarios (aparte de los estándar) 

No hay recomendaciones generales para procedimientos diagnósticos preoperatorios 
adicionales en pacientes con SVW. 

Solo Svee y Lacombe (12,21) describen la asociación con cardiopatías congénitas; por lo que 
sería necesario realizar un ECG y una ecocardiografía si hay signos y síntomas cardíacos. 

Si es clínicamente sintomático, puede ser necesario un estudio del sueño porque la apnea 
obstructiva del sueño (SAOS) aparece con mayor frecuencia (31%) en pacientes con FP (22) 
que en la población pediátrica general (2-3%). 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

Aunque no se ha asociado específicamente el SVW con vía aérea difícil, la FP podría estar 
relacionada con vía aérea difícil pediátrica, siendo más frecuente si además se presenta LL. 
Ha sido descrita obstrucción completa vía aérea si la lengua entra en la hendidura (22,23). 
Xue (24) describió una laringoscopia difícil en 4,77 %, que se incrementó en el grupo de edad 
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de 1 a 6 meses (7,06 %), e intubación difícil en 1,93 % en una muestra de 985 lactantes de 1 
mes a 3 años, que se sometieron cirugía reparadora de LL y FP. 

Belanger (22) sugiere colocar una gasa en la FP en pacientes con paladar hendido unilateral 
izquierdo o bilateral para que la pala del laringoscopio no se introduzca en la hendidura y 
obstruya la visión. También se recomienda colocar una cánula orofaríngea para lograr una 
adecuada ventilación con mascarilla (22). 

Los pacientes con SVW pueden tener sinequias intraorales asociadas en diferentes 
ubicaciones anatómicas, grosor y composición del tejido (12). En las formas extensas, la vía 
aérea puede verse comprometida y debe realizarse una liberación quirúrgica urgente o 
traqueotomía precoz (12). Durante el procedimiento de resección de las sinequias deben 
tomarse precauciones para evitar aspiración del sangrado en vía aérea. La apertura de la 
boca podría verse comprometida después de la liberación quirúrgica debido a la anquilosis de 
la articulación temporomandibular (ATM) y la extubación debe considerarse un escenario de 
riesgo de vía aérea difícil. 

Hay descritos de dos casos de SVW con sinequias interalveolares (12). En ambos casos, se 
colocó una sonda nasofaríngea por una fosa nasal, proximal a la laringe, después de la 
inducción inhalatoria en respiración espontánea. El tubo se conectó al circuito de ventilación 
y se inyectó lidocaína a través del tubo. Luego se realizó intubación nasal con 
fibrobroncoscopia por la otra fosa nasal. 

Se recomienda considerar la intubación nasal con fibrobroncoscopio (FOB) en ventilación 
espontánea como técnica de intubación en pacientes con sinequias intraorales. Después de 
la inducción inhalatoria con mantenimiento de ventilación espontánea, se realiza anestesia 
tópica de la vía aérea con lidocaína mediante la técnica spray-as-you-go (SAYGO) (25,26). 
La lidocaína se rocía a través del FOB en las cuerdas vocales para prevenir el laringoespasmo 
antes de insertar el FOB en la tráquea. Durante el procedimiento, la inhalación y el suministro 
de oxígeno continúan a través de una máscara de endoscopia o un tubo nasal. 

Se recomiendan tubos endotraqueales con manguito si está indicada la cirugía reconstructiva 
(27) así como la aspiración de sangre y secreciones faríngeas antes de la extubación (27). 
Los tubos endotraqueales preformados podrían emplearse en cirugías LL y FP. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos sanguíneos 

No se dan recomendaciones específicas. No hay descritos trastornos hemorrágicos típicos en 
pacientes con SVW. 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No hay necesidad de preparación específica para anticoagulación. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

Después de la cirugía de FP, el paciente debe ser trasladado en posición lateral o prono para 
evitar la aspiración de sangre. 
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Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica  

No descritos. 

 

Procedimientos anestésicos 

Se recomienda evitar fármacos con efecto sedante durante el preoperatorio en aquellos 
pacientes con sospecha de vía aérea difícil o sinequias intraorales. 

La profilaxis de endocarditis debe administrarse en las situaciones indicadas. 

 

Monitorización especial o adicional 

La monitorización especial depende del riesgo individual y de las comorbilidades del paciente. 
Se debe colocar una sonda nasogástrica para alimentación enteral si el paciente tiene 
dificultades con la alimentación oral (12). 

 

Posibles complicaciones 

El sangrado perioperatorio, la obstrucción de vía aérea, la infección orofaríngea, las 
dificultades de alimentación, la dehiscencia del colgajo y la fístula palatina han sido descritas 
como complicaciones de la cirugía correctora de LL/FP (27–29). Si se utiliza taponamiento 
orofaríngeo durante el procedimiento, debe retirarse antes de la educción anestésica y la 
extubación. También se ha descrito edema lingual agudo después del taponamiento de la 
orofaríngeo (27). Los pacientes con SVW presentan con frecuencia alteraciones de 
cicatrización posquirúrgica (29). 

 

Cuidados postoperatorios 

Durante el postoperatorio es importante vigilar los signos de obstrucción de vía aérea y 
sangrado. El SAOS podría estar asociado a la FP (22). 

Para evitar la dehiscencia parcial de la sutura en la cirugía correctora de la FP, deben evitarse 
los chupetes y las sondas de aspiración durante el cuidado posoperatorio. 

 

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y su efecto en la anestesia y 
recuperación  

Complicaciones relacionadas con la vía aérea anteriormente descritas. 
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Anestesia ambulatoria 

Los procedimientos menores (fisuras labiales), especialmente en pacientes sin 
comorbilidades, se pueden realizar como cirugía ambulatoria. Cuando el paladar blando está 
involucrado en la reparación quirúrgica de la FP, se debe considerar el ingreso en una unidad 
de cuidados intensivos pediátricos después de la cirugía. 

 

Anestesia obstétrica 

No hay publicaciones sobre procedimientos de anestesia obstétrica en pacientes que padecen 
SVW. 
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