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SINDROME DE MOEBIUS. A PROPOSIT D'UN CAS
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Pacient de 10 anys, sense AMC, amb antecedents personals de sindrome de Moebius, que ingressa de forma
programada per a correccio de cicatriu post-tancament de gastrostomia.

Com a part de la sindrome, la pacient presenta disfagia orofaringia severa, que va requerir la col-locacié de
gastrostomia I'any 2012, anomalies dento-facials, paralisi facial, estrabisme i retard del desenvolupament.

La sindrome de Moebius és una malaltia minoritaria d'origen multifactorial, relacionada amb I'exposicié a
farmacs teratogénics com el misoprostol i multiples alteracions genétiques, entre elles la mutacié del gen RyR1,
que provoca una ageneésia dels VI i VIl parells cranials. Fenotipicament, es caracteritzen per presentar disfagia,
disfonia, estrabisme i abséncia d'expressio facial.

En I'ambit anestésic, la mutacié del gen RyR1 esta relacionada amb el risc d'hipertermia maligna. Per altra
banda, cal tenir en compte que els pacients que presenten aquesta sindrome i per l'expressio fenotipica
caracteristica, ens podem trobar complicacions pel que fa al maneig de la via aéria i dificultat en la vendclisi.

La preparacio del respirador va consistir en el canvi de tubuladures i ciclat del respirador durant 2 hores per a
eliminar la preséncia de particulats halogenats com el sevoflura, conegut farmac inductor de crisi d'hipertermia
maligna. El maneig anestésic intraoperatori es va realitzar amb anestésics intravenosos. Previ a la cirurgia, es
va comprovar la disponibilitat de dantrolé en la zona quirdrgica i es va preparar les mesures antitérmiques
fisiques.

Es essencial el coneixement d'aquesta patologia per un maneig anestésic segur.



