
Resumen:
La neurofibromatosis tipo 1 o enfermedad de von Recklinghausen es una enfermedad
hereditaria con baja incidencia cuya afectación multisistémica y su manejo anestésico
específico, principalmente relacionado con la vía aérea, constituyen un reto para el anes-
tesiólogo. 
Se presenta el caso de una paciente con neurofibromatosis tipo 1 en la que se realizó
una anestesia general utilizando una mascarilla laríngea y se repasa la bibliografía exis-
tente acerca de esta patología y sus peculiaridades en el manejo anestésico.
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Anesthetic management in neurofibromatosis type 1: a case report

Abstract:
Neurofibromatosis type 1 or von Recklinghausen's disease is a hereditary disease with
low incidence whose multisystemic affection and specific anesthetic management,
mainly related to the airway, constitute a challenge for the anesthesiologist. 
We describe the case of a general anesthesia in a patient with neurofibromatosis type 1
using a laryngeal mask and we performed a review of the existing literature about this
pathology and its anaesthetic management peculiarities.
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Introducción
La neurofibromatosis es una enfermedad cuya caracte-
rística principal es la tendencia a la formación de tumo-
res en los tejidos derivados del ectodermo y del
mesodermo. Se trata de una enfermedad hereditaria que
se transmite de forma autosómica dominante pudiendo
distinguirse dos tipos; neurofibromatosis tipo 1 (NF1) o
enfermedad de Von Recklinghausen y neurofibromatosis
tipo 2 (NF2)1. La NF1 es más frecuente que la NF2 con
una incidencia de 1 cada 2.500–3.000 nacimientos y una
prevalencia aproximada de 1 cada 4.000–5.0002. La al-
teración del gen NF1 localizado en el cromosoma
17q11.2 es la responsable de esta patología al provocar
una disminución en los niveles de la proteína neurofi-
brina3. Los pacientes con NF1 pueden tener presenta-
ciones clínicas muy variables siendo las manchas café
con leche, los neurofibromas, las pecas axilares e ingui-
nales, los gliomas ópticos, las displasias óseas y los nó-
dulos de Lisch del iris los más frecuentes4. Además,
puede asociarse con mayor frecuencia a tumores como
feocromocitomas, rabdomiosarcomas, tumores del es-
troma gastrointestinal, tumores carcinoides y leucemia
mielomonocítica juvenil5, 6. El manejo anestésico de estos
pacientes resulta complicado debido principalmente a
la patología sistémica asociada que presentan y a la po-
sibilidad de encontrar un abordaje dificultoso de la vía
aérea.

Caso clínico
Presentamos el caso de una paciente de 37 años diag-
nosticada de NF1 y programada para la colocación de
una cinta vaginal transobturadora libre de tensión, tam-
bién denominada TOT por sus siglas en inglés (trans ob­
turator tape), como tratamiento de su incontinencia
urinaria. El diagnóstico de hipertensión y dos partos va-
ginales sin incidencias eran los únicos antecedentes mé-
dicos de interés. Su tratamiento habitual era enalapril.
Las pruebas analíticas, el electrocardiograma y la radio-
grafía de tórax eran normales. En la valoración de la vía
aérea la paciente presentaba Mallampati grado II, buena
movilidad cervical, adecuada apertura oral y distancia
tiromentoniana mayor de 6,5 cm; a la exploración no se
apreciaron neurofibromas en la lengua ni en la cavidad
bucal y la paciente no refería síntomas de disnea o dis-
fagia. Lo más llamativo era la presencia de múltiples
neurofibromas principalmente en tórax y espalda con
alguna lesión del tipo mancha café con leche y una mar-
cada cifoescoliosis. 

Ante el diagnóstico de hipertensión arterial (HTA) de
la paciente, se realizaron pruebas complementarias que
descartaron cualquier patología sistémica como causa
de su hipertensión, catalogándose como hipertensión
esencial. A pesar de la ausencia de signos predictores de
vía aérea difícil, se realizó una laringoscopia indirecta
en la que se apreció buena apertura glótica, adecuada
movilidad de las cuerdas vocales y ausencia de lesiones
neurofibromatosas laríngeas. 

Al explicarle a la paciente las posibilidades anestési-
cas para su intervención, rechazó rotundamente la op-
ción de anestesia locorregional mediante punción

lumbar, mostrando su preferencia por la anestesia gene-
ral. Refería imposibilidad para la colocación de un caté-
ter epidural como analgesia del parto en su primer
embarazo tras múltiples intentos de punción, descri-
biendo el episodio como traumático. Esto le llevó a no
solicitar analgesia epidural en su segundo parto. 

Se decidió realizar una anestesia general utilizando
para la inducción 150 microgramos de fentanilo y 160
mg de propofol. Posteriormente se insertó una mascari-
lla laríngea tipo i-gel del número cuatro evitando la uti-
lización de bloqueantes musculares tanto para su
colocación como durante la cirugía. El mantenimiento
anestésico se realizó con sevoflurano inhalado alcan-
zando un valor de CAM de 0,8. Como analgesia se usó in-
traoperatoriamente una perfusión endovenosa de
remifentanilo a unas dosis comprendidas entre 0,05 y
0,15 microgramos/kg/min, complementándose con 4
mg de cloruro mórfico y 50 mg de dexketoprofeno en-
dovenosos. La ventilación de la paciente mediante la
mascarilla laríngea transcurrió sin incidencias, mante-
niendo volúmenes pulmonares adecuados y una satura-
ción de oxígeno del 99% durante toda la intervención.
La intervención quirúrgica duró 25 minutos y la pa-
ciente permaneció estable hemodinámicamente en todo
momento. Al finalizar la cirugía, la mascarilla laríngea
fue retirada sin complicaciones presentando una buena
ventilación espontánea. Posteriormente, se trasladó a la
paciente a la Unidad de Reanimación Post-Anestésica
donde permaneció bajo vigilancia durante una hora, y
de ahí fue enviada a la planta de Ginecología. Recibió el
alta hospitalaria a las 24 horas tras la intervención qui-
rúrgica debido a la buena evolución.

Discusión
La afectación multisistémica, la posible dificultad en el
abordaje de la vía aérea y la sensibilidad alterada a los
bloqueantes neuromusculares hacen que el manejo de
los pacientes diagnosticados de NF1 suponga un reto
para cualquier anestesiólogo.   

En la consulta preoperatoria deben valorarse las pa-
tologías sistémicas que asocia la NF1 y sus implicaciones
anestésicas. En este caso, la HTA de la paciente obligó a
realizar estudios complementarios para descartar pato-
logías como estenosis de la arteria renal, coartación de
aorta torácica o abdominal y feocromocitoma como po-
sibles etiologías de su HTA. La HTA se presenta aproxi-
madamente en el 6% de los pacientes con NF1, siendo
lo más frecuente la HTA esencial. La estenosis de la ar-
teria renal como causa de HTA en la NF1 se da en un
30% de los casos y el feocromocitoma en un 0,1-5,7%
de ellos. La coartación aórtica es una causa muy poco
frecuente de HTA en NF17.

La anestesia locorregional raquídea podría resultar
útil para evitar la manipulación de la vía aérea en los
casos de sospecha de intubación difícil, aunque sólo
puede realizarse una vez excluida la presencia de tumo-
raciones o neurofibromas en el sistema nervioso cen-
tral8. En el caso que se presenta, ante el rechazo explícito
de la paciente a la anestesia raquídea y la probable difi-
cultad para la realización de esta técnica debido a su
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marcada escoliosis (que ya se intentó llevar a cabo en la
paciente sin éxito), se optó por la anestesia general.

La dificultad en el manejo de la vía aérea representa
una de las principales preocupaciones a la hora del ma-
nejo anestésico de los pacientes con neurofibromatosis. 

Se estima que hasta un 5% de los pacientes con NF1
presenta alguna manifestación intraoral de la enferme-
dad9. La presencia de neurofibromas en las distintas es-
tructuras de la vía aérea o en la región cervical, la
macroglosia, las alteraciones mandibulares y las malfor-
maciones óseas faciales pueden contribuir a una intuba-
ción dificultosa. Además, la aparición de síntomas de
disnea, disfagia o cambios en el tono de voz debe alertar
de una posible vía aérea difícil. La realización de una la-
ringoscopia indirecta junto con pruebas de imagen cer-
vicales y de la vía aérea ayudará a elaborar un plan
adecuado de intubación endotraqueal7. 

En la literatura están descritos dos casos de obstruc-
ción de la vía aérea tras la inducción anestésica por pre-
sencia de neurofibroma lingual10 y neurofibroma en la
glotis11 que necesitaron traqueostomía urgente por im-
posibilidad de intubación orotraqueal.

En el caso aquí descrito, aunque en la exploración re-
alizada por otorrinolaringología se descartó la presencia
de neurofibromas en la vía aérea, se decidió utilizar la
mascarilla laríngea como método de ventilación con el
fin de evitar las posibles dificultades en la intubación en-
dotraqueal de la paciente.

Revisando la bibliografía encontramos la controver-
sia existente acerca de la acción de los bloqueantes neu-
romusculares en los pacientes con NF1. Numerosos
artículos describen una sensibilidad aumentada a la suc-
cinilcolina y a los bloqueantes no despolarizantes12-20.
Aunque otros autores como Richardson et al21 descarta-
ron respuestas anómalas con el uso de estos relajantes
en la NF1. Además, se han descrito casos de apnea pro-
longada derivados del uso tanto de bloqueantes muscu-
lares despolarizantes como no despolarizantes en
pacientes con NF118. En nuestro caso, se decidió no uti-
lizar bloqueantes neuromusculares para evitar una po-
sible respuesta atípica de estos fármacos que podría
derivar en la necesidad de mantener con ventilación
asistida a la paciente una vez finalizada la intervención
quirúrgica.

Ante la decisión de no realizar una intubación endo-
traqueal de la paciente y de evitar el uso de bloqueantes
neuromusculares, la ventilación mediante mascarilla la-
ríngea parecía la mejor opción puesto que se ha demos-
trado que las mascarillas laríngeas pueden ser utilizadas
sin relajantes musculares obteniendo volúmenes venti-
latorios y presiones en la vía aérea similares a los obte-
nidos en pacientes relajados23, 24. En el caso aquí descrito,
se obtuvo una buena ventilación y una adecuada oxige-
nación durante toda la intervención mediante la utiliza-
ción de la mascarilla laríngea sin necesidad de usar
bloqueantes neuromusculares.

Conclusión
Con este caso proponemos la anestesia general utili-
zando una mascarilla laríngea una opción anestésica

adecuada en los pacientes con NF1, ya que presenta la
ventaja de evitar tanto la intubación endotraqueal como
el uso de relajantes neuromusculares, aunque sería ne-
cesaria la publicación de más casos similares en la lite-
ratura científica. 

El estudio preoperatorio exhaustivo de estos pacien-
tes, haciendo especial énfasis en la valoración de la vía
aérea y de las patologías sistémicas asociadas, continúa
siendo la herramienta imprescindible para la elección
de la técnica anestésica en cada caso.
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