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RESUMEN

La evaluación preoperatoria en el síndrome de Goldenhar 
es sin duda de gran importancia, por lo que debemos co-
nocer la historia clínica del paciente; para ello es necesa-
ria una coordinación multidisciplinaria debido a que suelen 
presentarse diversas afecciones, tanto anatómicas como 
fi siológicas. Caso: En el Centro de Especialidades Odon-
tológicas del Instituto Materno Infantil del Estado de México 
se estudió un caso de síndrome de Goldenhar (considerado 
como una entidad congénita polimalformativa) en femenino 
de 11 años de edad con características sugestivas de esta 
entidad relacionada con defectos de primer y segundo ar-
cos faríngeos, que se acompañan de anomalías vertebrales 
y oculares, entre otras alteraciones anatómico-fi siológicas. 
Objetivo: Realizar una evaluación integral en cada paciente 
con este síndrome para mejorar el pronóstico para la vida y 
la salud disminuyendo el riesgo de morbimortalidad. Con-
clusiones: La evaluación preoperatoria tiene como fi nalidad 
anticipar criterios de manejo anestésico-quirúrgico, evaluar 
criterios de riesgo, prever complicaciones y conocer el ries-
go de morbimortalidad.
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ABSTRACT

The preoperative evaluation of Goldenhar syndrome is un-
deniably very important so we know, history clinic; this re-
quires a multidisciplinary coordination, because they present 
a variety affections anatomophysiological. Case: The Dental 
Specialty Center of IMIEM is reported a case of Goldenhar, 
syndrome considered a entity congenital polymalformative 
in feminine 11 years of age with features suggestive of this 
entity associated with defects in fi rst and second pharyn-
geal arches, are accompanied vertebral and ophthalmology 
anomalies between other anatomical and physiological. Ob-
jective: To perform an evaluation of each patient with this 
syndrome to improve the prognosis for life and health by re-
ducing the risk of morbidity and mortality. Conclusions: The 
preoperative evaluation has to fi nality anticipated criteria an-
esthetic and surgical management, assess criteria, expected 
complications and the risk of morbimortality know.

Key words: Preoperative evaluation, Goldenhar, oral reha-
bilitation.: Adolescent, colposcopy.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de Goldenhar fue descrito por primera vez 
en 1845 por Von Arlt y clasifi cado como entidad indepen-
diente por Goldenhar; Gorlin, en 1963, lo identifi có como 
una displasia óculo-aurículo-vertebral.1-3

Su etiología es multifactorial; se sugiere transmisión 
autosómica dominante y recesiva bien identifi cadas.2,4 El 
uso de drogas durante el embarazo, como cocaína, tali-
domida, ácido retinoico, citrato de tamoxifeno se ha aso-
ciado a este síndrome.5 Se sabe que madres diabéticas 
mal controladas están expuestas a una mayor incidencia 
de recién nacidos con  Goldenhard, pues los mecanismos 
de diabetes interfi eren en la migración de las células de 
la cresta neural; la teoría de Robinson sugiere disrupción 
vascular que afecta el primer y segundo arcos faríngeos 
en los días 30 y 40 de la gestación. Ryan, por su parte, 
sugiere una hemorragia fetal en esta misma región.1,5 La 
incidencia es de 1:5 600 nacidos vivos,1,4 con una ligera 
predominancia en el varón de 3:2.3,6 El Estado de México 
tiene una población de 15 031 728 habitantes: 50.9% son 
mujeres y 49.1 hombres. Joquicingo cuenta con 11 519 
habitantes, entre los cuales la población de 0-14 años es 
de 3 435. 7 

Las manifestaciones clínicas del sindrome de Golden-
har son variables: van de leves a exageradas y comple-
jas, por lo general unilaterales, con predominio derecho.1,3

La tríada característica reportada por Zeeba Zaka y 
Sanjev3,5 para identifi car el síndrome es: apéndice preauri-
cular, dermoide epibulbar y fístula preauricular (Figura 1).

Las características que pueden presentar estos pa-
cientes son:

Faciales: Microcefalia y asimetría facial, en su tercio 
superior: abombamiento frontal.1 En su tercio medio: hi-
poplasia esqueletal, hipoplasia de los músculos mastica-
torios, faciales y del paladar, desplazamiento hacia abajo 
del globo ocular del lado afectado, hipoplasia y mala po-
sición de los pabellones auriculares.4,8 En su tercio infe-
rior: macrostomía por extensión del ángulo bucal del lado 
afectado, lo cual nos da una fi sura lateral que va de la 
comisura al tragus.4,9

Auriculares: Malformación de pabellones que varían 
desde una anotia, microtia o una oreja plegada y distor-
sionada;4 mamelones o apéndices preauriculares super-
numerarios en cualquier punto, desde el tragus hasta la 
comisura bucal. Se pueden presentar fístulas ciegas en 
la misma localización, regularmente unilateral.5,9 Puede 
existir atresia del conducto auditivo externo, hipoacusia 
conductiva y sensorial por lesiones en oído medio y exter-
no; el porcentaje en pacientes alcanza el 40%.8

Oculares: Anoftia, microftalmia o hipoplasia del nervio 
óptico y vasos retinianos tortuosos,1,3 dermoides epibul-
bares y lipodermoides conjuntivales son hallazgos va-
riables, situados generalmente en el cuadrante supero-
externo;3,8,10 los colobomas unilaterales son frecuentes en 
el párpado superior.3,9,10

Orales: Hipoplasia o agenesia de la glándula parótida, 
retrognatismo, labio y paladar hendido, anodoncia, malo-
clusión dentaria.1,9

Vertebrales: Podemos encontrar occipitalización del 
atlas, vértebras cuneiformes, sinostosis parcial o comple-
ta, vértebras supernumerarias, hemivértebras y espina 
bífi da. Es común la fusión de las vértebras cervicales, to-
rácica, lumbares, así como escoliosis.8,9

Neurológicas: Grados variables de retraso mental, 
así como malformaciones estructurales cerebrales, invo-
lucrando los pares craneales, sobre todo el facial y trigé-
mino.9 Se ha observado encefalocele occipital.1,5

Cardiacas: Tetralogía de Fallot, persistencia del con-
ducto arterioso, coartación de la aorta en el orden des-
cendente, entre otras.1,5,9

Pulmonares: Lobulación incompleta, hipoplasia o 
agenesia unilateral de los lóbulos, fístula traqueoesofági-
ca y anormalidades laríngeas.9

Renales: Agenesia o hipoplasia renal, doble uretero 
hidronefrosis, anomalías de vasos renales.9

Otras: Musculoesqueléticas, como el pie equinovaro.11

El tratamiento es multidisciplinario.1,12 La cirugía plásti-
ca es lo más indicado, cuando su inteligencia es normal.1 

.La corrección quirúrgica de las anomalías debe indicarse 
precozmente; los defectos de la osteogénesis, hasta los 
dos años de edad.12 Son importantes las canalizaciones 
para permitir la alimentación a través de la boca, recons-
trucción del labio y paladar, resección de esbozos preau-

Figura 1. Tríada característica del síndrome de Golden-
har: apéndice preauricular, dermoide epibulbar y fístula 
preauricular.
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Figura 2. Microcefalia, asimetría facial, implantación baja 
del pelo, hipertelorismo, macrostomía, secuela quirúrgica de 
labio hendido.

Figura 3. Presencia de dermoide 
epibulbar, lipodermoide, coloboma 
y catarata bilateral.

riculares, acortamiento o alargamiento de huesos de 
mandíbula, reconstrucción de malares y oído externo.2,4,12.

El tratamiento estomatológico es corrección quirúrgica de 
la maloclusión, paralela con el tratamiento ortodóncico.9 

Se sugiere rehabilitación bucal bajo anestesia general por 
la difi cultad del manejo de la vía aérea y la nula coopera-
ción del paciente.13,14

PRESENTACIÓN DEL CASO

Femenino de 11 años de edad, originaria y residente de 
Joquicingo, México; medio socioeconómico bajo; acude 
al Servicio de Estomatología Pediátrica del Centro de Es-
pecialidades Odontológicas del Instituto Materno Infantil 
del Estado de México para ser sometida a rehabilitación 
bucal bajo anestesia general.

Dentro de sus antecedentes heredofamiliares se refi e-
re madre multigesta de 31 años de edad con alcoholismo 
y tabaquismo positivos, drogadicción positivo a cocaína; 
se desconoce cantidad y tiempo que la ha consumido; 
padre de 40 años de edad portador de diabetes mellitus 
tipo II controlada; dos hermanas de 14 y 18 años sanas; 
abuela paterna con diabetes mellitus controlada. Es pro-
ducto de la gesta III, embarazo no deseado sin control 
prenatal; nace por cesárea por ser producto pretérmino; 
respiró y lloró al nacer; se desconoce Apgar; peso 1 800 
g, alimentación con leche artifi cial y biberón; cuenta con 
esquema completo de vacunación y niega enfermedades 
infectocontagiosas de la infancia; sin escolaridad.

A la exploración física se encuentra paciente femenino 
consciente, activa, reactiva, con peso y talla bajos para la 
edad, palidez de piel, ligera cianosis distal.

Cráneo con microcefalia, implantación baja de pelo, 
asimetría facial, hipertelorismo (Figura 2), globo ocular 
derecho con microftalmia, dermoide epibulbar, lipoder-
moide, coloboma inferior y catarata. Globo ocular izquier-
do con exoftalmos, dermoide epibulbar, lipodermoide, co-
loboma superior y catarata (Figura 3).

Se encuentran secuelas de apéndice preauricular iz-
quierdo, fi sura lateral del lado derecho (Figura 4). Boca 
con macrostomía, cicatriz quirúrgica de labio, apertura 
bucal de menos 2 cm, paladar hendido unilateral derecho, 
lengua saburral, inserción normal de frenillos, hiperplasia 
gingival, cálculo dental, higiene bucal defi ciente, microg-
natia y cuello corto (Figura 5).

Exámenes de laboratorio: Hemoglobina de 13.60 g/dL, 
hematócrito 40.40%, leucocitos 14 300/mm3, plaquetas 
220 mil, tiempo de protrombina 10.50 seg, tiempo parcial 
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Figura 4. Secuela de apéndices preauricular izquierdo, fi su-
ra lateral del lado derecho. Figura 5. Notable micrognatia y cuello corto.

de tromboplastina 25.50 segundos, INR 1. Glucosa de 91.2 
mg/dL, creatinina 0.50 mg/dL, urea calculada 17.3 mg/dL.

Estudios complementarios: Cefalometría lateral (análi-
sis de Roth-Jarabak): Dolicofacial, con severa hipoplasia 
de maxilares, clase II ósea, rotación vertical exagerada, 
rama mandibular corta y cóndilo pequeño, birretrusivo, li-
gera proclinación, ausencia de mastoides (Figura 6).

Ortopantomografía: Anodoncia de segundos molares 
inferiores y de incisivo lateral derecho, caninos superiores 
e inferiores retenidos, apiñamiento de incisivos inferiores. 
Paladar hendido (Figura 7).

Ecocardiograma: Situs solitus concordancia AV y VA, 
conexión parcial de vena pulmonar derecha en aurícula 

derecha, comunicación interauricular de 7 mm con turbu-
lencia a su llegada en aurícula y ventrículo derechos.

EKG: Eje a 60° sin trastornos del ritmo, ni de conduc-
ción ni de repolarización.

AP y lateral de columna cervical: Ausencia de mastoi-
des, rectifi cación de columna cervical hemivértebra C1, 
C7, fusión de vértebras cervicales, notable escoliosis cer-
vicotorácica, vértebras en hemicuña C5 y C6 (Figura 8).

TAC simple de cráneo: Fosa posterior sin alteraciones, 
parénquima cerebral sin masas.

Ocupantes de espacio, adecuada interface en sustan-
cia gris y blanca, núcleos de base y sistema ventricular 
sin alteraciones.

Figura 6. Radiografía lateral de 
cráneo y análisis cefalométrico 
Roth-Jarabak dolicofacial, con 
severa hipoplasia de maxilares, 
clase II ósea, rotación vertical 
exagerada, rama mandibular cor-
ta y cóndilo pequeño, birretrusivo, 
ligera proclinación y ausencia de 
mastoides.

76.6°76.6°

60.1°60.1°

16.5°16.5°

135.6°

53.3°53.3°

87.1°

89.9°89.9°

50.8

88.988.9

53.1

22.1

30.230.2

8.9



85Arch Inv Mat Inf 2011;III(2):81-87

www.medigraphic.org.mx

Este documento es elaborado por Medigraphic

Figura 7. Ortopantomografía: anodoncia de segundos mola-
res inferiores y de incisivo lateral derecho, caninos superio-
res e inferiores retenidos, apiñamiento de incisivos inferio-
res. Paladar hendido.

Figura 8. Radiografía AP y lateral 
de columna.
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EVALUACIÓN Y PROCEDIMIENTO ANESTÉSICO 
DURANTE EL MANEJO ODONTOLÓGICO

Ingresa paciente a quirófano con ASA III EA; en eva-
luación preoperatoria se encuentra con discreta ciano-
sis distal, micrognatia, protrusión mandibular clase III, 
Mallampati modificada por Samsson y Young grado IV, 
Patil Aldreti III. Se ventila con mascarilla facial, bajo 
administración de sevoflurano a dosis y tiempo de in-
ducción con mantenimiento de dos volúmenes porcen-
tuales; se encuentra una apertura interdentaria clase 
IV, cavidad oral con presencia de paladar hendido uni-
lateral derecho, Bellhouse-Doré grado I, Cormack Le-

hane IV posición de las cuerdas V, relajación maxilar 
inferior 3-4,15,16 por lo que se concluye que se trata de 
una intubación difícil, quizás posible, con laringosco-
pio convencional, a realizarse con fibra óptica por las 
alteraciones anatómicas que presenta y sus posibles 
complicaciones.14,17-19 Se realiza odontograma y plan de 
tratamiento estomatológico.

Una vez en quirófano, se realizó la profilaxis antimi-
crobiana a expensas de haber administrado bencilpeni-
cilina 400 000 UI, IM, DU,20,21 penicilina benzatínica 600 
000 UI, IM; se prescribió amoxacilina de 250 mg cada 
seis horas V.O., tres días previos al procedimiento/me-
dicación: Ranitidina 10 mg, ketorolaco 10 mg, ondanse-
tron 2 mg, dexametasona 2 mg, hidrocortisona 100 mg. 
En el segundo tiempo anestésico se inicia inducción 
con sevoflurano y ventilación adecuada con mascarilla 
facial; se administra Atropina 200 g como protección 
neurovegetativa, ketamina 17 mg; se realiza intubación 
nasotraqueal al primer intento con endoscopia y fibra 
óptica sin complicaciones. Posterior a la intubación, se 
administra fentanil, 50 g, vecuronio, 1.7 mg, y se da 
mantenimiento con sevoflurano 2 volúmenes porcen-
tuales, así como administración de anestésico local de 
lidocaína con epinefrina,22 manteniendo a la paciente 
hemodinámicamente estable, con líquidos bajos y poco 
sangrado; se realiza rehabilitación bucal bajo aisla-
miento absoluto colocando cinco selladores de fosas 
y fisuras, dos odontectomías de dientes deciduos, una 
amalgama, una resina preventiva, así como odonto-
sexis y profilaxis en sextantes (Figura 9). La evolución 
es satisfactoria en el postoperatorio inmediato y tardío 
con un pronóstico bueno para la vida y la salud.
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DISCUSIÓN

El síndrome de Goldenhar es un diagnóstico clínico que re-
úne los criterios manejados por Zeeba Zaka-ur-Rab; su clí-
nica nos exige evaluar la vía aérea en forma minuciosa y, 
por consiguiente, evitar complicaciones que pudieran com-
prometer el pronóstico del paciente.3 Es una entidad que no 
se ha identifi cado genéticamente pero sí se ha asociado a 
una transmisión autosómica dominante y recesiva; se deter-
mina como una enfermedad multisistémica asociada a fallas 
del crecimiento y desarrollo óseo, así como cartilaginoso, que 
compromete al sistema nervioso, cardiovascular y renal en 
la mayoría de las veces; su manejo es multidisciplinario, me-
jorando así la calidad de vida de los pacientes.5 Fetamech 
consideró que el síndrome de Goldenhar se caracteriza por 
múltiples anomalías congénitas que producen limitación en 
la movilidad del cuello, en la apertura bucal y en el desarrollo 
mandibular; por ello, la intubación es muy difícil y la vía aérea 
se debe evaluar en forma considerable.12,13 Una intubación di-
fícil no anticipada es una emergencia médica, la cual, si no 
es tratada con rapidez y de forma apropiada, puede condicio-
nar problemas serios y aun la muerte.15,19 Fatemech y Rood-
neshin consideraron manejar el síndrome de Goldenhar con 
óxido nitroso y oxígeno al 50%, sevofl urano 0.5-3.5%,13 Fus 
Xue et al consideran menores efectos vasculares con la intu-
bación con fi bra óptica vía nasotraqueal a expensas de fenta-
nil, propofol y vecuronio.18 Costa SS y cols, consideran que la 
sedación es poco confi able y el benefi cio mínimo.32

La anestesia general resultó con mayor benefi cio en 
el Instituto Nacional de Pediatría, de acuerdo al Dr. Teja 
y cols;33 Paulos y Wilson34 consideran que los niños poco 
cooperadores como los que padecen el síndrome de Gol-
denhar sometidos a rehabilitación bucal deben ser mane-
jados con anestesia general.

De acuerdo a la Norma Oficial Mexicana NOM-170-
SSA-1998 emitida por la Secretaría de Salud para la prác-
tica de la anestesiología, la evaluación preoperatoria tiene 
como fi nalidad conocer la fi siopatología clínica del paciente 
quirúrgico estableciendo una relación médico-paciente-fa-
miliar para poder disipar la ansiedad, anticipar criterios de 
manejo anestésico quirúrgico, así como prever complicacio-
nes.23-26 La clasifi cación del ASA evalúa el estado físico del 
paciente. A través de los miles y miles de pacientes opera-
dos se han considerado sus criterios para evaluar el riesgo 
y conocer la morbimortalidad del paciente quirúrgico.27,28 No-
sotros realizamos una evaluación de la vía aérea utilizando 
Mallampati, Patill-Aldreti, Bellhause-Dore, Apertura Bucal, 
Comarck-Lehane, protrusión mandibular, movilidad cervical, 
entre otros, debido a que los criterios predictivos de intuba-
ción difícilmente se clasifi can según estas escalas, variando 
en sensibilidad y especifi cidad. Consideramos realizar dos 
tiempos anestésicos: uno para la evaluación de la vía aérea 
y para realizar el diagnóstico bucal, administrando sevofl u-
rano a dosis y tiempo de inducción con un mantenimiento de 
2 vol % y un segundo tiempo anestésico, intubando al pa-
ciente en forma nasotraqueal con fi bra óptica, administrando 
además ketamina, fentanil y vecuronio, manteniendo el gas-
to cardiaco y reserva vascular sistémica muy cerca de los 
valores de control despierto por considerar la cardiopatía del 
caso, realizándose así la rehabilitación bucal y confi rmando 
que efectivamente la anestesia general brindó mayores be-
nefi cios al paciente.

CONCLUSIONES

La evaluación preoperatoria a través de una historia clíni-
ca, la comunicación médico-paciente-familiar, el consen-
timiento informado, así como el manejo multidisciplinario, 

Figura 9. Antes y después de la re-
habilitación bucal.

Antes Después
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es lo más indicado para realizar una intervención anes-
tésico-quirúrgica exitosa, sobre todo en niños con capa-
cidades diferentes como el síndrome de Goldenhar. En 
este caso específi co tuvimos la satisfacción de realizar un 
procedimiento anestésico-quirúrgico ambulatorio, permi-
tiéndonos egresar al paciente directamente a su domicilio 
una hora después del término de la cirugía, sin presen-
tar complicaciones postoperatorias, cursando en forma 
normo-evolutiva su corta estancia hospitalaria y disminu-
yendo así los riesgos de morbimortalidad perioperatoria.

Con esto podemos afi rmar que la valoración preopera-
toria cuidadosa, el avance de las técnicas anestésicas, el 
desarrollo de fármacos de menor duración y mayor rapi-
dez de eliminación, así como la disminución de la agresi-
vidad quirúrgica y el cambio en la mentalidad del personal 
hospitalario son la base fundamental para el éxito de la 
cirugía, cualesquiera que sea.
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