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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Morquio es una enfermedad hereditaria autosémica recesiva
con distintos grados de afectacion al metabolismo de los glucidos, lo que genera incapacidad
para romper los enlaces de las cadenas largas de glucosamiglicanos, esto provoca
acumulacién de mucopolisacéridos en distintos tejidos del cuerpo humano.

Objetivo: Describir el manejo anestésico de una gestante con sindrome de Morquio.
Presentacion del caso: Gestante primigesta de 30 afios de edad, de raza negra, de 103 cm
de estatura y 33 Kg de peso. Acude a consulta preoperatoria por presentar embarazo a
término, baja talla y se realiz6 interrupcion del embarazo por via alta. Se procede a la
valoracion preanestésica donde se recoge antecedentes de enfermedad genética e ingreso
previo por presentar cifras elevadas de tension arterial. La paciente padecia de alergia a la
dipirona.

Conclusiones: Los pacientes con mucopolisacaridosis tienen una alta incidencia de
dificultad para la ventilacién y la intubacion endotraqueal asociada con insuficiencia
cardiopulmonar. La afectacion de la columna presenta dificultades adicionales para los
anestesiologos. Cualquier cirugia electiva requiere una evaluacion preoperatoria de los
factores de riesgo anestesiologicos y la disponibilidad de un espectro de equipos para el
manejo de las vias respiratorias. La anestesia debe ser realizada por un equipo con
experiencia en el manejo de la via aérea.

Palabras clave: mucopolisacaridosis IV; anestesia general; manejo de la via aérea.

ABSTRACT

Introduction: Morquio syndrome is an autosomal recessive hereditary disease that affects,
to different extents, carbohydrate metabolism, which obstructs the ability to break bonds of
long chains of glycosaminoglycans, causing mucopolysaccharides accumulation in different
tissues of the human body.

Objective: To describe the anesthetic management of a pregnant woman with Morquio
syndrome.
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Case presentation: This is the case of a 30-year-old primigravid pregnant woman, of black
skin, 103 cm of height and 33 kg of weight. She came for preoperative consultation because
she was pregnant at term and had low body size; the pregnancy was terminated through the
abdominal route. A preanesthetic assessment was performed, which permitted to observe a
history of genetic disease and previous admission for high blood pressure. The patient was
allergic to dipyrone.

Conclusions: Among patients with mucopolysaccharidosis, there is a high incidence of
difficulty for ventilation and endotracheal intubation associated with cardiopulmonary
insufficiency. Spinal involvement represents additional difficulties for anesthesiologists.
Any elective surgery requires preoperative assessment of anesthesiologic risk factors and the
availability of a spectrum of airway management equipment. Anesthetic managment should
be performed by a team experienced in airway management.

Keywords: mucopolysaccharidosis 1V; general anesthesia; airway management.
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Introduccion
El sindrome de Morquio (SM) es una enfermedad hereditaria autosdmica recesiva con
distintos grados de afectacion al metabolismo de los glacidos, genera incapacidad para
romper los enlaces de las cadenas largas de glucosamiglicanos, lo que provoca acumulacion
de mucopolisacaridos en distintos tejidos del cuerpo humano.®
Los pacientes con mucopolisacaridosis (MPS) muestran un desarrollo inicial normal, con
anomalias que aparecen en la infancia o mas tarde en la nifiez. Los sintomas se caracterizan
por tener un amplio espectro de gravedad en la expresion de las manifestaciones
musculoesqueléticas y neurolégicas las cuales preceden al diagnostico. En consecuencia,
muchos procedimientos se realizan antes de que este pueda realizarse.®
En pacientes con MPS IVA, el sistema esquelético es el mas afectado. Multiples anomalias
someten al paciente a un alto riesgo anestésico.® Tomatsu y otros comunicaron una serie de
casos en los que el 67 % de los pacientes presentaban estrechamiento traqueal que empeora
con la edad.” En una revision retrospectiva, solo uno de cada seis pacientes con MPS IVA
presentd mala visibilidad laringoscopica, probablemente debido a la movilidad limitada del
cuello causada por una fusion cervical previa.?) En el estudio de Frawley y otros, el tnico
paciente con MPS IVA incluido no presentd complicaciones anestésicas.® El estudio més
grande sobre pacientes con MPS IVA es un estudio retrospectivo y descriptivo de 28 nifios;
ocho pacientes (siete de ellos con la columna cervical fusionada quirdrgicamente) fueron
dificiles de intubar. Parte de las intubaciones realizadas fueron laringoscopias
convencionales mediante estabilizacion en linea con posicion neutra de cabeza y cuello o
con videolaringoscopio en cuanto estuvo disponible. Cuatro nifios tuvieron complicaciones
perioperatorias, principalmente debido a la inestabilidad de la columna cervical y depdsitos
de GAG en la traquea.(”)
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Entre los desafios anestésicos que se manifiestan en este sindrome se encuentran los
problemas respiratorios, debido a un defecto restrictivo en caja torécica, la obstruccién de la
via aérea superior con la cabeza en flexion, la inestabilidad atlantoaxial y la compresion de
la médula espinal cervical debido a la hipoplasia del canal medular.® Los tres Gltimos con
frecuencia crean dificultades y requieren extrema precaucion con el manejo de la via aérea
(VA).©®

La mayoria de los pacientes con mucopolisacaridosis requieren anestesia por multiples
intervenciones quirurgicas, ya sea como tratamiento paliativo en el manejo de la misma
enfermedad o por padecimientos agregados. Atendiendo a que las MPS son enfermedades
raras, con una escasa casuistica, esta es la primera paciente de este tipo que se atiende en el
Hospital General Provincial Docente “Roberto Rodriguez” de Mordn. El objetivo fue
describir el manejo anestésico de una gestante con sindrome de Morquio.

Presentacion del caso

Gestante primigesta de 30 afios de edad, de raza negra, de 103 cm de estatura y 33 Kg de
peso. Acude a consulta preoperatoria por presentar embarazo a término, baja talla y se
realiz6 interrupcion por cesarea. En la valoracion preanestésica se recogen antecedentes de
MPS 1V diagnosticada en la infancia, antecedentes de intervencion quirdrgica previa con
anestesia general para correccion de paladar hendido y cirugia correctora de deformidad en
los pies. Ademas, presentd ingreso previo por cifras elevadas de tension arterial y alergia a
la dipirona (Fig. 1).
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Fig. 1 - Baja talla y deformidades dseas.

Examen fisico y complementario
Aparato cardiovascular: Ruidos cardiacos ritmicos de buen tono e intensidad. No se ausculta
soplo. TA: 100/60 mmHg. FC: 78 lpm.
Aparato Respiratorio: Murmullo vesicular conservado. No se auscultan estertores. FR: 18
rpm.
Boca: Apertura bucal menor de 3 cm con macroglosia. Test de Mallampati: grado IV
(Fig. 2).
Traquea: Medial. Distancia tiromentoneana 2,5 cm (Fig. 2).
Columna vertebral: Escoliosis dorsolumbar.
Este examen fisico arrojo signos de via aérea dificil (VAD).
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Fig. 2 - Apertura bucal limitada y distancia tiromentoneana corta.

—Hb: 11,5 g/L. Grupo y factor: A positivo. Transfusiones previas: si.

—Clasificacion de la Sociedad Americana de Anestesiologia (ASA, por sus siglas en inglés):
ASA IV.

—Riesgo quirargico: Malo.

—Riesgo Obstétrico: Alto.

—IMC: 31.1 Kg/m?.

—VST: 2750 mL.

Técnica anestesica

En la Unidad Quirdrgica, se realizd6 monitorizacion estandar de ECG (DII), tension arterial
no invasiva (TANI), frecuencia cardiaca, ritmo cardiaco, saturacion parcial de oxigeno por
pulsioximetria (SpOz). Los signos vitales fueron: TANI: 100/60 mmHg, FC: 98 Ipm, SpO2:
98 %, FR: 20 rpm.). Previa instilacion de Xilocaina 10 % en la via aérea y con espatula
Macintosh perfil americano. Se realiza laringoscopia directa con la paciente despierta, se
obtuvo clasificacion de Cormack y Lehane grado I.

Una vez realizada asepsia y antisepsia de la zona quirargica y colocados los pafios de campo
y borde, se procede a realizar la induccion anestésica con Ketamina 2 mg/kg (66 mg),
Midazolam 0,07 mg/kg (2 mg), paciente que ventilo sin ninguna complicacion con méascara
facial, bloqueo neuromuscular con succinilcolina 2 mg/kg (66 mg) por via EV. Se realiza
laringoscopia y se introduce tubo endotraqueal 7 sin complicaciones. Se utilizo ventilacion
protectora con volumen tidal a 6 mL/Kg (200 mL), FR: 12 rpm, I/E: 1:2, VM: 2.4, Presion
pico: 13 mbar, Presion meseta: 11 mbar y PEEP: 3 mbar. Se mantuvo hidratacion por via
parenteral a razon de 10 mL/kg/h. EI mantenimiento anestésico fue con fentanilo 2 mcg/kg
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EV, atracurio a 0,4 mg/kg (13,2 mg) y una combinacién de oxigeno, aire comprimido y
sevoflurano a una concentracion de 0.8 Vol %.

La intervencion durd 30 min, se realizé incision media infraumbilical, apertura por planos
hasta la cavidad abdominal, histerotomia segmento arciforme, amniotomia y extraccion fetal
sin complicaciones, se pinza el cordon umbilical, se obtuvo recién nacido vivo, del sexo
femenino, Apgar 9/9, peso 2000 g. Se administran 10 U de oxitocina para la contraccion
uterina. Se realiza alumbramiento manual y revision de la cavidad uterina, hiterorrafia en un
plano a sutura continua, y se cierra por planos hasta la piel.

Durante el acto quirargico la paciente se mantuvo con estabilidad hemodinadmica y eléctrica.
Concluyo la cirugia sin complicaciones, sangrado estimado de 400 mL y se administraron
850 mL de soluciones cristaloides. Diuresis de 200 mL, aproximadamente. Se revirtid efecto
de las benzodiacepinas y se realiza extubacién orotraqueal en salon de operaciones, sin
ninguna complicacion, fue trasladada a sala de cuidados pos anestésicos con ventilacion
espontanea y analgesia multimodal por via EV.

Discusion
Las MPS constituyen un reto para todo anestesidlogo sobre todo en el abordaje la via aérea,
donde se encuentra una VAD esperada y las demas comorbilidades, por lo que un plan
anestesiologico adecuado nos permite llevar un perioperatorio sin complicaciones.
La evaluacion preoperatoria debe realizarse de manera minuciosa y con un enfoque
multidisciplinario y durante esta el anestesiologo debe examinar todas las pruebas
diagnosticas realizadas. El examen fisico es vital para determinar la posibilidad de una via
aérea anatémica dificil (sistema de clasificacion de Mallampati, basado en la visibilidad de
las amigdalas, los pilares, la Gvula y el paladar blando; evaluar el estrechamiento de las fosas
nasales, la hipertrofia y macroglosia adenoamigdalar, la obstruccién nasofaringea y el
estrechamiento supraglotico).®) Los pacientes pueden desarrollar una oclusion de las vias
respiratorias al flexionar el cuello y adoptar una “posicion de olfateo” para preservar la
permeabilidad de las vias respiratorias. La funcion respiratoria comprometida debido a
enfermedad restrictiva con volimenes pulmonares disminuidos y desajuste de ventilacion-
perfusion es una posible complicacion.
Una evaluacion cardiaca de rutina completa (electrocardiografia, lectura de la presion
arterial y ecocardiografia) es obligatoria antes de la cirugia.
La premedicacion con narcéticos debe evitarse si se anticipan problemas de las vias
respiratorias, como suele ser en el caso que se presenta.? Si se administra una
benzodiazepina como premedicacion, los pacientes deben ser controlados estrictamente con
un oximetro de pulso.®) En estos casos resulta muy Util el uso de agentes secantes orales
disponibles.
Para favorecer la induccién, la primera consideracion es identificar la posicion correcta del
paciente. La ketamina deberia ser el farmaco ideal, pero puede aumentar la cantidad de
secreciones. No se deben administrar dosis apneicas completas de narcoticos antes de la
intubacion traqueal.®
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En la intubacidn orotraqueal, los pacientes con MPS tienen multiples comorbilidades, de las
cuales muchas requieren intervenciones quirdrgicas. Debido a que esta afeccion se asocia
con caracteristicas fenotipicas especificas de las vias respiratorias y faciales, se pueden
esperar desafios sustanciales para el manejo perioperatorio de las vias respiratorias. En dos
series de casos, la dificultad con la ventilacién con mascarilla ha oscilado entre el 7 % vy el
14 % de los pacientes con MPS,® La incidencia global de intubacion traqueal dificil, en
series de casos de varios tipos de MPS, oscila entre el 28 %.©

La extubacion de la traquea al final de la anestesia general puede representar otro riesgo
importante. Esta debe realizarse con el paciente despierto y posterior vigilancia estricta para
detectar a tiempo signos de obstruccion de la via aérea. Si no se consigue su extubacion
precoz, se preconiza su traslado para una sala de Cuidados Intensivos para permitir el destete
seguro de la ventilacion mecénica, la fisioterapia toracica agresiva, la deteccion precoz y el
tratamiento de las complicaciones respiratorias infecciosas.®

Theroux y otros en un estudio retrospectivo sobre nifios con MPS IVA, describen seis casos
de catéteres epidurales colocados con éxito para analgesia posoperatoria. Se prefirio un
abordaje caudal al lumbar en uno de cada cuatro nifios debido a las irregularidades de los
cuerpos vertebrales y la cifosis frecuente.(”’ Por otro lado, también se reporta un caso de
falla, donde los autores hipotetizan el deposito de mucopolisacaridos ya sea en el espacio
epidural general o en la vaina de las fibras nerviosas lo que impidio6 el acceso directo del
anestésico local al nervio.® Por lo que su uso aln es controversial.

Los pacientes con MPS tienen una alta incidencia de dificultad para la ventilacion y la
intubacion endotraqueal asociada con insuficiencia cardiopulmonar. La afectacion de la
columna presenta dificultades adicionales para los anestesiélogos. Cualquier cirugia electiva
requiere una evaluacion preoperatoria de los factores de riesgo anestesiologicos y la
disponibilidad de un espectro de equipos para el manejo de las vias respiratorias. La
anestesia debe ser realizada por un equipo con experiencia en el manejo de la via aérea.
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