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Caso Clinico

Anestesia regional guiada por fluoroscopia en paciente con Sindrome de

Morquio: Reporte de caso.
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Resumen

Las mucopolisacaridosis son enfermedades genéticas
hereditarias, poco comunes. El sindrome de Morquio
es un trastorno autosdmico recesivo. Su prevalencia
es de 200,000-250,000 nacidos vivos. El cuadro clinico
se caracteriza por inteligencia conservada, multiples
anormalidades esqueléticas, enanismo, térax en
tonel, pectus carinatum, hiperlaxitud articular,
hipoplasia de odontoides, cifoescoliosis, mielopatia
cervical, prognatismo, valvulopatias, cuello corto,
macroglosia, apertura bucal restringida,
considerandolos pacientes con via aérea dificil. Caso
Clinico: Femenino de 31 afios de edad con diagnéstico
de sindrome Morquio y fractura supracondilea de
fémur derecho. Antecedente de asma, quirdrgicos
positivos. Valoracion cardioldgica reporta fraccion de
eyeccion 72%, insuficiencia tricuspidea y adrtica leves.
Exploracion fisica: talla baja, IMC 49.4%, facies
caracteristicas, térax carinatum, escoliosis. Se realiza
anestesia regional lumbar guiada por fluoroscopia,
en posicion de sedestacién bajo técnica de bloqueo
habitual, nivel L1-L2, se administra ropivacaina y
fentanilo subaracnoideo. Discusidn: Los pacientes con

sindrome de Morquio condicionan un complicado
manejo de la via aérea, las técnicas regionales
ofrecen ventajas en el control hemodinamico y
manejo del dolor postoperatorio con una
recuperacién  favorable sin  complicaciones
catastroficas que pongan en riesgo la vida. La
anestesia regional guiada por fluoroscopia no es una
técnica habitual pero si una alternativa en pacientes
con alteraciones anatémicas complejas.
Palabras clave: sindrome de
mucopolisacaridosis, anestesia regional.

Morquio,

Abstract

The mucopolysaccharidoses are rare genetic
diseases. Morquio syndrome (MPS type 1V) is an
autosomal recessive inheritance disorder, with a
prevalence of 200,000 - 250,000 live births.
Characterized by normal intelectual development,
several skeletal involvement included short stature,
shortened trunk and neck, precuts carinatum, joint
laxity, odontoid dysplasia, kyphoscoliosis, cervical
cord compression, prognathism, valvular heart
disease, macroglossia, restricted mouth opening,
considering them difficult airway patients. Case
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presentation: 31 year old female with Morquio
syndrome and right supracondylar femur fracture.
History of asthma and ortopedic surgery.
Cardiological assessment with left ventricle ejection
fraction 72%, tricuspid and aortic mild regurgitation.
Physical exam: Short stature, BMI 49.4, characteristic
facies, pectus carinatum and scoliosis. Spinal lumbar
anesthesia with fluoroscopic guidance was performed
on sitting position under standard technique, L1-L2 level,
subarachnoid ropivacaine and fentanyl was administrated.
Discussion: Morquio syndrome patients represent
complex airway management, regional anesthesia
techniques offers advantages in set of hemodynamic
control and postoperative pain management with
favorable recovery features without catastrophic
complications. Regional anesthesia with fluoroscopic
guidance is not a common technique but it’s an alternative
for patients with complex anatomic abnormalities.
Keywords: Morquio syndrome,

mucopolysaccharidosis, regional anaesthesia.

Introduccion
Las mucopolisacaridosis (MPS) son enfermedades
genéticas poco comunes, hereditarias relacionadas con el
metabolismo del tejido conjuntivo; la clasificacion de estos
trastornos incluye siete tipos principales (I-1X) en base a
caracteristicas clinicas y alteraciones bioquimicas (1)
(Tabla 1). La MPS tipo IV-A, también llamada Sindrome de
Morquio-Brailsford o sindrome de Morquio A, es un
trastorno de almacenamiento lisosomal autosémico
recesivo ocasionado por un defecto en la actividad de la
N- acetil- galactosamina-6 -sulfato sulfatasa, una enzima
qgue cataliza el desenlace de dos glucosaminoglucanos,
queratdn sulfato y condroitin 6 sulfato (2).

El sindrome de Morquio-Braislford, se encuentra enlistado
como una “enfermedad rara” en The Office of Rare
Diseases of National Institutes of Health, con una
prevalencia de 1: 200,000-250,000 nacidos vivos (4). Tiene
una incidencia de 1 en 640, 000 nifios nacidos vivos en el
sureste de Australia y 1 en 76, 000 nacidos vivos en el
Irlanda (2). La

noreste de acumulacién de
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glucosaminoglucanos en el cuerpo puede implicar muerte
prematura en ultimo de los casos, con una esperanza de
vida entre 10 a 20 afios de edad hasta normal en algunos
pacientes (2). Los pacientes con sindrome de Morquio
rara vez viven mas de la tercera década de la vida debido
a severas complicaciones de columna vertebral o a una
combinacion de enfermedad pulmonar obstructiva y
restrictiva (7).

El sindrome de Morquio A, es debido a una mutacidn en
el gen GALNS localizado en el cromosoma 16q24.3 (2).
Esta deficiencia da como resultado una acumulacién de
los glucosaminoglucanos condroitin 6 sulfato y queratan
sulfato (2). Se almacena primordialmente en los lisosomas
de huesos, cartilagos y ligamentos, asi como también en
la matriz extracelular de esos tejidos (7). El depdsito de
glucosaminoglucanos produce condrogénesis y osificacién
endocondral (6). Esta acumulacién de material de
almacenamiento lisosomal en tejidos y érganos conlleva
a disfuncién celular, desarrollando progresivamente
anormalidades esqueléticas y articulares y el desarrollo
de manifestaciones no esqueléticas incluyendo
enfermedades respiratorias como obstruccion alta y baja
de la via aérea, restriccidn respiratoria; dentro de las
alteraciones en columna vertebral se encuentra la
compresion de médula espinal, cifoescoliosis, displasia de
odontoides, subluxacién en vertebras C1-C2, lordosis
lumbar, inestabilidad de la columna cervical, enfermedad
de los discos intervertebrales; en cuanto enfermedades
cardiacas se presentan enfermedades valvulares con
afectacién adrtica principalmente, gasto cardiaco bajo y
taquicardia; dafio visual, perdida de la audicidn,
problemas dentales y hepatomegalia (2). El sindrome de
Morquio tipo A puede ser distinguido de otros de tipos
de MPS por presentar enanismo con tronco y cuello corto,
hiperlaxitud de articulaciones y no se asocia a retraso
cognitivo (2). A pesar de tener intelecto normal, se
presentan anormalidades en el comportamiento, tales
como ansiedad y depresion (6).

Los pacientes con el Sindrome de Morquio A, tiene un
alto riesgo anestésico debido a la inestabilidad de
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columna cervical que presentan compromiso de la funciéon
respiratoria y problemas cardiacos (2). Previo a todo
procedimiento que requiera sedacién o anestesia, los
pacientes con MPS tipo IV deberian ser valorados
cuidadosamente por otorrinolaringologia, cardiologia y
neumologia (3). La valoracién preoperatoria usualmente
incluye valoracion radioldgica tanto de resonancia
magnética como de tomografia computarizada de
columna cervical en quienes requieren anestesia general
(3).

En pacientes con inestabilidad atlantoaxial es necesario
que la cabezay el cuello estén cuidadosamente alineados
y que los movimientos de flexion y extensidn se minimicen
para evitar lesiones mayores (3). Existe distorsién en la
anatomia de la via aérea superior con macroglosia y
anormalidades dentales que hacen la intubacion traqueal
dificil o imposible (4). La via aérea es estrecha y tortuosa
debido al depésito de los glucosaminoglucanos la cual va
empeorando con el paso de los afios por el acimulo de los
mismos, causando asi dificultad al ventilar y a la intubacién
(3).

La incidencia de intubacion dificil en pacientes con
Sindrome de Morquio varia de 0 a 50% (6). En una revisidn
retrospectiva de 17 pacientes con MPS, la incidencia
general de intubacion dificil fue de 25%, siendo mas alta
en MPS tipo VI (86.7%) y 0% en MPS IV (6), ambas
consideradas como de alta y muy alto riesgo en el manejo
anestésico (4) (tabla 2).

La funcidn pulmonar puede estar comprometida debido a
la obstruccion de la via aérea, enfermedad pulmonar
restrictiva secundaria a cifosis y/o escoliosis y pectus
carinatum, debilidad de los musculos respiratorios
secundario a mielopatia debido a dafio por compresién
crénica de la médula espinal (3).

Sin embargo, aunque la preocupacién principal se
encuentra en la columna cervical, la estenosis espinal
también ocurre cominmente a niveles mas bajos (8).

La acumulacidon anormal de MPS en las arterias coronarias,
valvulas cardiacas y miocardio conllevan a cardiomiopatia,
isquemia miocdrdica y disfuncién valvular (5).
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La regurgitaciéon adrtica es la enfermedad valvular mas
comunmente observada en pacientes con sindrome de
Morquio, la enfermedad valvular se torna sintomatica
usualmente en etapas tardias del curso de la enfermedad
(4).

Como consideraciones dentro del manejo transanestesico,
la posicién correcta en un paciente con sindrome de
Morquio requiere una alineacién cuidadosa del proceso
mastoideo con la clavicula para asegurar una posicién
neutral del cuello (3). La via respiratoria alta debe ser
valorada en caso de obstruccién conforme se realiza la
induccién anestésica. En ocasiones es necesaria la
ventilacion con mascarilla facial por dos personas, se
recomienda el uso de video laringoscopio solo o en
combinacion con fibrobroncoscopio debido a dificultad
para intubacion (3).

Caso clinico

Femenino de 31 afos de edad con diagndstico de fractura
supracondilea de fémur derecho programada para
reduccion abierta y fijacion interna de la misma, como
antecedentes de importancia MPS diagnosticada desde
los 3 meses de edad del tipo sindrome de Morquio, asma
durante la infancia, quirldrgicos positivos a 16 cirugias
ortopédicas en miembros pélvicos manejadas con
anestesia general, no se refieren mas datos de
importancia, la ultima cirugia fue realizada hace 8 afos
(figura 1).

Figura 1. Vista anterior y lateral. Paciente con sindrome de Morquio
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Se realiza valoracion cardioldgica con electrocardiograma
sin anormalidades, ecocardiograma reportando fraccidon
de eyeccion de ventriculo izquierdo con 72%, ventriculo
derecho levemente dilatado, insuficiencia tricuspidea y
aodrtica leves sin repercusién hemodinamica. Se solicita
tomografia axial computarizada simple de columna
vertebral completa con cortes de un mm para
reconstruccién 3D (figura 3). A la exploracién fisica
complexidon endomorfica, talla de 145 cm, peso 104 kg,
IMC 49.4%, facies con nariz en silla de montar, cuello corto
y ancho con didmetro de cuello de 51cm, a la exploraciéon
de via aérea con mallampati 3, Patil aldrete 2, Bellhouse-
dore uno, distancia interincisivos uno, distancia
esternomentoniana uno (figura 2), térax carinatum,
cardiopulmonar y abdominal sin compromiso, columna
con escoliosis y lordosis con mediana limitacién de
movimiento, extremidades toracicas con clinodactilia,
extremidades pélvicas con geno valgum, multiples
deformidades y cicatrices quirdrgicas con presencia de
férula en miembro pélvico derecho.

Figura 2. indices predictores de via aérea
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Figura 3. Imédgenes (TAC) de columna vertebral

Se propone como tratamiento anestésico realizar
anestesia regional lumbar guiada por fluoroscopia. En
posicién de sedestacion bajo técnica de bloqueo habitual
a nivel L1-L2, se introdujo aguja de Touhy nimero 18 con
apoyo de imagen fluoroscopica para localizacién del
espacio intervertebral, una vez localizado y comprobada
la posicidn de la aguja de Touhy mediante técnica de
perdida de resistencia para identificacion del espacio
peridural, se introduce a través de ella aguja whitacre
numero 25 (figura 4), se obtiene liquido cefalorraquideo
(LCR) macroscopicamente normal, se administran 15 mg
de ropivacaina al 0.75% + 25 pg de fentanilo
subaracnoideo, se introduce catéter con orientacidn
cefdlica, se deja el extremo del catéter a 11 cm de la piel,
se aspira para verificar el retorno de LCR el cual es
positivo. Se coloca paciente de decubito dorsal, no se
detectan datos de toxicidad, se administra ansiolisis con
midazolam 2 mg i.v, transoperatorio cursa con signos
vitales dentro de pardmetros normales sin cambios
hemodinamicos relevantes. Para analgesia postoperatoria
se dejd infusién continua con bomba de perfusion con
ropivacaina al 0.1% a una velocidad de 1.0 mL/h.
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Figura 4. Técnica de anestesia regional guiada por fluoroscopia

Discusion

Los pacientes con sindrome de Morquio ademads de sus
componentes fisiopatoldgicos condicionan un complicado
manejo de la via aérea, las técnicas regionales ofrecen
ventajas en el control hemodindmico asi como el manejo
del dolor postoperatorio con una recuperacion favorable
sin complicaciones catastrdficas que pongan en riesgo la
vida. A pesar de contar actualmente con técnicas guiadas
por ultrasonido las cuales proporcionan una mayor
efectividad en el abordaje, no solo en el bloqueo
neuroaxial y de nervios periféricos, sin embargo la
anestesia regional guiada por fluoroscopia a pesar de no
ser considerada una técnica habitual, si es una alternativa
de visualizacién en pacientes con alteraciones anatdmicas
complejas, tomando en cuenta que esta técnica puede ser
usada en niveles hospitalarios que no cuentan con la
herramienta ultrasonografica para estos fines, siendo el
fluoroscopio un instrumento con el cual se cuenta en la
mayoria de las salas quirurgicas.

El objetivo de este manejo anestésico fue minimizar los
riesgos inminentes que representa la via aérea en
pacientes con estas caracteristicas anatdmicas y que con

el paso de los afios progresan a alteraciones mas
complejas; debido a que el sindrome de Morquio es
reportado como una de las MPS de mayor riesgo en cuanto
al manejo anestésico.

A pesar de utilizar anestesia regional guiada por
fluoroscopia se contaba con los dispositivos necesarios
para el abordaje de urgencia de una via aérea dificil, dando
con esto elementos de seguridad para el manejo de
pacientes con un alto riesgo transoperatorio en personas
portadoras de dicho sindrome.

Debido a la baja incidencia de casos reportados a nivel
mundial donde no se cuenta con amplia experiencia en el
manejo de técnicas regionales en estos pacientes, siendo
la mayoria manejados con anestesia general los cuales
manifiestan la dificultad en el manejo de la via aérea como
un evento esperado, por lo que nuestra propuesta consta
en una técnica regional previamente estructurada vy
basada en disminuir el compromiso del manejo de una via
aérea de alto riesgo y ofrecer el beneficio de analgesia
postoperatoria controlada.

Dentro de las complicaciones que se intentaron evitar en
el caso de nuestra paciente fue que como se reporta en la
literatura, los pacientes a mayor edad presentan mayores
restricciones en cuanto a funcién pulmonar siendo esto
un punto en contra para el uso de anestesia general,
nuestra paciente posee una edad mayor a la reportada
como esperanza de vida para este sindrome, trayendo con
ello un numero mayor de posibles complicaciones. Existen
casos de técnicas regionales en minima cantidad,
reportadas en un estudio retrospetivo realizado por
Theroux (8), demostrando buenos resultados. Debido a
este antecedente se decidio realizar una técnica regional
para asi obtener las ventajas que brinda el uso de este
método anestésico para disminuir las complicaciones que
implica una anestesia general en pacientes con sindrome
de Morquio.

Una de las grandes desventajas de la fluroscopia son las
radiaciones recibidas, el dafio a las células o tejidos que
recibe el area involucrada es importante a considerar,
tanto para el paciente como para el personal médico que
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manipula la técnica, ya que se liberan dosis importantes

de radiacion, las cuales dependen del tiempo de

exposicién, de ahi porque la ultrasonografia no tiene esta
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desventaja.
Tabla 1. Clasificacidn de las mucopolisacaridosis
Tipo Denominacion Caracteristicas clinicas GAGS* Enzima deficiente
MPS IH Sindrome de [Fenitipo severo, macrocefalia, macroglosia, coarness facial, hidrocefalia, retardo DS, O-L-Iduronidasa
Hurler Imental, rigidez articular, cifosis tordcica y lumbar, posible hipoplasia de odontoides HS
MPS IS Sindrome de  Rigidez articular, opacidad corneal, transtornos valvulares aérticos, capacidad DS, Ol-L-Iduronidasa
Scheie ntelectual normal, macroglosia, estatura normal, sobrevida hasta la adultez HS
MPS I H/S Sindrome  [Fenotipo intermedio, macrocefalia, macroglosia, limitacidn articular, DS, Ot-L-Iduronidasa
Hurler-Scheie HS
MPS I Sindrome de  [Curso severo de MPS | H- “like”, fenotipo moderado con curso clinico intermedio, DS, Iduronato sulfatasa
Hunter Imanifestaciones tardias, viviendo hasta la edad adulta con o sin retraso mental. HS
MPS Il A Sindrome de  [Trastornos del comportamiento, agresividad. HS Heparan N- sulfatasa
Sanfilippo A
MPS Il B Sindrome de  [Demencia progresiva, sobrevida hasta la segunda y tercera década. HS N-acetil-0t- glucosaminidasa
Sanfilippo B
MPS Il C Sindrome de ariabilidad interfamilial notable, dimorfismo leve. HS Acetil CoA: O.-glucosaminido
Sanfilippo C transferasa
MPS Il D Sindrome de |Pelo aspero, cérnea limpida, normalmente de estatura normal. HS N-acetil glucosamina 6 sulfatasa
Sanfilippo D
MPS IV A Sindrome de Enanismo de tronco corto, opacidades finas de la cérnea, displasia esquelética KS Galactosamina 6 sulfatasa
Morquio A espondiloepifisaria, altura final promedio de 125 cm.
MPS IV B Sindrome de |igual a MPS IV A, con altura adulta menor de 120 cm. KS Galactosidasa B
Morquio B
MPS VI Sindrome de  [Fenotipo de Hurler con opacidades corneales importantes y capacidades DS Galactosamina
Maroteaux- Lamyjintelectuales normales 4- sulfatasa
MPS VII Sindrome de Sly JAlta variabilidad de fenotipo, inclusiones granulociticas densas, macrocefalia, cS, Glucuronidasa [3
posible hipoplasia de odontoides, estatura corta DS,
HS

*GAGS: Glucosaminoglicanos, DS: Dermatan sulfato, HS: Heparin sulfato, KS: Keratan sulfato, CH:
Condroitin —6- sulfato. ** Spinello CM. ISRN Anesthesiology 2013; 1-10
** Spinello CM. ISRN Anesthesiology 2013; 1-10
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Tabla 2. Riesgo anestésico: Niveles y causas

Mucopolisacarid{ Nivel de Discapacidades multisistémicas
sis riesgo
I- Hurler Muy alto | Tendencia a obstruccion de via aérea
superior
II- Hunter Alto Dificultad para la intubacién
Presencia de secreciones
espesas en via aérea
Posible afeccién cardiaca
Posible hipoplasia de odontoides
I- Scheie Medianamen Riesgo de apnea Postoperatoria
alto Transtornos cardiacos
I- Hurler-Scheie Alto (particularmente insuficiencia adrtica)
111- Sanfilippo No
increment
ado
\% Muy alto Hipoplasia de odontoides
Morquio Dificultad para la intubacién
VII- Sly Posibles alteraciones de caja toracica
Posible insuficiencia adrtica
Alto Cardiomiopatia Cifoescoliosis severa
VI- Maroteaux- [Trombocitopenia Posible hipoplasia de
Lamy Odontoides, Despertar retrasado
Conclusion

Por estas razones ya documentadas, la propuesta de
manejo anestésico, aun con los riesgos inminentes que
representa una anestesia regional en cuanto al manejo
transoperatorio; es una opcién debido a que podemos
apoyarnos con la alternativa de visualizacién
fluoroscdpica que nos guia para la aplicacion exitosa de
una técnica regional, siendo éste un instrumento al
alcance de la mayoria de las instituciones.
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