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Mucopolisacaridosis tipo | con desenlace fatal durante un evento
anestésico. Informe de un caso anatomopatolégico

Dr. Raymundo Rodriguez-Herrera,* Dra. Beatriz de Le6n-Bojorge **

RESUMEN

Introduccidn: La mucopolisacaridosis | (MPS |} se debe a la deficiencia de la enzima o-L-iduronidasa y provoca depdsito lisosomal
cronico de glicosaaminoglicanos (mucopolisacaridos) que causan dafio celular, tisular y organice. Produce la muerte de los pacientes
principalmente por insuficiencia respiratoria entre los diez y los 40 afios. La terapia de reemplazo enzimatico se emplea desde hace diez
afios aproximadamente; disminuye la infiltracion de glicosaminoglicanos a nivel de vias aéreas superiores y sistema gastrointestinal entre
otros; mejora la calidad de vida de los pacientes, pero hasta el momento no se sabe si aumenta la expectativa de vida.

Caso clinico: Nifia de cinco afios, con mucopolisacaridosis tipo |, con actividad de o-L-iduronidasa de 0.4 umol/L/h (2.2 a 11.7). Alos 3
afios se le colocaron tubos de ventilacion en las membranas timpanicas. A los cuatro afios fue operada de adenoidectomia y se colocaron
tubos de ventilacion en dos ocasiones. También se le operé para correccién de escoliosis. Para realizar una resonancia magnética nuclear
cerebral y de columna cervical se le dio anestesia con induccién inhalatoria con oxigeno a 5 L/min mas sevofluorano al 3%. Se le intubo por
via orotraqueal y continu6 recibiendo oxigeno con mascarilla a 6 L/min. También se le administrd atropina 200 mcg 1V, fentanil 20 meg 1V,
propofol 50 mg IV. La paciente tuvo bradicardia sinusal y paro cardiaco; sin embargo, recuper6 el automatismo con frecuencia cardiaca de
110/min. Tuvo un segundo paro cardiaco que fue irreversible. Se realizé la autopsia que mostré depoésito extenso de glicosaminoglicanos
en el sistema nervioso central y periférico, sistema respiratorio, cardiovascular y gastrointestinal.

Conclusidn: El alto riesgo anestésico para pacientes con MPSI se debe a que tienen cuello corto, infiltracién de los tejidos blandos de
la via aérea superior, macroglosia, hipertrofia adenoamigdalina e inestabilidad atlanto-occipital que hacen muy dificil la intubacién para
tener el acceso a la via aérea. Estos pacientes deben ser sometidos a anestesia general solamente en centros con anestesidlogos expe-
rimentados y que cuenten con el equipo completo para atender pacientes con via aérea dificil.
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ABSTRACT

Introduction: Mucopolisaccharidosis | (MPS 1) is caused by deficiency of the enzyme o-L-iduronidasa which results in chronic lisosomal
deposit of glicosaaminoglicanos (mucopolisacaridos) with cell, tissues and organic damage. It causes death by respiratory failure in pa-
tients between the 10 and 40 years of age. At present, the available enzymatic therapy relieves many of the signs and symptoms of this
disease.

Case report. A five-year-old girl, diagnosed with Type | mucopolysaccharidosis, confirmed by an a-L-iduronidase of 0.4 umol/L/h. (2.2 to
11.7) At three years of age she had ventilation tubes implanted in both timpanic membranes. Tonsillectomy was performed and ventilation
tubes were implanted again at 4 years of age. This same year she was operated for correction of scoliosis. In order to perform a cerebral
and cervical spine magnetic nuclear resonance she was anesthesized under oxygen (5 L/min) and 3% sevofluorane. Endotracheal intu-
bation at6 L/min by mask was carried out; she was given 200 mcg of atropine, 20 mcg of fentanyl, and 50 mg of propofol by vein which
caused marked sinus bradycardia followed by cardiac arrest. A spontaneous 110/min heart rate took place whence a second irreversible
cardiac arrest occurred. Autopsy showed abundant systemic glicosaaminoglicane deposits.

Conclusion: There is great anesthetic risk for the patients with MPS| because of the shortness of their neck, infiltration of soft tissues of
the upper airway, macroglosia, adenoamigdaline hypertrophy, and atlanto-occipital instability which make access to the airway route and
intubation very difficult. These patients should only be put under general anesthesia in facilities where the anesthesiologists have experi-
ence in difficult airway intubation.
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MPS I con riesgo anestésico-quirfirgico alto, que fueron
sometidos a ocho intervenciones quirargicas por diversas
razones. No pudo hacerse la intubacién endotraqueal por
lo que se utiliz6 una mascarilla laringea No. 2 en todos
los pacientes.’ Una paciente tuvo apneas prolongadas en la
sala de recuperacion y fallecio durante una traqueostomia
de urgencia. Cuatro pacientes se recuperaron satisfacto-
riamente y egresaron a las 48 horas °.

En otra serie de siete pacientes sometidos a 40 pro-
cedimientos anestésicos se hizo dificil la intubacion
orotraqueal, lo que obligd a emplear mascarilla laringea
en tres de ellos. Un paciente falleci por enclavamiento
de las amigdalas cerebrales '°.

Otros problemas que complican la ventilacion y aumen-
tan el riesgo de procedimientos anestésicos y quirirgicos
en pacientes con MPS I son: exceso de secreciones espesas
de las vias respiratorias altas que dificultan la visibilidad
de la via aérea; reduccion de la capacidad pulmonar de
tipo restrictivo causada por movimientos diafragmaticos
disminuidos secundarios a hepatoesplenomegalia; las
deformidades espinales y una caja toracica pequefia no
expandible *S,

Las complicaciones de esta enfermedad que frecuen-
temente causan la muerte son la insuficiencia cardiaca
congestiva debida a valvulopatia o a miocardiopatia;
la enfermedad coronaria; las arritmias ''. La mielopatia
cervical (puede afectar la médula; puede haber afeccidn
bulbar y causar la muerte) que puede ser consecuencia
de la hiperextension del cuello que se realiza durante la
anestesia.

Nuestra paciente tenia una forma “severa” de MPS 1.
Murié debido a la afeccion sistémica especialmente del
cerebro, del corazon (coronariopatia); a la disminucion
de la capacidad pulmonar que causd hipoventilacion por
deterioro del intercambio de gases, hipoxemia con hiper-
capnia; se sumo a esto el evento anestésico.

El cuello cortd, la infiltracién de los tejidos blandos
de la via aérea superior, la macroglosia, la hipertrofia
adenoamigdalina y la inestabilidad atlanto-occipital en los

pacientes con MPS I complican la ventilacion y elevan el
riesgo de la anestesia y de la cirugia. La mascarilla laringea
es un recurso util en estos casos de via aérea dificil y forma
parte del algoritmo de actuacion de la Asociacion Ameri-
cana de Anestesia para estas situaciones'?. Estos enfermos
deben ser anestesiados en centros donde los anestesiologos
tengan experiencia en via aérea dificil.
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