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Manejo exitoso de via aérea con dispositivo King Vision
en un nino con sindrome de Morquio: reporte de caso

Successful airway management with King Vision device
in a child with Morquio syndrome: case report

Lina Maritza Guerra', Mario Andrés Zamudio?, Jonny Arbey Salazar?

RESUMEN

El sindrome de Morquio, mucopolisacaridosis tipo
IV, es un trastorno poco frecuente, secundario a la
acumulacion de depasitos lisosomales, representa un
gran reto para el manejo de via aérea por inestabilidad
atlanto axial, estatura corta, inestabilidad de cordon
medular, hipoplasia odontoidea, Peptus carinatum y
distorsion de la anatomia de la via aérea. Se presenta
un caso de manejo de via aérea exitosa por grupo de via
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ABSTRACT

Morquio syndrome also called type IV mucopolysaccharidosis,
is a condition produced by lysosomal deposit. Morquio
syndrome have several implications in the airway
management because is characterized by C1-C2, instability,
short height, cervical spine instability, odontoid hypoplasia,
and Pectus carinatum, this, in addition to airway anatomy
distortion. This is a case report of successful airway
management with video laryngoscopy of a child whit
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aérea dificil, con videolaringoscopia y estabilizacion
cervical en linea de un paciente de 10 arios con sindrome
de Morquio. El uso de videolaringoscopia es de utilidad
en el manejo de los pacientes con via aérea dificil
anticipada en pedialria.

Palabras Clave: Manejo de la Via Aérea,
Mucopolisacaridosis IV, Laringoscopia, Intubacion
Intratraqueal, reporte de caso.

INTRODUCCION

La video laringoscopia es una herramienta de uso creciente
en el paciente pedidtrico; es una técnica que permite una
mejor vision de la glotis, disminuye el nimero de intentos
de intubacion y evita complicaciones en la via aérea dificil
anticipada y no anticipada, tanto en el quiréfano como en
unidades de cuidado intensivo pedidtrico (1-2). Elmanejo de
la via aérea en el sindrome de Morquio representa un gran
reto para el anestesiologo, ya que por la inestabilidad cervical
propia de la patologia, existe el riesgo de lesion neurologica
irreversible con las maniobras de intervencion de via aérea
(3). Este manuscrito presenta el caso clinico de un nifio con
sindrome de Morquio, programado para epifisiodesis abierta
de fémur, tibiay peroné, manejado con anestesia general. El
abordaje de la via aérea se hizo con estabilizacion cervical
en lineay videolaringoscopia angulada con dispositivo King
Vision,valvano canalada y guia semirrigida. El procedimiento
fue exitoso al primer intento de intubacion y el paciente no
presentd hipoxemia u otros eventos adversos.

Presentacion del caso

Se trata de un nifio de 10 afos de edad con diagndstico de
mucopolisacaridosis tipo IVA (sindrome de Morquio) con
confirmacion bioquimica. Dentro de los hallazgos clinicos
el paciente presentaba opacidad corneal, macroglosia,
cuello corto y pectus carinatum con cartilagos angulados;
adicionalmente, signos clinicos de genu valgo bilateral
con centro de rotacion de deformidad CORA (Center of
rotation of angulation), en fémur distal. El ortopedista
lo programo para la realizacion de cirugia: epifisiodesis
abierta de fémur, tibia y peroné.

Durante la valoracion preanestésica se encontrd un
paciente de 20 kg, talla: 130 cm sin condiciones cardiacas

anticipated difficult airway whit Morquio syndrome. The
video laryngoscopes are a good choice for management of
anticipated difficult airway in child patients.

Key words: Airway Management,
Mucopolysaccharidosis IV, Laryngoscopy, Intubation,
Intratracheal, case report.

activas, sin diagnostico ni clinica de sindrome de apnea del
suefio. Presentaba ecocardiografia en limites aceptables,
buena capacidad funcional, con limitacion parala extension
cervical y macroglosia leve, sin otros predictores de via
aérea dificil. Por estos hallazgos se solicito la participacion
de grupo de via aérea dificil.

El paciente se clasificd como “via aérea dificil anticipada” y
por lo tanto, se decidié realizar intubacion bajo anestesia
general y ventilacion espontanea. La fibroscopia flexible
con paciente despierto no se consideré apropiada por la
nula colaboracion del paciente pediatrico.

Se realiz6 una induccion anestésica inhalatoria con 6xido
nitroso y sevofluorano y por via venosa se administro
Fentanilo 40 mcg, lidocaina 20 mg, propofol 60 mg y
dexametasona 4 mg. Tras la induccion anestésica, se
soporto la ventilacion con mdscara facial sin dificultad y
luego se realizo estabilizacion cervical en linea (Figura
1). Posteriormente, se realizo intubacion orotraqueal con
videolaringoscopio King Vision con valva sin canal, se
paso tubo 4.5 con balon, usando guia semirigida pedidtrica
al primer intento y sin complicaciones (Figura 2).

Elperiodo transoperatorio transcurrié sin complicaciones y
finalmente se extubo el paciente despierto. El seguimiento
posoperatorio se realizo en la unidad de cuidados
posanestesicos con la utilizacion de monitoria ASA basica
y durante aproximadamente cuatro horas; durante el
posoperatorio no se presentaron complicaciones ni
episodios de hipoxemia.

Posteriormente, el paciente fue trasladado a sala de
hospitalizacion y egresado. Se realiz6 seguimiento telefonico
10 dias después reportado como normal en la historia clinica.
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Figura 1. Soporte de ventilacion con estabilizacion cervical
en linea.

Figura 2. Intubacion exitosa con videolaringoscopia angulada
dispositivo King Vision

Sobre el sindrome de Morquio

El diagnostico temprano de esta entidad patologica es
critico para mejorar los desenlaces de los pacientes (1). La
medicion de glicosaminoglicano (GAG) urinario y test de
actividad enzimdtica en sangre pueden hacer sospechar
Morquio tipo A pero un diagnostico definitivo requiere
la demostracion de actividad reducida de la enzima
N-acetilgalactosamina-6-sulfato ~ sulfatasa (GALNS) en
leucocitos o fibroblastos (4).

La mucopolisacaridosis tiene multiples manifestaciones
clinicas en todos los sistemas lo cual puede crear retos
en el manejo anestésico. A nivel musculoesquelético hay
cambios con prevalencias del 93%: estatura corta y cuello
corto (2). Las cifoescoliosis son las anormalidades espinales
mds comunes; también se encuentra enfermedad discal y
displasia de odontoides que puede resultar en inestabilidad
cervical (hasta en un 65% de los pacientes) (2). Asi mismo,
se pueden presentar displasia de cadera (71% de los
pacientes, genu valgo y Pectus carinatum).

Cabe resaltar que la obstruccion de via aérea superior
es progresiva en el tiempo ya que la acumulacion de
mucopolisacarido continua toda la vida, produciendo
restriccion respiratoria y anormalidades dentales que
podria predisponer a pérdida dental (2).

El manejo hemodindmico debe tener en cuenta anormalidades
cardiovasculares como cardiopatia restrictiva y patologia
valvular (2).

Consideraciones anestésicas

Ademds de la acuamulacion de los glucosaminoglicanos
que afectan las vias respiratorias superiores e inferiores,
los pacientes con sindrome de Morquio pueden presentar
macroglosia, alteraciones en el crineo o 1a columna vertebral
que causan inestabilidad cervical, distorsion de la triquea,
traqueobroncomalacia y secreciones espesas que pueden llevar
aoclusion de la via aérea tras la flexion del cuello (5).

La insuficiencia respiratoria es la principal causa de
morbilidad y mortalidad en estos pacientes y puede ser
debido a enfermedad respiratoria obstructiva o restrictiva
(6); 1a enfermedad restrictiva puede desarrollarse debido
a una pequena y anormal caja tordcica o alteracion de la
motilidad diafragmatica (5).

La acumulacién anormal de mucopolisaciridos en las
arterias coronarias, valvulas cardiacas y miocardio también
se encuentra en estos pacientes, conduciendo a cardiomiopatia,
isquemia de miocardio y la disfuncion valvular.

Por lo tanto, cualquier cirugfa electiva requiere una evaluacion
preoperatoria de factores de riesgo anestésico y debe ser
realizada por un equipo experimentado y en lo posible en
centros familiarizados con trastornos de mucopolisacaridosis.

DISCUSION

Las caracteristicas del sindrome de Morquio no deben
ser subestimadas ya que su via aérea dificil puede
predisponer a complicaciones neuroldgicas derivadas
tanto de la hipoxemia, encefalopatia isquémica, como de la
manipulacion en via aérea y cuadriplejia.

Los videolaringoscopios de valva angulada son equipos
que permiten la vision indirecta de la glotis, por tal razon
no requieren alineacion de ejes laringeo, faringeo y oral,
evitando la movilizacion cervical (7). Estos dispositivos
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han demostrado de manera consistente una mejoria en
la vision glotica y han llegado a disminuir el nimero
de intentos de intubacion en la poblacion pedidtrica (1-
2). Las guias de prictica clinica recientes recomiendan
los videolaringoscopios como una alternativa a la
laringoscopia directa en el primer plan de manejo en el
contexto de la via aérea dificil no anticipada (8-9).

Este caso de Sindrome de Morquio se manejo de manera exitosa
con videolaringoscopia angulada con dispositivo King Vision
valva no canalada y estilete semirrigido en plan A, logrando
intubacion al primer intento con estabilizacion cervical.
Existen reportes en la literatura de videolaringoscopia en el
paciente con mucopolisacaridosis (10) y de intubacion con
Fibroscopia sobre supragloticos (3, 11).

Se decidi6 usar 6xido nitroso para induccion por gravedad,
pero no se mantuvo la fraccion de oxigeno inspirada en
100%. Después de la ventilacion espontanea soportada
con mascara facial, se decidio realizar extubacion con el
paciente completamente despierto ya que asi se asegura la
presencia de reflejos protectores de via aérea.

En el dmbito del aprendizaje prictico, los dispositivos de
video permiten una relacion docente alumno mds efectiva
y han demostrado tener curvas de aprendizaje cortas en
comparacion con la laringoscopia directa. Por otra parte
minimizan los movimientos de la columna cervical.

CONCLUSION

Se presenta la video laringoscopia angulada como una
alternativa segura en el paciente con via aérea dificil
anticipada en pediatria y se plantea que la técnica con este
dispositivo puede ser una herramienta segura en los casos
como el sindrome de Morquio.

Consentimiento informado
Antes de iniciar el manejo, se solicitd especificamente

autorizacion firmada por el acudiente del paciente para
realizar la presente publicacion.
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