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INTRODUCCION Y ANTECEDENTES

La mucopolisacaridosis tipo | (sindrome de Hurler) es una
enfermedad metabdlica hereditaria causada por Ia
deficiencia de la enzima O-L-iduronidasa, que provoca
acumulacién progresiva de glucosaminoglicanos en
multiples 6rganos y tejidos. Esta alteracion condiciona
macroglosia, cuello corto, restriccion de la movilidad cervical
y anomalias laringeas, que en conjunto predisponen a una
via aérea dificil. El manejo anestésico de estos pacientes
requiere una planificaciéon cuidadosa dentro del marco de la
medicina perioperatoria. Este reporte expone un abordaje
exitoso de la via aérea con énfasis en la evaluacién clinica
preoperatoria, la toma de decisiones intraoperatorias y el
valor educativo del material audiovisual obtenido.

OBJETIVOS

Describir una estrategia anestésica sequra en un paciente
pedidtrico con sindrome de Hurler, destacando laimportancia
de la evaluacién clinica, la planificacion anticipada y la
comunicacion con la familia.

METODO

Reporte de caso clinico.

Resultados

Se presenta el caso de un paciente masculino de 3 afios con
diagnéstico de sindrome de Hurler, programado para la
colocacién de un Port-a-Cath para terapia enzimética
sustitutiva. En la evaluacién preanestésica se identificaron las
siguientes alteraciones: macroglosia, cuello corto, respiracion
bucal, ronquido nocturno y limitacion leve de la movilidad
cervical. Se planificé unainduccioninhalatoria con el paciente
en posicion en decubito lateral derecho. El monitoreo incluyd
pardmetros estandar (oximetria de pulso, presion arterial no
invasiva, ECG, capnografia). Se realizé preoxigenacion
durante 2 minutos. La induccién anestésica se efectué con
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sevoflurano al 8%, se coloco acceso venoso periférico 22G en
miembro superior derecho. Posteriormente se administré
fentanilo 3 mcg kg y rocuronio 0,6 mg kg. El primer intento
de intubacién con videolaringoscopio D-Blade N°1 que
resulté fallido. En el sequndo intento, utilizando rama N°3 y
maniobra BURP, se logr6 la intubacion orotraqueal exitosa. El
procedimiento fue documentado con consentimiento
familiar.

El paciente fue extubado, previa reversién completa de la
relajacion muscular con sugammadex 4 mg kg. Egreso a UCPA
donde recibié soporte con oxigeno suplementario con canula
nasal, evolucionando sin complicaciones.

Fue dado de alta de recuperacion dos horas después a sala
general de pediatria. El video documenté la anatomia
caracteristica y el proceso de intubacién, desde la apertura
bucal hasta la colocacion del tubo endotraqueal.

CONCLUSION

La planificacion preoperatoria basada en hallazgos clinicos y
el conocimiento de esta entidad poco frecuente como el
sindrome de Hurler permitieron un manejo sequro de la via
aérea. La documentacién audiovisual aporto el valor
educativo-formativo del caso para anestesiélogos en
formacion y otros profesionales frente a escenarios similares.
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