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orphananesthesia
Recomendaciones para la anestesia de pacientes con 

síndrome de Hunter 

Nombre de la enfermedad:  síndrome de Hunter 

CIE 10:  E76.1 

Sinónimos:  Mucopolisacaridosis Tipo II; MPS2; déficit de iduronato-2-sulfatasa; déficit IDS; 
déficit de sulfo-iduronato sulfatasa; déficit SIDS 

Resumen de la enfermedad:  El síndrome de Hunter es una enfermedad recesiva ligada al 
cromosoma X, causada por el déficit de la enzima lisosómica iduronato-2-sulfatasa, que 
conduce a una acumulación progresiva de glucosaminoglucanos en casi todos los tipos 
celulares, tejidos y órganos. La prevalencia estimada es de 1 entre 70.000-80.000 varones 
nacidos vivos en Europa. La enfermedad afecta casi exclusivamente a varones, aunque se 
han identificado pacientes mujeres. Las manifestaciones clínicas incluyen: dismorfia facial, 
hepatoesplenomegalia, obstrucción progresiva de la vía aérea, enfermedad cardíaca, pérdida 
de audición, pérdida de visión y deformidades musculoesqueléticas. Los pacientes afectados 
con más severidad también sufren disfunción cognitiva progresiva y alteración del compor-
tamiento, y tienen una expectativa de vida de menos de 2 décadas. La causa de muerte más 
común es la afectación de la vía aérea. La terapia de reemplazo enzimático con idursulfasa 
puede mejorar algunos síntomas. Desafortunadamente, la idursulfasa administrada de forma 
intravenosa, no cruza la barrera hematoencefálica y no aliviará los síntomas neurológicos. No 
está claro que los beneficios potenciales del transplante de células madre supere los riesgos 
de este procedimiento. 

 

Medicina en elaboración 

Quizás haya nuevos conocimientos  

Cada paciente es único  

Quizá el diagnóstico sea erróneo  

 
 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia y 
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía tipica 

La prevalencia en orden descendente es: timpanostomía, reparación de hernia, adenoid-
ectomía, amigdalectomía, liberación del túnel carpiano, procedimientos dentales, inserción/ 
revisión de shunt intracraneal, liberación dedo en resorte, descompresión raquídea, inserción 
de sonda de alimentación, reparación o sustitución valvular, fusión de raquis. Podría ser 
conveniente realizar procedimientos combinados de cirugía menor y algunos procedimientos 
diagnósticos que requieren anestesia. 

 

Tipo de anestesia  

La anestesia general debe ser llevada a cabo con gran cuidado. La anestesia general es un 
procedimiento difícil y potencialmente de alto riesgo en los pacientes con MPS2, debido a las 
dificultades en el manejo de la vía aérea. La anestesia es más difícil conforme avanzan en 
edad. Considerar anestesia local o regional cuando sea posible. 

 

Procedimientos diagnósticos adicionales necesarios (preoperatorios) 

Se requiere una revisión por un otorrinolaringólogo pediátrico en cada nuevo diagnóstico, 
incluyendo el examen de la vía aérea superior y un estudio del sueño. Las manifestaciones 
de la vía aérea pueden incluir: hipertrofia adenoamigdalar, macroglosia, obstrucción de la vía 
aérea superior, apnea obstructiva del sueño (SAOS), estenosis de la luz traqueal y 
traqueobroncomalacia.  

También revisión por el cardiólogo pediátrico para cada nuevo diagnóstico, que incluya 
examen físico, electrocardiograma, radiografía de tórax y ecocardiografía. Monitorización 
Holter, si se sospecha arritmia o hay latidos irregulares. La afectación cardíaca puede consistir 
en alteraciones valvulares, hipertrofia ventricular izquierda e hipertensión.  

Una espirometría, si el paciente es cooperador completamente y cuando hay una historia de 
infecciones respiratorias frecuentes y/o cifoescoliosis o para evaluar afectación pulmonar. La 
enfermedad pulmonar obstructiva está causada por los depósitos de glucosaminoglicanos en 
los tejidos blandos del tracto respiratorio superior e inferior; la enfermedad pulmonar restrictiva 
está causada por cifoescoliosis y alteraciones dinámicas de la pared torácica. Los valores 
estándar de referencia no pueden aplicarse a los pacientes con MPS2 debido a la displasia 
esquelética y a la estatura extremadamente baja; los cambios individuales obtenidos por un 
médico con experiencia que conozca al paciente, son el mejor modo de juzgar los hallazgos 
diagnósticos en esta enfermedad progresiva.  

Se recomienda examen neurológico (evaluación de la hiperreflexia), una radiografía en 
flexoextensión de la columna antes del procedimiento para evaluar el riesgo de compresión 
de la médula espinal. 

Debe realizarse una revisión por un anestesiólogo pediátrico para cada nuevo diagnóstico, 
después de recibir un informe completo de los estudios previos y el curso de anestesias 
previas. El énfasis debe recaer sobre la evaluación de la vía aérea. Cuello corto, mandíbula 
inmóvil, los depósitos de glucosaminoglicanos en la vía aérea pueden hacer que la ventilación 
y/o la intubación sean extremadamente difíciles.  
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Una sesión multidisciplinar está justificada, para evaluar el balance riesgo beneficio de 
cualquier procedimiento programado.  

El plan anestésico y los riesgos potenciales de un procedimiento deberían ser discutidos con 
el paciente/familiares; discusión sobre la posibilidad de abandonar el procedimiento debido a 
la dificultad anestésica. 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

La preparación básica para el manejo de la vía aérea difícil incluye: información al 
paciente/familiares; disponibilidad de equipo y de personal con experiencia para el manejo de 
una vía aérea difícil; asignación de una persona para proveer asistencia cuando se encuentre 
una vía aérea difícil; preoxigenación preanestésica con mascarilla facial y administración 
suplementaria de oxígeno a través del proceso del manejo de vía aérea difícil.  

Planificar y discutir la estrategia con el equipo experimentado incluyendo la consideración de 
intervenciones diferentes designadas para facilitar la ventilación/intubación si existe una vía 
aérea difícil; realizar un plan y un plan de reserva. El mantenimiento de la respiración 
espontánea es recomendable para evitar el escenario ‘no intubable no ventilable’.  

La intubación con el fibroscopio despierto debería considerarse, pero puede que no sea 
posible debido a la edad del paciente y/o a la afectación del desarrollo neurológico.  

Conservar una vía aérea no obstruida mediante ventilación con mascarilla facial puede ser 
difícil; una vía aérea oro o nasofaríngea, aplicando la elevación de la barbilla o de la mandíbula 
aumentando la presión positiva puede ser útil. Los pacientes con cuellos potencialmente 
inestables requieren una inducción de la anestesia con mínimo o ningún movimiento utilizando 
una estabilización manual en línea para prevenir el daño de la médula espinal.  

Los dispositivos supraglóticos de la vía aérea como las mascarillas laríngeas y las I-gel se han 
utilizado con éxito y pueden usarse como un conducto para la intubación con fibroscopio.  

El videolaringoscopio se ha utilizado con éxito.  

Se ha empleado con éxito la traqueotomía para proteger una vía aérea difícil prevista antes 
de un procedimiento quirúrgico programado, o para tratar una obstrucción progresiva de la vía 
aérea superior. Una traqueotomía emergente es un procedimiento extremadamente difícil en 
estos pacientes y puede que no sea realizable si la vía aérea no puede ser controlada.  

La extubación endotraqueal solo debería realizarse después de la reversión completa del 
bloqueo neuromuscular y si el paciente está completamente despierto, tosiendo 
eficientemente y respirando adecuadamente. Considerar corticosteroides  intraoperatorios 
(dexametasona) para ayudar a reducir el edema de la mucosa oral y lingual postoperatorio. 
La extubación debería ser realizada en un área donde esté disponible inmediatamente todo 
el equipo y el personal necesarios para una reintubación. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos sanguíneos 

Los candidatos a trasplante de células madre requieren componentes sanguíneos especiales 
como los leucorreducidos, negativos para citomegalovirus, y/o componentes gammairra-

http://www.orphananesthesia.eu/


www.orphananesthesia.eu 
 

diados. Los pacientes trasplantados pueden requerir un gran número de productos sanguíne-
os transfundidos, como resultado de una pancitopenia y el daño orgánico y tisular prolongado 
durante el procedimiento. Después de un  trasplante de células madre con éxito, el tipo 
sanguíneo cambia al tipo de sangre del donante. 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No se ha comunicado. 

 

Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

El rango de movimiento articular está limitado en codo, hombro, cadera, rodilla y tobillo. La 
extensión es el movimiento más severamente afectado, con la excepción del hombro. Se ha 
comunicado inestabilidad de la articulación atloaxoidea y la compresión de la médula espinal 
en las regiones cervicocraneal y toracolumbar debido a la estenosis del canal raquídeo. Se 
debe considerar el posicionamiento aún despierto antes de la anestesia para encontrar la 
posición apropiada y los materiales adecuados. 

 

Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica que toma el 
paciente 

No hay comunicaciones sobre la interacción entre los agentes anestésicos y la idursulfasa. 

 

Procedimientos anestésicos 

Los pacientes con MPS2 deberían someterse a anestesia/cirugía en centros con experiencia 
con el manejo perioperatorio de individuos con esta enfermedad.  

La anestesia general debería llevarse a cabo con gran cuidado; considerar anestesia local o 
regional (guiada con ultrasonidos) cuando sea posible.  

El procedimiento debe ser planificado cuidadosamente; debe asegurarse disponibilidad de 
personal con experiencia en el manejo perioperatorio de los pacientes con MPS2, incluido un 
cirujano ORL experimentado. La combinación de procedimientos quirúrgicos menores y 
algunos procedimientos diagnósticos que requieren anestesia pueden ser apropiada. 

Debe realizarse la anestesia en los pacientes con MPS2 en un quirófano completamente 
equipado, con un carro de vía aérea difícil a mano. Debe considerarse la inducción de la 
anestesia en el quirófano antes de transportar al paciente con MPS2 a la cabina de RM/TC. 
Requiere de apoyo de cuidados intensivos.  

La inducción de la anestesia general debería ejecutarse de tal manera que la respiración 
espontánea se mantenga; por ejemplo con inducción con mascarilla, con infusión de propofol 
o ketamina. 

La anestesia para procedimientos cortos puede realizarse utilizando una mascarilla facial con 
respiración espontánea o con mascarilla laríngea.  
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Los pacientes con MPS2 pueden ser sensibles a los opioides y pueden requerir dosis más 
bajas de opioides, particularmente si existe obstrucción de la vía aérea.  

Los bloqueantes neuromusculares pueden utilizarse con seguridad en estos pacientes, pero 
es mejor evitarlos hasta que la intubación endotraqueal se ha conseguido y la vía aérea está 
asegurada. 

 

Monitorización especial o adicional 

La monitorización del bloqueo neuromuscular está recomendada si se emplean fármacos 
bloqueantes neuromusculares.  

Monitorización neurofisiológica usando potenciales evocados somatosensoriales o motores 
(SSEPs de los MEPs) si la médula espinal puede estar comprometida por la posición o por el 
procedimiento quirúrgico. 

 

Posibles complicaciones 

Imposibilidad de ventilar o intubar al paciente.  

Obstrucción completa de la vía aérea, resultando en hipoxemia y parada cardíaca.  

Edema pulmonar postobstructivo (presión negativa).  

Fallo del mantenimiento de la vía aérea tras extubación, estridor, colapso de la vía aérea 
superior o inferior. 

Necesidad de reintubación urgente o traqueotomía.  

Retraso en el despertar y/o recuperación de la ventilación espontánea debido a un aumento 
de la sensibilidad a opioides.  

Daño de la médula espinal proximal. 

 

Cuidados postoperatorios 

El grado de monitorización postoperatoria depende del procedimiento quirúrgico y la condición 
preoperatoria del paciente. Los cuidados intensivos no son obligatorios, pero debe estar 
disponible una unidad de cuidados intensivos.  

Monitorización continua de la vía aérea para detectar episodios de obstrucción y desaturación.  

En caso de fallo respiratorio (postoperatorio) considerar aplicar presión positiva continua en 
la vía aérea (CPAP). 
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Información sobre situaciones de emergencia/diagnóstico diferencial a causa de la 
enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del 
procedimiento anestésico y una manifestación propia de la enfermedad)  

La afectación aguda de la vía aérea y fallo respiratorio puede ser causado por la enfermedad 
o puede ser un efecto adverso del procedimiento anestésico. 

 

Anestesia ambulatoria 

Quizá la anestesia ambulatoria únicamente debería realizarse en los pacientes con MPS2 sin 
enfermedad obstructiva de la vía aérea o cardiovascular y bajo riesgo quirúrgico. 

 

Anestesia obstétrica 

Hay una comunicación de una mujer con la forma atenuada de MPS2, corta estatura, rasgos 
faciales toscos, retraso leve, sin hepatoesplenomegalia, sin lengua engrosada, y ecocardio-
grafía sin hallazgos relevantes, que tuvo un embarazo a término con éxito y dio a luz una niña 
portadora de la misma mutación. No hay publicaciones de anestesia obstétrica. 
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