Se presenta un caso poco frecuente en la literatura de un nifio de 16 anos afecto de mucopolisacaridosis tipo IVA (Sindrome de Morquio). El paciente
recibe tratamiento especifico semanal, ademas de rehabilitacion y cuidados diarios. Ha sido intervenido debido a complicaciones ortopédicas de su
patologia. En seguimiento por Endocrinologia, Neurocirugia, Traumatologia y consulta de Enfermedades Metabdlicas.

La mucopolisacaridosis tipo IVA (MPS IVA, también llamado sindrome de Morquio tipo A) es un trastorno
hereditario autosdmico recesivo y una de las enfermedades lisosomales comunes.

Se caracteriza por displasia esquelética sistémica grave, obstruccion posterior de las vias respiratorias,
compresion de la médula espinal y enfermedad cardiovascular, que a menudo son problemas
potencialmente mortales para los pacientes con este trastorno entre los 20 y los 30 anos si no reciben
tratamiento.

Cuando se estudian las extremidades superiores, es comun observar las epifisis irregulares y las metafisis
ensanchadas. Las manos tienen falanges reducidas debido a un acortamiento de los metacarpianos, asi
como irregularidades en los huesos del carpo. Se observa |la disminucion de la porcion proximal de los
metacarpianos 2 a 5 y pequenos huesos carpianos irregulares.

Los pacientes a menudo desarrollan cifoescoliosis y deformidad toracica en el primer afo y requieren
multiples intervenciones quirurgicas ortopédicas en la columna cervical superior y las extremidades
inferiores hasta su edad media de 10 anos. La inestabilidad cervical en el cuello y la compresion de la
parte superior de la médula espinal en ninos son causadas por displasia odontoide, osificacion
incompleta y laxitud ligamentosa del atlas anterior y posterior, lo que lleva a tetraplejia, mielopatia
cronica y muerte subita por problemas respiratorios. Se recomienda la descompresion de la columna
cervical superior con fusion desde el occipucio a C2 para aliviar la compresion de la médula espinal.
Como en el caso de nuestro paciente que fue intervenido con 9 anos de edad de fijacion occipito cervical
C0-C2 mas laminectomia de arco posterior de C1

La coxa valga progresiva, el genu valgo y el tobillo en valgo son caracteristicas notables de las
extremidades inferiores. Los nifos con forma grave muestran epifisis femorales que se aplanan
progresivamente, se fragmentan con el crecimiento y finalmente se pierden en la edad adulta. La
subluxacion de la cadera y el dolor asociado a menudo obligan a los pacientes a estar en silla de ruedas
cuando son adolescentes. Las intervenciones como la acetabuloplastia y la osteotomia de desrotacion en
varo, se recomienda en la vida temprana. Reducen el dolor de cadera y mejoran su movimiento.

En el caso de nuestro paciente en la edad adolescente no ha precisado de ninguna intervencion en
miembros inferiores, a la exploracion presenta cepillo negativo con crujido a la flexoextension pero sin
repercusion clinica. No dismetria clinica con rodillas en valgo de 102 con rotacion interna de tibias.
Ademas presenta pies planos grado Il flexibles con valgo de 152 bilateral que mejora con plantillas

Nuestro paciente comenzo este tratamiento a principios de 2015, con inyeccion semanal y buena
tolerancia al mismo. Actualmente hace una vida normal, dentro de sus limitaciones. No presenta 5,.;&
cardiopatia ni alteraciones oculares. en seguimiento anual por diferentes especialidades. ks

El Sindrome de Morquio es una entidad poco frecuente pero a tener en cuenta en la especialidad de Traumatologia por |la incapacidad que es capaz de
llegar a producir. Se aconseja un diagnoéstico precoz y un tratamiento temprano para evitar complicaciones en este tipo de pacientes. Es importante
reconocer las diferentes alteraciones esqueléticas de la propia enfermedad para poder proporcionar una mejor calidad de vida en caso que se indique
algun tipo de intervencion. Se encuentran en estudio diferentes opciones terapéuticas para retrasar el empeoramiento de este tipo de pacientes desde el
punto de vista multidisciplinar, pero requiere de mayor investigacion.
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