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Casos clinicos

Resumen

La metahemoglobinemia ocasionalmente causa cianosis,
particularmente cuando es congénita. Debido a sus vias en-
zimaticas deficientes y a la disminucion de la capacidad de
transporte de oxigeno, para los pacientes con metahemog-
lobinemia congénita es importante evitar la exposicion a
agentes oxidantes. A continuacion, presentamos un paciente
pediatrico con metahemoglobinemia congénita no diagnos-
ticada preoperatoriamente que fue sometido a cateterismo
con diagndstico probable de hipertension pulmonar bajo
anestesia general. El paciente pediétrico era un nifio de 10
anos que presentaba unalectura de oximetria de pulso (SpO,)
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92% antes de la induccién de la anestesia. La metahemoglo-
binemia se sospechd intraoperatoriamente por primera vez
debido a un desajuste de la SpO, de la oximetria de pulso
digital y la Sa0; (saturacién arterial de oxigeno), y luego se
confirmé mediante multiples longitudes de onda con la CO-
oximetria. Se discuten la fisiopatologia, etiologia, manifesta-
ciones clinicas, consideraciones anestésicas y opciones de
tratamiento de la metahemoglobinemia.

Palabras clave: Metahemoglobinemia;, cianosis; anestesia; oxi-
metria de pulso; paciente pedidtrico.

Congenital Methemoglobinemia. A Case Report
Abstract

Methemoglobinemia occasionally causes cyanosis particular-
ly in congenital methemoglobinemia. Avoidance of exposure
to oxidizing agents is important for patients with congenital
methemoglobinemia because of their deficient enzymatic
pathways and decreased oxygen-carrying capacity. Here,
we present a pediatric patient with preoperatively undiag-
nosed congenital methemoglobinemia who underwent
catheterization with probably diagnosis of pulmonar hyper-
tension under general anesthesia. The pediatric patient was
a 10-year-old who displayed a low pulse oximetry reading of
92% prior to induction of anesthesia. Methemoglobinemia
was first suspected intraoperatively because of a mismatch of
SpO;, of finger pulse oximetry and Sa0; of arterial blood, and
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Metahemoglobinemia congénita

La metahemoglobinemia congénita es una rara
enfermedad debida a una deficiencia enzimatica
0 a la presencia de una de las hemoglobinas

M. La forma enzimatica se produce por

déficit de NADH-citocromo b5 reductasa y se
hereda de forma autosémica recesiva con la
presencia de cianosis cronica muy bien tolerada.
La metahemoglobinemia adquirida es la
producida por contacto o ingesta de agentes
oxidantes exdgenos toxicos, como tintes de
anilina, nitrobenceno, farmacos o compuestos
nitrogenados de diferentes procedencias,
presentando cianosis progresiva, acidosis
respiratoria, arritmias y deterioro neurolégico.

was later confirmed by multiplewavelength CO-oximetry. The
pathophysiology, etiology, clinical manifestations, anesthetic
considerations, and treatment options of methemoglobin-
emia are discussed.

Keywords: Methemoglobinemia; cyanosis; anesthesia; pulse ox-
imetry; pediatric patient.

INTRODUCCION

La metahemoglobina (MHD) se reduce a desoxihe-
moglobina predominantemente por la enzima cito-
cromo b5 reductasa y su concentracién en condicio-
nes normales es del 2%'. La metahemoglobinemia
limita severamente la oxigenacién tisular, no solo
por la disminucién de capacidad de transporte, sino
también por la deficiencia en la cesion del oxigeno
a los tejidos; por lo que se produce cianosis, fallo
de la oxigenacién y acidosis metabdlica. La meta-
hemoglobinemia congénita es una rara enfermedad
debida a una deficiencia enzimdtica o a la presencia
de una de las hemoglobinas M"?.

La forma enzimdtica se produce por déficit de
NADH-citocromo b5 reductasa y se hereda de for-
ma autosomica recesiva con la presencia de cianosis
crénica muy bien tolerada. La metahemoglobinemia
adquirida es la producida por contacto o ingesta de
agentes oxidantes exdgenos toxicos, como tintes de
anilina, nitrobenceno, firmacos o compuestos ni-
trogenados de diferentes procedencias’, presentando
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cianosis progresiva, acidosis respiratoria, arritmias
y deterioro neuroldgico.

Se expone un caso con los aspectos clinicos que
llevaron a la sospecha de metahemoglobinemia en
un paciente pedidtrico, durante la valoracién prea-
nestésica y transanestésico.

REPORTE DE UN CASO

Paciente del sexo masculino, de 10 anos de edad,
con diagndstico de probable hipertensién pulmo-
nar primaria, programado para realizar cateterismo
cardiaco diagndstico.

Producto de la gesta 1, nacié por via abdominal,
secundario a polihidramnios severo a las 37 SDG
por Capurro, peso de 3,160 g, talla 48 cm, Apgar
7/9. Inicié su padecimiento a los 2 anos, con pre-
sencia de cianosis peribucal y acrocianosis, segui-
miento intermitente, a los 4 afos se inicia manejo
con espironolactona 20 mgy enalapril 10 mg ¢/24 h
por probable cardiopatia congénita. Ecocardiogra-
ma transesofdgico, octubre 2016: normal. Paciente
sin evidencia de cambios crénicos por hipertension
pulmonar, dnicamente cianosis generalizada. Se
interrogé al padre, quien mencioné ser jardinero
con uso de multiples fertilizantes y plaguicidas. Asi
como el consumo de agua corriente llevado a punto
de ebullicién en una zona industrial.

Transanestésico: Monitoreo tipo 1 con SpO,
inicial de 92%; FC 142 Ipm; FR 34 rpm; se realizé
sedoanalgesia con fentanil 80 mcg IV; propofol en
perfusién 60-90 mcg IV. Ventilacién espontdnea
con mascarilla a 4-5 I/min O, 100%; manteniendo
ETCO; de 32-36 mmHg y SpO, 90-93%; gaso-
metrias arteriales con tendencia a la acidosis res-
piratoria PaO, 60, saturacién arterial de O, 99%,
encontrando diferencia mayor a 6 entre la SpO,
y la SaO, importante en la saturacién de oxigeno
a pesar del FiO; al 100%. Los cambios esperados
de una crisis de hipertensién pulmonar al paso del
contraste no se presentaron (desaturacion, hipoten-
sién y bradicardia).

Se realizé cateterismo que reporté un corazén
estructuralmente normal y venas pulmonares sin
alteraciones, descartando hipertensién arterial pul-
monar (HAP) (figuras la-e). Se realiz6 cooxime-
tria sugerida al salir del estudio reportando metahe-
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Imagenes: Gutiérrez Riverol et al.

Figura 1a-e. Se realiz6 cateterismo que reporté un corazén estructuralmente normal y
venas pulmonares sin alteraciones, descartando hipertension arterial pulmonar (HAP).
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Metahemoglobinemia congénita

moglobinemia del 40%, pH 7.32, PaCO,, PaO, 69,
HCO; 22, lactato 1.3 mmol/L, solicitando manejo
conjunto con toxicologia, hematologia y genética.
Se concluyé por sus antecedentes y la exposi-
cién a plaguicidas como factor desencadenante de
la expresién de una deficiencia enzimdtica, ya que es
un sobreviviente a una hipoxia sostenida sin déficit
neurolégico, requiriendo por el momento Gnica-
mente el consumo de 4cido ascérbico como medida
antioxidante y consumo de agua embotellada.

DISCUSION

La ausencia de secuelas neurolégicas en nuestro
paciente confirma el origen de la metahemoglobi-
na por la deficiencia de la enzima 5b reductasa. El
portador o estado heterocigoto son mds suscepti-
bles a los efectos de los agentes oxidantes como se
presentd en este caso y como lo reporté Chiao-Yi
Lin en un paciente femenino de 35 afos previo a
la induccién anestésica'. Los agentes que aceleran
la oxidacién en el perioperatorio son: lidocaina,
prilocaina y nitritos, tomando en cuenta el antece-
dente de uso de plaguicidas por el padre se agrega
un desencadenante®. En las gasometrias de control,
nuestro paciente presentd tendencia a la acidosis
respiratoria sin criterios para el uso de azul de me-
tileno, ya que la frecuencia cardiaca y la tensién
arterial se mantuvieron dentro del percentil 50. El
transporte de oxigeno a nivel tisular no se encontré
alterado y se mantuvo monitoreado por el control
gasométrico arterial en todo momento. Como lo
documenté Chiao-Yi Lin, un hecho muy impor-
tante es que la mayoria de los casos reportados en
la literatura son en adultos y este caso, al ser de un
paciente pedidtrico que vivié durante afios como
un paciente cardiépata, que no lo era, permite a
otros especialistas tomar en cuenta el diagnéstico
diferencial de una hipertensién arterial pulmonar a
través de un adecuado interrogatorio en este grupo
etario. Otras entidades a considerar como diagnos-
tico diferencial, por la presencia de cianosis severa,
son las concentraciones crecientes de:

* Sulfhemoglobina. Menos comuin, la cianosis estd
presente cuando la sulfhemoglobina supera los

niveles de 0,5 g/dL*.
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* Hemoglobina desoxigenada. La disminucién de
la saturacion de oxigeno de la hemoglobina es
la causa mds comun de cianosis, que se observa
cuando el nivel de hemoglobina desoxigenada
excede de 4 a 5 g/dL. La cianosis puede ser cen-
tral, como en la insuficiencia respiratoria grave
o shunts de derecha a izquierda o periférica, en
la que el incremento en la extraccién de oxige-
no por los tejidos provoca un incremento de la
sangre desoxigenada en el lado venoso del lecho
capilar.

Otros diagndsticos diferenciales:

* Intoxicacién por mondxido de carbono.
* Intoxicacién por cianuro.

El diagnéstico diferencial de la cianosis también
incluye:

e Anemia.

e Asma.

e Insuficienci di iva?
nsuficiencia cardiaca congestiva®.

El diagnéstico diferencial de la coloracién azulada
de la piel también incluye:

* Acrodermatitis enteropdtica.

* Pigmentacién de la piel inducida por amioda-
rona.

* Argiria’.

CONCLUSIONES

En este reporte de caso, nosotros hacemos una re-
comendacién: que al sospechar de esta entidad debe
de haber una necesidad de realizar una cooxime-
tria y una FIO; al 100%, evitar el uso de lidocaina
por ser un agente acelerador de la oxidacién de he-
moglobina y considerar el uso de azul de metileno
en pacientes con deterioro severo, principalmente
en caso de sospechar una causa toxicolégica. Asi
como el apoyo multidisciplinario de hematologia,
genética y toxicologfa para continuar el manejo de
esta entidad y as{ disminuir la morbimortalidad.
De la misma manera, no olvidar el uso de anes-
tésicos locales tdpicos cuya toxicidad resulta por
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Al sospechar de esta entidad debe de haber
una necesidad de realizar una cooximetria
y una FIO; al 100%, evitar el uso de
lidocaina por ser un agente acelerador de

la oxidacién de hemoglobina y considerar
el uso de azul de metileno en pacientes con
deterioro severo, principalmente en caso de
sospechar una causa toxicolégica. Asi como
el apoyo multidisciplinario de hematologia,
genética y toxicologia para continuar el
manejo de esta entidad y asi disminuir la
morbimortalidad. De la misma manera, no
olvidar el uso de anestésicos locales tdpicos
cuya toxicidad resulta por dos mecanismos
diferentes.

dos mecanismos diferentes: disfuncién del sistema
nervioso central debido al efecto de la lidocaina y
metahemoglobinemia por la prilocaina’. @
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