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Posible caso de síndrome de 
Morquio en la cerámica 

de la cultura tumaco-tolita

El síndrome de Morquio es una enfermedad
autosómica recesiva y forma parte de las mu-
copolisacaridosis [1,2]. Inicialmente la descri-
bió Morquio en 1929 en Montevideo (Uru-
guay) y se diagnostica en 1 de cada 300.000-
500.000 nacimientos [3]. Los pacientes con
síndrome de Morquio tienen una deficiencia la
enzima galactosamina-6-sulfato sulfatasa en el
tipo A, o de la enzima β-galactosidasa en el ti-
po B. Esta enfermedad se caracteriza por la
acumulación de queratansulfato en los lisoso-
mas, que causa malformaciones en los huesos,
músculos y tejido conjuntivo. Los pacientes
con síndrome de Morquio se caracterizan por
presentar facies toscas, macrocefalia, tórax en
forma de campana, tronco corto, cifoescolio-
sis, inestabilidad de la columna cervical e hi-
permovilidad de las articulaciones. Aunque la
inteligencia está preservada, la compresión de
la médula espinal y de la columna vertebral
conduce a una progresiva debilidad y parálisis.

La gravedad del síndrome de Morquio de-
pende en la cantidad de actividad realizada
por la enzima residual. Aunque la expectativa
de vida es de aproximadamente 20 años en las
formas graves, individuos levemente afecta-
dos pueden sobrevivir hasta la séptima década
de la vida [4].

La cultura tumaco-tolita habitó la región ge-
ohistórica de la costa pacífica colomboecua-
toriana desdete el 300 a.C. al 600 d.C. Esta
cultura se caracterizó por capturar, con un im-
presionante realismo, patologías que su po-
blación padeció; evidencia de enfermedades
genéticas como el síndrome de Down y la
acondroplasia, malformaciones congénitas y
estados de salud como la maternidad, proce-
sos de envejecimiento y muerte [4,5].

Informamos de una cerámica de la cultura
tumaco-tolita con un posible síndrome de
Morquio, características fenotípicas como ma-
crocefalia, tórax en forma de campana, pec-
tum carinatum, rodillas flexionadas y tronco
corto, constituyendo probablemente la evi-
dencia más antigua de esta enfermedad en la
Latinoamérica prehispánica y probablemente
en el mundo (Figura).

Las personas con defectos congénitos co-
mo el síndrome de Morquio no fueron exclui-
das de su comunidad y, aparentemente, reci-
bieron ciertas ventajas y posiciones de alta je-
rarquía entre su comunidad; esto lo sugieren
los diferentes adornos que pueden apreciarse
en sus representaciones. 
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ción en el 32% de los pacientes. El territorio
arterial más afectado es el intracraneal; en el
7% de los casos se inicia en forma de ataque
isquémico transitorio (AIT) y en el 13% con
un infarto cerebral. Los abortos y muertes fe-
tales de repetición son expresiones del fenó-
meno trombótico e isquémico en el ámbito
placentario, que, por lo regular, comienza des-
de las etapas más tempranas del embarazo,
pero también pueden ocurrir en cualquier mo-
mento de éste y su frecuencia se estima hasta
en un 96% en las mujeres con SAF. Las com-
plicaciones neurológicas del SAF son múlti-
ples. La presentación más frecuente es la is-
quemia cerebral, que puede expresarse como
accidente isquémico transitorio, infarto arte-
rial o trombosis venosa. Otras presentaciones
incluyen demencia, crisis convulsivas, mieli-
tis transversa, corea y migraña [2,3].

El SAF se describió inicialmente en pa-
cientes con lupus eritematoso sistémico (LES),
pero también se asocia a otras enfermedades
autoinmunes, infecciones –virus de inmuno-
deficiencia humana (VIH), sífilis, tuberculo-
sis y lepra, entre otras–, enfermedades linfo-
proliferativas, carcinomas y tras el consumo
crónico de algunos fármacos como la clorpro-
macina y la procainamida. Existe un subgru-
po de pacientes en los que el SAF no se aso-
cia a ninguna enfermedad conocida, surgien-
do el término de ‘SAF primario’ para este gru-
po de pacientes. El diagnóstico de SAF se re-
aliza basándose en unos criterios clínicos y de
laboratorio (Tabla) y se requiere la presencia
de al menos un criterio clínico –trombosis
vascular y/o complicaciones en el embarazo–
y un criterio de laboratorio –presencia de anti-
cuerpos anticardiolipina y/o anticoagulante lú-
pico– [4]. 

En los últimos años ha habido un interés
creciente en el estudio del SAF debido a su
implicación en enfermedades con una alta
prevalencia, como la enfermedad tromboem-
bólica venosa y los ictus isquémicos especial-
mente en personas menores de 50 años. Los
AAF se encuentran en personas jóvenes apa-
rentemente saludables hasta en un 5% de los
casos y su prevalencia aumenta con la edad,
especialmente si coexisten enfermedades cró-
nicas. La presencia de AAF en pacientes con
infartos cerebrales oscila entre el 10 y el 46%
en los pacientes menores de 50 años y alrede-
dor de un 10% en la población general con is-
quemia cerebral. Al comparar pacientes con
isquemia cerebral y presencia de AAF con pa-
cientes con isquemia cerebral sin AAF, los pri-
meros tienden a ser de menor edad (42 frente a
62 años) y con mayor frecuencia presentan
múltiples episodios (28% frente a 8%) [5-7].

En los pacientes que cumplen criterios de
SAF, la recurrencia de nuevos fenómenos
trombóticos oscila entre el 10 y el 67% por
año según las series. En un estudio de pacien-
tes con AAF se encontraron como factores de
riesgo independientes para la aparición de fe-
nómenos trombóticos o abortos la presencia
de trombosis previas y unas concentraciones
de anticuerpos anticardiolipina IgG > 40 GPL
U/mL. En una pequeña serie pediátrica (14
pacientes que iniciaron el cuadro antes de los
16 años de edad) el índice de recurrencia fue
del 35% [8,9]. 
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Infarto de la arteria espinal
anterior y síndrome

antifosfolípido primario

El síndrome antifosfolípido (SAF) es un tras-
torno trombofílico de etiología autoinmune
caracterizado por trombosis venosas, trombo-
sis arteriales y abortos de repetición asociados
a la presencia de anticuerpos antifosfolípidos
(AAF). Esta trombosis intravascular se expre-
sa clínicamente en forma de episodios recu-
rrentes y las manifestaciones clínicas depen-
den del territorio vascular afectado. Se suele
manifestar sobre todo en mujeres (80% de los
casos) entre los 20 y los 40 años [1].

Las trombosis venosas son más frecuentes
que las arteriales. En el sistema venoso predo-
minan las localizaciones profundas de miem-
bros inferiores asociado a tromboembolismo
pulmonar, siendo ésta la forma de presenta-

Figura. Vista frontal de la cerámica que representa
a un par de adultos. A la derecha se encuentra la
representación de una mujer acompañada por un
adulto con taparrabo y características fenotípicas
del síndrome de Morquio. Obsérvese la macroce-
falia, el prognatismo, el pectum carinatum y la fle-
xión de las rodillas.
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Existen controversias en cuanto al trata-
miento del SAF. El tratamiento profiláctico en
aquellas personas que tienen AAF sin mani-
festaciones clínicas y sin otros factores de
riesgo no suele estar indicado ya que el riesgo
de trombosis es bajo (< 1% por año). Sí se re-
comienda antiagregación con ácido acetilsali-
cílico (AAS) en dosis bajas (80-100 mg/día)
en pacientes que presentan de forma persisten-
te anticoagulante lúpico positivo o títulos altos
de anticuerpos anticardiolipina isotipo G, es-
pecialmente si coexisten factores de riesgo
trombóticos adicionales (hipertensión arterial,
hiperlipidemia; tabaquismo, síndrome nefróti-
co o sedentarismo). En las trombosis venosas
está indicado el tratamiento anticoagulante
(INR: 2-3). Se desconoce cuál es la duración
óptima del tratamiento anticoagulante, pero la
supresión de la anticoagulación se ha asociado
a un alto riesgo de recurrencia en los seis me-
ses posteriores, por lo que se recomienda la
anticoagulación de forma indefinida. La anti-
cogulacion con warfarina (INR: 1,4-2,8) y la
antiagregación con AAS (325 mg/día) tienen
una eficacia similar en la prevención de fenó-
menos tromboembólicos en pacientes con un
primer infarto cerebral y AAF [10].

Presentamos el caso de una mujer que cum-
ple criterios de SAF primario, cuyo cuadro se
inició a los 13 años de edad con un infarto de
la arteria espinal anterior, y que no presentó
nuevos fenómenos trombóticos ni abortos en
los 20 años siguientes a pesar de no recibir
tratamiento anticoagulante ni antiagregante. 

Mujer que acude por primera vez a nuestra
consulta a la edad de 33 años. Refiere que
aproximadamente unos 20 años atrás ingresó
en otro centro por un cuadro que consistía en
debilidad de aparición brusca en los miem-
bros superiores, sin afectación de la sensibili-
dad ni otro déficit neurológico. El cuadro no
se acompañó de fiebre, cefalea, dolor torácico
u otra sintomatología. La paciente niega la

existencia en aquel momento de algún antece-
dente médico relevante ni el consumo de tóxi-
cos o fármacos. No tiene ningún informe del
ingreso y refiere que no se llegó a aclarar la
causa del cuadro ni siguió ningún tipo de tra-
tamiento farmacológico o control neurológico
posterior. Recibió tratamiento rehabilitador
con mejoría parcial de la paresia; actualmen-
te, persiste una debilidad en ambos brazos de
predominio distal con dificultad para realizar
tareas que requieren precisión o fuerza con las
manos. Carece de otros antecedentes persona-
les de interés. Niega hábitos tóxicos. Tuvo dos
embarazos a término normales y ningún abor-
to. Nunca padeció artralgias, mialgias o cefa-
leas. Como único antecedente familiar rele-
vante destaca su padre fallecido a los 53 años
por cáncer de laringe. Es ama de casa y el mo-
tivo de la consulta actual es una valoración
neurológica para la tramitación de una minus-
valía ya que debido a la debilidad de las ma-
nos tiene problemas para encontrar trabajo. 

En la exploración general se muestra normo-
tensa, auscultación cardiopulmonar normal,
abdomen y extremidades inferiores normales,
sin estigmas cutáneos. 

En la exploración neurológica muestra fun-
ciones cognitivas globalmente conservadas,
fondo de ojo normal, sin alteraciones campi-
métricas ni rigidez de nuca, arterias tempora-
les no engrosadas, latido simétrico y pares cra-
neales normales. 

Respecto al sistema motor en las extremi-
dades superiores, presenta atrofia sin fascicu-
laciones de la musculatura intrínseca de am-
bas manos. Balance motor: deltoides, 5/5; trí-
ceps, bíceps y supinador largo, 4–/5; extensor
común de los dedos, flexores de los dedos, in-
teróseos, abductor del pulgar y oponente del
pulgar, 3/5. Reflejos osteotendinosos: escapu-
lohumeral conservado en ambos brazos; bici-
pital, tricipital y estilorradial hipoactivos de
forma bilateral. Sistema motor en extremida-
des inferiores: no hay atrofia; balance motor y

reflejos osteotendinosos, normales; reflejos cu-
táneos plantares: flexores. Sensibilidad super-
ficial, profunda; bipedestación y marcha, nor-
males.

Pruebas complementarias: Hb: 13,3 g/dL;
VCM: 87,2; plaquetas: 247.000/L; leucocitos:
5.400/L. VSG: 12 mm; PCR: 0,1 mg/dL, β2-
microglobulina: 0,154 mg/dL. Coagulación:
TTPA: 43,9 (correción TTPA: 32,3). Tiempo
de protrombina: 10,3; ratio tiempo de protrom-
bina: 0,91; fibrinógeno: 533. Anticoagulante
lúpico: positivo. Glucosa, urea, creatinina, áci-
do úrico, bilirrubina total, proteínas totales, al-
búmina, triglicéridos, colesterol, sodio, pota-
sio, calcio, fósforo, CPK, GOT, GPT, GGT,
fosfatasa alcalina: dentro de la normalidad. An-
ticuerpos antinucleares (ANA): positivos, título
1/160, patrón de fluorescencia moteado. Anti-
ADN, anti-SS-A, anti-SS-b, anti-Sm, anti-RNP,
anti-Scl-70: negativos. Crioaglutininas: negati-
vas. Proteinograma con inmunoelectroforesis,
función tiroidea y homocisteína: normales. IgG
anticardiolipina: 123,6 GPL U/mL; IgM anti-
cardiolipina: 4,1 MPL U/mL. Nueva determi-
nación dos meses después de IgG anticardioli-
pina, 96 GPL U/mL. Serologías de VIH, Trepo-
nema pallidum, Borrelia burgdorferi y Myco-
plasma pneumoniae, negativas.

En la resonancia magnética cervicodorsal
se observa un ligero aplanamiento de las astas
anteriores de la médula cervical, con ligera
atrofia de éstas asociada a una lesión hiperin-
tensa intramedular bilateral desde C4 hasta
D1. Ausencia de realce tras la administración
de gadolinio (Figura). 

El SAF, descrito inicialmente en el LES, apa-
rece también en personas que no reúnen crite-
rios de alguna enfermedad conocida, por lo
que su identificación y tratamiento adquieren
gran importancia en personas con fenómenos
trombóticos aparentemente inexplicables y en
mujeres con abortos y muertes fetales recu-
rrentes sin otra causa conocida. Existen unos
criterios clínicos y de laboratorio para la defi-
nición de SAF primario (Tabla), por lo que al
menos debe cumplirse un criterio clínico y un
criterio de laboratorio para hacer el diagnósti-
co. No se establecen límites en el intervalo
transcurrido entre un episodio clínico y un re-
sultado positivo de laboratorio.

Existen unos criterios definidos de exclusión
del SAF [11]:
– Eritema malar.
– Lupus discoide.
– Úlceras orofaríngeas.
– Artritis franca.
– Pleuritis (en ausencia de embolia pulmonar

o fallo cardíaco).
– Pericarditis (en ausencia de infarto agudo de

miocardio o uremia).
– Proteinuria persistente > 500 mg/día debi-

da a glomerulonefritis mediada por inmu-
nocomplejos.

– Linfopenia < 1.000/mm3.
– Anticuerpos anti-ADN y/o anti-Ena.
– ANA > 1:320.
– Tratamiento con fármacos que inducen AAF.

Se recomienda un tiempo de seguimiento de
al menos cinco años antes de establecer el
diagnóstico de SAF primario, fundamental-
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Tabla. Criterios para el diagnóstico del síndrome anti-
fosfolípido [4]. Deben cumplirse al menos uno de los
criterios clínicos y uno de los criterios de laboratorio.

Criterios clínicos

Trombosis vascular: uno o más episodios clínicos 
de trombosis arterial, venosa o de pequeño vaso 
dentro de cualquier tejido u órgano

Complicaciones del embarazo

Una o más muertes inexplicadas de un feto 
morfológicamente normal en la semana 10 
de gestación o después de ella

Uno o más nacimientos prematuros de
neonatos morfológicamente normales 
antes o en la semana 34 de gestación

Tres o más abortos espontáneos consecutivos
inexplicados antes de la semana 10 de gestación

Parámetros de laboratorio

Anticuerpos anticardiolipina de los tipos IgG o IgM 
presentes en concentraciones moderadas o altas 
en dos o más ocasiones y con al menos seis 
semanas de intervalo

Anticoagulante lúpico detectado en sangre en dos 
o más ocasiones con al menos seis semanas de 
diferencia de acuerdo con las guías de la Sociedad 
Internacional de Trombosis y Hemostasia

Figura. Resonancia magnética cervicodorsal sagi-
tal potenciada en T2: lesión hiperintensa en el asta
anterior de la médula desde C4 hasta D1 asociada
a un adelgazamiento medular al mismo nivel. 
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mente por la posibilidad de que algunos casos
acaben cumpliendo criterios de LES.

Las complicaciones neurológicas de este
síndrome son muy frecuentes y diversas; el te-
rritorio cerebrovascular es el territorio arterial
más afectado en forma de AIT o infarto cere-
bral, con una elevada incidencia de demencia
multiinfarto. Mucho más raro es el infarto es-
pinal. Otras manifestaciones neurológicas
asociadas incluyen trombosis venosas, crisis
convulsivas, corea y migraña, entre otras. 

La paciente, cuyo caso presentamos, sufrió
un infarto en el territorio de la arteria espinal
anterior y posteriormente se demostró la pre-
sencia de títulos elevados de anticuerpos anti-
cardiolipina IgG (> 100), así como la presen-
cia de anticoagulante lúpico, por lo que cum-
ple los criterios de SAF. Desde que se inició el
cuadro, hace 20 años, no ha vuelto a presentar
nuevos fenómenos trombóticos ni otra sinto-
matología como artralgias, erupción cutánea,
úlceras mucosas o serositis; por lo tanto, a pe-
sar de presentar ANA a títulos bajos y anti-
coagulante lúpico positivo, no cumple crite-
rios de LES ni, en principio, de otra enferme-
dad conocida, ni tampoco criterio alguno de
exclusión de SAF primario, por lo que se trata
de un SAF primario. 

Lo inusual de nuestra paciente reside en su
evolución, un comienzo precoz, a los 13 años
de edad, con un infarto medular –mucho me-
nos frecuente que los infartos cerebrales– y
una posterior evolución ‘benigna’ sin presen-
tar eventos clínicos compatibles con fenóme-
nos trombóticos ni abortos, a pesar de que no
recibía tratamiento antiagregante o anticoa-
gulante.
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Síndrome de Horner secundario 
a anestesia epidural

El síndrome de Horner es un trastorno por al-
teración del sistema simpático ocular caracte-
rizado por la tríada de miosis, ptosis y enoftal-
mos, al que puede asociarse vasodilatación fa-
cial, anhidrosis y congestión nasal. El largo y
sinuoso recorrido del simpático ocular hace
que pueda verse dañado en múltiples localiza-
ciones y por causas muy diversas [1]. La pre-
sencia de anhidrosis sugiere que la lesión es
preganglionar, es decir, entre la salida de la
médula espinal por las raíces C8-D1 hasta su
llegada al ganglio cervical superior [2]. La po-
sibilidad de desarrollar un síndrome de Hor-
ner durante la anestesia epidural es una etiolo-
gía poco conocida, pero no infrecuente, y en
algunas series puede llegar al 0,4% de los ca-
sos [3]. Describimos un caso clínico y revisa-
mos su fisiopatología.

Mujer de 32 años, primigesta, con anteceden-
tes de migraña sin aura y escoliosis con con-
cavidad izquierda. Índice de masa corporal de
25,6. Ingresó en el hospital a las 38 semanas
de gestación por parto tras la rotura espontá-
nea de la bolsa amniótica. 

Durante la fase de dilatación se solicitó
anestesia epidural. Se colocó un catéter epidu-
ral en el interespacio L3-L4 mediante aguja ti-
po Tuohy de 17 gauge usando la técnica de
pérdida de resistencia al suero salino. Debido
a dificultades técnicas, fue preciso llevar a ca-
bo tres pinchazos hasta localizar adecuadamen-
te el espacio epidural. Tras colocar a la pacien-
te en decúbito lateral izquierdo para evitar la

hipotensión materna, se inició una infusión
continua a través del catéter epidural de ropi-
vacaína al 0,15% a una velocidad de 10 mL/h.
A los 30 minutos de comenzar la infusión la
paciente notó una disminución de la visión en
el ojo izquierdo y acorchamiento en el miem-
bro superior izquierdo. La exploración neuro-
lógica puso de manifiesto un síndrome de
Horner izquierdo (miosis, ptosis palpebral y
enoftalmos) asociado a anhidrosis de esa he-
micara. La agudeza visual y el resto de pares
craneales fueron normales, así como las fun-
ciones corticales. No se evidenció déficit mo-
tor. Presentaba una anestesia con nivel D3 en
el lado derecho y C6 en el lado izquierdo. 

Se colocó a la paciente en decúbito supino
y se disminuyó el ritmo de infusión de ropiva-
caína a 5 mL/h; el síndrome de Horner y las
disestesias del brazo izquierdo desaparecieron
en el curso de dos horas. Una hora después
dio a luz un varón sano con un Apgar al pri-
mer minuto de 10.

Se cree que el síndrome de Horner asociado a
la anestesia epidural está producido por el
bloqueo de las fibras simpáticas en el ganglio
estrellado [4]. Esta complicación es más pre-
valente en las embarazadas debido a la ingur-
gitación de las venas epidurales que se poten-
cia por las contracciones uterinas. Esto provo-
ca una reducción del volumen del espacio epi-
dural y del líquido cefalorraquídeo, lo que
condiciona una mayor facilidad para la migra-
ción craneal del anestésico local [5].

Las disestesias en el miembro superior iz-
quierdo se debieron a la afectación de las raí-
ces cervicales. La afectación del lado izquier-
do, que es sobre el que se apoyaba la paciente,
implica que la extensión del anestésico local
venía dada por la gravedad, aunque tampoco
se puede descartar la lateralización del catéter
respecto al plano de la punción, a veces favo-
recida por la presencia de tabiques en el espa-
cio epidural [6]. No parece probable que la es-
coliosis con concavidad izquierda pueda ser el
factor fundamental para esta complicación,
aunque podría contribuir a ello.

El síndrome de Horner secundario a aneste-
sia epidural tiene un curso benigno, con desa-
parición de la clínica en el transcurso de va-
rias horas [7]. Esta complicación siempre hay
que tenerla en mente, ya que si la clínica es
congruente, podremos evitar la realización de
pruebas diagnósticas o tratamientos innecesa-
rios, pues la evolución resulta favorable y el
cuadro se resuelve totalmente en cuestión de
horas [8].
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