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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de Marfan es un trastorno hereditario del tejido
conjuntivo que cursa con enfermedades valvulares, aneurisma de la aorta toracica y
laxitud articular del esqueleto. Los pacientes pueden tener importantes problemas
respiratorios como la restriccion de la funcidon pulmonar debido a alteraciones de la
pared toracica y cifoescoliosis, que requieren correccidon quirdrgica.

Objetivos: exponer la conducta anestésica seguida en una paciente se presenté para
una correcciéon quirargica de escoliosis secundaria a sindrome de Marfan.

Métodos: después de una valoracidon preoperatoria adecuada se realizé anestesia
general con la técnica total intravenosa con propofol, fentanil y vecuronio. Se utilizé la
hipotensién controlada y antifibrinoliticos como técnicas de ahorro de sangre y se
administré morfina intratecal, que ademas de proporcionar adecuada analgesia
posoperatoria contribuyé con la técnica de hipotensién controlada.

Resultados: la paciente no presentd complicaciones quirdrgicas ni anestésicas. El
sangramiento fue de 1 000 mL. Se obtuvieron buenas condiciones de analgesia
durante el posoperatorio. Conclusiones: En un paciente con sindrome de Marfan la
evaluacion preoperatoria se debe centrar en las alteraciones respiratorias y
cardiovasculares. Se obtuvieron condiciones adecuadas de analgesia con la
administracion de morfina intratecal.

Palabras clave: sindrome de Marfan, escoliosis, hipotension controlada, morfina
intratecal.
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ABSTRACT

Background: Marfan Syndrome is a hereditary disorder of the conjunctive tissue that
presents with valve diseases, aneurism of the thoracic aeorta and articular lax of the
skeleton. Patients can present important respiratory problems such as the restraint of
the pulmonary function due to both alterations in the thoracic wall and Kyphoscoliosis
that require surgical correction.

Objectives: To show an anaesthetic behaviour in a patient that presented to hospital
for a surgical correction of scoliosis secondary to Marfan Syndrome.

Methods: General anaesthesia with the total intravenous technique with Propofol,
Fentanyl and Vecuronio was given after an adequate preoperative assessment.
Controlled hypotension and antifibrinolitics were used as blood-saving techniques and
intrathecal Morphine was administered which, apart from providing an adequate
postoperative analgesia, contributed to the controlled hypotension technique.
Results: The patient presented neither surgical complications nor anaesthetic ones.
Bleeding was of 1 000 mL. Good analgesic conditions were obtained during the
postoperative phase.

Conclusions: In a patient suffering from Marfan Syndrome, the preoperative
evaluation should be focused to both respiratory and cardiovascular alterations.
Adequeate analgesic conditions were obtained with the administration of intrathecal
Morphine.

Key words: Marfan Syndrome, scoliosis, controlled hypotension, intrathecal
Morphine.

INTRODUCCION

El sindrome de Marfan es una enfermedad congénita del tejido conectivo que se
transmite de forma autosémica dominante y afecta a ambos sexos por igual. La
incidencia es de 1 caso por cada 10 000 nacimientos sin predileccion étnica ni racial.
Alrededor de 60 % de los individuos afectos tienen un progenitor enfermo; el resto
presenta mutaciones nuevas.'

Clinicamente, se manifiesta por afeccion esquelética, cardiovascular y ocular y por
una importante dilatacién asintomatica del saco dural.?

Los pacientes suelen presentar pectus excavatum o pectus carinatum. Las escoliosis
suelen ir acompafiadas de cifosis.?

La afecciéon cardiovascular es el origen principal de la morbilidad y la mortalidad de
estos pacientes. En los primeros afios de vida suele desarrollarse un prolapso de la
valvula mitral que en una cuarta parte de los pacientes evoluciona hacia una
insuficiencia mitral grave. La debilidad innata de la capa media de la aorta origina
dilatacion difusa de la aorta descendente y puede llegar a causar insuficiencia aortica,
diseccion y rotura. El riesgo de diseccion se correlaciona con el diametro aértico.* Esto
constituye un gran reto para el anestesiélogo quien debe planificar el proceder
anestésico de acuerdo con las caracteristicas fisiopatolégicas de dichas anomalias.
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La cifoescoliosis y chest wall abnormalities which reduce the respiratory las
alteraciones de la pared toracica, provocan una reducciéon de los volimenes
pulmonares, fundamentalmente de la capacidad vital (CV) y constituye un evidente
trastorno restrictivo en las pruebas funcionales respiratorias.®

Caso clinico

Se trata de una paciente femenina de 13 afios de edad, con diagnéstico de sindrome
de Marfan que se presenta para cirugia correctiva de escoliosis. Al interrogatorio se
constataron antecedentes de asma bronquial ligera persistente e insuficiencia mitral
moderada con dilatacion adrtica no aneurismatica.

Examen fisico

Talla: 1,84 m, peso: 60 kg, signos vitales: TA: 100/60 FC: 80 lat/min, FR: 18
resp/min. Soplo sistélico mitral 1V/VI irradiado hacia la axila, que no se modifica con
los movimientos respiratorios, se ausculta mejor en decubito lateral izquierdo.
Escoliosis toracolumbar, Via aérea: apertura bucal 3 cm distancia tiromentoniana 9
cm, paladar arqueado.

Complementarios

¢ Hemoglobina 123 g/L, gasometria dentro de limites normales.

¢ Rx de térax: escoliosis con convexidad derecha el hacinamiento de las costillas
hacia el lado izquierdo. Angulo de Cobb de 78°.

e on left side with kyphosis in lower thoracic reg En el ecocardiograma se
encontré degeneraciéon mixomatosa de la valvula mitral con regurgitacion
moderada y dilatacién adrtica no aneurismatica.

e ECG dentro de limites normales

e Pruebas funcionales respiratorias: patrén restrictivo ligero.

Se recibi6 en el preoperatorio donde se canalizaron 2 venas periféricas y se
administré medicacion preanestésica con midazolam 3 mg IV. Se canaliz6 arteria
radial periférica con anestesia local. Una vez en el quir6fano se monitorizé ECG, TA
invasiva, FC y pulsioximetria. Se realizé induccién anestésica con propofol, vecuronio
y fentanil. La intubacion fue facil (Cormack Lehane grado I1). Se realizé abordaje
venoso central de la subclavia derecha via infraclavicular y se colocé sonda vesical
para monitorizacién de PVC y gasto urinario respectivamente. Se realizé puncion
lumbar con trocar # 25 punta de lapiz para administraciéon de morfina intratecal para
analgesia posoperatoria a razén de 8 ig/kg.

El mantenimiento se realizé con: propofol en infusién continua a 12 mg/kg durante
los primeros 10 min, que se disminuy6 a 10 mg/kg durante los siguientes 10 min y se
termind esta primera media hora con 8 mg/kg. Durante las siguientes 2 horas y el
resto del intraoperatorio se empled este medicamento a razén de 4 mg/kg/h hasta el
final de la intervencién quirudrgica. Citrato de fentanilo a dosis de 1 a 10 pg/kg en
respuesta a la estimulacion quirdrgica. Vecuronio a 0,05 mg/kg/h en infusion
continua.

La profilaxis de la endocarditis bacteriana se realizé con cefazolina.

Como técnicas de ahorro de sangre se utilizd la hipotensién controlada y acido
tranexamico a razén de 10 mg/kg como dosis de carga y 1 mg/kg de mantenimiento.
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El tiempo quirdrgico fue de 7 h y 40 min. Se tomaron muestras horarias de sangre
para gasometria y hematocrito, los gases sanguineos y el medio interno se
mantuvieron dentro de limites normales. El test de despertar fue satisfactorio. Las
pérdidas hematicas fueron de 1 000 mL, que se repusieron con cristaloides y coloides.

La paciente salio del quiréfano despierta y extubada, con estabilidad hemodinamica y
sin dolor durante el posoperatorio. No se presentaron complicaciones anestésicas ni
quirdrgicas.

DISCUSION

El diagndstico del sindrome de Marfan se basa en los Marfan syndrome; diagnosis
relies on the identification ofclassic signs occurring in a particular patient. signos
clasicos que se observan en cada paciente en particular. No hay pruebas de
laboratorio para ayudar a su diagnoéstico. Esta paciente presento6 los rasgos clasicos
del sindrome: longilinea, delgada, dedos largos y delgados (figura 1) y brazos y
piernas largas, escoliosis, deformidad toréacica, paladar arqueado. **3

Fig.1. Obsérvese los dedos largos y delgados
caracteristicos de la enfermedad.

La gravedad de la cifoescoliosis se determina por la mediciéon del angulo de Cobb,
formado por las perpendiculares de las lineas que pasan por el platillo superior de la
vértebra mas alta y el platillo inferior de la vértebra mas baja de la curva. También se
mide el grado de rotacion pedicular.®

Durante la evaluacion preoperatoria es importante concentrarse en las alteraciones
cardiopulmonares.

La curva escolidtica induce cambios en el sistema respiratorio que se pueden agrupar
en 3 apartados: la mecéanica ventilatoria, alteracién gasométrica e hipertensiéon
pulmonar.>’ En este caso el angulo de Cobb fue de 78° y se evidenciaron cambios en
la mecanica ventilatoria manifestados por un trastorno restrictivo ligero en las
pruebas espirométricas. No asi en la gasometria ni signos de hipertensién pulmonar.
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En cuanto al sistema cardiovascular, los cambios fisiopatolégicos mas importantes
que acontecieron estuvieron relacionados con la alteration in mitral valve leaflet
secondary to myxomatous alteraciéon de la valvula mitral mixomatosa e insuficiencia
de la valvula pre-existente. Por la dilatacion adrtica degeneration and abnormal
cardiovascular regulatory no aneurismatica fue necesario que la reposicion de
volumen se realizara con cautela, asi como con los valores de presion positiva, la
posiciéon para evitar lesiones y dislocaciones, evitar la bradicardia y la taquicardia, los
aumentos subitos en la resistencia vascular sistémica (RVS) y la contractilidad y
mantener la precarga, ademas de la administracion de la profilaxis de la endocarditis
bacteriana.®

La cirugia de escoliosis (figura 2), en general, se asocia a una gran pérdida hemética
por lo que es importante tener conocimiento de las variadas técnicas de ahorro de
sangre que incluyen: cuidados de la posicion, técnicas de hemodilucion, hipotension
controlada y uso de antifibrinoliticos.’

Fig. 2. Cirugia de la escoliosis: antes vy después,

En el caso expuesto se utilizé hipotension controlada farmacolégicamente mediante
nitroglicerina de 10 a 30 ig/kg/min, la cual se ajusté segun dosis respuesta. Cabe
destacar que la morfina intratecal, al mismo tiempo que proporcioné analgesia
adecuada, tuvo efecto hipotensor administrado por esta via. Se pudo observar que a
partir de la segunda hora de administracién de la morfina intratecal que coincidié con
el inicio de su accion , los requerimientos del vasodilatador disminuyeron
gradualmente hasta retirar la infusién de nitroglicerina 1 hora después.®*°

Se concluye que en un paciente con sindrome de Marfan se debe centrar la evaluacion
preoperatoria en las alteraciones respiratorias y cardiovasculares, particularmente la
insuficiencia mitral y la dilatacién adrtica. Mantener la hemodinamia y prevenir el
dolor con uso de morfina intratecal constituye una opcién que contribuye a una
analgesia posoperatoria satisfactoria.
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