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Resumen

La escoliosis puede tener un impacto negativo
sobre la funciéon cardio-respiratoria en pacientes
con cirugia de Fontan. Cuando las consecuencias de
la progresion de la deformidad sobre la calidad de
vida y la supervivencia potencial a largo plazo del
paciente superan los riesgos de la intervencion se
aconseja el tratamiento quirurgico de la curva.

Desafortunadamente, este grupo de pacientes
presenta un elevado riesgo anestésico y un dificil
manejo durante el procedimiento quirargico, debi-
do a la necesidad de mantener una presion venosa
central elevada que garantice un adecuado flujo pul-
monar, circunstancia que dificulta la consecucion de
una hipotension controlada, habitual en estos proce-
dimientos para el control del sangrado.

Presentamos el caso de una paciente de 13 afios
con enfermedad congénita cardiaca (ECC) y fisiolo-
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Abstract

Scoliosis can negatively impact the cardio res-
piratory function in patients with Fontan anatomy.
Surgical treatment of the spinal curvature is advised
when the consequences of the progression of the de-

formity on the survival and quality of life at the long

term overcome the risks of the intervention.
Unfortunately, this group of patients presents
a high anesthetic risk and a difficult management
during the surgical procedure, because they need
to support a high central venous pressure to ensu-
re an adequate pulmonary flow, circumstance which
makes difficult to achieve a controlled hypotension,
usual in these procedures for control of bleeding.
We report here about a 13 years old patient with
congenital heart disease (CHD) and Fontan phy-
siology presented for posterior spinal fusion for the
treatment of thoracolumbar scoliosis, her manage-
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gia de Fontan sometida a correccion quirtrgica de
su escoliosis toraco-lumbar, su manejo y mejora de
la funcion cardiaca tras la cirugia raquidea mediante
fusion raquidea posterior.

Palabras clave: Escoliosis. Fisiologia de Fon-
tan. Funcién cardio-respiratoria. Complicacio-
nes.

ment and later progress of her cardiac function after
the spinal fusion surgery.

Keywords: Scoliosis. Fontan Fisiology. Car-
dio-respiratory function. Complications.

Introduccion

La asociacion entre enfermedad cardiaca congé-
nita (ECC) y escoliosis es bien conocidal, siendo el
riesgo de desarrollo de escoliosis en pacientes con
ECC diez veces mayor que el de la poblacion ge-
neral2.

Aunque la causa por la que estos pacientes desa-
rrollan escoliosis no esta bien definida, se ha sugeri-
do que tanto la condicion ciandtica® como la practi-
ca previa de una toracotomia* y/o esternotomia® en
la infancia a consecuencia de la patologia cardiaca,
podrian aumentar posteriormente el riesgo de desa-
rrollo de escoliosis.

El procedimiento quirtrgico de Fontan® supuso
un importante incremento de la tasa de superviven-
cia y mejora de la calidad de vida de pacientes con
ECC3, generandose asi un grupo de pacientes con
fisiologia compleja, que pueden ser tributarios de
tratamiento quirurgico por sus deformidades raqui-
deas. Sin embargo, los pacientes sometidos a cirugia
de Fontan presentan un elevado riesgo anestésico y
consecuentemente un dificil manejo durante el pro-
cedimiento quirtrgico. Esta dificultad surge de la
necesidad de mantener una presion venosa central
(PVC) elevada, que garantice un adecuado flujo pul-
monar, circunstancia que dificulta la consecucion de
una hipotension controlada, habitual en estos proce-
dimientos para el control del sangrado®.

A pesar de las dificultades técnicas y el alto
riesgo de sufrir complicaciones, es posible el tra-
tamiento quirurgico de las deformidades raquideas
en pacientes sometidos a circulacion de Fontan. Asi,
cuando las consecuencias de la progresion de la de-
formidad sobre la calidad de vida y la superviven-
cia potencial a largo plazo del paciente superan los
riesgos de la intervencion, se aconseja el tratamiento
quirargico de la curva, siendo en la actualidad la fu-
sion raquidea posterior (FRP) el método de eleccion.

Se sabe que la escoliosis puede tener un impacto
negativo sobre la funcion cardio-respiratoria en pa-
cientes con cirugia de Fontan?. Sin embargo, hasta
la fecha, no hay en la literatura ningtin articulo que
evalue o constate una mejora de la funcion cardiaca
tras la correccion quirurgica de la escoliosis en estos
pacientes.

Por ello, presentamos el caso de una paciente
con ECC compleja y condicion ciandtica (fisiologia
de Fontan) sometida a correccién quirurgica de su
escoliosis, asi como su manejo y evolucién de su
funcién cardiaca tras la cirugia raquidea.

Caso clinico

Paciente mujer de 13 afios y 8 meses de edad
con diagnostico de hipoplasia de ventriculo derecho
al nacimiento: dextrocardia y atresia tricuspidea.
A los 20 dias de vida fue intervenida de cirugia de
Glenn bidireccional mediante conexion de la vena
cava superior a arterias pulmonares y banding pul-
monar. A los 8 afios se complet6 la cirugia de Fon-
tan conectando la vena cava inferior con las arterias
pulmonares mediante tubo extracardiaco. En la ac-
tualidad la paciente toma medicacion anticoagulante
(ADIRO® 100 mg cada 24 horas).

La paciente fue diagnosticada de escoliosis y ha
estado en seguimiento en otro centro sanitario desde
los 3 afios de edad sin detectarse anomalias congé-
nitas raquideas asociadas, ni otras malformaciones
congénitas. Es remitida a nuestra consulta para va-
loracion por incremento stbito en la progresion de
la deformidad a pesar del uso de una ortesis durante
dos afios. La paciente habia presentado la telarquia a
los 12 afios, sin signos de menarquia en el momento
de la consulta.

La talla y el peso eran 149 cm (percentil P ) y
43 Kg (percentil P_,) respectivamente. A la explo-
racion fisica mostraba un desequilibrio evidente de
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hombros y pelvis, con giba toracica derecha. Asi-
mismo presentaba una prueba de Adams positiva to-
racica derecha y lumbar izquierda y una exploracion
neuroldgica integra, refiriendo un estado ciandtico
durante el aseo.

El estudio radiolégico mediante teleradiogra-
fia postero-anterior de columna vertebral completa
ponia de manifiesto una doble curva escoliodtica,
toracica de convexidad derecha (de T7 a T12) con
apex en T9-T10 y lumbar izquierda (de L1 a L5) con
apex en L3-L4, de 75,6° y 64° de angulo de Cobb
respectivamente (fig. 1), signo de Risser derecho
de 1 e izquierdo de 0, con cartilagos trirradiados
aun abiertos. Presentaba asimismo una discrepan-
cia de longitud de miembros inferiores de 21 mm
(derecho>izquierdo) y un desequilibrio de hombros
de 21 mm (derecho>izquierdo).

Fig. 1: Estudio radiolégico preoperatorio mediante
teleradiografia postero-anterior de columna vertebral
completa.

El estudio mediante imagenes de resonancia
magnética (IRM) de la columna vertebral revelaba
una curvatura escolidtica de predominio dorsal, sin
anomalias en el neuroeje.

La ecocardiografia realizada puso de manifies-
to una funcién cardiaca deprimida con fraccion de
eyeccion (FE) estimada por método Simpson del
38%.

La IRM cardiaca mostraba una dilatacion del
ventriculo {inico asociada a una funcion ventricular
izquierda severamente deprimida (FE 31,4%), con
una insuficiencia adrtica leve-moderada (fraccion de
regurgitacion del 20%) y valvulas auriculo-ventricu-
lares competentes.

La indicacion quirdrgica para la estabilizacion y
correccion de la escoliosis se establecio por el carac-
ter progresivo de la curva y la repercusion hemodi-
namica de la misma sobre la funcion cardiaca. A pe-
sar de no haber alcanzado la madurez esquelética se
propuso una FRP al no considerar conveniente una
técnica de no fusién que implicara repetidos proce-
dimientos quirtrgicos de expansion. Tras explicar a
la paciente y la familia las ventajas e inconvenien-
tes de la FRP, se optd por esta ultima con el plan-
teamiento de que la vértebra instrumentada inferior
fuese L3. De esta manera se asumia cierta curva es-
colidtica lumbar residual, a expensas de preservar
varios niveles lumbares de movilidad.

Se suspendi6 el tratamiento con anticoagulantes
5 dias antes de la intervencion quirdrgica y se ini-
ci6 tratamiento con heparina de bajo peso molecular
hasta 12 horas previas a la cirugia. La paciente pre-
sentaba un tiempo parcial de tromboplastina activa-
da (TPTA) alargado (44,9 s), por lo que se transfun-
dieron 500 ml de plasma 3 horas antes de la cirugia.

El manejo anestésico se realizd por un equipo
anestesista especializado en cirugia cardiaca con
anestesia total intravenosa (TIVA) por ser un tipo de
anestesia cardio-especifica. Dispusimos de monito-
rizacion ecocardiografica transesofagica y monitori-
zacion neurofisiologica de los potenciales evocados
somatosensoriales (SSEPs) y potenciales evocados
motores (MEPs) intraoperatoria. Se realizd profi-
laxis antibidtica perioperatoria segin el protocolo
hospitalario.

Con la paciente en decubito prono se realizo la
exposicion subperidstica del raquis posterior siguien-
do la técnica convencional. Se implantaron tornillos
pediculares desde TS hasta L3, colocandose ganchos
de transversa a nivel de T4 bilateralmente. La curva
se corrigiéo mediante maniobras de rotacion de barra,
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rotacion en bloque y distraccion-compresion. La in-
tervencion se llevo a cabo sin complicaciones con
una duracion aproximada de 345 minutos. Durante
la cirugia precis6 la transfusion de 2 concentrados
de hematies, con una pérdida hematica estimada de
1500 ml y una hemoglobina postoperatoria de 10,4
g/dl.

Tras permanecer en la Unidad de Cuidados In-
tensivos (UCI) las primeras 48 horas con estabili-
dad hemodinamica y respiratoria, fue trasladada a la
planta de hospitalizacion. A las 72 horas de postope-
ratorio precis6 de la transfusion de 3 concentrados
de hematies por descenso de la hemoglobina. La
paciente fue dada de alta a los 10 dias de la interven-
cion quirtirgica, tras iniciar la deambulacion autono-
ma en la planta de hospitalizacion. Se recomendo la

utilizacion de un alza de 1 cm en el miembro inferior
izquierdo.

En el estudio radiologico postoperatorio me-
diante teleradiografia postero-anterior se aprecia-
ban las curvas toracica derecha y lumbar izquierda
corregidas de 34,5° y 49° de angulo de Cobb res-
pectivamente (fig. 2). El estudio ecocardiografico
postoperatorio puso de manifiesto una mejora signi-
ficativa de la funcion cardiaca con una FE estimada
por Simpson del 45-50% (mejora del 25% con res-
pecto a la preoperatoria).

Transcurrido un mes desde la intervencioén qui-
rirgica, la paciente se encontraba con un buen es-
tado clinico y con desaparicion casi completa de la
cianosis durante el aseo.

Fig. 2: Estudio radiolégico postoperatorio. A) Telerradiografia postero-anterior. B) Telerradiografia lateral de columna

completa.
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Discusion

La incidencia de escoliosis en nifios con ECC
estd aumentando, especialmente en aquellos nifios
que han sido previamente intervenidos quirdrgica-
mente de su patologia cardiaca’. En este Gltimo caso,
hay un aumento significativo del riesgo de padecer
escoliosis, en especial en pacientes sometidos a tora-
cotomias y/o esternotomias®3, requiriéndose ocasio-
nalmente la correccion quirurgica de la deformidad.

El procedimiento quirtirgico de Fontan se apli-
ca a una gran variedad de malformaciones cardiacas
complejas caracterizadas por un Unico ventriculo
funcional. La intervencion quirargica de la escolio-
sis en este grupo de pacientes lleva implicitos eleva-
dos riesgos, con la posibilidad de presentar arritmias
cardiacas y eventos tromboembdlicos por el flujo
enlentecido que se produce en el sistema venoso®L
Ademas, el shunt cavo-pulmonar requiere una ele-
vada presion venosa central (PVC) para un adecua-
do flujo de la vascularizacién pulmonar, por lo que
la hipotension controlada y/o la hemodilucion iso-
volémica utilizadas rutinariamente para disminuir la
pérdida sanguinea durante la correccidon quirtirgica
raquidea no son recomendables®, al poder resultar en
una hipoperfusion sistémica.

En cualquier caso, en estos pacientes puede lle-
gar a plantearse una FRP, aunque la tasa de com-
plicaciones tanto perioperatorias como posteriores
a la cirugia raquidea, es superior en pacientes con
antecedentes de cirugia cardiaca que en la poblacion
general*Z, En este sentido, Hedequist et al observa-
ron una tasa de complicaciones cercana al 100% en
el caso de 7 pacientes con circulacion de Fontan so-
metidos a intervencion quirtrgica de su deformidad
raquidea?. Por ello, el adecuado manejo anestésico y
el objetivo de evitar una excesiva pérdida sanguinea
juegan un papel fundamental en el manejo de estos
pacientesZ.

Para minimizar los riesgos de la intervencion,
el manejo anéstesico de nuestra paciente se realizo
siguiendo las recomendaciones de Vischoff et alé:
monitorizacion basica, medicion de la PVC y eco-
cardiograma transesofagico para la constante visua-
lizacion de las camaras cardiacas a tiempo real y
evaluacion de la precarga, de la contractilidad y del
gasto cardiaco.

Por otro lado, en pacientes con circulacion de
Fontan existe una predisposicion al sangrado se-
cundario a la elevada PVC, en comparacién con pa-
cientes sin circulacion de Fontan?, ya que cualquier
factor que incremente la resistencia vascular pulmo-

nar pueden resultar en un incremento de la presion
venosa sistémica y en una disminucion del retorno
venoso pulmonar, lo que conduce a una desaturacion
arterial y disminucion del gasto cardiaco®.

En nuestro caso clinico, para evitar la pérdida de
sangrado y siguiendo las recomendaciones de varios
autores*£, realizamos una FRP con la paciente colo-
cada en posicion decubito prono, tratando de mini-
mizar al maximo el tiempo quirdrgico y el nimero
de niveles vertebrales fusionados.

Ademas, en este grupo de pacientes existe nor-
malmente una coagulacién alterada (tiempo de
protrombina elevado). Segun algunos estudios?
en pacientes con circulacion de Fontdn debemos
asumir una deficiencia moderada de factores de la
coagulacion (factor VII activado), y la necesidad de
transfusion preoperatoria de plasma fresco conge-
lado. Florentino-Pineda et al han constatado que el
uso intraoperatorio de acido aminocaproico reduce
la pérdida sanguinea perioperatoria en pacientes con
escoliosis idiopatica y circulacion de Fontdn some-
tidos a FRP2. Sin embargo, en nuestro caso clinico
el anestesista encargado no considerd conveniente
su uso, ya que en nuestro centro solo esta indica-
do como hemostatico en el caso de patologias que
cursan con una rapida disolucion de los coagulos
sanguineos.

En nuestro caso clinico, la optimizacion de la
fisiologia respiratoria mediante correccion quirdrgi-
ca de la escoliosis produjo una mejora hemodinami-
ca del retorno venoso y de la circulacion de Fontan
(mejoria del 25% en la fraccion de eyeccion respec-
to a la preoperatoria). Ello se tradujo en una mejoria
clinica con disminucion de la desaturacion del pa-
ciente y una normalizacion de la funcion cardiaca
constatada mediante estudio ecocardiografico pre y
post operatorio. En nuestra opinion, la evaluacion
preoperatoria de estos pacientes deberia incluir ade-
mas un estudio mediante IRM cardiaca junto a un
minucioso examen cardiaco mediante ecocardiogra-
ma transesofagico bajo anestesia, para comprobar
una adecuada tolerancia hemodinamica a los agen-
tes anestésicos, a la ventilacion con presion positiva
y a la posicion en décubito prono.
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