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r  e  s  u  m  e  n

Una de las lesiones más comunes en el grupo de cardiopatías congénitas es la hipoplasia del

arco aórtico y la coexistencia de coartación aórtica en niños mayores, lo cual es de muy difícil

manejo. Recientemente se describió una técnica para tratar esta patología que requiere

extensas líneas de sutura y un preciso manejo de las alteraciones de coagulación asociadas

con  el empleo de circulación extracorpórea. Presentamos el caso de una niña de 8 años y 9

meses de edad con síndrome de Turner, coartación aórtica e hipoplasia de arco aórtico, que

ingresó para plastia del arco por deslizamiento y que recibió terapia transfusional guiada

mediante tromboelastografía.

© 2012 Publicado por Elsevier España, S.L. en nombre de Sociedad Colombiana de

Anestesiología y Reanimación.

Thromboelastography  as  a  guide  for  transfusion  therapy  in  a  patient  with
Turner’s  syndrome,  hypoplasia  of  the  aortic  arch  and  aortic  coarctation,
undergoing  aortoplasty  with  «sliding  technique»: Case  report
Keywords:

Aortic coarctation

a  b  s  t  r  a  c  t

One of the most frequent lesions in congenital heart disease is hypoplasia of the aortic

arch and the co-existence of aortic coarctation in older children, which is very difficult to
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Thoracic surgery

Thromboelastography

Blood transfusion

treat. A new technique for treating this condition was recently described and it requires

extensive suture lines and an accurate management of coagulation disorders associated

with  the use of extracorporeal circulation. We  present a case of an 8 years and 9 months old

girl  with Turner’s syndrome, aortic coarctation and aortic arch hypoplasia that was admitted

for  sliding arch aortoplasty and received thromboelastography guided transfusion therapy.

©  2012 Published by Elsevier España, S.L. on behalf of Sociedad Colombiana de

I

L
p
g
t
t
c
c
r
p
c
v
m

m
c
m
p

a
c
a
r
c
m
i
e
n
r
t
e

d
f
d
p
c
v
s
m
t

r
d
t
r
t
r
d

ntroducción

a hipoplasia del arco aórtico y la coartación aórtica son
atologías comúnmente asociadas a otras enfermedades con-
énitas, dentro de ellas el síndrome de Turner. Este síndrome,
ambién denominado monosomía X, es el trastorno gené-
ico más  común en las mujeres y se presenta un caso por
ada 2.000-2.500 niños nacidos vivos1; es la única monosomía
ompatible con la vida y se caracteriza por talla baja, falla ová-
ica prematura y defectos cardiovasculares congénitos en un
aciente con fenotipo femenino. Las alteraciones cardiovas-
ulares más  comunes son la coartación aórtica, asociada a su
ez con hipoplasia del arco aórtico, aorta bivalva y estenosis
itral2.
Los pacientes con síndrome de Turner presentan una

ayor incidencia de disección aórtica que los pacientes con
oartación aórtica no sindrómica y adicionalmente tienen un
ayor riesgo de morbimortalidad relacionada con hemorragia

ostoperatoria y ruptura aórtica perioperatoria3-5.
El tratamiento quirúrgico de los pacientes con coartación

órtica e hipoplasia del arco aórtico presentados en forma
oncomitante es la realización de procedimientos de avance
órtico; sin embargo, estos no son elegibles para niños mayo-
es, debido a la reducción de la elasticidad aórtica relacionada
on la edad6. La realización de otras intervenciones enca-
inadas a resolver estos problemas (plastia con parche e

nterposición de injertos) tiene limitaciones relacionadas con
l crecimiento del niño, ya que los materiales protésicos
o presentan crecimiento gradual, generando obstrucciones
ecurrentes, y puede asociarse a una alta morbilidad (fís-
ulas entéricas, bronquiales, seudoaneurismas, endocarditis,
tc.)6,7.

La técnica quirúrgica denominada por «deslizamiento» (sli-
ing technique de la descripción original) de aorta ascendente
ue descrita recientemente como alternativa para el manejo
e estos pacientes, postulando como principal beneficio el
otencial de crecimiento circunferencial con preservación del
ontorno y elasticidad normal del tejido aórtico, así como
entajas relacionadas con la no utilización de material proté-
ico. Sin embargo, esta técnica implica unas líneas de sutura
uy extensas y, por ende, un importante riesgo de sangrado

ransoperatorio6.
Dentro de los elementos de vigilancia transoperatoria

equeridos para procedimientos de alta complejidad, se ha
escrito la utilidad de la tromboelastografía para guiar la
erapia transfusional en cirugía cardiaca, observándose una

educción en el requerimiento transfusional y en el volumen
otal de transfusión, principalmente en el periodo postope-
atorio, lo cual refleja posiblemente la corrección temprana
e trastornos de la coagulación8. Dentro de las ventajas de
Anestesiología y Reanimación.

la tromboelastografía se encuentra la posibilidad de la identi-
ficación de trastornos hemostáticos de una forma dinámica,
incluso antes de la reversión de la anti-coagulación requerida
para la circulación extracorpórea, permitiendo la adquisición
oportuna de hemoderivados.

Presentación  del  caso

Paciente femenina de 8 años y 9 meses de edad con ante-
cedente de coartación aórtica e hipoplasia de arco aórtico,
diagnosticada a los 3 años de edad y que ingresó para plas-
tia del arco por deslizamiento (sliding technique). Contaba con
el diagnóstico de síndrome de Turner (45 X) y se encontraba
en seguimiento por endocrinología y genética médica. En
el momento del ingreso no recibía ninguna medicación, no
requirió hospitalizaciones previas y tenía desarrollo psicomo-
tor normal, sin otros antecedentes relevantes.

Durante la valoración preanestésica se encontró sin infec-
ciones respiratorias recientes y con adecuada higiene dental,
peso de 21,5 kg y talla de 114 cm.  Los signos vitales se
encontraron dentro de los límites normales para la edad:
presión arterial (PA) tomada en miembro superior derecho,
94/60 mmHg; PA en miembro inferior derecho, 82/43 mmHg;
frecuencia cardiaca (FC), 80 latidos/min; frecuencia respirato-
ria (FR), 21 respiraciones/min.

Dentro del examen físico no se encontraron predictores de
vía aérea difícil, y a la auscultación cardiaca presentaba refor-
zamiento del segundo ruido y un soplo sistólico grado II/IV in
crescendo-decrescendo de mayor intensidad a nivel paraester-
nal izquierdo, sin frémito. Se observó disminución de pulsos
femorales y periféricos en miembros inferiores y no se encon-
tró ningún déficit neurológico focal.

Los exámenes paraclínicos prequirúrgicos mostraron
hemoglobina (Hb), 13 mg/dl; hematócrito (HCT), 41%; recuento
de leucocitos, 9.100 con recuento diferencial normal; plaque-
tas, 218.000; TP, 12 s; TPT, 30 s; INR, 1,0. Radiografía de tórax
sin cardiomegalia ni infiltrados pulmonares. Electrocardio-
grama con ritmo sinusal, eje desviado a la izquierda; FC,
106 latidos/min; signos de hipertrofia ventricular izquierda.
El ecocardiograma mostró situs solitus,  arco aórtico izquierdo,
coartación aórtica con gradiente máximo de 73 mmHg  y
gradiente medio de 24 mmHg; hipoplasia de arco aórtico
con 3 niveles de estrechez, la más  significativa con diáme-
tro mínimo de 2 mm;  hipertrofia ventricular izquierda con
dilatación leve, y adecuada función sistólica del ventrículo
izquierdo.
La clasificación de estado físico fue de 3 de la ASA, y el
riesgo quirúrgico RACHS-1, de categoría 4.

Ingresó en el quirófano, se realizó monitorización básica
y se verificó acceso venoso permeable en miembro superior
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Figura 1 – El protocolo de tromboelastografía contempló una primera muestra considerada basal, posteriormente una
muestra para tromboelastografía con heparinasa tomada durante la fase de recalentamiento y otra muestra sin heparinasa
después de la corrección, basada en la muestra previa, para corroborar la adecuada reversión de las alteraciones de

coagulación.

izquierdo. Se premedicó con midazolam 2 mg  intravenoso.
Se realizó inducción intravenosa con fentanilo 150 �g, pro-
pofol 50 mg  y cisatracurio 6 mg,  y se administró una dosis
de cefalotina y ácido �-aminocaproico (75 mg/kg/dosis); pos-
teriormente, se logró la intubación orotraqueal y se verificó la
adecuada posición por auscultación, por capnografía y radio-
lógicamente.

La monitorización invasiva se logró con la colocación de un
catéter venoso central yugular interno derecho de 3 lúmenes
(5,5 F) y se canalizó una línea arterial radial derecha (22 G). Adi-
cionalmente se utilizó oximetría cerebral (NIRS: near infrared
spectroscopy), observando un nivel basal de 65%. El mante-
nimiento se realizó con sevoflurano 1 CAM y fentanilo en
infusión continua a 10 �g/kg/h, además de una perfusión de
ácido �-aminocaproico (75 mg/kg/h). Previo al inicio de la cir-
culación extracorpórea se canuló la arteria innominada para
permitir la perfusión cerebral selectiva.

Se inició el periodo de derivación cardiopulmonar sin even-
tualidades, manteniendo presiones de perfusión entre 30 y
43 mmHg. La protección miocárdica se realizó con cardioplejía
cristaloide anterógrada con adecuada supresión de actividad
eléctrica. Se realizó aortoplastia del arco con deslizamiento
(sliding) de aorta ascendente. Se utilizó una estrategia pH-stat
para el control gasométrico durante el enfriamiento y mante-
nimiento, y alfa-stat en el recalentamiento.

El tiempo de derivación cardiopulmonar fue de 2 h y 29 min,
mientras que el tiempo de isquemia fue de 1 h y 22 min, con
un periodo de perfusión cerebral selectiva de 1 h y 8 min. La
temperatura mínima fue de 18 ◦C. Los niveles de oximetría
cerebral (NIRS) se mantuvieron entre el 70 y el 95%. Se ini-
ció Milrinone con dosis de carga de 50 �g/kg en 30 min  y se
continuó la perfusión entre 0,5 y 0,75 �g/kg/min.

El protocolo de tromboelastografía contempló una primera

muestra considerada basal, posteriormente una muestra para
tromboelastografía con heparinasa en el recalentamiento y
otra muestra sin heparinasa después de la corrección, basada
en la muestra previa, para corroborar la adecuada reversión
de las alteraciones de coagulación. La muestra correspon-
diente al periodo de recalentamiento (con heparinasa) mostró
el tiempo R en el límite superior normal sugestivo de defi-
ciencia de factores de coagulación, prolongación del tiempo K
y disminución de la amplitud máxima, indicando disfunción
plaquetaria/trombocitopenia; no se encontraron hallazgos
sugestivos de fibrinólisis primaria ni secundaria (fig. 1).

La salida de la derivación cardiopulmonar se realizó sin
eventualidades y sin requerimiento de soporte vasopresor.
Luego de la reversión de anticoagulación con sulfato de
protamina (62 mg)  se logró un control de tiempo de coagu-
lación activado de 109 s, se inició la transfusión de 2 aféresis
plaquetarias (300 ml)  y plasma fresco congelado (10 ml/kg),
adicionalmente se administraron 0,3 �g/kg de desmopresina
intravenosa. Luego de la transfusión se observó persistencia
de sangrado en capa, por lo que se transfundieron 3 unidades
de crioprecipitados (30 ml), logrando mejoría en la hemostasia.
Posteriormente se inició la transfusión de 120 ml  de glóbulos
rojos empaquetados (5,5 ml/kg) por descenso en los niveles de
hemoglobina hasta 9,9 mg/dl, logrando un control de labora-
torio de 12,9 mg/dl con HCT del 36%.

La segunda muestra de tromboelastografía poste-
rior a la transfusión mostró valores dentro de límites
normales (fig. 2).

Los controles de gases arteriales mostraron equilibrio
ácido-base e hidroelectrolítico con lactato sérico < 2 mmol/l.
Posteriormente presentó tendencia a la hipertensión arterial,
por lo que se inició nitroglicerina entre 0,5 y 1,5 �g/kg/min para
mantener la PA sistólica (PAS) aproximadamente en 80 mm
Hg y se inició la preparación para el traslado a la unidad
de cuidados intensivos cardiovasculares. La sedoanalgesia se
mantuvo con fentanilo 10 �g/kg/h y se inició dexmedetomi-
dina 0,5-0,7 �g/kg/h, sin dosis de carga. Se trasladó con soporte

ventilatorio para extubación programada, con signos vitales
de PA, 82/49 mmHg; PAM, 58 mmHg; FC, 132 latidos/min; FR,
23 respiraciones/min; SPO2 100%; NIRS 73%. Se estimó un san-
grado intraoperatorio de 600 ml.
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igura 2 – La segunda muestra de tromboelastografía poster

En el postoperatorio persistieron los requerimientos de
itroglicerina para el control de la hipertensión arterial y
resentó hipofosfatemia, que requirió corrección. No fue
ecesaria la transfusión de hemoderivados en el periodo pos-
operatorio. Se logró la extubación orotraqueal al segundo día
ostoperatorio y salió de la unidad de cuidados intensivos car-
iovasculares luego de lograr el retiro del soporte inodilatador

milrinona) y un adecuado control de cifras tensionales con
aptopril y amlodipino. El alta hospitalaria se presentó al sexto
ía postoperatorio.

iscusión

n este caso se presentó el manejo anestésico de un paciente
on síndrome de Turner, coartación e hipoplasia del arco
órtico, que fue sometida a una intervención quirúrgica
ecientemente descrita en la literatura que se asocia a exten-
as líneas de sutura vasculares y al uso de hipotermia
rofunda, generando importantes alteraciones en la hemosta-
ia. Se utilizó la tromboelastografía como guía para la terapia
ransfusional y se evidenció un adecuado restablecimiento
e la hemostasia, así como una evolución postoperatoria
atisfactoria que permitió el retiro rápido de la ventila-
ión mecánica y el alta hospitalaria en un periodo corto
< 1 semana).

Aunque los pacientes con hipoplasia del arco aórtico y
índrome de Turner habitualmente no presentan trastornos
dquiridos de la coagulación, como los que se observan fre-
uentemente en pacientes con cardiopatías cianógenas y
olicitemia, la realización de procedimientos complejos de
eparación asociados con la utilización de circulación extra-
orpórea e hipotermia profunda favorece el desarrollo de
lteraciones en la hemostasia que requieren una interven-
ión rápida y oportuna. De igual manera, se han descrito en
a literatura efectos adversos relacionados con la transfusión

anguínea, tales como el desarrollo de infecciones (virus de
a inmunodeficiencia humana, virus de la hepatitis B, virus
e la hepatitis C, enfermedad de Creutzfeld Jacob, variante),
eacciones transfusionales agudas y lesión pulmonar aguda
 la transfusión mostró valores dentro de límites normales.

asociada a la transfusión (TRALI por sus siglas en inglés)9. Todo
esto exige el desarrollo de protocolos guiados de transfusión
para evitar la morbimortalidad relacionada con la coagulopa-
tía y también la relacionada con la transfusión masiva.

La utilización de la tromboelastografía en este paciente
permitió la corrección temprana de las alteraciones de coa-
gulación luego de la circulación extracorpórea con hipotermia
profunda, lo cual se manifestó en el bajo requerimiento de
transfusión de glóbulos rojos empaquetados (5,5 ml/kg) y en la
ausencia de requerimiento transfusional en el periodo posto-
peratorio. En el periodo intraoperatorio, gracias a la utilización
de la tromboelastografía se utilizaron 14 ml/kg de plaquetas
en aféresis, 10 ml/kg de plasma fresco congelado y 1,5 ml/kg de
crioprecipitados, lo cual no constituye un gran volumen trans-
fundido dada la complejidad de la intervención quirúrgica, el
requerimiento prolongado de circulación extracorpórea y de
hipotermia profunda.

Se ha descrito la correlación entre los parámetros de la
tromboelastografía y el grado de sangrado postoperatorio en
pacientes pediátricos10-12. También se ha observado que las
variables tromboelastográficas que tienen una mayor correla-
ción con el sangrado luego de circulación extracorpórea son el
ángulo alfa (�) y la amplitud máxima (MA)13,14.

Además de la adición de caolín para facilitar la forma-
ción del coágulo y de heparinasa para neutralizar la heparina
en pacientes anticoagulados, se han realizado modificaciones
para permitir la adquisición rápida de curvas de tromboelas-
tografía en situaciones críticas, como la adición de celite y de
factor tisular, que permiten obtener resultados en un tiempo
menor, facilitando el tratamiento rápido del paciente15. La
utilización de cada uno de los activadores puede generar alte-
raciones específicas en los valores del tromboelastograma. Por
esta razón, se han realizado estudios en poblaciones pediá-
tricas para evaluar estas variaciones. En estos estudios se ha
encontrado que los valores de referencia del tromboelasto-
grama activado con caolín no difieren significativamente entre

16
niños de un mes a 16 años de edad y adultos sanos . Las prin-
cipales modificaciones luego de la activación con factor tisular
en pacientes menores de 2 años son acortamiento del tiempo
R y K y aumento del ángulo alfa (�) y amplitud máxima, lo cual
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permite la interpretación aún más  rápida de los resultados, ya
que se puede obtener el valor del ángulo alfa en 4-6 min17.

En este caso, a pesar de utilizar un algoritmo institucional
para la corrección de las alteraciones tromboelastográficas, se
decidió la transfusión de crioprecipitados dada la persistencia
del sangrado en capa luego de las correcciones pertinen-
tes, por lo que se reanalizó la curva tromboelastográfica y
se sospechó la presencia de hipofibrinogenemia debido a la
prolongación del tiempo K y la disminución de la amplitud
máxima, a pesar de que el ángulo alfa se encontraba aún
dentro de parámetros normales. Posteriormente, el segundo
tromboelastograma mostró una curva normal, y debido a esto
no se administraron otros componentes sanguíneos, excepto
glóbulos rojos empaquetados.

Es importante mencionar que la disponibilidad de la trom-
boelastografía en la actualidad aún no es tan amplia como
la de las pruebas estándar de laboratorio, y esto constituye
un factor limitante para su uso de forma rutinaria como guía
para los protocolos de transfusión. Sin embargo, la investiga-
ción en este campo permitirá evaluar el impacto del uso de la
tromboelastografía sobre la morbimortalidad relacionada con
la transfusión y el sangrado en los pacientes pediátricos some-
tidos a cirugía cardiaca y de esta forma fortalecerá la toma de
decisiones.

En la actualidad no hay reportes en la literatura del uso
específico de protocolos transfusionales guiados por tromboe-
lastografía en pacientes en los que se emplea esta técnica
quirúrgica.
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