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orphananesthesia
Recomendaciones para la anestesia con 

Síndrome de Marfan  

Nombre de la enfermedad:  Síndrome de Marfan 

CIE 10:  Q87.4 

Sinónimos:  / 

Resumen de la enfermedad:  El síndrome de Marfan es una enfermedad multisistémica 
autosómica dominante, con una incidencia de 1 entre 3000 a 5000 personas. Existe un amplio 
rango de severidad clínica asociado con el síndrome de Marfan, que van desde características 
aisladas hasta presentación neonatal severa y rápidamente progresiva. Las manifestaciones 
clínicas clásicas son oculares (luxación del cristalino, miopía), cardiovasculares (dilatación de 
la raíz aórtica con insuficiencia aórtica, prolapso de la válvula mitral con insuficiencia mitral) y 
anormalidades musculoesqueléticas (creci- miento excesivo de los huesos largos, escoliosis, 
cifosis, hipermovilidad articular), aunque la afectación del pulmón (neumotórax), piel (estrías) 
y del sistema nervioso central (ectasia dural) es también común en el síndrome de Marfan. Es 
una mutación autosómica dominante en el gen FBN1 localizado en el cromosoma 15, que 
codifica la proteína de la matriz extracelular, fibrilin-1, causa el síndrome de Marfan clásico. 
De todos modos, más del 30% de los casos no tienen ningún progenitor afectado y 
representan mutaciones de novo. El tratamiento profiláctico con beta-bloqueantes se 
considera el estándar del tratamiento en adultos (excepto contraindicaciones) y ha 
demostrado la disminución de la tasa de dilatación aórtica. No existe recomendación definitiva 
para la anestesia general o regional. Sin importar la técnica anestésica, se debe tener cuidado 
en evitar un incremento súbito en la contractilidad miocárdica produciendo un aumento en la 
tensión de la pared aórtica, la cual puede llevar a una disección aórtica. 

 

Medicina en elaboración 

Quizás haya nuevos conocimientos  

Cada paciente es único  

Quizá el diagnóstico sea erróneo  

 
 
Puede encontrar más información sobre la enfermedad, centros de referencia y 
asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net 
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Cirugía tipica 

La revisión de la literatura se limita a casos clínicos o series de casos de pacientes que se 
someten a tratamiento quirúrgico de escoliosis, desprendimiento de retina, cirugía de 
ortodoncia, cesárea, sustitución de raíz aórtica, reparación electiva de aneurisma de aorta 
torácica y reparación emergente de disección aórtica. 

Los pacientes con síndrome de Marfan tienen mayor incidencia de hernia inguinal, crural y 
umbilical, neumotórax recurrente que requieren tratamiento quirúrgico, así como artropatías, 
severas deformidades pectorales que necesitan corrección ortopédica. En 1968 Bentall y De 
Bono fueron pioneros en la aplicación del procedimiento de "Bentall" de sustitución de la raíz 
aórtica que mejoró la supervivencia de los pacientes. 

 

Tipo de anestesia  

No existe una recomendación definitiva para elegir entre anestesia general o regional. 

Una ventaja distintiva de la anestesia general, es que si ocurriera una disección aórtica aguda, 
la vía aérea está protegida y es posible una cirugía cardíaca inmediata. 

Desventajas de la anestesia general incluyen el riesgo de la respuesta hipertensiva a la 
intubación, la cual puede predisponer a una disección aórtica, si no se previene farmaco- 
lógicamente. 

No existen contraindicaciones para sedación en estos pacientes, aunque en los pacien- tes 
con enfermedad pulmonar significativa (enfisema, enfermedad pulmonar restrictiva debida a 
escoliosis) esta técnica debería ser considerada con precaución. 

 

Procedimientos diagnósticos preoperatorios necesarios (aparte de los estándar) 

La causa principal de morbilidad y mortalidad en pacientes con esta enfermedad son las 
complicaciones cardiovasculares. Debieran solicitarse exámenes cardiológicos como una 
ecocardiografía o resonancia magnética cardíaca (RM) en el preoperatorio para descartar 
patología cardíaca o aórtica. La dilatación ventricular izquierda puede predisponer a 
alteraciones de la repolarización y a arritmias ventriculares letales y podría ser identificada en 
la ecocardiografía. Los pacientes con dilatación significativa de la raíz aórtica deberían ser 
transferidos a un cirujano cardiotóracico para la evaluación de la sustitución de la raíz aórtica 
previa a la cirugía electiva. Ha habido casos publicados de parto por cesárea seguidos de 
reparación de disección aórtica en parturientas, por lo tanto las mujeres con dilatación aórtica 
>4cm, medida a nivel del seno de Valsalva, o con historia de disección aórtica deberían ser 
atendidas en el parto en un centro donde haya disponibilidad de cirugía cardiovascular. Las 
guías clínicas de 2010 de las ACC/AHA/AATS recomiendan cirugía electiva en los pacientes 
con síndrome de Marfan con un diámetro externo de ≥5 cm para evitar una disección aguda 
o una rotura. Las indicaciones para reparar con un diámetro externo menor de 5 cm incluyen 
rápido crecimiento (>5 mm/año), historia familiar de disección aórtica con diámetro menor de 
5 cm o la presencia de insuficiencia aórtica progresiva. 

La profilaxis de la endocarditis infecciosa cuando existe una anormalidad valvular no está 
indicada, a menos que el paciente tenga una válvula mecánica. Puede haber bullas 
pulmonares con historia de neumotórax espontáneo, por ello debería ser solicitada una 
radiografía de tórax en el preoperatorio. Los pacientes con escoliosis severa deberían 
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realizarse pruebas funcionales pulmonares para evaluar la extensión de la enfermedad 
pulmonar restrictiva. 

Debido a la alta prevalencia (70% incidencia en la región lumbosacra) de ectasia dural 
(aumento del diámetro del saco dural) en estos pacientes, debería solicitarse una RM de la 
médula espinal antes de planificar un procedimiento neuroaxial, incluso en ausencia de los 
síntomas (dolor lumbar, cefalea, dolor proximal de la pierna, debilidad y entumecimiento por 
encima y por debajo de la rodilla, y dolor genital/rectal). 

 

Preparación específica para tratamiento de la vía aérea 

Es fundamental la evaluación preoperatoria de la vía aérea debido a que el prognatismo y un 
paladar arqueado alto y dientes superpuestos pueden hacer la visualización de la laringe con 
el laringoscopio directo difícil. 

Han sido publicados pocos casos clínicamente sintomáticos de luxación atloaxoidea en estos 
pacientes y el cribado con radiografía de raquis cervical en pacientes con síndrome de Marfan 
que van a ser sometidos a anestesia general no se recomienda de forma rutinaria. Se 
recomienda que antes de la intubación traqueal de haga una broncoscopia fibróptica para 
inspeccionar la vía aérea con el fin de evitar compresión del aneurisma. 

Hay un caso comunicado de traqueomalacia en un paciente con síndrome de Marfan que se 
manifestó con aumento de las presiones de la vía aérea y dificultad para ventilar durante la 
anestesia en posición prono. 

Se ha comunicado apnea obstructiva del sueño en pacientes con síndrome de Marfan, aunque 
no hay casos comunicados con dificultad en el manejo de la vía aérea debido a esta 
comorbilidad. 

Los pacientes presentan mayor riesgo de desarrollar un neumotórax, el cual debe tenerse en 
cuenta durante la ventilación con presión positiva. Aunque existe posibilidad de luxación de la 
articulación temporomandibular, esta condición no ha sido comunicada como causa de 
dificultad en la laringoscopia. Debería evitarse una excesiva tracción con el laringoscopio para 
prevenir la luxación de la articulación temporomandibular. La repuesta cardiovascular durante 
la laringoscopia debe evitarse farmacológicamente. El objetivo hemodinámico es reducir el 
estrés sobre la pared del aneurisma. 

 

Preparación específica para transfusión o administración de productos sanguíneos 

No existe evidencia en la literatura que los pacientes con síndrome de Marfan tengan 
alteraciones preexistentes de la coagulación asociadas con un mayor riesgo de transfusión 
sanguínea. Los pacientes que requieren anticoagulación debido a una prótesis valvular o de 
raíz aórtica deben ser tratados con terapia puente antes de la cirugía electiva. 

 

Preparación específica para anticoagulación 

No existe información que sugiera la necesidad de una anticoagulación particular, excepto en 
los pacientes tras recambio valvular o de raíz aórtica. 
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Precauciones especiales para la colocacíon, transporte o movilización  

Los pacientes deben ser posicionados y movilizados en la mesa de operaciones y camillas 
cuidadosamente para evitar luxaciones articulares y lesiones secundarias a la laxitud articular. 

 

Probable interacción entre los agentes anestésicos y medicación crónica  

Los pacientes pueden estar tomando betabloqueantes, antagonistas del receptor de la 
angiotensina II (ARA II) para control de la tensión arterial para minimizar las fuerzas de 
cizallamiento y el estrés en la pared de la aorta, diuréticos (historia de insuficiencia cardíaca), 
y anticoagulantes, si sufrió recambio de válvula o de raíz aórtica. 

Los betabloqueantes deben ser continuados en el perioperatorio. Una población que puede 
beneficiarse más del tratamiento con beta-bloqueantes es la de pacientes pediátricos, siendo 
el motivo que estos fármacos permiten retrasar la cirugía y evitar reintervenciones tardías. Los 
efectos adversos potenciales de los betabloqueantes en el perioperatorio incluyen bradicardia 
e hipotensión. 

Continuar los antagonistas del receptor de la angiotensina en el momento de la cirugía 
incrementa el riesgo de la hipotensión perioperatoria. Suprimir los diuréticos en la mañana de 
la cirugía minimiza la hipovolemia y las alteraciones electrolíticas. 

 

Procedimientos anestésicos 

Los pacientes con síndrome de Marfan requieren consideraciones especiales en relación con 
la anestesia para evitar hipotensión extrema e hipertensión, mantener la perfusión coronaria 
y prevenir la progresión de un aneurisma disecante en la pared aórtica. Independientemente 
de la técnica anestésica, se debe tener cuidado en prevenir el incremento en la contractilidad 
miocárdica, ya que produce un aumento en la tensión de la pared aórtica. El labetalol y la 
nitroglicerina deben estar disponibles para tratar episodios hipertensivos. Debe realizarse la 
inducción con estabilidad hemodinámica. Esto puede conseguirse utilizando opioides de 
acción corta como el remifentanilo con régimen de infusión controlada por objetivo. 

Los anestésicos volátiles tienen el potencial de disminuir la fuerza de eyección cardíaca, por 
lo tanto, disminuyen el riesgo de disección aórtica. La fenilefrina es el vasopresor de elección, 
porque la efedrina puede inducir taquicardia debido a su efecto betaadrenérgico. Evitar la 
producción de las catecolaminas endógenas excesivas a través del control del dolor y la 
ansiedad es esencial. 

Los anestésico sin halatorios y bloqueantes neuromusculares suelen evitarse si se precisa 
monitorización de potenciales evocados somatosensoriales o motores. En tal caso la 
anestesia se basa en perfusión de propofol (50-100 μg/kg/min) para el mantenimiento. 

La parada circulatoria en hipotermia para la reparación del arco aórtico en el adulto es el 
estándar en la cirugía de la aorta torácica. Una parada cardiaca profunda en hipotermia mayor 
de 30 min se asocia a daño neurológico grave. Se ha propuesto tres técnicas principales de 
neuroprotección durante la parada hipotérmica actualmente: hipotermia profunda aislada, 
perfusión cerebral retrógrada, y perfusión cerebral anterógrada. Para optimizar el tratamiento 
anestésico se precisa comunicación estrecha entre el equipo de anestesia, el equipo 
quirúrgico, perfusionista, enfermeras de quirófano e intensivistas. 
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Profilaxis antibiótica: de acuerdo a las últimas guías de la AHA, los pacientes con afectación 
valvular aislada no requieren profilaxis antibiótica contra la endocarditis infecciosa. Si el 
paciente tiene una historia de válvula protésica cardíaca o historia de endocarditis infecciosa 
en el pasado, la profilaxis preoperatoria antibiótica debería administrarse de acuerdo a las 
guías clínicas de la AHA. La profilaxis antibiótica se recomienda para todos los procedimientos 
dentales en los que se produce manipulación del tejido gingival o de la región periapical de 
los dientes o perforación de la mucosa oral, procedimientos en el tracto respiratorio o piel 
infectada, estructuras cutáneas, o tejido musculoesquelético. El régimen antibiótico 
administrado en estos casos podría ser o bien amoxicillina 2 g vía oral o ampicilina 2 g IM o 
IV o cefazolina o ceftriaxona 1 g IM o IV. Los pacientes alérgicos a la penicillina o ampicillina 
pueden recibir cefalexina (u otra cefalosporina de 1ª o 2ª generación) 2 g, clindamicina 600 
mg, azitromicina o claritromicina 500 mg. Alternativamente, cefazolina o ceftriaxona parenteral 
1 g IM/IV o clindamicina 600 mg IM/IV podrían utilizarse en los pacientes con reacción 
anafiláctica por la penicilina y ampicilina y no pueden tomar tratamiento oral. En los 
procedimientos que requieren profilaxis antibiótica para la prevención de la infección de la 
herida quirúrgica deberían utilizarse antibióticos efectivos contra los posibles patógenos. La 
profilaxis antibiótica para prevenir endocarditis infecciosa no se recomienda en los 
procedimientos genitourinarios o gastrointestinales, ni en los partos vaginales. 

 

Monitorización especial o adicional 

Se recomienda monitorizar la temperatura en dos lugares. Un termómetro en el esófago para 
temperatura central y otra para monitorizar temperatura visceral. Sondas de monitorización 
de oxigenación del sistema nervioso central y de oximetría cerebral deben colocarse en la 
frente del paciente. Una línea arterial debería utilizarse intraoperatoriamente para monitorizar 
los cambios súbitos de la presión arterial. El uso de la ecocardiografía esofágica 
intraoperatoria para monitorizar el diámetro de la raíz aórtica ha sido comunicado en algunos 
casos. La colocación de una vía central no es necesaria a menos que esté presente una 
disfunción valvular significativa. 

 

Posibles complicaciones 

Los pacientes con síndrome de Marfan y dilatación ventricular izquierda tienen riesgo de 
arritmias ventriculares. El diámetro de la raíz aórtica mayor de 4 cm conlleva un riesgo de 
disección aórtica. La disección aórtica tipo 2 de la clasificación de De Bakey es el tipo más 
común visto en los pacientes con síndrome de Marfan. La disección espontánea de arteria 
coronaria también ha sido comunicada. 

 

Cuidados postoperatorios 

El grado de monitorización postoperatoria depende del procedimiento quirúrgico y de las 
condiciones preoperatorias del paciente, particularmente el tamaño de la raíz aórtica y el 
ventrículo izquierdo. Los cuidados intensivos no son obligatorios. 
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Problemas agudos relacionados con la enfermedad y su efecto en la anestesia y 
recuperación  

Debido a la alta mortalidad asociada, el manejo anestésico de pacientes con dilatación severa 
de la raíz aórtica es una situación que puede dar problemas. La degeneración de las fibras 
elásticas, la falta de células musculares lisas en la capa correspondiente y el depósito de 
mucopolisacáridos entre las células de la capa media, son las características principales de 
la aorta en el síndrome de Marfan. 

La disección aórtica en pacientes con síndrome de Marfan puede ser precipitada por cambios 
hemodinámicos importantes durante la anestesia. La inestabilidad hemodinámica se puede 
minimizar con un control y una preparación adecuados durante la intubación, la reposición de 
líquidos intraoperatoria, la extubación cautelosa y la analgesia adecuada. Estos objetivos 
pueden prevenir este evento potencialmente mortal. 

 

Anestesia ambulatoria 

No hay experiencias comunicadas en pacientes con síndrome de Marfan en anestesia 
ambulatoria. La opinión del autor, es que la cirugía mínimamente invasiva de bajo riesgo 
podría realizarse en los pacientes con síndrome de Marfan de forma ambulatoria, en ausencia 
de afectación significativa de los sistemas cardiovascular y respiratorio. 

 

Anestesia obstétrica 

Todas las mujeres con síndrome de Marfan genéticamente probado deberían recibir consejo 
sobre el riesgo de disección y el riesgo de recurrencia, y una completa evalua- ción 
multidisciplinaria que incluya estudio de imagen de la aorta completa antes del embarazo. 
Debe desaconsejarse la gestación en mujeres con disección aórtica previa debido al elevado 
riesgo de complicaciones. La disección ocurre con más frecuencia en el último trimestre (50%) 
o en el período temprano del postparto (33%). En todas las mujeres con enfermedad aórtica 
conocida y/o un diámetro de la raíz aórtica aumentado, los riesgos del embarazo deberían ser 
discutidos antes de la concepción. Un diámetro de la raíz aórtica >4cm durante el embarazo 
conlleva un riesgo mayor de disección (10% comparado con 1% en pacientes con un diámetro 
de la raíz aórtica <4 cm) y la concepción no es aconsejable si el diámetro de la raíz aórtica es 
>4,5 cm. 

Dependiendo del diámetro de la aorta, las pacientes con patología aórtica deberían ser 
monitorizadas con ecocardiografía en intervalos de 4–12 semanas durante el embarazo y a 
los 6 meses postparto porque el aumento de la raíz aórtica puede acelerarse por el embarazo. 
El embarazo debería ser supervisado por un cardiólogo y un obstetra que estén alerta de 
posibles complicaciones. El parto vaginal instrumentado es seguro en pacientes con síndrome 
de Marfan que no tienen afectación cardiovascular o mínima dilatación aórtica y es estable 
(<4 cm). Se recomienda analgesia epidural para minimizar el estrés asociado con el dolor del 
parto. El parto por cesárea está indicado en pacientes con un diámetro aórtico >4,5 cm, 
disección aórtica, insuficiencia aórtica severa o fallo cardíaco. 

El parto por cesárea debería considerarse también si existen contraindicaciones para la 
analgesia epidural para el parto vaginal o en analgesia epidural fallida, para evitar el estrés 
sobre la raíz aórtica dilatada, causado por el dolor del trabajo de parto no tratado. 
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Para las pacientes con el diamétro de la raíz aórtica 4,0-4,5 cm, la decisión sobre el método 
de parto debería ser individualizada y alcanzarse mediante acuerdo de un equipo 
multidisciplinario, incluyendo un obstetra, anestesiólogo y cardiólogo. Debe tenerse en cuenta 
una historia familiar de disección, así como de crecimiento rápido durante el embarazo. Es 
esencial continuar con el tratamiento betabloqueante durante el embarazo, periodo de 
periparto y postparto para prevenir una disección aórtica. 

Manejo de la anticoagulación durante el embarazo. 

Las parturientas con síndrome de Marfan sólo requerirán anticoagulación, si tienen una 
válvula mecánica. Las mujeres con válvulas protésicas normofuncionantes toleran bien el 
embarazo desde el punto de vista hemodinámico. Con anticoagulación aumenta la 
preocupación por aumento de riesgo de trombosis de la válvula, de complicaciones 
hemorrágicas y de complicaciones para la descendencia. De acuerdo a las guías clínicas de 
la Sociedad Europea de Cardiología, los anticoagulantes orales (ACO) pueden continuarse 
durante el primer trimestre si las dosis requeridas de warfarina son 

<5 mg/día. Si la dosis es >5 mg, se debe suspender el ACO entre las semanas 6 y 12 y 
sustituirse por dosis ajustada de heparina no fraccionada (HNF) (TTPa ≥ 2× control; en las 
pacientes de alto riesgo se administra en infusión intravenosa) o heparinas de bajo peso 
molecular (HBPM) dos veces al dia (con dosis ajustada según el peso y un nivel de anti-Xa 
objetivo 4-6 horas tras la dosis 0.8-1.2 U/mL) es recomendable. Si los ACO se continúan 
durante el segundo y el tercer trimestre, en la semana 36 de gestación deberían ser sustituidos 
o bien por dosis ajustada de HNF (TTPa ≥2× control) o dosis ajustada de HBPM ( anti-Xa 
objetivo 4-6 horas tras la dosis 0,8-1,2 U/mL). En las mujeres embarazadas el manejo con 
HBPM, el nivel de anti-Xa tras la dosis debería ser evaluada semanalmente. La HBPM debería 
sustituirse por HNF intravenosa al menos 36 horas antes del parto programado. La HNF 
debería continuarse hasta 4 - 6 horas antes del parto programado y reiniciarse 4-6 horas 
después del parto si no existen complicaciones hemorrágicas. Un TTPa normal después de 
suspender la HNF i.v. debería confirmarse antes de realizar un procedimiento neuroaxial. 

Tanto la anestesia regional como la general se han utilizado con éxito en las parturientas a 
las que se ha realizado parto mediante cesárea. La anestesia neuroaxial puede plantear un 
desafío técnico debido a la cifoescoliosis. La dosis estándar de anestésico local requerida 
para la anestesia intradural podría ser inadecuada debido a la presencia de ectasia dural, por 
tanto la anestesia combinada espinal-epidural podría ser la técnica de elección para la 
cesárea. El anestésico local sin adrenalina es preferible para la anestesia epidural en caso de 
inyección accidental intravascular. Aunque la ectasia dural no es una contraindicación 
absoluta para la anestesia epidural, el riesgo teórico de aumento de la incidencia de punción 
dural o de anestesia inadecuada debería ser discutida con la paciente. Los cambios 
estructurales en el ligamento amarillo se han sugerido como la causa más probable de punción 
dural accidental. El examen por ultrasonidos de la espalda antes de poner un catéter epidural 
puede disminuir el riesgo de punción del saco dural. Se ha comunicado disección de la aorta 
ascendente y des- cendente en el periodo postparto en parturientas con síndrome de Marfan, 
por tanto las mujeres sintomáticas deben ser sometidas a exploraciones inmediatas. Las 
pacientes asintomáticas necesitan realizarse una ecocardiografía antes del alta hospitalaria. 
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