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CASO CLINICO

Corazodn en criss-cross. Consideraciones anestésicas para derivaci

cavopulmonar total (Fontan)

A. Martinez-Telleria*, M.E. Cano Serrano**, E.M. Barroso Becerra**, A. Garzén*
Servicio de Anestesiologia y Reanimacién. *Hospital Universitario Virgen de las Nieves (Centro Materno Infantil). *Hogg@lUbliversitario

San Cecilio. Granada.

Resumen

Presentamos la técnica anestésica realizada en una
paciente de 2 afios de edad y 11 Kg de peso que presen-
ta corazon con conexidn atrioventricular cruzada o cora-
Zon en criss-cross, transposicién de los grandes vasos,
comunicacion interauricular, comunicacién interventri-
cular, y estenosis subpulmonar y valvular pulmonar.
Propuesta para anastomosis cavopulmonar total, presen-
taba SapO, basal de 65%. Se realizé induccion inhalato-
riay tras la intubacién se inicié hiperventilacién para
conseguir ETCO, en torno a 27 mmHg. Se realizd una
anestesia combinada general y caudal con cloruro morfi-
co (100 pg Kg?) para control del dolor.

Se practicé una intervencion tipo Fontan, bajo circu-
lacion extracorpodrea sin incidentes, empleandose milri-
nona a la salida de bomba. Se traslad6 a la Unidad de
Cuidados Intensivos pediatricos donde se extubd 90
minutos después de su ingreso, sin complicaciones.

El manejo anestésico se basa en mantener precargas
adecuadas mediante administracion de volumen, uso de
agentes inhalados y/o intravenosos, 0 uso de vasoconstric-
toresy variacion parametros ventilatorios para modificar
resistencias vasculares pulmonares y/o sistémicas.

En nuestro caso se procur 6 mantener una presion arte-
rial normal y precarga adecuada, con hiperventilacion
para disminuir las resistencias vasculares pulmonares.
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Criss-cross heart: anesthetic considerations
for total cavopulmonary shunt
(Fontan procedure)

Summary

We report the anesthetic technique used for interatrial
septal defect a 2-year-old girl weighing 11 Kg who presen-
ted with crossed atrioventricular connection (criss-cross
heart), transposition of the great vessels, interatrial and
interventricular septal defects, and subpulmonary and pul-
monary valve stenoses. The patient was proposed for total
cavopulmonary anastomosis with basal arterial oxygen
saturation (SapO,) at 65%. Anesthesia was induced with
inhaled agents and after intubation, hyperventilation was
induced to achieve an end-tidal carbon dioxide pressure
around 27 mm Hg. General anesthesia was provided in
combination with spinal infusion of morphine chloride
(100 pg Kg*) for pain contral.

A Fontan procedure was carried out uneventfully with
cardiopulmonary bypass. Milrinone was used at the extra-
corporeal circuit pump outlet. The patient was transferred
to the pediatric intensive care unit where she was extub-
ated without complications 90 minutes after admission.

Anesthetic management is based on maintaining ad-
equate preloading doses by administering volume, inha-
led and/or intravenous agents, or use of vasoconstrictors
and adjustment of ventilator parameters to modify
pulmonary or systemic vascular resistance.

We were able to maintain normal arterial pressurein
our patient and provide adequate preloading through
hyper ventilation to reduce pulmonary vascular resistance.

Key words:
Anesthesia, caudal, spinal. Surgery. Criss-cross heart. Epidural
morphine chloride.

I ntroduccion

En 1974, Anderson et gly Ando et aF, definie-

ron por primera vez el concepto de corazon con cone-
xion atrioventricular cruzada o corazén en criss-
cross, habiéndose comunicado desde entonces 110
casos.

El corazdn en criss-cross es una malformacion car-
diaca extremadamente rara que representa menos del
0,1% del total de defectos congénitos cardiacos, con
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Corazon normal Corazon en criss-cross un corazén en criss-cross, la reparacion de ambos ven-
triculos no puede llevarse a cabo y deben ser someti-
dos a una reparacion tipo Forftdn

Caso clinico

Paciente de 2 afios de edad, sexo femenino, de 11 Kg de
peso, diagnosticada al nacimiento de cardiopatia compleja
consistente en: corazon en criss-cross, comunicacion inter-
ventricular posterior amplia, estenosis subpulmonar y val-
Fig.'l._ Esquema de un corazon en criss-cross. (Esta figura esta tomada de  yylar pulmonar, y vasos en transposicion.
1a pagina web wiww.orpha.net' con permiso del editor). Antecedentes: La enferma, que presentaba un Foramen

Oval restrictivo al nacimiento, precisé dado su estado clini-
co una atrioseptostomia de Rashkind a los 6 dias de vida,
una frecuencia de 8xXtQ/ que se define como unaconsiguiéndose tras él una saturacién cutanea del 90%, evo-
malformacién cardiaca caracterizada por una relaci@mionando de forma aceptable.
espacial atrioventricular que sitla o parece situar cadé.a evolucion clinica fue aceptable, asintomatica, con cia-
ventriculo en una posicién contralateral en relacidnnasis leve a los 10 meses de vida, empeorando posterior-
su auricula correspondieftéFigura 1). mente (24 meses) con cianosis severa agravada por el llanto

Se caracteriza por entrecruzamiento de los flujesinicio de acropaquias, lo que llevé a que fuera propuesta
de aporte a los dos ventriculos debido a una apmra intervencion paliativa tipo Fontan.
rente rotacion del corazon sobre su eje longitudinal. A la exploracion fisica encontramos una paciente con cia-

La etiologia de esta malformacion no ha sido almsis moderada-severa, acropaguias, sin signos de insufi-
establecida y parece ser debida a una rotacién anoreiahcia cardiaca. No latido ni frémito. Pulsos normales. En
del apex cardiaco mientras la base permanece relatiaauscultacion se observaba un soplo sistélico eyectivo
mente fija, cuando la septacién aun no ha concluidav/Vi en foco pulmonar.

Clinicamente, el corazén en criss-cross se asocieEl electrocardiograma revelé un eje izquierdo con signos
casi siempre con otras anomalias cardiacas severscrecimiento ventricular derecho.
hipoplasia de la valvula tricispide y del ventriculo El informe de Eco Doppler fue el siguiente: Situs solitus.
derecho, defecto del septo interventricular, alineaci@vncordancia AV con asa-L ventricular (criss-cross), y asa-L
ventriculoarterial anormal (transposicion de los gramterial. Esto es: las venas cavas conectan con la auricula
des vasos o ventriculo derecho de doble salida) y esterecha que se sitGa a la derecha, la auricula derecha conec-
nosis pulmonar; por tanto, los neonatos se presentara su vez con el ventriculo derecho situado a la izquierda
tipicamente con cianosis y murmullo sistolico. del que nace la aorta dilatada en posicién anterior e izquier-

Excepcionalmente, algunos pacientes presentan Uia-y se continGa con un arco aortico derecho, que en abdo-
camente un defecto del tabique interventricular conen va a la izquierda. Las venas pulmonares drenan en auri-
una relaciéon normal o casi normal de las grandes arteta izquierda que esta situada a la izquierda, y ésta conecta
rias, y asi presentan sintomas de fallo cardiaco debultravés de la valvula mitral (posterior e inferior) con el ven-
al cortocircuito izquierda-derectia triculo izquierdo situado a la derecha. El tracto de salida del

El tratamiento quirdrgico estd determinado por hentriculo izquierdo esta elongado y estrecho y de él nace
posibilidad de utilizar ambos ventriculos independiemna arteria pulmonar con anillo algo pequefio y tronco y
temente; sélo una minoria de estos pacientes son camas de buen tamafio y ramas pulmonares amplias, (arteria
didatos a una reparacion de ambos ventriculos debjgddmonar derecha de 12 mm e izquierda de 10,3 mm).

a la hipoplasia de la valvula pulmonar y del ventricu- Ademas la enferma presenta una estenosis subpulmonar
lo dereché severa con gradiente subpulmonar, y probablemente valvu-
Si dicha reparacién es posible, se realiza el cieteg pulmonar de 80 mmHg. Comunicacion interventricular

del defecto del tabique interventricular de manera gpesterior muy amplia (1,27 cm), con cortocircuito bidirec-
el ventriculo izquierdo queda alineado con una graional y comunicacion interauricular amplia (10,5 mm).
arteria (normalmente la arteria pulmonar) y el ventri- El estudio hemodinamico revelé una presion telediastoli-
culo derecho con la otra (normalmente la aorta). Eh de ventriculo sistémico (VD) de 11 mmHg, presion tele-
siguiente paso es la realineacion de las grandes adiastélica de VI de 16 mmHg. La ventriculografia izquierda
rias. Este procedimiento es so6lo posible en ausenciaddenuestra su conexion a la arteria pulmonar y la existencia
estenosis pulmonar. En la mayoria de los pacientes @enestenosis valvular y subvalvular pulmonar con ramas
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pulmonares de buen calibre. Se mantenia el equilibrio deEn el manejo anestésico de esta anomalia cafdiaca

presiones medias en ambas auriculas. debemos tener en cuenta las mismas consideraciones
que en el resto de las cardiopatias cianéticas: debemos
Conducta anestésica conocer las presiones diferenciales a ambos lados de

El estudio preoperatorio revelé una enferma cianétiagn cortocircuito, asi como las presiones en ambas auri-
con hematocrito elevado (54%), actividad de protrombirgulas, que se pueden manipular mediante administra-
en el limite inferior e INR de 1,3. cién de volumen, empleo de agentes inhalados e intra-

La paciente fue premedicada con midazolam 0,5 mg Kgenosos, 0 uso de vasoconstrictores.
por via oral. A su llegada a quir6fano la enferma, ciandtica, Preoperatoriamente hay que tener en cuenta varios
presentaba una Sap@el 65%. Tras induccion inhalatoria factores:
con sevoflurano a dosis crecientes, relajacion muscular conLos nifios con cardiopatia cianética y hematocrito
pancuronio (0,1 mg K¢, y administracion de fentanilo, (3 elevadé& *® (> 45%) no toleran periodos de ayuno pro-
ug kg?), se procedio a la intubacion orotraqueal e inicio dengados, por lo que se requieren liquidos intraveno-
hiperventilacion para obtener un ETCen torno a 30 sos en el preoperatorio. Tienen aumento de la viscosi-
mmHg, manteniendo Sap@e 85-89% con FiQde 1. dad sanguinea, resistencia vascular sistémica elevada,

Tras monitorizacion habitual (ECG, Sap@TCO, ten- gasto cardiaco disminuido, peligro de agregacion eri-
sion arterial (TA) cruenta, PVC, temperatura y diuresis), $eocitaria, trombosis y de trastornos de la coagulacion
procedi6 a realizar analgesia caudal con cloruro morfiganguineé
(100 mg Kg). ElI mantenimiento anestésico intraoperatorio Asi, se sabe que estos nifios presentan defectos pla-
fue realizado con remifentanilo (0,1-0,4 mg“Kun®), y quetario¥ en cuanto a la cantidad y calidad de las pla-
propofol (3-5 mg Kgh?). quetas, deficiencia de factores de la coagulacion, etc.

La intervencion quirtrgica se llevé a cabo bajo circuld-a policitemia contribuye a la coagulopatia al dismi-
cion extracorpérea (CEC), practicandose una anastomosisir el volumen plasmatico y los niveles de los facto-
cavopulmonar total con conducto intraatrial (Fontan), cares de la coagulacion.
tiempo de "by-pass" de 150 minutos, y tiempo de clampaje La policitemia es la mayor respuesta adaptativa a la
de 120 minutos. El volumen de cebado de la bomba flagpoxia crénica en algunos pacientes con ECC ciané-
substraido al final de la CEC mediante hemofiltracion modiica, la respuesta eritrocitica exagerada (Hto >45)
ficadd®. aumenta la viscosidad sanguinea y algunos pacientes

La retirada de la circulacion extracorporea precisé gresentan un sindrome de hiperviscosidad o eritrocito-
empleo de milrinona (dosis de carga deu§0Kg* seguida sis descompensada.
de perfusion a 0,375 pg Kg-1 mi. Se comprob6 el  Las canulas intravenosas deben estar libres de bur-
resultado de la intervencion y se valor6 contractilidad vebrujas, como en todos los pacientes con posibilidad de
tricular mediante ecografia transesofagica. Se transfund@mrtocircuito derecha-izquierda.
ron un concentrado de hematies y un concentrado de plaSe pueden utilizar diversas técnicas de sedacion
quetas. preoperatoria pero teniendo en cuenta que se trata de

Con hiperventilacion, y manteniendo TA y Sgpdle- pacientes cianéticos, si se aplica una sedacion profun-
cuadas, fue trasladada a la UCI pediatrica, siendo extubal@ahay que vigilarlos vy, si fuera necesario, aplicar oxi-

a los 90 minutos del ingreso. geno suplementario. Nosotros utilizamos habitualmen-
La paciente permanecio 4 dias en UCI, no aparecienttp midazolam edulcorado por via oral lo que
ninguna complicacién ni problema afiadido. proporciona un adecuado grado de ansiolisis sin depre-

sién respiratoria.
En el intraoperatorio para el manejo de la hemodina-
Discusion mica, procuramos mantener una TA y precarga adecua-
das evitando hipotensiones mediante bolos de fenilefri-
El manejo inicial de estos pacientes viene determinaa. Desde el principio empleamos hiperventilacion
do por la severidad de la estenosis pulmonar. Si el flujgoderada PC£080-32 mmHg, aumento de la concen-
sanguineo pulmonar es inadecuado, un mantenimietrtacion de oxigeno inspirado y un pH discretamente
temporal del ductus arterioso con prostaglandina Rlcalético para disminuir las resistencias vasculares pul-
esta indicado. Es entonces cuando se puede crear moaares, al igual que al iniciar la retirada de la CEC.
derivacion sistémico-pulmonar (atrioseptostomia de Respecto al uso de fArmacos inotrépicos, durante la
Rashkind), para proporcionar un flujo pulmonar ad&eparacién del paciente de la bomba, utilizamos milri-
cuado en espera de poder realizar una intervencion quna (0,375 ug Kémin?), inhibidor del grupo 1l de
rargica definitiva, como ocurrié en nuestro caso dadaflesfodiesterasas, inotrépico potente con propiedades
gravedad de la enferma. vasodilatadoras arteriales y venosas importantes. Nos
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inclinamos por este farmaco porque, a diferencia dé& Sanders, S. Criss-cross heart. Orphanet encyclopedia [revista electr6-

; 4 P nica] February 2003 [consultado 13-10-2004] Disponible en:
otros inotrépicos, la milrinona no aumenta en grado http://www.orpha. net/patho/GB/uk-CCH pf

a_pret_:iable el consumo miocérdico de 0>_<I'gen0, POrque Anderson RH. Criss-cross hearts revisted. A question of definition. Ped
disminuye la poscarga ventricular, y no incrementa de Cardiol 1982;3(4):305-313.

modo directo la frecuencia cardigca 6. Geva T, Sanders SP, Ayres NA, O’Laughlin MP, Parness IA. Two-
. dimensional echocardiographic antomy of atrioventricular alignment

] Debe_mos evitar Ias_ a|'[&_lS presiones y la presion POSI- discordance wiyh situs concordance. Am Heart J 1993;125(2):459-464.
tiva al final de la espiracion (PEEP) durante la venti7. Anderson RH, Smith A, Wilkinson JL. Disharmony between atrioven-

i 4 4 i 4 i i i _ tricular connections and segmental combinations: unusual variants of
Iacmn mecanl_ca, "?‘demas d,e.la hIpOtermla’ I"?‘ hlper "criss-cross" hearts. J Am Coll Cardiol 1987;10(6):1274-1277.
capnla, I_a acidosis metabdlica o resplratorla y I%. Danielson GK, Tabry IF, Ritter DG, Fulton RE. Surgical repair of
hlpoxemla, factores todos ellos que aumentan las criss-cross heart whith straddling atrioventricular valve. J Thorac Car-
resistencias vasculares pUImonareS' (Ii:igxgs: Fsuég lcie?tgl;iwé&r:ggl-?glé'r of tricuspid atresia. Thorax 1971;

Por Gltimo queremos hacer hincapié en el empled jo&oa0.56 0 oPar Of euspid atesia. Thorax 497
de analgesia caudal y la extubacion précdd uso 10. Podzolkov VP, Ivanitsky AV, Makhechev OA, Alekian BG, Chiaureli
de morficos a nivel central proporciona una analge- MR, Rlagirpov FR. Fontan-type %peration for correctir}g complex con-
sia de calidad y duracion superior a la de los mor- ?igfta defects in a criss-cross heart. Pediatr Cardiol 1990;11(2):105-
ficos intravenosos, disminuyen la respuesta &. Maluf MA, Mangia C, Silva C, Carvalho WB, Carvalho AC, Buffolo
estré® y permiten el uso de dosis menores de Opié- E. Conventional and conventional plus modified ultrafiltration during

: ; " _ cardiac surgery in high-risk congenital heart disease. J Cardiovasc
ceos intraoperatoriamente, permitiendo I_a} extuba Surg 2001:42(4):465-473.
cion con mejor nivel de conciencia y funcion respirz. Love DA, Stayer SA. Abnormalities of the atrioventricular valves. En
ratoriet. Este hecho, junto con la ventilacion &ggg ngLéZF;eg‘ilegric Cardiac Anesthesia. Appleton and Lange Eds:
esp.ontanea’ fa_v’orece el. f|UjO pulmonar Efe_C:[IVO . Hickéy I5R, Wess.el DL, Reich DL. Anesthesia for treatment of conge-
mejora la funcion ventricular en la operacion de nital heart disease. En Kaplan: Cardiac Anesthesia. WB Saunders Eds.
Fontan2® 1993;21:681-757.

Aunque se ha descrito la posibilidad de depresidfty Rosove MH, Perloff JK, Hocking WG, Child JS, Canobbio MM, Skor-

. . . . »_ ton DJ. Chronic hypoxaemia and descompensated erythrocytosis in
re5p|rat0”a_~aSOC|ada al empleq de morf[na POr Via cyanotic congenital heart disease. Lancet 1986;2(8502):313-315.
caudal en nifidsy sabemos que ésta es mas probahie Kontras S, Sirak H, Newton W. Hematologic abnormalities in children
con dosis altas, como las utilizadas por nosotros, cree-Wi“I1 congenital healf‘hdisease- JA“I"A 1g76?195|(8)1611'615-

. . . - .16, Colon-Otero G, Gilchrist GS, Holcomb GR, lIstrup DM, Bowie EJ.
mos que los beneficios q_ue proporciona esjta tecn'JC“’ElPreoperative evaluation of the hemostasis in patients with congenital
superan con creces este riesgo. En este sentido hay queart disease. Mayo Clinic Proc 1987;62(5):379-385.
tener en cuenta que todos los pacientes sometidoy’-gvaurer H, McCue C, Robertson L, Haggins JC. Correction of platelet
. . : ‘2 2 dysfunction and bleeding in cyanotic congenital heart disease by sim-
mtervenu_ones con C|rcula<_:|on_ extracorporea permane- ple red cell volume reduction. Am J Cardiol 1975;35(6):831-835.
cen continuamente monitorizados (Sgp@urante 1. Hoffman TM, Wernovsky G, Atz AM, Kulik TJ, Nelson DP, Chang
varios dias en el postoperatorio y que de aparecer de‘\Ct, e: al. ifficacy_ ar_mdfsatfety c:jf rr;1i_llr(ijnone Ifrtw preventi?g low cardie;c

; iz ‘ 4G output syndrome in infants and children after corrective surgery for
esta C_OmpllcaCIOn serla rapldamente detectada. Encongenital heart disease. Circulation 2003;107(7):996-1002.
cualquier caso hemos de afirmar que en nuestra eXpg-rRosen DA, Rosen KR, Hammer GB. Pro: regional anesthesia is an
riencia esta complicacién no se ha presentado hasta elmportant component of the anesthetic technique for pediatric patients
momento undergoing cardiac surgical procedures. J Cardiothorac Vasc Anesth

' 2002;16(3):374-378.

20. Chaney MA. Intrathecal and epidural anesthesia and analgesia for car-
diac surgery. Anesth Analg 1997;84(6):1211-1221.
Hammer GB, Ngo K, Macario A. A retrospective examination of regio-
nal plus general anesthesia in children undergoing open heart surgery.
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