Escoliosis en el adolescente, consecuencia del Sindrome de Marfan.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Marfan es una enfermedad hereditaria autosomica dominante de penetrancia compleja que afecta al tejido conectivo. Los mas afectados son el
sistema cardiovascular (dilatacion adrtica, aneurisma aorta descendente), ocular (subluxacion del cristalino y desprendimiento de retina) y musculo-esqueléticas. En
este ultimo, las manifestaciones clinicas mas frecuentes son la dolicostenomelia, aracnodactilia, hiperlaxitud articular, extasia dural, deformidades del térax y la

escoliosis.

El objetivo es describir el tratamiento de la escoliosis en el contexto de un Sindrome de Marfan.

MATERIAL Y METODOS

Varon, 15 anos de edad, diagnosticado de Marfan (habito marfanoide, dilatacion aodrtica, pectus excavatum y escoliosis) que presenta una curva inicial T7-T11
derecha de 22°. Estabilidad en los 9 afos posteriores (222D a 352D). Pasado ese tiempo, cirugia pediatrica propone cirugia del pectus excavatum mediante la técnica

de Nuss.

RESULTADOS

La técnica de Nuss supone la correccion minimamente invasiva de dicha patologia mediante unas barras metalicas retroesternales que empujan el esternon para
corregir la deformidad en un plazo de aproximadamente 3 anos. Durante ese periodo, se observa que el paciente pasa de una curva toracica de 352 al inicio del
tratamiento a 1062 grados en un ano. En dicho punto, se plantea la retirada de las barras de Nuss junto a una correccion de la columna debido a problemas con las
mismas, problemas de piel y empeoramiento del estado general del paciente. Se comienza el tratamiento con la retirada de las barras de Nuss, llegando a nuestra
consulta con 1312 de curva toracica derecha, con radiografias bending donde se observa una curva estructural, no corregible. El estado cardiopulmonar del paciente
se vio empeorado, procediendo a la correccion y fijacion T4-L5 mejorando el estado de salud global del paciente.
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CONCLUSIONES

La escoliosis sindromica en el contexto de un Sindrome de Marfan afecta al 50% de los casos con una intensidad variable. Resulta poco util el corsé, aunque solo
requieren intervencién quirdrgica 1/3 dada la mayor permisibilidad de grados, siendo la curva principal toracica.
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