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Cesarea en una embarazada con telangiectasia hemorragica hereditaria:

a proposito de un caso

José Félix Martinez Juste.!

RESUMEN

Las gestantes con telangiectasia hemorrdagica hereditaria o sindrome de Rendu-Osler-Weber presentan un
empeoramiento de su enfermedad debido a los cambios hemodinamicos del embarazo, con un aumento de la
morbimortalidad. El manejo multidisciplinario de estas pacientes junto con un adecuado estudio preoperatorio,
permite establecer un plan anestésico individualizado para el momento del parto. La anestesia espinal representa
una opcion adecuada en aquellos casos en que sea posible su realizacion.
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Caesarean section in a pregnant woman with hereditary
hemorrhagic telangiectasia: about a case

SUMMARY

Pregnant women with hereditary hemorrhagic telangiectasia or Rendu-Osler-Weber syndrome have an illness
deterioration due to hemodynamic changes in pregnancy with increases in morbidity and mortality. Multidisciplinary
management of these patients and suitable preanesthetic assessment, allow for getting an individualized anesthetic
plan for delivery. Spinal anesthesia represents an appropriate option if it is possible to perform it.
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INTRODUCCION

La telangiectasia hemorragica hereditaria, también
conocidacomo sindrome de Rendu-Osler-Webero HHT
(Hereditary Haemorrhagic Telangiectasia), es una
entidad autosdémica dominante con afectacion vascular
multisistémica, que se caracteriza por telangiectasias
mucocutaneas, epistaxis 'y  malformaciones
arteriovenosas (MAV), principalmente pulmonares,
hepaticas y cerebrales. La prevalencia mundial
estimada es de 1 cada 5000-8000 individuos (1).
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Se cree que la alteracion vascular podria estar
producida por varios mecanismos, como defectos en
las células endoteliales, déficit de la musculatura lisa
o debilidad del tejido conectivo perivascular (2). Se
han identificado cuatro genes responsables de esta
patologia: ENG, ACVRLI1, SMAD4 y GDF2; las
mutaciones de los dos primeros son las mas frecuentes
(90 % de los casos) (3).

El diagnodstico se basa en los hallazgos clinicos,
que pueden completarse con el estudio genético,
o bien utilizando los criterios de Curacao (4),
segun los cuales el diagnostico definitivo de HHT
se estableceria cuando el paciente presente 3 de
estos 4 criterios: epistaxis, telangiectasias, historia
familiar de HHT y afectacion vascular de 6rganos
internos.
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Las gestantes con HHT presentan un empeoramiento
de su enfermedad debido a los cambios hemodinamicos
fisiologicos que produce el propio embarazo, con un
importante aumento de la morbimortalidad durante este
periodo (5). Es importante el manejo multidisciplinario
de estas pacientes durante el embarazo, asi como la
elaboracion de un plan anestésico para el momento del
parto.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una mujer de 33 afios,
diagnosticada de HHT a los 15 afios. Presentaba
historia familiar de esta enfermedad con afectacion
del abuelo materno, la madre y un hermano. Tenia
un estudio genético que mostraba heterocigosis del
gen ENG y una ecocardiografia con solucion salina
agitada, realizada antes del embarazo en la que se
descartaba la presencia de MAV pulmonares.

La paciente fue atendida en la consulta de anestesia
preoperatoria en la semana 34 de embarazo. Al
realizarle la historia clinica, destacaba la presencia
de epistaxis desde la adolescencia, con 2-3 episodios
semanales, que requirieron taponamiento nasal y
cauterizacién en momentos puntuales, junto con
episodios migrafiosos ocasionales. Los episodios de
epistaxis habian ido aumentando conforme progresaba
el embarazo, siendo casi diarios al momento del
ingreso, aunque de escasa cuantia y con resolucion
espontanea. Negaba la existencia de sangrado
gastrointestinal, de disnea o hemoptisis, y también
negaba la formacion de hematomas espontaneos o ante
minimos traumatismos. Se observaron telangiectasias
en labios y lengua y el resto de la exploracion fisica
era normal.

Se cre6 un equipo multidisciplinario con la
colaboracion de ginecdlogos obstetras, hematologos,
otorrinolaring6logos y anestesistas, para coordinar el
seguimiento de la paciente y planificar el parto.

384

Para completar el estudio preoperatorio se realizé una
resonancia magnética (RM) y analiticas sanguineas.
La RM descartd la presencia de MAV cerebrales y
espinales, objetivaindose uUnicamente alguna MAV
hepatica de escaso calibre y sin repercusion clinica.
Las pruebas de laboratorio incluyeron un estudio de
coagulacion con cuantificacion de factores, siendo
todos los parametros analiticos normales, salvo una
anemia leve. Ademas, la valoracion de la via aérea se
completd con una nasofibrolaringoscopia, en la que
se observaron lesiones telangiectasicas en septum y
cornetes, con glotis y cuerdas vocales normales.

Debido a la presentacion podalica del feto, se
programd una cesdrea para la semana 38, y se tomo
la decision de realizarle anestesia espinal para evitar
las posibles complicaciones derivadas de la anestesia
general. La puncion espinal se llevd a cabo con una
aguja tipo Whitacre, en punta de lapiz, de calibre 25 G.
Tras aspiracion de liquido cefalorraquideo (LCR), se
inyectaron 10 mg de bupivacaina al 0,5 % y 10 ug de
fentanilo en el espacio subaracnoideo. A los pocos
minutos de la puncidn, se obtuvo un bloqueo sensitivo a
nivel T4, que permitid larealizacion de lacesarea, lacual
transcurrid sin complicaciones maternas ni del recién
nacido. La paciente permanecié hemodindmicamente
estable durante todo el procedimiento quirurgico,
Unicamente necesitd, en momentos puntuales, la
administracion de bolos endovenosos de fenilefrina y
efedrina, para tratar la hipotension. El posoperatorio,
tanto en la sala de reanimacién como posteriormente
en la planta de ginecologia, transcurri6 sin incidentes y
la paciente fue dada de alta, junto con el recién nacido,
a las 72 horas de la intervencion.

DISCUSION

Las pacientes con HHT presentan progresion de su
enfermedad durante el embarazo (6). Esto es debido
a que la gestacion produce una seric de cambios
fisiolégicos, como aumento del gasto cardiaco,
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disminucion de las resistencias vasculares sistémicas
y aumento del volumen plasmatico, que contribuyen al
agravamiento de las lesiones vasculares (7).

Las principales complicaciones que aumentan la
mortalidad en las embarazadas con HHT son la
hemorragia causada por MAV pulmonares, ictus e
infartos de miocardio (8).

Las MAV pulmonares son las que se presentan con
mayor frecuencia en los pacientes con sindrome de
Rendu-Osler-Weber, pueden estar presentes hasta en el
50 % de los casos (9). Durante el embarazo, estas MAV
pulmonares tienen especial relevancia, puesto que
los cambios hemodinamicos de la gestante provocan
mayor flujo sanguineo pulmonar, aumentando el
riesgo de sangrado de estas malformaciones; por lo
que es recomendable tratarlas mediante embolizacion
antes del parto (10). En mujeres con HHT, el riesgo
de hemorragia pulmonar grave se sitia en torno al
1 % (8). En el caso aqui descrito, se habia descartado
la presencia de MAV pulmonares antes de la gestacion.

La presencia de MAV espinales es poco frecuente, se
presentan en aproximadamente, el 1 % de todos los
pacientes con HHT (11). Existe controversia sobre
la realizacion de una RM raquidea antes del parto,
para descartar la presencia de MAV espinales, y asi
poder realizar, de una forma mas segura, las técnicas
anestésicas o analgésicas regionales, que conllevan
una puncion epidural o intradural.

En dos series de casos publicadas, tras la realizacion
de técnicas anestésicas epidurales o intradurales
en embarazadas con HHT, no se objetivd ninguna
complicacion hemorragica ni de otro tipo (8, 12).
Por otro lado, existen dos casos publicados, de
complicacion con hematoma subdural, tras realizar
anestesia espinal, en dos gestantes con MAV espinales
(13, 14).
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La ultima actualizacion de la guia clinica internacional
para el diagnéstico y tratamiento de la HHT, publicada
en 2020 (15), recomienda realizar anestesia espinal
en las pacientes gestantes con HHT, sin ser necesario
un despistaje previo para buscar MAV espinales. Sin
embargo, otros autores defienden la necesidad de
asegurar la ausencia de MAV espinales antes de realizar
cualquier técnica anestésica que implique una puncion
espinal, para evitar complicaciones importantes como
la formacion de hematomas espinales (2, 5, 10, 16).
Estos autores basan su afirmacion en la facilidad de
sangrado de las estructuras vasculares de las pacientes
embarazadas con HHT, ademas del aumento del flujo
sanguineo en la zona perimedular.

En el presente caso, si se descartaron MAV raquideas
mediante RM, previamente a la realizacion de la
puncion espinal. En dicha puncion, a la aspiracion
se obtuvo LCR claro, sin contenido hemadtico, y no
se registrd ninguna incidencia durante la cesarea, ni
posteriormente.

Se han descrito trastornos hemorragicos asociados a
HHT, como la coagulacion intravascular diseminada,
el sindrome de Von Willebrand o déficits de algunos
factores de la coagulacion (17, 18). La colaboracion
con los hematdlogos, permitié descartar la presencia
de algln tipo de coagulopatia asociada al sindrome de
Rendu-Osler-Weber, en esta paciente. En una muestra
estudiada por LaBranche y cols. (19), alrededor de
un 2,6 % de pacientes con HHT presentaron alguna
afectacion hemorragica asociada.

En caso de realizar anestesia general en los pacientes
con HHT, la presencia de telangiectasias en la cavidad
bucal, faringe o laringe, aumentan el riesgo de
sangrado de dichas lesiones, complicando el manejo
de la via aérea (20). La paciente descrita en este
trabajo presentaba lesiones vasculares telangiectasicas
en los labios y la lengua, asi como en septum y
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cornetes nasales. La realizacion de anestesia espinal
evitoé la intubacién y manipulacion de la via aérea,
disminuyendo asi el riesgo de sangrado de estas
lesiones.

CONCLUSIONES

Las mujeres con HHT presentan mayor
morbimortalidad durante el embarazo, debido al
empeoramiento de su enfermedad. Su manejo debe
realizarlo un equipo multidisciplinar que incluya
diferentes especialidades, ayudando asi a la toma de
decisiones de manera conjunta.

Descartar la presencia de MAV viscerales,
(principalmente pulmonares y espinales),
coagulopatias asociadas y lesiones vasculares en la via
aérea, resulta de gran utilidad a la hora de establecer
un plan anestésico para el parto. Debe considerarse la
realizacion de anestesia espinal en los casos indicados,
para evitar las complicaciones derivadas de la anestesia
general.
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