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RESUMEN

Paciente femenina de 20 afios de edad con sindrome de
Osler-Weber-Rendi (telangiectasia hemorragica hereditaria) en
trabajo de parto. Se presenta el manejo anestésico y preparacién
preoperatoria y se discuten los problemas especificos de este
sindrome asociado al embarazo.
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SUMMARY
ANESTHETIC MANAGEMENT OF A PREGNANT
PATIENT WITH OSLER WEBER-RENDU SYNDROME
AND CONGESTIVE HEART FAILURE

A 20 year-old woman with Osler-Weber-Rendii syndrome (he-
reditary hemorragic telangiectasia) underwent labor. The preop-
erative preparation and anesthesia management are presented, and
the specific problems'discussed.
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Syndrome

El sindrome de Osler-Weber-Rendu
(telangiectasia hemorradgica hereditaria, HHT, Enf. de
Osler) es un desorden genético autosomico dominante
de alta penetrancia, que se caracteriza por telangiec-
tasias multiples de la piel, membranas mucosas y
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sistemas gastrointestinal y urinario'. Es una
enfermedad poco comun con una frecuencia de 1-2
por cada 100,000 personas?. La insuficiencia cardiaca
congestiva es una secuela debida a la anemia
resultante de las multiples fistulas arteriovenosas en
este sindrome y combinado con el embarazo, aumenta
la incidencia de mortalidad materna.

En este trabajo reportamos el manejo anestésnoo
de una paciente embazada y en trabajo de parto con
sindrome de Osler-Weber-Rendui (OWR) con
insuficiencia cardiaca congestiva empleando anestesia
epidural con una técnica que disminuya los riesgos
fetales y maternos.

REPORTE DEL CASO

Paciente femenina de 20 afios de edad,
segunda gesta, para una, con embarazo de 40
semanas, con sindrome de OWR diagnosticado desde
hace cinco afios, antecedente de OWR en su madre y
abuelo materno, manifestdndose con epistaxis
ocasionales de moderada cantidad, gingivorragias
ocasionales y melena. Anemia cronica secundaria a
éstas pérdidas sanguineas por multiples fistulas
arteriovenosas (telangiectasias) en mucosas, piel y
visceras, lo que la llevé a desarrollar insuficiencia
cardiaca congestiva.

La paciente ingresa con trabajo de parto de un
embarazo a término. Refiere mareo, epistaxis,
ortopnea, disnea de medianos esfuerzos, poliuria y
polaquiuria. Es tratada previamente con digoxina 500
mg cada 24 hrs y diuréticos. Las pruebas de
coagulacién se encontraron dentro de limites normales.
Hemoglobina de 9.3 mg/dl y plaquetas 304,000.

Se continta la digoxina durante el trabajo de
parto, y se coloca un catéter de PVC y sonda de foley
para tener mejor control de los liquidos administrados
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y de los egresos. Se coloca un catéter epidural a nivel
de L,-L3; con una aguja de Tuohy 18 con técnica de
pérdida de la resistencia. No se obtuvo liquido
cefalorraquideo ni sangre al realizar la puncién ni al
colocar el catéter. Se inicié con una dosis analgésica
de bupivacaina al 0.125 %, 10 mg (8 ml) con 25 ug de
Fentanyl. Con una disminucién de la sensibilidad hasta
T40 Y con una analgesia adecuada, se inicia una
infusion de oxitocina para mantener el trabajo de parto
y se realiza amniotomia. Durante la fase activa del
trabajo de parto se mantuvo una infusién epidural de
bupivacaina al 0.125% a 10 ml /hr mas 2 ug de
Fentanyl/ml durante cuatro horas. El feto toler6é bien
la induccién de la aylgesia sin deceleraciones
cardiacas, lo que se observé con monitor
electrocardiotocografico. En el momento del parto se
requirié de una analgesia mas intensa, por lo que se
le administraron § ml de bupivacaina al 0.25%. Cinco
horas después de la induccién se obtuvo un producto
femenino de 4,027 gr por via vaginal, con forceps de
salida. Su puntuacion de Apgar al minuto y a los cinco
minutos fue de 8 y 9 respectivamente .

Los liquidos intravenosos se mantuvieron a 100
ml por hora con un bolo de 300 ml previo al bloqueo
con soluciones cristaloides.

Durante el trabajo de parto no se tuvieron
variaciones significativas de la tensién arterial. El gasto
urinario se mantuvo en aproximadamente 2 mi/hr
durante este perfodo, las pérdidas sanguineas durante
el parto no se consideraron como severas ya que no
se presentaron alteraciones hemodinamicas. Después
del parto la paciente se recuperé de los sintomas de
la insuficiencia cardiaca congestiva y se mantuvo su
manejo con digoxina.

DISCUSION

El sindrome de Osler-Wueber-Rendu, fue
descrito primeramente por Rend( en 1896, en 1901,
Osler* publico varios casps con todo detalle, Weber®
publicé un estudio familiar importante en 1907 y en
1909 Hanes® sugirié el nébmbre que hoy se le da a la
enfermedad. Consiste deuna triada de telangiectasia,
- epistaxis recurrente, y una historia familiar de este
desorden’, pero mas agertadamente esta descrito
como un desorden por sangrados por telangiectasias,
aneurismas y fistulas AV de ambos sistemas
circulatorios, sistémico y pulmonar?-2. La presentacién
clinica usual es sangrado recurrente de los sitios
involucrados que tiende a incrementarse en frecuencia
y severidad con la edad.

Esta condicién es una anomalia vascular
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transmitida como rasgo dominante y afecta la piel, las
membranas mucosas, los sistemas gastrointestinal y
urinario, y en ocasiones el sistema nervioso.

Es posible que la lesién basica consista en un
defecto de las paredes vasculares analogo en ciertos
aspectos al angioqueratoma corporal difuso de Fabry,
en el cual se ha detectado un defecto hereditario del
metabolismo de la ceramida. Las lesiones son
superficiales, puntiformes, purplireas, de 1 a4 mm de
diametro que palidecen con la presion. Localizadas
en forma diseminada en la piel de cualquier parte del
cuerpo. Estas lesiones aparecen durante la nifiez,
aumentan de tamariio durante la adolescencia y pueden
adquirir configuraciones aracneiformes que se
asemejan, en la vida adulta tardia, a las telangiectasias
cutaneas observadas en la cirrosis. Las lesiones
generan problema sélo como consecuencia de su
tendencia hemorragica. Durante la vida adulta pueden
dar origen a episodios de epistaxis severa y repetida o
a hemorragias importantes de los tractos
gastrointestinal y urinario. La pérdida crénica de sangre
puede provocar anemia ferropénica. Los angiomas
presentes en estos pacientes se pueden formar en la
médula espinal o en el cerebro y en esta altima
localizacién pueden provocar sindromes apopléjicos,
o bien puede aparecer un sindrome cerebral progresivo
como consecuencia de una sucesiéon de hemorragias
pequefias. Las fistulas pulmonares representan otra
manifestaciéon importante de la displasia vascular
generalizada. Estos pacientes muestran una
predisposicion peculiar a la formacién de abscesos
cerebrales. El tratamiento puede requerir la aplicacién
de celulosa oxidada (oxicel) o gelfoam. Aunque la
cauterizacion permite erradicar una lesion sangrante,
es frecuente observar la neoformacién de lesiones
satélites. La profilaxis ha demostrado ser insatis-
factoria.

En el estudio microscépico hay colecciones de
pequefios vasos sanguineos dilatados, revestidos por
una sola capa de endotelio que descansa sobre tejido
conectivo delicado. La anormalidad patol6gica basica
parece ser una combinacién de una insuficiencia de
los elementos contractiles del musculo liso, defectos
en la unién de las células endoteliales y debilidad del
tejido conectivo perivascular®. Ademas, la elevacion
del activador del plasminogeno tisular en el endotelio
anormal puede producir formacién de trombos una vez
iniciados los sangrados.

Waring? sugiere que el incremento en el
volumen sanguineo asociado con el embarazo pudiera
distender las fistulas AV anormales. Esta distension
podria incrementar el flujo de sangre de la fistula a la
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vasculatura pulmonar normal y asi incrementar el paso
de sangre de derecha a izquierda. Ademas, se pueden
desarrollar nuevas fistulas AV pulmonares durante el
embarazo®, debidas a hipoxemia refractaria con un
riesgo elevado de mortalidad materna y fetal. Las
fistulas pulmonares también incrementan la posibilidad
de embolia paradéjica, por particulas sépticas, liquido
amniético, aire o trombos. La embolia séptica periférica
puede asi evadir el filtro de la microvasculatura
pulmonar y dar por resultado abscesos cerebrales, los
cuales se desarrollan en el 6% de todos los pacierjes
con fistulas AV. Las fistulas AV pulmonares se
desarrollan en aproximadamente el 15% de los pacien-
tes con OWR, y 40 a 60% de los pacientes con fistula
AV pulmonar tienen OWR.

La insuficiencia cardiaca congestiva secundaria
a grandes puentes AV ha sido descrita en varios
pacientes como la manifestacion inicial del sindrome
de OWR1°,

Nosotros empleamos la anestesia epidural en
nuestro paciente con las siguientes consideraciones:
1) La analgesia epidural lumbar continua, disminuye
la respuesta cardiaca al dolor del trabajo de parto y
del nacimiento; 2) Puede aliviar la distension de las
fistulas pulmonares AV pre-existentes por reduccion
del gasto cardiaco; 3) Rebido a la posibilidad de
embolismo aéreo paradéjico, no se inyecté aire con la
técnica de pérdida de la resistencia (se sugiere solucion
salina); 4) No ha sido descrito sangrado epidural
espontaneo en el sindrome de OWR, pero permanece
la posibilidad de vasculatura anormal en el espacio
epidural y en el subaracnoideo en un sindrome caracte-
rizado por multiples fistulas periféricas y centrales; 5)
Una anormalidad de la coagulacion tiene el riesgo de
producir un hematoma epidural al colocar el catéter,
en nuestro caso la paciente tenia pruebas de
coagulacién dentro de limites normales; 6) La
instalacion suave de la simpatectomia por el bloqueo
analgésico mantuvo la vasoconstriccion periférica y
esto evitd que se administraran grandes cantidades

de liquidos, previniendo una descompensacion
cardiovascular; 7) La administracién del anestésico
local por medio de infusién continua evité la posibilidad
de inyecciones epidurales excesivas para la paciente
y que se presentaran efectos indeseables.

El reconocer la tendencia al sangrado, el riesgo
de embolismo paraddjico con fistulas pulmonares AV,
y la posibilidad de insuficiencia cardiaca secundaria a
las grandes fistulas AV constituyen las mejores
consideraciones anestésicas en la embarazada con
sindrome de Osler-Weber-Rendu. El uso de dosis bajas
de anestésico local en forma continua mantiene a la
paciente en adecuadas condiciones cardiovasculares
para tener el minimo de efectos indeseables o de
exacerbacién de su problema de base.
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