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Recomendaciones para la anestesia con

Sindrome de Klippel-Trénaunay

Nombre de la enfermedad: Sindrome de Klippel-Trénaunay
CIE 10: Q87.2

Sindnimos: Angio osteohipertrofia, nevus vascular hipertréfico, malformacién linfatico
venosa capilar (MLVC)

Resumen de la enfermedad: EI sindrome de Klippel-Trénaunay es una malformacion
congénita rara con una incidencia de 1 caso por cada 27.500 nacidos vivos, caracterizada por
una triada de malformaciones venosas o venas varicosas, malformaciones capilares cutaneas
e hipertrofia 6sea o de tejidos blandos en las extremidades afectadas. El pulmén, tronco, tracto
gastrointestinal, estructuras neurovasculares y vejiga pueden estar comprometidas por la
presencia de malformaciones vasculares.

Medicina en elaboracién
Quiza haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quizé el diagnéstico sea erroneo

Puede encontrar mas informacién sobre la enfermedad, centros de referencia y
U asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugiatipica

Intervenciones quirargicas ortopédicas para corregir diferencias entre extremidades,
intervenciones quirdrgicas de reduccion de volumen y amputaciones, intervenciones como la
escleroterapia y terapia con laser para tratar malformaciones vasculares, cirugia vascular
como extraccion quirdrgica de venas y ligadura endoscépica de venas perforantes y reseccion
quirdrgica de intestino en caso de hemorragia gastrointestinal.

Tipo de anestesia

La anestesia general es mas segura. El bloqueo neuroaxial central presenta riesgos debido a
hemangiomas y malformaciones arteriovenosas espinales, asi como por malformaciones
neurovasculares en estructuras circundantes a la columna vertebral. Ademas existe tendencia
a los trastornos de la coagulacion y dilatacion venosa, todo lo cual puede causar hematomas
epidurales.

Procedimientos diagndsticos preoperatorios necesarios (aparte de los estandar)

Se debe realizar una evaluacion cardiolégica preoperatoria ya que muchos pacientes tienen
tromboflebitis (50%) y tromboembolismo pulmonar (22%) que puede provocar hipertension
pulmonar e insuficiencia ventricular derecha. Las malformaciones arteriovenosas pueden
desencadenar insuficiencia cardiaca congestiva de alto gasto. Antes de la cirugia, se debe
considerar la profilaxis de la trombosis venosa profunda. Si se plantea un bloqueo neuroaxial,
es mandatorio hacer una TC/RM preoperatoria para descartar malformaciones vasculares en
el SNC, también debemos asegurar la ausencia de lesiones cutaneas a nivel de la zona de
puncion. Se deben de hacer pruebas de coagulacion preoperatorias en estos pacientes. Antes
de una intervencion se debe reservar una cantidad suficiente de concentrados de hematies,
destinada a conseguir una adecuada reanimacion en caso de hemorragia.

En determinados casos, se puede realizar una embolizacidon preoperatoria para reducir el

sangrado durante la intervencion. Esto requerira una estrecha colaboracion con los radiélogos
intervencionistas.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

Se debe anticipar una intubacién dificil ya que los pacientes pueden tener anomalias faciales,
angiomas en vias respiratorias superiores e hipertrofia de tejidos blandos en la via aérea.

Preparacion especifica para transfusion o administracién de productos sanguineos

Se debe considerar la posibilidad de una hemorragia intraoperatoria masiva. En este
sindrome, puede ocurrir una coagulacion intravascular local dentro de la malformacion,
presentando el flujo distal un agotamiento de factores de coagulacion. Lo anterior también se
asocia a menudo con coagulacién intravascular diseminada y sindrome de Kasabach-Merritt
(coagulopatia de consumo y trombocitopenia). Por lo tanto, el anestesidlogo debe estar
vigilante, disponiendo de unas vias venosas suficientes (aunque la afectacion de las
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extremidades puede limitar el acceso venoso periférico), reserva de sangre y hemoderivados
adecuada, asi como una monitorizacién intraoperatoria apropiada

Preparacion especifica para anticoagulacion

Se debe considerar la profilaxis de la trombosis venosa profunda ya que muchos pacientes
tienen tromboflebitis (50%) y tromboembolismo pulmonar (22%).

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizacion

No se han descrito problemas significativos.

Probable interaccidn entre los agentes anestésicos y medicacion crénica

No se han descrito problemas significativos.

Procedimientos anestésicos

Por lo general se usa anestesia general. Si se considera bloqueo neuroaxial central, se deben
realizar estudios de imagen (TC/RM) de la columna vertebral para descartar la presencia de
malformaciones vasculares asi como una exploracién de la espalda para asegurar que no
haya lesiones cutaneas en el punto de puncién elegido. Si se planifica la monitorizacién de la
presion venosa central, la guia ecogréfica puede ayudar a descartar malformaciones
vasculares a nivel de las venas yugular/subclavia.

Es mejor evitar la canulacion femoral en caso de tromboflebitis de las extremidades inferiores
y anomalias venosas. La posible presencia de hemangiomas cerebrales supone un riesgo de
hemorragia intracraneal intraoperatoria. Por lo tanto, se deben tomar medidas para minimizar
los aumentos bruscos de presion arterial, especialmente durante la intubacion, extubacién y
en el momento de la incisién quirargica.

Monitorizacién especial o adicional

Si se prevé una pérdida masiva de sangre y la consiguiente inestabilidad hemodinamica sera
atil tener una monitorizacion invasiva, disponiendo de una arteria canalizada y un catéter de
presion venosa central. Es importante que el paciente se mantenga normotenso durante
induccién y durante toda la cirugia. La fluctuacion de la presion arterial puede conducir a un
estado hipertensivo que potencialmente podria causar la ruptura de multiples comunicaciones
arteriovenosas, aneurismas y malformaciones capilares tanto a nivel intracraneal como
periférico. Otras complicaciones como sangrado interno por anomalias vasculares vy fistulas
pueden verse exacerbadas por cifras elevadas de presion arterial.

Es importante mantener presion arterial normal si el paciente se coloca en decubito prono

durante la intervencion quirargica. El posicionamiento prono se asocia con cambios
predecibles en la fisiologia cardiopulmonar. En la postura en prono, la presién sobre el
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abdomen comprime la vena cava inferior y venas femorales, desviando la sangre de las partes
distales del cuerpo hacia plexos venosos perivertebrales.

Una parte esencial del plan anestésico es la preparacidbn para una complicacion
hemodinamica inesperada como, por ejemplo, hipertension e hipotension. Deben estar
disponibles antes de la cirugia Farmacos vasoactivos como nitroprusiato de sodio, clorhidrato
de dopamina e infusiones de fenilefrina.

Ademas, es importante tener en cuenta que la pulsacion venosa excesiva puede resultar en

lectura de oximetria de pulso incorrectamente baja si la sonda se coloca en una extremidad
afectada.

Posibles complicaciones

Puede ser necesaria una transfusion masiva de sangre ya que existe la posibilidad de
inestabilidad hemodinamica incluso en cirugias menores debido a pérdida de sangre
intraoperatoria, como consecuencia de la presencia de varicosidades generalizadas y
malformaciones venosas. Las complicaciones tromboembdlicas son probables.

Cuidados postoperatorios

El nivel de cuidados necesarios para cada individuo depende del procedimiento quirargico
realizado, el estado preoperatorio y las complicaciones intraoperatorias.

Problemas agudos relacionados con la enfermedad y su efecto en la anestesiay
recuperacion

No hay informacién disponible.

Anestesia ambulatoria

No hay informacion disponible.

Anestesia obstétrica

Las complicaciones tromboembdlicas, cardiovasculares y hemorragicas se exacerban en
embarazo, por lo que un equipo multidisciplinario que involucre a obstetras, anestesiologos,
radidlogos, cardidlogos, hematélogos y pediatras debe valorar cada caso de forma
individualizada para decidir su manejo. Se aconseja anticoagulacién profilactica en el
puerperio.
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