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INTRODUCCION

El sindrome de Ehlers-Danlos es una entidad noso-
l6gica rara, con implicaciones médicas entre las cuales
el sangrado perioperatorio aumentado es importante
porgque incrementa la morbi-mortalidad.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 46 afios con diagnos-
tico de sindrome de Ehlers-Danlos y programada para
discectomia L5-S1 e instrumentacién de columna lumbo-
sacra por via posterior.

No hay clasificacion del tipo particular de sindrome
de Ehlers-Danlos. Tiene historia de sangrado exagera-
do post-tonsilectomia practicada 10 afos antes, lo mis-
mo que en dos partos vaginales, que requirieron trans-
fusion de productos sanguineos y hospitalizacién pro-
longada. La paciente tiene antecedente familiar de ma-
dre con deficiencia de factor VIIl y dos hermanos con
coagulopatia no determinada.
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**  Anestesiologo. FSFB
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Se solicitd en la valoracion preoperatoria evaluacion
por el servicio de hematologia, que con los resultados
listados en la tabla 1, recomendé la administracion de
dosis terapéuticas de plasma fresco congelado (PFC)
antes e inmediatamente después del procedimiento
quirargico.

Al examen fisico el dia de la cirugia se encontré una
paciente en buen estado general, sin lesiones pete-
quiales o equimosis recientes y piel delgada y laxa tipi-
ca en este sindrome.

Tabla 1.
Valores preoperatorios de pruebas de coagulacion

FACTOR RESULTADO VALOR NORMAL
Factor VIII 186.9% 50-150
Factor IX 137.4% 50-160
Factor de Von Willebrand 98.3 52-154
Agregacion Plaquetaria Normal
Factor XI 117% 70-120
Factor XII 138% 70-120
Fibrinogeno 332.7% 70-120
PT 12.2 12.5
Plaquetas 332000 150000-50000
PTT 27.9 28.9
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Se utilizé una técnica anestésica general balanceada
(midazolam, sevofluorane-remifentanil), relajacion mus-
cular con rocuronio. Se tuvo especial cuidado para pro-
teccion de las zonas de presion dada la calidad de la piel.

Previo al procedimiento quirdrgico se confirmo la dis-
ponibilidad del PFC. Para evaluar mejor los posibles
cambios en la coagulacién se practicé tromboelastografia
(Haemoscope®). Este examen reportd solamente un li-
gero aumento de la amplitud maxima (MA) y ligera ten-
dencia procoagulante (imagen 1).

Imagen 1.
Tromboelastograma inicial.

1 HERNANDEZ, LUZ STELLA - 32479662 (ARTRODESIS L5 S1 MAS INSTRUMENTACION) Kaolin
SINDROME DE EHLER-DANLOS CONGENITO Y FAMILIAR Muestra: 13/07/2005 9:30:34 - 10:22:44

Observe un valor de amplitud méaxima (MA), superior al nor-
mal, con el resto de parametrpos dentro de limites de nor-
malidad. (Leve tendencia protrombdtica).

Con base en estos resultados no se realiza la trans-
fusion programada de PFC. Durante el transoperatorio
se observa meticulosamente el volumen y caracteristi-
cas del sangrado, el cual se consideré como dentro de
lo esperado. Al final de la cirugia se tomé una nueva
muestra de sangre para control de hemoglobina y
hematocrito ademés, de un nuevo tromboelastograma.
Se reporté hemoglobina del0,4 gr/dl, hematocrito de
31,2% y la tromboelastografia sin variacion. (Imagen 2).
Con base en los resultados anteriores no se trasfundio
ni el PFC recomendado ni glébulos rojos empacados.

Imagen 2.
Tromboelastograma al final del procedimiento
quirurgico

2 HERNANDEZ, LUZ STELLA - 32479662 (ARTRODESIS L5 S1 MAS INSTRUMENTACION) Kaolin
Muestra: 13/07/2005 14:48:47 - 15:29:12
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Observe persistencia de aumento del valor MA y ligero au-
mento del valor del angulo alfa, que confirman una tenden-
cia procoagulante en esta paciente.

Reporte de casos

En el postoperatorio inmediato no se presentaron
eventos procoagulantes o de sangrado y la evoluciéon
general fue favorable. No se necesité traslado a cuida-
do intensivo

DISCUSION

El sindrome de Ehlers-Danlos es un grupo heterogé-
neo de desordenes del tejido conectivo caracterizado por
hiper-elasticidad de las articulaciones, de la piel y fra-
gilidad de los tejidos, lo cual se asocia a sangrado fa-
cil*23, La prevalencia reportada oscila entre 1:5000 a
1:10.000, afectando por igual a hombres y mujeres y se
presenta en todas las razas?. Fue descrito por primera
vez en la literatura por Tschernogobow en Rusia en 1892,
pero fueron los doctores Ehlers y Danlos quienes por
separado publicaron importantes casos clinicos a prin-
cipios del siglo XX y con ello se adopté el nombre defi-
nitivo para esta patologia.

Se trata desde el punto de vista molecular de un
trastorno en la sintesis y metabolismo del colageno?.

Actualmente la enfermedad se clasifica en 7 grupos
diferentes segun la clasificacién de Villefranche y 11
grupos segun la clasificacién de Berlin. La diferencia se
basa fundamentalmente en hallazgos clinicos y en re-
sultados obtenidos por biopsias de piel o por cultivos
de fibroblastos de piel. Tabla 2.

Tabla 2.

Clasificacion de los sindromes de Ehlers-Danlos

Tipos Clasificacion Clasificacion Defectos

de Berlin de Villefranche Herencia genes
SEDI Gravis COL5AL,
SED Il Mitis Tipo Clasico AD COL5A2
SED Il Hiperlaxo Tipo Hiperlaxitud AD Desconocido
SED IV Arterial- Equimotico Tipo Vascular AD COL3A1
SEDV SED ligado al

cromosoma X Otros XL
SED VI Ocular-Escoliosis Tipo Cifoescoliosis AR Lisil

hidroxilasa

SED VII Artrocalasia Congénita COL1A1,

Mdiltiple Tipo Artrocalasia AD COL1A2
SED VII Dermatosparaxis Tipo Procolageno V
© Humana Dermatosparaxis AR peptidasa
SED VIl | Tipo Periodontal Otros AD
SED X1 Sindrome de Hiperlaxitud

Articular Familiar AD

SED Progeroide Otros

Formas Inespecificas Otros

AD: Autosdmica Dominante
AR: Autosdmica Recesiva
XL: Herencia ligada al cromosoma X

La variedad clasica de hipermovilidad y compromiso
vascular es la mas frecuente?®.

El diagndstico se basa en la evaluacion clinica de
hipermovilidad articular segun la escala de Beighton, y
por la hiperelasticidad de la piel y por la presencia de
equimosis repetitivas como manifestacion de fragilidad
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capilar. Pueden presentarse anormalidades cardiacas
como prolapso de la valvula mitral?3.

Al igual que en el caso motivo de este reporte, las
pruebas de coagulacion (tiempo de protrombina, tiempo
parcial de tromboplastina, tiempo de sangria, nimero y
funcién plaquetaria) son normales, por lo que general-
mente no se puede identificar la causa subyacente del
sangrado patoldgico®.

El compromiso hematoldgico es ampliamente varia-
ble, y va desde lesiones menores en piel y articulacio-
nes hasta presentar sangrado interno severo por rup-
tura de vasos arteriales®.

Se ha reportado sangrado excesivo cuando estos pa-
cientes son sometidos a diferentes tipos de cirugia,
especialmente cirugia ortopédica y procedimientos obs-
tétricos, situacion en la cual existe un riesgo aumenta-
do de ruptura uterina?.

No hay guias internacionales para el tratamiento del
sangrado intraoperatorio en pacientes con Sindrome
Enlhers-Danlos?.

También se ha descrito el uso de acido tranexamico
en el postoperatorio, asi como de desmopresina previo
al inicio de trabajo de parto. Se debe informar al ciruja-
no para tener un control minucioso sobre la hemos-
tasia'®. Se recomienda ademas tener sumo cuidado con
el manejo de zonas de presion dada la fragilidad tisular
caracteristica de estos pacientes®.

La tromboelastografia analiza el sistema de coagula-
cion proporcionando informacién acerca de la iniciacion
de la coagulacién, cinética de propagacion, interaccion
fibrina-plaquetas, firmeza del coagulo y fibrinolisis*. (fi-
gura 1).

La tromboelastografia tiene muchas ventajas teori-
cas sobre las pruebas de laboratorio estandar: se reali-
za cerca al paciente, es facil de analizar y los resulta-
dos se obtienen méaximo en 30 minutos. Su uso permi-
te establecer una guia para la administracion de pro-
ductos sanguineos principalmente en pacientes lleva-
dos a transplante hepatico ortéptico y bypass cardio-
pulmonar y coagulopatia dilucional, condiciones asocia-
das con coagulopatias que requieren valoracion estric-
ta del estado de la coagulacién y que con frecuencia son
dificiles de evaluar con los examenes tradicionales’.

La tromboelastografia permite una evaluacion global
de la coagulacion y no brinda informacién aislada de la
hemostasia, como lo hacen los test de coagulacion tra-
dicionales (tiempo de trombina, tiempo parcial de
tromboplastina, fibrinégeno, dimero D, productos de
degradacion de la fibrina 'y tiempo de coagulacién acti-
vado).

Las pruebas de tamizaje de coagulacion contindan
siendo empleadas ampliamente y son poco selectivas
para predecir el sangrado. Las limitaciones de estas
pruebas de coagulacion son frecuentemente sobreesti-
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FIGURA 1
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A. TRAZO NORMAL

B. FIBRINOLISIS

C. HIPERCOAGULABLE

Tromboelastografia esquematica, muestra el tiempo r, tiem-
po K, angulo alfa, amplitud maxima (MA). Una comparacion
con el trazo normal (A). Fibrinolisis (B), asociado con tiempo
r prolongado, MA reducida y amplitud a los 60 minutos re-
ducida. Hipercoagulabilidad (C) asociado con un corto tiem-
po r e incremento de MA.

Modificado de Blood Coagulation and fibrinolisis 2001, Vol
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madas, su limitada sensibilidad y especificidad junto a
la baja prevalencia y a la severidad clinica variable de
los desordenes de coagulacion heredados, resultan en
un gran numero de falsos positivos, un bajo valor
predictivo positivo y falsos negativos®.

La tromboelastografia es un predictor significati-
vamente mejor (87% de prediccion) en la evaluacion del
estado de la coagulaciéon y de la hemorragia postope-
ratoria en cirugia cardiaca, la cual puede ayudar a defi-
nir la necesidad de reintervencién comparado con el tiem-
po de coagulacion activado (30% de prediccion) o las
pruebas de coagulacién convencionales (PT, PTT, conteo
de plaquetas y fibrindgeno: 51% de prediccién)®.

Como conclusioén, este caso en particular demues-
tra que la tromboelastografia, al ser un método que eva-
Iba todas las variables de la coagulacién, permitié co-
nocer con precisién el estado de la coagulacion, diag-
nosticar el estado procoagulante de la paciente, evi-
tando la transfusién innecesaria y posiblemente pe-
ligrosa de plasma fresco congelado.
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