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RESUMEN. El sindrome de Klippel-Trénaunay con linfangiectasia intestinal primaria asociada es una entidad de apa-
ricion poco frecuente en pediatria. Se presenta con edemas por hipoproteinemia y, en algunos casos, con ascitis. El
objetivo es presentar un caso clinico cuyo diagnéstico fue certificado mediante endoscopia intestinal y biopsia. Debido
a la ascitis refractaria, el tratamiento fue quirirgico y se realiz6 derivacion peritoneo venosa. El manejo anestésico
de este tipo de pacientes se ha descrito en informes limitados, por lo que en el presente caso hacemos énfasis en la
terapia de soporte con perfusiéon de albimina como tratamiento sintomatico propuesto para pacientes con drenaje
masivo de ascitis.

ABSTRACT. Klippel-Trénaunay syndrome with associated primary intestinal lymphangiectasia is a rare entity in
pediatrics. It presents with edema due to hypoproteinemia, and in some cases with ascites. The objective is to present
a clinical case whose diagnosis was certified by intestinal esdoscopy and biopsy. For refractary ascities, the treatment
was surgical, performing peritoneal venous bypass. The anesthetic management of this type of patients has been
described in limited reports, so in the present case we emphasize supportive therapy with albumin infusion as the
proposed symptomatic treatment for patients with massive drainage of ascities.
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INTRODUCCION

| sindrome de Klippel-Trénaunay es una malformacion

congénita rara, fue descrito por los médicos franceses
Klippel y Trénaunay en 1900. Su incidencia es de 1 en cada
27,500 nacimientos vivos(:2), Se caracteriza por la triada
de malformaciones venosas, capilares e hipertrofia 6sea o
de tejidos blandos en las extremidades®. La linfangiectasia
intestinal primaria, descrita por Waldmann en 1961, se asocia
a este sindrome y se define como una enteropatia perdedora
de proteinas con dilatacion de los vasos linfaticos intestinales,
esto lleva a una fuga linfatica secundaria que es la respon-
sable del cuadro clinico®4. EI manejo anestésico de los pa-
cientes con linfangiectasia intestinal asociada a sindrome de
Klippel-Trénaunay se ha descrito en informes limitados, que
tienen como principal consideracion el manejo de liquidos.

A continuacion, se presenta el caso de un paciente pediatrico
con linfangiectasia intestinal asociada a hemihipertrofia de
hemicuerpo derecho y ascitis refractaria.

REPORTE DE CASO

Femenino de 7 afios, 19 kg, 90 cm, con diagnéstico de sindro-
me de Klippel-Trénaunay que ingresa por cuadro clinico de
tres afios de evolucidn con evacuaciones liquidas, no fétidas,
sin moco ni sangre, en frecuencia de cinco a seis veces por
dia, y en ocasiones acompafiadas de vémitos no biliosos, ni
hematicos. Sin historia de fiebre.

Antecedente de hospitalizaciones por sindrome ascitico
edematoso autolimitado con hallazgos de hipoalbuminemia,
linfopenia y elevacion de transaminasas durante el curso de
€s0s eventos con resolucion posterior. Valoracién por genética
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debido a hemihipertrofia de hemicuerpo derecho y aumento de
perimetro abdominal. Se realiza panedoscopia que evidencia gran
edema de pliegues con lesiones blanquecinas «en copo de nieve»
que recubren 90% de las paredes del bulbo y la primera porcion
duodenal, sugestivas de linfangiectasia intestinal, diagndstico que
fue confirmado por la biopsia intestinal (Figuras 1y 2). Se realiza
manejo inicial con dieta hipercaldrica, hipograsa mas formula
enriquecida con triglicéridos de cadena media con aparente res-
puesta favorable, lo que disminuye el nimero de evacuaciones
de una a dos por dia, se mantienen niveles de albimina sérica en
3 g/dL. Se efecttian multiples paracentesis con recidiva de ascitis,
por lo que ingresa a quirdfano para derivacion peritoneo venosa
(Figura 3). Se llevo a cabo induccidn intravenosa de secuencia
rapida con lidocaina 20 mg, fentanilo 100 pg, propofol 40 mg,
rocuronio 23 mg, laringoscopia directa con hoja MAC 2, intuba-
cion con técnica de Fontanarrosa, se coloco sonda endotraqueal
de didmetro interno 6.0 con globo. El mantenimiento anestésico
consistio en sevoflurano 0.8-1 CAM, fentanilo 0.065 pg/kg/min
y dexmedetomidina 0.3 pg/kg/h. Durante las tres horas de cirugia
se drenaron 7,100 mL de liquido de ascitis (5.3 veces su volumen
sanguineo circulante), sangrado 20 mL. La terapia hidrica fue a
base de albimina 25% 40 g, y NaCl 0.9% 1,140 mL con adecuada

respuesta, se mantuvo la estabilidad hemodindmica durante la
descompresion masiva sin necesidad de transfusion de hemode-
rivados ni apoyo vasopresor. Presenta adecuada recuperacion en
el postoperatorio inmediato (Figura 4), por lo que es egresada
de la unidad de cuidados postanestésicos una hora después del
evento quirdrgico, sin complicaciones.

DISCUSION

El sindrome de Klippel-Trénaunay es una malformacion
congénita rara; aunque se desconoce la etiologia exacta, se
cree que es el resultado de una anomalia mesodérmica es-
poradica que ocurre en el Utero. Se caracteriza por la triada
de malformaciones venosas, malformaciones capilares, que
pueden involucrar estructuras neurovasculares, e hipertrofia
6sea o de tejidos blandos®.

La linfangiectasia intestinal es una causa inusual de entero-
patia, que pierde proteinas y puede ser primaria 0 secundaria. La
linfangiectasia intestinal primaria (LIP), descrita por Waldmann
en 1961, es una linfopatia intestinal congénita caracterizada por
la dilatacion de los vasos linfaticos con pérdida cronica de pro-
teinas, grasas, linfocitos e inmunoglobulinas por las heces2),

Figura 1: Imagenes de panendoscopia con afeccion de linfangiectasia intestinal total.

Figura 2: SPECT-CT con concentracion difusa de radiofarmaco a nivel abdominal.
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Figura 3:

Imégenes previas a cirugia donde
se observa la ascitis, asi como
hipertrofia de hemicuerpo derecho.

Figura 4: Iméagenes del postoperatorio donde se observa la valvula de Denver.

La prevalencia es desconocida. Afecta de manera principal a
nifios (generalmente se diagnostica antes de los tres afios de
edad) y adolescentes, pero también puede ser diagnosticada en
la edad adulta. Las formas familiares son muy raras. Se han
asociado cinco sindromes con la LIP: Von Recklinghausen,
Turner, Noonan, Klippel-Trénaunay y Hennekam®).

La etiologia es actualmente desconocida. Los genes VE-
GFR3, PROX1, FOXC2y SOX 18 estan implicados en el de-
sarrollo del sistema linfatico y habria cambios en la expresion
de las moléculas regulatorias en la linfogénesis de la mucosa
duodenal®8), El edema por hipoproteinemia, manifestacion
mas caracteristica de esta enfermedad, de grado leve a severo,
que incluye cara y genitales externos, aparece en 95% de los
pacientes con LIP. Es comun que se presente derrame pleural,
pericarditis y ascitis, esta Gltima puede aparecer en ausencia
de edemas(’). Los pacientes pueden presentar fatiga, dolor
abdominal, ndusea, vomito y falla de medro. La diarrea leve,
de caracter intermitente se presenta con frecuencia, por lo que
es motivo de consulta inicial o manifestacion constante en las

sucesivas reagudizaciones del cuadro. Varios métodos se han
propuesto para el estudio y diagnostico de la LIP, pero ninguno
puede reemplazar a la biopsia endoscopica. En la endoscopia se
observan imagenes blanquecinas sobre vellosidades normales
(Figura 1). El estudio histopatolégico muestra una dilatacion
de las vellosidades con ectasia linfatica en la punta®®),

Con respecto al tratamiento, se han utilizado diferentes
tipos que incluyen: modificaciones en la dieta, octreotida,
terapia antiplasmina, corticosteroides, reseccion quirrgica
de los segmentos afectados, derivacion peritoneo-venoso y
trasplante intestinal, asi como tratamientos sintomaticos, por
ejemplo, albimina y paracentesis. Existen reportes de casos
que evidencian la respuesta a la terapia antiplasmina con
acido tranexamico en pacientes que no respondian adecua-
damente al manejo con dieta ni octreotida. Esta modalidad
esta fundamentada por un aumento en la actividad fibrino-
litica plasmatica o tisular en estos pacientes. Sin embargo,
las respuestas descritas a este manejo son heterogéneas con
mejoria parcial. Los corticoides se han usado principalmente
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en pacientes con elevacion de reactantes de fase aguda, asi
pues, pueden ser usados en un subgrupo de pacientes con
enfermedad inflamatoria subyacente, como es el caso del
lupus eritematoso sistémico. La cirugia esta indicada en los
casos raros de localizacion segmentaria’®),

En cuanto al manejo anestésico, se deberan tener en cuenta
varias consideraciones asociadas a comorbilidades. En primer
lugar, debe preverse una intubacion dificil ya que los pacientes
pueden presentar anomalias faciales, angiomas de via aérea e
hipertrofia de tejidos blandos™"). En el presente caso se realizd
induccidn de secuencia rapida por la importante compresion
abdominal causada por la ascitis, 1o que conlleva a riesgo de
regurgitacion. Aunque la paciente no presentaba anomalias
faciales, se sospecho dificultad para la ventilacion, asi como
via aérea dificil por la hipertrofia y edema de tejidos blandos,
por lo que se utiliz6 para la intubacion técnica de Fontanarrosa,
descrita en 1988 mediante laringoscopia convencional con el
paciente sentado o semisentado (al menos 60°) al colocarse
por atras y arriba del paciente(!2), Utilizamos esta técnica con
dos objetivos, el primero mejorar la ventilacion y oxigena-
cion secundarios a la restriccion de la mecénica ventilatoria
por la ascitis; el segundo por la sospecha de via aérea dificil
relacionada a SKT (sindrome de Klippel-Trénaunay), ya que
mediante esta técnica se ha demostrado requerir menos es-
fuerzo para la laringoscopia, menor tiempo para exposicion
de las cuerdas vocales y mejor visualizacion de las mismas.

Si bien, en nuestro caso no se presento, existe el riesgo
de sangrado por las severas malformaciones vasculares. Las
técnicas neuroaxiales se consideraron inicialmente contrain-
dicadas en pacientes con SKT debido a las malformaciones
vasculares asociadas; sin embargo, varios informes de casos
han demostrado el uso seguro de la anestesia neuroaxial, si
no hay lesiones cutaneas que cubran el sitio de insercion de la
agujay si las imagenes previas de columna muestran ausencia
de malformacion que involucren a la médula espinal y las
estructuras circundantes®314),

Un aspecto clave en este tipo de pacientes es la terapia
hidrica, puesto que las descompresiones masivas de la
ascitis pueden conllevar a una severa descompesacion he-
modinamica. En el presente caso se drenaron 7,100 mL de
ascitis, lo que correspondia a 5.3 veces el volumen sangui-
neo circulante de la paciente, que se manejo desde el inicio
con albimina 25%, sin presentar cambios hemodinamicos
durante el transoperatorio.

Laadministracion de alblmina hiperoncética (20-25%) esta
indicada en pediatria en paracentesis masiva, ésta se define
como 50 mL/kg en nifios 0 > 5 litros en adultos, a razon de 6-8
gramos por cada litro de liquido ascitico removido, con una
dosis méaxima de 2 g/kg®>16),

No existen ensayos clinicos que comparen albmina hiper-
oncotica (20-25%) vs hipooncotica (4%) e isooncotica (5%),
la eleccidn requiere considerar el poder expansor y la carga

de sodio. Las tres contienen la misma carga de sodio, 0.16
mmol por cada mililitro administrado; sin embargo, el poder
expansor de la albimina hiperoncética es mayor que el de la
iso-hipooncdtica, 1 gramo de albimina retiene 18 mL de agua,
por lo que con soluciones mas concentradas tendremos mayor
poder expansor con menor aporte de sodio, de tal forma que,
para una expansion intravascular de 500-750 mL se requieren
500 mL de alblimina al 5% o 100 mL de albtimina al 25%17:18),

En cuanto a morbimortalidad relacionada al uso de albu-
mina un metaanalisis publicado en 1998 por Cochrane desatd
controversia acerca de su uso; sin embargo, su utilizacion fue
en pacientes criticos que la recibian como parte de tratamiento
de sostén, esta publicacion fue duramente criticada entre otras
cosas por la heterogeneidad clinica de los pacientes inclui-
dos9). En 2001 otro metaanalisis con criterios de inclusion
mas amplios (quemados, hipoalbuminémicos, neonatos de alto
riesgo, ascitis, choque, sindrome de distrés respiratorio agudo
y otros) no logrd verificar que el uso de albiimina aumente el
riesgo de muerte global),

Esta inconsistencia en la evidencia disponible justificd
la realizacion del estudio SAFE «Saline versus Albumin
Fluid Evaluation» publicado en el New England Journal of
Medicine en 2004, un «mega-trial» multicéntrico y doble
ciego que concluy6 que las soluciones salinas y la albimina
hipo-isotonica al 4-5% son fluidoterapias equivalentes en
pacientes criticos que requieren reposicion hidrica®b).

Una revision sistematica mostré que la albdmina es mas
segura que otros coloides sintéticos?). Cabe aclarar que en
pacientes neuroquirdrgicos el uso de la albimina es bastante
debatido, el grupo de autores del estudio SAFE llevo a cabo
un analisis post hoc de los pacientes con TCE (SAFE-TBI
study), donde encontraron mayor mortalidad y peor pronéstico
neuroldgico tanto con albdmina al 4% como al 25%, esto en
relacién con edema cerebral, hemorragia intracraneal, entre
otros(,

La administracion exdgena de albimina puede producir
algunos efectos adversos como: reacciones anafilacticas (0.1
vs 0.3% para gelatinas y 0.06% para almidones), trastornos
de coagulacion (por hemodilucion e inhibicién de la agrega-
cion plaquetaria), hipertermia por pirégenos (sélo en casos
de recambio plasmatico), toxicidad por aluminio en pacientes
con funcion renal alterada (contenido en algunos preparados
de albmina que ha ido disminuyendo con cambios introdu-
cidos en la produccién), y transmisién de agentes patégenos
(no probada).

La incidencia de eventos adversos por administracion de
albimina humana es de 3.1-8.6/100,000 perfusiones(?).

Los pacientes pediatricos con sindrome de Klippel-
Trénaunay tienen multiples comorbilidades asociadas
relevantes para el manejo perioperatorio. La utilizacion de
albumina durante el transanestésico es una opcion viable y
con buenos resultados en pacientes con ascitis refractaria.
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