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Gestante con Sindrome Ehlers Danlos IV.
A proposito de un caso.
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INTRODUCCION CASO CLINICO

de los SED, un grupo de trastornos hereditarios (AD) del tejido e AM:

conectivo. Prevalencia estimada (segun la serie) de 1 en 200,000. «  Ehlers Danlos tipo IV (Vascular) >

Esperanza de vida +/- 48 anos. . . s : :
P Dx por hiperfragilidad vascular y multiples episodios

Las complicaciones mas graves: de Trombosis Venosa Profunda (TVP)

e AQ:
* (Crosectomia en extremidad inferior derecha.
Esclerosis de todos los paquetes varicosos.

* Tto habitual: Sintrom (Previo a gestacion, que se cambia
a HBPM a dosis terapéuticas en gestacion)

Perforacion
visceral

Rotura uterina:
Contraindicado gestacion

Rotura de
grandes vasos

GESTACION ACTUAL - COMITE MULTIDISCIPLINAR

Se organiza y coordina un S2 OBSTETRICIA: Control en consulta de embarazo de alto riesgo (Control estrecho)
Comité  Multidisciplinar Alta tasa de morbilidad materna y mortalidad de un 5-10% durante gestacién, parto y puerperio.
1 o
impulsado por el 5S¢ de 1° Trimestre 20y 3° Trimestre
Obstetricia, sumando la Se ofrece: Controles.
colaboracion de multiples 1. ILE por alto riesgo de o :

. . . = Diabetes gestacional en
Servicios, para una complicaciones maternas, que .

control con Insulina.

atencion integral. la paciente rechaza = Ecografias  obstétricas
2. Diagnostico prenatal, que la

: normales.
paciente rechaza
SZHEMOSTASIA: S2 CARDIOLOGIA, C. S2 ANESTESIA: S° CIRUGIA GENERAL

Tto: HBPM 18.000U1/24h 1 ; :

_ o / CARDIACA Y € VASLULAR: - ASA IV 2 Alto riesgo No precisa estudios previos
EF: Signos de Insuficiencia Venosa EF cardiaca: normal .- Contraindicaciéon epidural
Cronica de ambos MMII. Ecocardio: normal por alto riesgo de rotura S2 RAD. INTERVENCIONISTA
Es’lcuzli(;jeeh%rr)?stc:sm: e oA A.ngio .R’M: No se, obj,et?va vascular y hematoma epidural. Contraindicado precateterizacién
187 €ricit severo de 1gA.: dilatacion de la raiz aortica orecesirea por alto riesgo de
Precisa lavado de Hemoderivados ni de la aorta toracica. sangrado.

COMITE MULTIDISCIPLINAR = Muy escasa literatura sobre gestacién y Ehrles danlos tipo IV.
Valorado riesgo beneficio de prematuridad y complicaciones maternas se decide CESAREA en s35.

CESAREA Y PUERPERIO

1. Reserva de 4 concentrados de hematies + 1 pool de plaguetas + plasma (lavados por déficit severo de IgA).

2. Se asegura disposicidn de Acido Tranexamico, Fibrinégeno, Concentrado de Complejo de Prothrombina, Factor Vlla.

3. Presente en antequirdfano S2 de Cirugia Vascular con kit de suturas e instrumental preparado en caso de sangrado agudo.

4. Informados sobre dia de cesarea S? Cirugia Cardiaca en Policlinica Gipuzkoa.

5. Presente en antequirdfano, S2 Radiologia Intervencionista con quirdfano disponible ante sangrado agudo.

6. Presente en antequirdfano, S2 de Cirugia General, disponible en caso de lesion visceral.

7. Presente en antequirdfano S Pediatria , preparados para reanimacidn neonatal en caso preciso.

8. Anestesia General (Contraindicada Epidural) y canalizacidon de via central en quiréfano.

9. CST realizada con 2 obstetras experimentados junto con cirujano Ginecoélogo-oncélogo.

TEQ[\“QA DE LA QESAREA PUERPERIO Hemodindmica ente
estable, afebril, sin

Incision de media infraumbilical (laparotomia media). Inicio de tromboprofilaxis sangrado

. - o . . Evolucion postoperatoria HBPM 45000 ALTA

Resto de la micervenmon, técnica de Cesarea Segmentaria | .. :

Transversa habitual. , 43h A  dia ‘ .

Incidencias: Sangrado mayor de lo habitual en tejido ' ' 36h \ | ®©dia

celular subcutaneo. Resto sinincidencias. Alta de REA Dx fromboflebits en vena Aumento dosis HBPH 18.000 U

safena interna y externa de Ell

CONCLUSIONES

* Riesgos asociados: Gestantes con ED tipo IV presentanun ¢ Planificacién cuidadosa del parto y puerperio inmediato
mayor riesgo de rotura de vasos sanguineos, hemorragiasy ¢ Seguimiento postparto estrecho por la alta tasa de

rotura uterina (entre otros). complicaciones en puerperio

* Equipo multidisciplinar: Unreto en cuanto al control de * Baja prevalencia pero alto riesgo por lo que es de vital
embarazo, partoy puerperio. Conllevaun consumo de importancia su sospecha.
recursos muy elevado.  La mayor parte de los casos Dx. a posteriori, poreso esta

e Monitorizacion estrecha del embarazo descrito tasas tan altas de morbi-mortalidad.
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