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Caso clinico (2008)

Sindrome de Klippel-Trenaunay
Presentacion de un caso clinico
Klippel-Trenaunay syndrome

A case report

Resumen

Se presenta una nifia de un mes de vida que presentaba una
extensa malformacion vascular color "vino oporto” en la piel

Estela Cuenca ! . . C . . .
del miembro inferior izquierdo asociada con importante linfe-

Luis Miraglia * dema e hipertrofia corporal segmentaria armonica.
Miriam Petez * Se realizo el diagnostico de Sindrome de Klippel-Trenaunay,
Elizabeth Montero Labat 2 planteandose los diagnosticos diferenciales con Sihdrome de

Park-Weber, Sihdrome de Klippel Trenaunay Servelle y otros.
Palabras clave: sihdrome de Klippel-Trenaunay; malformacion vascular.

Maria Elena Boiardi 2

Abstract

We present a 1-month-old girl with a large vascular malforma-
tion in the skin of the left leg associated with lymphedema and
segmentary bone hyperthrophy. The diagnosis of Klippel-Tre-

! Servicio de Cirugia Pediatrica

* Servicio de Clinica Pediatrica naunay syndrome was done. We discuss the differential with
Hospital "Superiora Sor Maria Park-Weber Syndrome, Klippel Trenaunay Servelle and others.
Ludovica" La Plata. Key words: Klippel-Trenaunay; vascular malformation.

Caso Clrinico

Lactante femenina de 1 mes de vida que presento desde el na-
cimiento una extensa macula rojo-vinosa, "vino de Oporto",
asociada a un importante linfedema que producia una marca-
da deformacion del miembro inferior izquierdo, y que se ex-
tendra hasta la region glutea.

No habia antecedentes familiares de malformaciones vascula-
res. La paciente habia nacido a las 38 semanas de gestacion, con
embarazo controlado, y parto institucional eutocico. El apgar
fue 9/10. El peso al nacer fue de 2.680 gr. y la talla 45 cm.

El examen fisico neonatal fue normal excepto la lesion des-
cripta que ocupaba toda la longitud del miembro inferior
(Figura).

La Ecografia cerebral transfontanelar fue normal. La radiogra-
fia de miembros inferiores evidencio un importante aumento
de los tejidos blandos y flebolitos, sin mayor crecimiento oseo
del miembro comprometido. El examen por Ecodoppler de-
mostro un mayor flujo venoso en el miembro anormal, no evi-
denciandose fistula.

==x estelacuenca2003@yahoo.com.ar
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Figura. Se observa extensa macula rojo-vinosa en "vino de Oporto", asociada a linfedema, con deformacion y au-
mento del tamafio del miembro inferior izquierdo y region glutea.

Una biopsia de la lesion de piel mostro linfedema
simple. Una interconsulta con los profesionales de
Cirugia Plastica resulto en una indicacion de ele-
vacion del miembro para disminuir el edema y la
colocacion de un pantalon elastico compresivo.
La paciente desarrollo una celulitis del miembro
afectado a punto de partida de contaminacion por
materia fecal, que luego evoluciono a sepsis con
cultivos positivos para Escherichia coli. Fue eva-
luada por los profesionales del Servicio de Orto-
pedia que decidieron realizar, a los 2 dias del ingre-
so0, una fasciotomia y drenaje de un absceso en cara
posterointerna desde rodilla e incluyendo la pier-
na. Debido al empeoramiento del cuadro cliico
general y a la aparicion de flictenas y areas de ne-
crosis en muslo se realizo la amputacion supracon-
dilea a los 7 dias de la primera intervencion, per-
sistiendo parte de la malformacion vascular en la
zona proximal al proceso infeccioso. La paciente
evoluciono favorablemente hasta el alta.

Introduccion

El Sindrome de Klippel-Trenaunay es una rara a-
nomalia congenita tambien llamada malformacion
vascular de bajo-flujo. Fue descripto por primera
vez en 1900 por Klippel y Trenaunay con el nom-
bre de "Nevo varicoso osteohipertrofico en el adul-
to". Se caracteriza por la hipertrofia corporal seg-
mentaria armonica, con compromiso de las extre-

midades de la cintura escapular o pelviana, la he-
mangiomatosis plana, con fistulas arteriovenosas
precapilares en el 60 a 70% de los casos, y por la
presencia de varices. La escoliosis observada en
esos pacientes es consecuencia de la hemihipertro-
fia corporal segmentaria asociada a compromiso
en el tronco con hemivertebras hipertroficas ".
Las formas completas del sindrome ocurren cuando
hay una malformacion capilar-linfatico-venosa com-
binada. El 95% presenta afectacion unilateral del
miembro inferior y 5% en miembro superior "*”.
La distribucion no corresponde a ningun nervio
sensitivo ni es metamerica.

El sihdrome presenta siempre fistulas arterioveno-
sas precapilares, las que producen un aumento de
la presion venosa, aumentando la PCOZ2Z venosa
distal. Esto actua como estimulante de las metafisis
y nucleos de osificacion y de tejidos blandos, pro-
duciendo el crecimiento de la extremidad compro-
metida en forma armonica (4,8,9).

Las venas varicosas pueden observarse desde el
nacimiento aunque es mas frecuente que aparezcan
cuando el nifio inicia la deambulacion. Se cree que
son venas embrionarias persistentes que histologi-
camente se corresponden con venas anomalas con
valvulas ausentes o insuficientes. Generalmente apa-
recen en la cara externa de las piernas "'*'?,

El sindrome puede asociarse tambien a uropatia
obstructiva, polisindactilia, asimetria facial, pie e-
quino-varo, luxacion congenita de cadera, espina

-19 -



Caso clinico

bifida, anomalias de viSceras solidas, sobre todo en
forma de angiomatosis localizada en colon y/o veji-
ga, lo que puede ser causa de hemorragia digestiva
baja y/o hematuria en la primera decada de la vida.
Otras asociaciones incluyen nefroblastoma bilate-
ral, distrofia miotonica, y astrocitoma “*'#'9.

Hay que considerar como importantes ademas, las
complicaciones que pueden presentar estos pacien-
tes en su evolucion, tales como: Sihdrome de Ka-
ssabach-Merritt, trombosis, tromboembolismo (has-
ta un 10% de los casos), infeccion o hemorragia **.
Se ha descrito tambien el desarrollo de dolor aso-
ciado a este sindrome. Sus posibles causas inclu-
yen: celulitis, tromboflebitis superficial, calcifica-
cion vascular, y dolor neuropatico, entre otras *°.
El Sindrome de Klippel-Trenaunay-Servelle difiere
del Sindrome de Klippel-Trenaunay en que la hi-
pertrofia corporal segmentaria o sistémica no es
armonica, puede presentar hemangioma plano o
tuberoso y las varices pueden estar presentes desde
el nacimiento. En este sindrome domina la hiper-
tension venosa y no hay fistulas arteriovenosas pre-
capilares ni macro fistulas "*'”.

Un sihdrome semejante es el de Park-Weber, de
flujo rapido dentro de la clasificacion del tipo de
malformaciones vasculares, que se caracteriza por
un nevus varicoso osteotrofico, pero se diferencia
por la presencia de macro fistulas arteriovenosas e
incluso hipertrofia del miembro afectado, que pue-
de alcanzar los 10 cm ®. A simple vista ambos si-
dromes son clihicamente muy similares de alli”la
importancia de los metodos de diagnostico auxi-
liares para diferenciarlos, ya que el enfoque tera-
peutico es diferente "%,

Para el diagnostico, ademas de la clihica, se utilizan
el ultrasonido doppler, radiografias para evaluar el
componente oseo y la angiorresonancia *®. Los pro-
cedimientos de diagnostico invasivos tales como
arteriografia, flebografia o linfografia se reservan
para cuando se planea realizar cirugia o radiologia
intervencionista ©.

Los pacientes con sihdrome de Klippel-Trenaunay
se tratan con presoterapia con un soporte elastico
y medidas preventivas para las complicaciones in-
fecciosas. Si el incremento de la asimetria es mayor

a 3 cm se ha descripto la utilizacion de medios qui-
rurgicos, como ser la esqueletizacion (ligadura de
vasos colaterales) de la arteria femoral superficial,
y la ligadura de la arteria tibial anterior solo si los
troncos posteriores estan presentes. Ambos trata-
mientos quirurgicos reducen el numero de fiStulas
arteriovenosas precapilares, disminuyen la hiper-
tension venosa igual que la PCO2, con lo cual se
actua sobre la hipertrofia corporal y la sobrecarga
del sistema venoso causante de futuras varices. Sin
embargo, generan el potencial sangrado intraope-
ratorio y las infecciones postoperatorias **. Tam-
bien se ha mencionado el cerclaje venoso o un
grampeado metafisario femoral. Se han descripto
tratamientos quirurgicos tempranos, dentro de los
cuales se citan el "stripping" de la vena marginal,
ligadura de varicosidades, escision de malformacio-
nes linfaticas, fotocoagulacion con laser y esclero-
terapia. La exetesis de varicosidades superficiales es
controvertida debido al alto riesgo de recurrencia
(mas del 90%) y la alta incidencia de anormalidades
asociadas del sistema venoso profundo ®. En cuan-
to a la laserterapia, son necesarias varias sesiones, y
dentro de las complicaciones relatadas se encuen-
tran escaras, hipopigmentacion e infecciones “**°.
De acuerdo con una reciente revision de la litera-
tura la mayoria considera mas seguro el manejo
conservador, difiriendo el quirurgico para mas ade-
lante. En casos extremos el unico recurso seria la
amputacion de la extremidad comprometida, pues
la reseccion parcial esta asociada a elevada morbi-
lidad. Iniciada la deambulacion toda asimetria pue-
de equilibrarse con un suplemento del calzado.
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