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RESUMEN

El Sindrome de Klippel-Trenaunay se constituye en una malformacion vascular compleja con una incidencia de 2 a 3 casos por cada 100.000
nacidos vivos, clinicamente presenta una triada cldsica: manchas cutdneas en vino de Oporto, venas varicosas de localizacién atipica e
hipertrofia dsea y de tejidos blandos. Se presenta el caso de una paciente femenina de 33 afios, sin antecedentes patoldgicos o quirirgicos
de importancia quien acude a consulta por aumento de volumen de la extremidad derecha, mancha violdcea ipsilateral, ademas de dolor
y parestesias. Al examen fisico se evidencia aumento longitudinal de miembro inferior derecho, nevus hiperpigmentario en cara lateral de
pierna derecha y muslo que se extiende al gluteo ipsilateral ademds de venas varicosas atipicas. Se practica ecografia Doppler venosa con
transductor lineal que reporta incompetencia de vena Safena Mayor y perforantes suprageniculares. Se realizé manejo quirurgico mediante
safenectomia, correccion de deformidad y referencia a dermatologia para terapia laser por el nevus hiperpigmentario. La paciente mostrd
evolucién clinico — quirurgica favorable con remisidn de la sintomatologia que motivé su consulta.

Palabras clave: Sindrome de Klippel-Trenaunay; Venas varicosas; Ecografia doppler

ABSTRACT

Klippel-Trenaunay syndrome is a complex vascular malformation with an incidence of 2 to 3 cases per 100,000 live births. Clinically, it presents
a classic triad: port-wine stains, varicose veins of atypical location and bone and soft tissue hypertrophy. We present the case of a 33-year-
old female patient, with no pathologic or surgical history of importance, who comes to the clinic for an increase in volume of the right
extremity, ipsilateral violaceous spot, in addition to pain and paresthesia. Physical examination revealed longitudinal enlargement of the
right lower limb, hyperpigmented nevus on the lateral aspect of the right leg and thigh extending to the ipsilateral buttock and atypical
varicose veins. Venous Doppler ultrasound with linear transducer reported incompetence of the greater saphenous vein and supragenicular
perforators. Surgical management was performed by saphenectomy, deformity correction and referral to dermatology for laser therapy for
hyperpigmented nevus. The patient showed favorable clinical-surgical evolution with remission of the symptomatology that motivated her
consultation.
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RESUMO

A sindrome de Klippel-Trenaunay é uma malformagdo vascular
complexa com uma incidéncia de 2 a 3 casos por 100.000 nascidos
vivos. Clinicamente, apresenta uma triade classica: manchas vinho
do porto, veias varicosas de localizagdo atipica e hipertrofia 6ssea
e de tecidos moles. Apresentamos o caso de uma paciente do
sexo feminino, 33 anos, sem histérico patoldgico ou cirdrgico de
importancia, que consultou por aumento de volume do membro
direito, mancha violacea ipsilateral, além de dor e parestesia. O
exame fisico revelou aumento longitudinal do membro inferior
direito, nevo hiperpigmentado naface lateral da perna e coxa direitas,
estendendo-se até a nadega ipsilateral e veias varicosas atipicas.
Foi realizado ultrassom Doppler venoso com transdutor linear, que
relatou incompeténcia da veia safena magna e das perfurantes
suprageniculares. O tratamento cirurgico foi realizado por meio
de safenectomia, corre¢do da deformidade e encaminhamento a
dermatologia para terapia a laser para nevo hiperpigmentado. A
paciente apresentou uma evolugdo clinico-cirdrgica favordvel com
remissdo dos sintomas que a levaram a consulta.

Palavras-chave: Sindrome de Klippel-Trenaunay; Varizes; Ultrassom
doppler

INTRODUCCION

El Sindrome de Klippel Trenaunay es una
anomalia vascular compleja, poco frecuente,
se estima que su prevalencia oscila entre dos y
tres casos por cada 100.000 nacidos vivos, asi
también su etiologia aun es motivo de estudio, sin
embargo, estaria relacionada con la mutacién en
elgenVG5Q, que controla el crecimiento vascular
lo que daria lugar a un desarrollo anémalo del
mesodermo en la vida intrauterina del feto.
Desde el punto de vista histérico, la patologia
en mencidn fue reportada por primera vez en el
ano 1900 por Maurice Klippel y Paul Trenaunay,
guienes describen la triada caracteristica de este
sindrome: manchas cutdneas en vino de Oporto,
venas varicosas atipicas e hipertrofia dsea y de
tejidos blandos (1).

No seria sino hasta el afo 1918 cuando

Frederick Parkes Weber plantea un cuadro
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clinico similar, pero a la vez diferente al

cual denomina hemangiectasia hipertréfica,
caracterizado por la presencia de varices,
angiomas, hipertrofia segmentaria y aneurismas
arteriovenosos, esta ultima condicién es lo que
le distingue al sindrome de Parkes-Weber del
Klippel Trenaunay (2).
Complementando lo anterior, resulta
necesario clasificar las anomalias vasculares,
mismas dividen en

que se tumores y

malformaciones vasculares, estas ultimas
pueden ser: venosas, arteriales, linfaticas o
mixtas, es asi que el Sindrome de Klippel-
Trenaunay encaja como una malformacién
vascular mixta; es capilar y linfatica por el nevus
hiperpigmentario, y venosa por la presencia de
varices atipicas con crecimiento excesivo de la
extremidad afectada (3).

Por tanto, al tratarse de una malformacién
vascular compleja, muy poco reportada en la
localidad, cuya etiologia y fisiopatologia aun
es motivo de debate, se presenta un caso clinico
en el cual se describe el diagndstico y manejo

del Sindrome de Klippel-Trenaunay.
DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 33 afos de edad,
mestiza, reside en la ciudad de Riobamba en
Ecuador, quien declaré no consumir alcohol o
tabaco, no refiere antecedentes patolégicos,
asi como quirudrgicos de importancia. Acude
a consulta de cirugia vascular por aumento de
volumen del miembro inferior derecho, que se
acompafia de una mancha violdcea en gran
parte de su extremidad derecha, segun refiere,

ademas de sensacion de pesadez, dolor y
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hormigueo ipsilateral. Al examen fisico signos

vitales dentro de pardmetros normales. En
cuanto al estado general: paciente consciente
orientada en tiempo, espacio y persona,

afebril, hidratada. Al examen fisico regional,
se evidencia nevus hiperpigmentario en cara
lateral de pierna, muslo, y gluteo derecho
de varices de

ademas localizacion atipica

en toda la cara lateral de pierna y muslo

ipsilateral (Figura 2 Ay C). Serealiza ecografia

Doppler y se le detecta una Insuficiencia
de Safena Mayor (Figura 1A y B). Ademas,
se practica mensuracion de la extremidad

derecha e izquierda y se aprecia un aumento

longitudinal de 3 cm en miembro inferior

derecho en relacion con el contralateral

¥ o sacage e ]
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(Figura 2B). Se diagnostica sindrome de
Klippel-Trenaunay, que se caracteriza por la
triada clasica presente en la paciente: nevus
hiperpigmentario, hipertrofia dsea y de tejidos
blandos en miembro inferior derecho ademas
de varices atipicas. Para su manejo se le
practica safenectomia mayor derecha, ademas
se le envia zapato corrector de deformidad,
en cuanto al nevus hiperpigmentario se le
dermatologia tratamiento

r efirié a para

laser. En cuanto a la evolucidn, la paciente
mejora los sintomas que motivaron su consulta
dolor vy

fundamentalmente el cansancio,

parestesias en el miembro inferior afectado.

_—
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Figura 1. Ecografia Doppler venosa de miembro inferior derecho.

Se realiza exploracion ecografica con

transductor lineal aprecidndose unién safeno
femoral dilatada e incompetente de 8 mm
de diametro, vena safena mayor dilatada e

incompetente con reflujo de 20 segundos
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en todo su trayecto. B. En cara lateral de
muslo se aprecian venas perforantes de 6 mm
de diametro a 5 cm suprageniculares con arco

anterior de 5 mm incompetente.
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Figura 2. A. Nevus Hiperpigmentario en cara lateral de pierna y muslo derecho B.

Hipertrofia ésea y de tejido blando en miembro
inferior derecho en relacién con el contralateral
C. Vdrices de localizacion atipica en toda la cara

lateral de pierna y muslo ipsilateral.

DISCUSION

El sindrome de Klippel-Trenaunay esta

compuesto por malformaciones de tipo
linfaticas, capilares y venosas, se caracteriza
por la presencia de venas varicosas, hipertrofia
Osea y de tejidos blandos ademds de manchas
en vino de Oporto, dicho esto, segln reportala
literatura las venas varicosas estan presentes
en el 72% de los pacientes con este sindrome,
por otro lado, las malformaciones linfaticas
gue suponen estar presentes en la mayoria de
casos, se manifiestan Unicamente en el 11%
de pacientes con Klippel-Trenaunay, en lo que
respecta a la hipertrofia de extremidades, se

presenta en el 67% de los pacientes, otro

Revista de Investigacion en Salud

88% de los

casos afecta a la extremidad inferior, y de

dato adicional es que en el
este grupo el 71,5% a una sola extremidad,
de ahi que las manifestaciones clinicas ya
mencionadas concuerden con las del presente
estudio de caso, en el cual se evidencidé nevus
hiperpigmentario, vdrices de localizacidn atipica
y la hipertrofia del miembro inferior derecho
con lo cual se llegé al diagnéstico del sindrome
de Klippel-Trenaunay (4,5).

Cabe

hipertrofia de miembro inferior bilateral, lo que

recalcar que raras veces existe
no se ajusta al presente estudio de caso, sin
embargo, las redes venosas pueden extenderse
hacia las visceras de la pelvis y médula
espinal, en este contexto, se puede evidenciar
malformaciones vasculares en el higado, el
recto, la vejiga, el retroperitoneo e inclusive
el pericardio, cuyas manifestaciones clinicas
tienden a ser verdaderas hemorragias internas y

sangrado rectal (6,7).
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Al analizar este tipo de casos, resulta
necesario realizar un diagndstico diferencial

oportuno pues la sintomatologia puede ser

parecida pero caber en otro diagndstico,
es asi, que se puede distinguir pacientes
con hipertrofia de miembros inferiores,

hemangioma cutdneo ipsilateral y la presencia

de fistulas arteriovenosas, de tal forma

gue pudiera ser sugestivo de un Klippel-

Trenaunay, no obstante, la presencia de
fistulas arteriovenosas es propia del sindrome
de Parkes Weber, caracterizado por ser una
malformacién vascular de alto flujo, con la
presencia de cortocircuitos arteriovenosos,
ademads este sindrome no muestra frecuente
malformacién linfatica, inclusive desde el
punto de vista genético muestra mutacidn
directa en el gen RASA-1 que codifica la
proteina RASp21 que se asocia frecuentemente
con malformaciones arteriovenosas (8,9).

De igual manera el sindrome Proteus, es
un trastorno similar al Klippel Trenaunay, sus
manifestaciones clinicas incluyen la presencia
de nevus epidérmico, crecimiento asimétrico
de miembros inferiores, y trastornos del tejido
adiposo, el diagndstico por imagen que
ofrece esta patologia suele ser compatible
con malformaciones

capilares, venosas y

en ocasiones linfaticas producto de un

sobrecimiento somatico asimétrico de las

estructuras vasculares ya mencionadas,

tiende a ser una patologia progresiva, y

genéticamente asociada con la mutacién del

gen AKT1 (10,11).

158\

No existen criterios diagndsticos bien
definidos para el sindrome de Klippel
Trenaunay, por tanto, se requiere una

evaluacion clinica detallada y complementarios

de imagen para realizar el diagnéstico, se
ocupan varias modalidades de imagen, tales
resonancia tomografia

como: magnética,

computarizada, ecografia Doppler, todas
ellas encaminadas a revelar malformaciones
vasculares, hipertrofia de tejidos blandos, e
inclusive las complicaciones que pudieran estar
presentes, siendo las principales: la embolia
pulmonar y la trombosis venosa profunda,
en este caso, se ocupdé como método de
imagen la ecografia Doppler, la cual permitid
detectar una vena safena mayor dilatada,
asi como venas perforantes suprageniculares
incompetentes, en este caso la paciente no
presentd complicaciones (12,13).

Si bien es cierto no existe un protocolo de
tratamiento estdndar, sin embargo, el manejo
tiende a ser conservador o g uirdrgico, de
acuerdo con lo que menciona la literatura, el

tratamiento no invasivo se direcciona al manejo

del dolor, hinchazdon, deterioro funcional,
asimetria de las extremidades, defectos
estéticos, todas estas como indicaciones

relativas de tratamiento y otras indicaciones
absolutas tales como: hemorragia e infeccidn
(14).

medias

Habitualmente se utilizan

compresivas, analgésicos, corticoides o
antibidticos para las manifestaciones clinicas

que provoca este sindrome. En este caso, se
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realiz6 un manejo quirdrgico puesto que se
comprobd la insuficiencia de Vena Safena
mayor en miembro inferior derecho, para la
correccion de la asimetria en las extremidades
se envio zapato corrector, y en cuanto respecta
al manejo del nevus hiperpigmentario se refirié
a dermatologia, el tratamiento mediante laser
endovenoso segun reporta la bibliografia trae
buenos resultados en cuanto respecta a la
mancha en vino de Oporto, por tanto, con esa
finalidad la paciente fue referida (15,16).

Este sindrome al ser una malformacién

vascular compleja y poco frecuente, se
convierte en un reto diagndstico y mas aun
su manejo, en la localidad no se documentan
casos de esta

magnitud, por tanto,

resulta necesario considerar este tipo de
malformaciones vasculares atipicas al realizar
una historia clinica o un examen fisico para
con ello favorecer un diagndstico oportuno
y manejar integralmente al paciente, de esta
manera se previenen las complicaciones que
este sindrome puede atraer, a la vez de mejorar
las estadisticas de morbimortalidad de esta

patologia.
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