Pediatria de México Vol. 15 Nim. 2 - 2013

Caso clinico

Sindrome de Klippel-Trenaunay: a proposito de
un caso incipiente
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Resumen

Se presenta el caso de un lactante con una extensa mancha en vino
de Oporto y deformacion del miembro pélvico derecho a expensas
del tejido blando sin afeccién 6sea, compatible con el sindrome
de Klippel-Trénaunay. No se observaron las alteraciones venosas
clasicas por su temprana edad.

Palabras claves: Sindrome de Klippel-Trenaunay, malformacion
vascular, deformacion.

Abstract

We report the case of an infant with a large port-wine stain and right
pelvic limb deformation at the expense of soft tissue without bone
involvement compatible with Klippel-Trénaunay syndrome, no
venous abnormalities was observed, typical for his early age.

Key words: Klippel-Trenaunay syndrome, vascular malformation,
deformation.

INTRODUCCION

Descrita originalmente por Klippel y Trenaunay en 1900,
este sindrome corresponde a una rara y compleja malfor-
macidn vascular congénita de flujo lento, caracterizado por
dilataciones capilares tegumentarias, varicosidades atipicas
o venas periféricas laterales anormales e hipertrofia evidente
de las partes blandas y/o hueso de la zona corporal involu-
crada. Weber, en 1918, afiadi6 a esta triada la presencia de
fistulas arteriovenosas tempranamente evidentes. Mulliken
y Glowacki clasificaron esta patologia dentro del grupo de
las anomalias vasculares combinadas.

El sindrome de Klippel-Trenaunay tiene una baja inci-
dencia con 1 en 10,000 recién nacidos. Aunque a la fecha se
desconoce su verdadera etiopatogenia, se postula un defecto
morfogenético que modifica la angiovasculogénesis por un
mecanismo de interferencia apoptética durante la etapa tem-
prana de la vida intrauterina y se menciona la participacion
alterada de un factor antagonista vascular: la angiopoyetina
II. La manifestacion de sobrecrecimiento de la extremidad
afectada con aumento del volumen y didmetro, asi como de
la longitud 6sea, se atribuye a un fenémeno de hipertension
venosa por trombosis o atresia del sistema venoso profundo
o disregulacién en la integracién de canales vasculares.
Aunque algunos autores sugieren una posible herencia auto-
somica dominante, quizd una mutacién somatica de un gene
letal que sobrevive por mosaicismo sea la explicaciéon mas
factible. Publicaciones recientes documentan un aumento

en la transcripcién del factor angiogénico VG5Q y la muta-
cion del E133K, que fortalece la accion de esta molécula. Se
requiere una mayor investigacion futura para determinar la
dindmica etiopatogénica de este trastorno.!”

PRESENTACION DEL CASO

Acudi6 al Servicio de Dermatologia del Hospital para el
Nifio del Instituto Materno Infantil del Estado de México un
lactante masculino de un mes y medio de vida. Presentaba
una dermatosis localizada en el tronco afectando al hemitérax
izquierdo, caracterizada por una extensa mancha rojizo-vinosa
homogénea, bien definida, de limites irregulares y de forma
cartografica, que no desaparecia a la digitopresion y compatible
con una malformacion vascular tipo mancha en vino de Oporto
o posiblemente un linfangioma microquistico debutante (Fi-
guras 1y 2). En la exploracion fisica es evidente un aumento
deformante del volumen y didmetro de los tejidos blandos de
la extremidad inferior derecha de consistencia blanda y suave
a la palpacioén, no dolorosa (Figura 3).

Los analisis generales de laboratorio no registraron
anormalidad alguna. La placa radiografica simple permitié
observar la discrepancia en el tamafio de ambos miembros
pélvicos a expensas de las partes blandas del lado derecho,
casi el doble comparado con el lado opuesto, sin compromiso
6seo subyacente. El médico radiélogo determind un discreto
incremento de la longitud de 0.8 cm de la extremidad involu-
crada (Figura 4). El reporte del estudio ultrasonogréfico fue
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Figura 4.

Imagen radiogrdfica.

Figura 1.

Aspecto general, malforma-
cion vascular en tronco vy
deformacién del miembro
inferior derecho.

Figuras 2y 3.

Lesidbn maculovascular en el hemitdrax izquier-
do y detalle de la deformacion de la extremi-
dad inferior derecha.

compatible con lo anteriormente descrito. Se interconsulta
con el Servicio de Ortopedia pediatrica, que en conjunto se
diagnostic6 un probable sindrome de Klippel-Trenaunay de
inicio temprano, por lo que se recomendé el uso de vendaje
de compresién media por las noches del miembro afectado y
una observacion en visitas médicas posteriores como control,
evitando procedimientos intervencionistas de diagndstico y
tratamiento por la edad y condicién del paciente.

COMENTARIO

El sindrome de Klippel-Trenaunay es, en la poblaciéon ge-
neral, de baja frecuencia. Se particulariza por la triada de
malformaciones capilares, trayectos venosos de distribucién
tortuosa atipica e hipertrofia evidente de partes blandas y/o
estructuras oseocartilaginosas subyacentes. La anomalia
capilar o mixta es la manifestacién clinica mas comin y pre-
coz, generalmente estacionaria y no resolutiva; con el paso
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del tiempo pueden aparecer quistes de contenido linfantico
densamente agrupados de color pirpura o pequefias forma-
ciones noduliformes anetodérmicas vasculares asentadas
sobre la mancha vascular.

Al comenzar la bipedestacidn, se vuelven manifiestas
las anomalias venosas con cambios discrémicos azul-
verdosos o varicosidades superficiales sinuosas y defor-
mantes con impedimento anatomofuncional y cosmético,
progresando lentamente con el transcurso de la edad.
Como en nuestro caso, la hipertrofia de tejidos blandos
ya presente al nacimiento, puede ser longitudinal y/o cir-
cunferencial siendo desfigurante con el tiempo. Algunas
veces, la hipoplasia de vasos linfaticos subcutdneos da

lugar al desarrollo de micro o macroquistes superficiales.
Las exploraciones de eleccién para valorar la magnitud y
extension de las alteraciones vasculares son la resonancia
magnética, ecografia Doppler y la flebografia contrastada
en la medida de lo posible. El manejo multidisciplinario
es lareglay va encaminado a mejorar la funcién y calidad
de vida, asi como prevenir las potenciales complicacio-
nes; se incluyen epifisiodesis endoscdpica, amputacidon
digital, antibiéticos sistémicos y anticoagulantes, medias
de compresiodn, escleroterapia y terapia laser. Sirva este
ejercicio clinico-patolégico para reconocer de manera
precoz y a edad temprana una rara entidad en la prictica
médica cotidiana.*¢
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