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Artroplastia total de cadera en el sindrome de Klippel-Trenaunay.
Reporte de un caso y revision de la literatura
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RESUMEN. Introduccion: El sindrome de Kli-
ppel Trenaunay es una enfermedad rara congénita
que se caracteriza por angiomas cutineos con mal-
formaciones arterio-venosas e hipertrofia de los
tejidos blandos y 6seos de una extremidad. Se pre-
senta el caso clinico que se le realizé un reemplazo
total de cadera por artrosis secundaria a necrosis
avascular de la cabeza femoral como causa de la
hipervascularidad que se presenta en este sindro-
me. Una mujer de 37 afios de edad que fue diagnos-
ticada con artrosis de cadera grado IV portadora
del sindrome de Klippel Trenaunay, se realizaron
estudios de laboratorio e imagenologia para deter-
minar las condiciones locales para el abordaje en
la cirugia de cadera. La angiorresonancia preope-
ratoria identifico el trayecto de la malformacion
arterio-venosa para limitar el abordaje. Discusion:
Las malformaciones arteriovenosas que se presen-
tan en este sindrome hacen dificil el abordaje por
el sangrado que se pueda presentar por lo que se
deben extremar las medidas profilacticas y técni-
cas, son muy pocos los reportes en la literatura so-
bre este tratamiento.
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ABSTRACT. Introduction: Klippel-Tranaunay
syndrome is a rare congenital condition charac-
terized by skin angiomas with arteriovenous mal-
formations and hypertrophy of the soft and bone
tissues of one extremity. The clinical case presen-
ted herein involved total hip replacement due to
arthrosis secondary to avascular necrosis of the
femoral head, which resulted in the hypervascula-
rity that occurs with this syndrome. A 37 year-old
female was diagnosed with grade IV hip arthrosis
and Klippel-Trenaunay syndrome. Laboratory and
imaging tests were performed to determine the lo-
cal conditions for the surgical approach to the hip.
The preoperative MR angiography identified the
arteriovenous malformation tract to determine the
limits of the approach. Discussion: The arteriove-
nous malformations that occur in this syndrome
turn the approach into a challenging one due to
the potential bleeding, thus extreme prophylactic
and technical measures must be applied. There are
very few reports in the literature on this treatment.
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Introduccion

El sindrome de Klippel-Trenaunay, es una enfermedad
rara congénita, que se manifiesta en la infancia o adoles-
cencia.

En 1900 descrita por primera vez por los médicos france-
ses Klippel-Trenaunay como un sindrome, en dos pacientes
caracterizados por manchas en vino de oporto, que pueden
afectar casi todas las partes del cuerpo y llegan a ser de gran
tamafo, presentando angiomas, vdrices hipertréficas en las
extremidades que pueden ocasionar comunicaciones arterio-
venosas e hipertrofia de la extremidad afectada, con creci-
miento de tejidos blandos y 6seos de la misma (Figuras I y
2). Se acompafia de vdrices, angiomas de érganos internos,
hepatoesplenomegalia, linfangiomas y nevus; las lesiones
de la piel pueden pasar desapercibidas en el nacimiento ha-
ciéndose notorias con la edad y con el crecimiento 6seo. Se
denomina el sindrome de «nevus vasculosus osteohyper-
trophicus», en 1907, Parkes Weber desconoce a Klippel y
Trenaunay en su informe, describe un paciente con los tres
signos antes mencionados, asi como malformacién arterio-
venosa de la extremidad afectada, él denomina el proceso
hemangiectatico hipertréfico.

Hoy en dia, los conflictos de opinién existen en la litera-
tura con la posibilidad de designar a la original por separado
como triada de Klippel-Trenaunay y el sindrome de la triada
con la adicién de malformacién arteriovenosa como el sin-
drome de Parkes Weber. Hacer esta distincion es probable-
mente acertada dado el aumento de la morbilidad asociada a
malformaciones arteriovenosas.

La mayoria de los casos son esporddicos, presentan un
patrén autosémico dominante. Este sindrome afecta una

Figura 1. Paciente femenino en la que se aprecia hipertrofia de la extremi-
dad pélvica izquierda.
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sola extremidad, aunque los casos de multiples extremida-
des afectadas han sido reportadas, la pierna es la localiza-
cién mas frecuente seguido de los brazos, el tronco y rara
vez en la cabeza y el cuello.!?

El objetivo de este trabajo es presentar un caso al que se
le realiz6 un reemplazo total de cadera no cementada por ar-
trosis grado IV secundaria a necrosis avascular de la cabeza
femoral como causa secundaria de la hipervascularidad que
se presenta en el sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber,
analizar las medidas perioperatorias. Asi{ mismo realizar una
revision de la literatura.

Caso clinico

Se presenta el caso de paciente femenino de 37 afios de
edad con antecedente de padecer angiomas gigantes en la
extremidad pélvica izquierda, las cuales habian sido mane-
jadas por vascular periférico con esclerosis de las mas su-
perficiales en nimero de doce ocasiones, hipertrofia de la
extremidad pélvica del mismo lado manifestada desde la
infancia, asi mismo presentar manchas en la piel de color
vino y sin antecedentes familiares para este padecimiento
(Figura 2). Inicia su cuadro clinico en 2006 al presentar do-
lor en cadera izquierda de leve a moderado en un inicio que
se aumentaba con la marcha y bipedestacién prolongada,
por lo que se manejé con analgésicos y uso de apoyo exter-
no contralateral (baston) asi como aumento de 7 cm, como
plataforma corrida en zapato de la extremidad contralateral,
la radiografia de cadera en un inicio mostré disminucién del
espacio articular (Figura 3), presenté disminucién del dolor
y mejoria de la marcha. Su evolucién fue térpida, ya que
el dolor aumenté en forma importante llegando a ser 10/10
en la escala visual andloga (EVA) durante la marcha y dis-
minuir con el reposo, llegando hasta la incapacidad para la
marcha, la radiografia mostré artrosis de cadera grado IV,
no cediendo el dolor con tratamiento médico, por lo que es
ingresada al Servicio de Ortopedia del Hospital General de
Meéxico; se realizé resonancia magnética nuclear y angiorre-

Figura 2. Se observan las manchas de vino y angiomas en cadera y rodilla
izquierda.
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sonancia de la extremidad afectada (Figura 4). Un estudio
Doppler de la cadera izquierda, determinacién genética de
portacién de gen dominante para el sindrome de Klippel-
Trenaunay asi como sus estudios preoperatorios de rutina;
en la exploracién fisica se encontré aumento de la circunfe-
rencia de la extremidad pélvica izquierda en regién proximal
del muslo con una diferencia de 8 cm en relacién al contra-
lateral, marcha claudicante a expensas del acortamiento y
dolor de la extremidad izquierda, manchas en color vino y
angiomas distribuidas en rodilla y cadera izquierdas, la mo-
vilidad de cadera y rodilla no mostraron alteraciones y con
dolor importante en 8 de 10 en la EVA a la rotacién lateral y
medial de la cadera. En los estudios realizados a la paciente,
el perfil preoperatorio no mostré6 cambios anormales, en la
radiografia de cadera mostré cambios degenerativos impor-
tantes de 2006 con grado I - IT a grado IV en 2008, integran-
do el diagndstico de artrosis de cadera grado IV secundaria
a necrosis avascular de la cabeza femoral de cadera izquier-
da causada por la hipervascularidad en la extremidad afecta-
da por el sindrome de Klippel-Trenaunay; la valoracién por
angiologia revel6 que se trataba de una tumoracién venosa
superficial y profunda que se extendia a toda la regién de la
cadera en la region anterior del muslo de 10 x 20 cm aproxi-
madamente. Por lo que el riesgo de sangrado intenso para el
abordaje era elevado, ya que se encontr6 fistula arteriove-
nosa en la region anterior de la cadera afectada, la cual fue
corroborada por ultrasonido Doppler, el estudio de genética
no mostré ser portadora de alglin gen presente en este sin-
drome. Durante la cirugia se realiz6 abordaje lateral directo
sin problemas ni complicaciones, con un sangrado transope-
ratorio de 400 cc, empleando irrigacién con solucién salina
con adrenalina en proporcién de una ampolleta en 1,000 cc
para aumentar la vasoconstriccién local. Se coloc6 un com-
ponente acetabular fijo con tres tornillos y el componente
femoral no cementado, sin accidentes, ni complicaciones
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Figura 3. En imagen radiogrifica se ob-
servan cambios artrésicos en cadera iz-
quierda.

Figura 4. Estudio de angiorresonancia que muestra malformacion vascular
de la cadera izquierda.

(Figura 5). La paciente fue manejada con heparina de bajo
peso molecular desde su ingreso a dosis de 40 mg cada 24
horas hasta 20 dias después de la cirugia, uso continuo de
medias antitrombdticas que ya usaba en forma cotidiana. Se
colocé drenaje con hemovac de % terminando la cirugia sin
complicaciones. Durante el postoperatorio mediato presen-
té gran equimosis de la regién de cadera izquierda, regién
lumbar baja y alta y muslo izquierdo. Baja importante de la
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Figura 5. Imagen postoperatoria de la artroplastia total no cementada.

hemoglobina 3 dias después de la cirugia hasta 4 mg. Por lo
que se realizaron las transfusiones necesarias para mantener
el equilibrio hematico, siendo dificil por el uso de la hepari-
na de bajo peso molecular logrando estabilizar clinicamente
y elevarla hasta 9 mg a los 14 dias de operada, retirando
puntos atn internada e iniciando la marcha con apoyo total
y uso de andadera, la paciente fue egresada 23 dias después
de su ingreso con evolucion satisfactoria y asintomatica.

Discusion

El sindrome de Klippel-Trenaunay es una rara enfer-
medad congénita cuyas caracteristicas se describieron an-
teriormente, el caso presentado tiene interés por lo poco
frecuente del sindrome, por evolucién importante de la
artrosis de la cadera izquierda y por lo poco comin que
se operan, ya que en la literatura revisada sélo se encontra-
ron dos casos, un paciente con artrosis bilateral de cadera
y con afectacién del sindrome en el lado derecho al que
se realiz6 artroplastia total de cadera cementada como lo
reporta A Mallick en el Departamento de Ortopedia de la
University Hospitals of Leicester, Leicester UK.* Llama

ACTA ORTOPEDICA MEXICANA 2011; 25(2): 126-129

129

la atencién en este reporte que hace el uso de protesis to-
tal de cadera cementada en un paciente de 58 afios, quiza
para inhibir el sangrado del tejido esponjoso del acetdbulo
y en el caso de nuestra paciente probablemente el sangrado
postoperatorio fue mayor por el componente acetabular no
cementado, menciona ademas algunas medidas periopera-
torias igual a las mencionadas y refiere que al momento de
su publicacién no encontraron otro reporte publicado hasta
el 2007 que fueron los primeros en hacerlo.’ Por otro lado,
el segundo reporte lo hace Willis-Owen en el Departamen-
to de Ortopedia y Traumatologia de Northwick Park Hos-
pital en Middlesex en el Reino Unido. Haciendo mencién
de la dificil condicién que se presenta con este sindrome.
Se encuentran también pocos reportes de artroplastia de
rodilla recomendando igualmente el estudio local de las
varices y medidas extremas en el control del sangrado con
hemostasia minuciosa y comparando estas medidas como
si fuera paciente con hemofilia como lo hace Joan Leal en
el Institut Universitari Dexus en UK.® Es importante men-
cionar que en este sindrome se presentan situaciones difi-
ciles, tales como la via de abordaje que puede estar llena
de tortuosidades venosas e inclusive fistulas arterioveno-
sas que se tienen que identificar antes de la cirugia con
angiorresonancia y estudio Doppler, que una vez superado
el abordaje se tiene que considerar que en el acetabulo o
fémur nos podemos encontrar malformaciones vasculares
intradseas que también se presentan en este padecimiento,
por lo que consideramos que a pesar de ser dificil el abor-
daje del paciente, con un buen estudio integral preoperato-
rio podemos ofrecerle al paciente el beneficio de quitarle el
dolor y mejorar su movilidad.
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