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Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber. Reporte de un caso
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RESUMEN

Las anormalidades vasculares congénitas son dificiles de clasificar por la sintomatologia clinica si-
milar en cada una de ellas. El sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) se define por la triada clédsica,
hemangioma capilar cutdneo, venas varicosas subyacentes e hipertrofia de tejidos blandos u 6seos
de una extremidad. Los primeros casos fueron descritos por Klippel y Trenaunay en 1900, bajo el
nombre de nevus varicoso osteohipertréfico y posteriormente Weber en 1918 comunicé otros tres
pacientes con los mismos hallazgos clinicos asociados a fistulas arteriovenosas profundas, reservan-
dose para éstos el nombre de sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber o Parkes Weber. Nosotros re-
portamos un caso de un paciente femenino de 21 afios de edad quien presenta sindrome de Klippel-
Trenaunay-Weber.

Palabras clave: Hemangioma capilar cutaneo, hipertrofia, nevus varicoso osteohipertroéfico, fistu-
las arteriovenosas profundas.

ABSTRACT

The vascular congenital abnormalitys are difficult to classify by the similar clinical symptomatology
in each one of them. The syndrome of Klippel Trenaunay (SKT) is defined by the three classic
symptoms, cutaneous capillary Hemangioma, underlying varicose veins and hypertrophia of soft
weaves or bony weaves of an extremity. The first cases were described by Klippel and Trenaunay in
1900, by the name of varicose osteohypertrophic nevus and later Weber in 1918 communicated other
three patients with such associated clinical findings to deep arteriovenous fistulas, reserving for the
se the name of syndrome of Klippel Trenaunay Weber or Parkes Weber. We report a case of a female
patient 21 years old who developed syndrome of Klippel Trenaunay Weber.

Key words: Cutaneous capillary Hemangioma, Hypertrophia, varicose osteohypertrophic nevus,
deep arteriovenous fistulas.

INTRODUCCION fia de los tejidos blandos y/u 6seos de un miembro.*?

Se ha llegado a la conclusién que con sélo dos de los

El sindrome de Klippel Trenaunay (KTS) es un pa-
decimiento congénito, raro, descrito en 1900 por
Klippel y Trenaunay, que se manifiesta en la infan-
cia o adolescencia y esta caracterizado por una tria-
da caracteristica: angiomas cutaneos de color vino
oporto, que pueden afectar casi todas las partes del
cuerpo, inicio temprano de varicocidades e hipertro-

signos antes mencionados se puede hacer diagnésti-
co del sindrome.? En 1907, Weber describié un pa-
ciente con los tres signos precedentes mas fistulas
arteriovenosas en la extremidad afectada.
Atendiendo a sus caracteristicas reolégicas las
malformaciones vasculares pueden subdividirse
en malformaciones de alto flujo (arteriales, fistulas
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arteriovenosas y malformaciones arteriovenosas) y
de bajo flujo (malformaciones capilares, linfaticas y
venosas).* La ecografia es un método diagnéstico no
invasivo para diferenciar una malformacion de alto
y bajo flujo. Aunque su etiologia es desconocida, se
plantea la posibilidad de un defecto en la mutaciéon
del gen VG5Q que controla el crecimiento de los va-
sos sanguineos, y la supresion de VG5Q inhibe la
formacion de los vasos sanguineos, definiéndose dos
defectos genéticos de VG5Q, el primero es una mu-
tacion de translocacion cromosomal t(5;11), lo cual
incrementa la transcripciéon de VG5Q, la segunda
mutacién es en alelo E133K encontrado en cinco
pacientes con KT'S, pero no encontrado en un grupo
control de 200 pacientes.?

Las principales caracteristicas del SKT vienen
referidas en dos series extensas, la mas reciente es
de Berry, et al.:

Incidencia por sexo equilibrada.

* Presentacion por lo general, en la infancia.

* Aparicion en todas las etnias.

Mayor afectacion de la extremidad inferior
seguida por la superior (generalmente dere-
chas) y se puede continuar al tronco y rara
vez a la cabeza y cuello.

La hipertrofia del miembro suele ser circunfe-
rencial y menos frecuente longitudinal.

¢ La mayoria tiene afectaciéon de un cuadrante
corporal.

Las malformaciones vasculares y capila-
res constituyen la anomalia mas frecuen-
te, encontrandose en 80-89% de las series
revisadas y las varices en 70-80% de los ca-
sos, siendo la hipertrofia de la extremidad el
hallazgo mas variable (50-94%) segun se
considere en sentido.® Como resultado del
flujo aumentado aparece dilatacion venosa
y la hipertrofia arterial compensatoria, si el
shunt es muy proximal ademas se desarro-
lla cierto grado de insuficiencia cardiaca.
Finalmente la desviaciéon de sangre por el
shunt arteriovenoso hace que el flujo distal
a la comunicacién distal disminuya, lo que
se conoce como fenémeno de robo y aparez-
can en consecuencia fenémenos de isquemia con
ulceracion y necrosis, asi como circulacién cola-
teral progresiva.”’

CASO CLINICO

Se trata de paciente del sexo femenino de 21 afios
de edad, la cual acude a consulta privada con cua-
dro clinico de cinco dias de evolucién caracterizado
por presentar venorragia diaria constante por vena

Figura 1. Paciente de 21 afios presenta mancha vinosa, sin-
drome varicoso e hipertrofia del miembro pélvico derecho.

Figura 2. Se observa la desproporcion del miembro pélvico
derecho con hipertrofia de tejidos blandos y 6seos.

varicosa del miembro pélvico derecho (Figura 1) y
dolor a la palpacién, asi como artralgias del miem-
bro pélvico derecho y dorso lumbalgias de afios de
evolucion, a la exploracion fisica se aprecia a la pa-
ciente en silla de ruedas con dificultad a la deambu-
lacion debido a la asimetria de los miembros pélvi-
cos con mayor longitud del miembro pélvico derecho
(Figura 2) con presencia de vendaje elastico que al
retirar se observa venorragia severa (Figura 3) con
venas varicosas y cambios de coloracién de la pier-
na derecha color vinoso, con thrill palpable en todo
el trayecto venoso, al interrogatorio dirigido hacia
la madre refiere que la paciente es producto de la
tercera gesta, inico producto femenino, la madre
refiere insuficiencia venosa periférica de segundo y
tercer grado en ambos miembros pélvicos, la pa-



32 Candia de la Rosa RF y cols. Sindrome de Kljppel-Trenaunay-Weber Candia. Rev Mex Angiol 2008; 36(1): 30 34

Figura 3. Se observa venorragia importante al tacto de las
Ulceras, con presencia de trill.
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Figura 4. Arteriografia de miembro pélvico derecho.

ciente desde la infancia presenta mancha de color
vino en pierna derecha diagnosticandose en ese mo-
mento lunar vinoso, posteriormente desarrollando-
se varices con hipertrofia del miembro pélvico dere-
cho longitudinal y circunferencial lo cual dificulta
la marcha, fue diagnosticada como varices prima-
rias de miembro pélvico derecho previamente,
posteriormente presenta venorragia severa, con
cambio de coloracién café ocre en dicho miembro,
acudiendo por tal motivo a nuestra consulta priva-
da, estableciendo asi el diagnéstico de sindrome de
Klippel Trenaunay Weber, se hospitaliza a la pa-
ciente solicitando laboratorios y arteriografia peri-
férica de miembro pélvico derecho; los laboratorios
demostraron anemia ferropénica con hemoglobina
de 8.2 g/dL, hematécrito 24% y la arteriografia
muestra maultiples fistulas arteriovenosas, con

presencia de venas varicosas (Figuras 4, 5y 6), se
le propuso a la madre embolizacién de las fistulas
mediante radiologia intervencionista no aceptando
el procedimiento, realizandose sélo ligadura de la
vena sangrante para evitar temporalmente la ve-
norragia, realizandose transfusiéon sanguinea para
mejorar el sindrome anémico y solicitando el alta
voluntaria por parte de la madre para control en el
Instituto Mexicano del Seguro Social a causa de no
contar con recursos econémicos suficientes para el
procedimiento, la paciente es dada de alta al cuar-
to dia de hospitalizacién sin presentar registro
posterior de la paciente.

Figura 5. Presencia de fistulas arteriovenosas durante la
arteriografia.
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Figura 6. El flujo sanguineo es retrégrado durante la ar-
teriografia observando al mismo tiempo el sistema ve-
noso.
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DISCUSION

El sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber es un
disturbio mesodérmico (angioblasticas, linfoblasti-
cas y osteoblasticas) congénito raro, de etiologia
desconocida y de expresién variable. Clinicamente
puede encontrarse una diversidad de fenotipos con
malformaciones subyacentes.®

Los individuos heterocigotos portadores de una
mutacién paradominante son fenotipicamente nor-
males, por lo que la mutacién puede ser transmiti-
da por muchas generaciones, en forma desapercibi-
da. Las manifestaciones clinicas se hacen evidentes
cuando la mutaciéon somatica ocurre durante la em-
briogénesis, perdiendo asi la heterocigocidad y for-
mando una poblacion de células mutantes. Este
concepto explica la ocurrencia familiar ocasional
del sindrome de Klippel-Trenaunay.’ La incidencia
es baja tanto en nuestro pais como a nivel interna-
cional con una relaciéon M:H = 1:1.1°

El sindrome de Klippel Trenaunay Weber o Par-
kes Weber se presenta de preferencia en la infan-
cia, en nuestro caso, como refiere la literatura, se
presenta con mayor predisposiciéon en extremidad
pélvica derecha, se sugiere realizar arteriografia
cuando se sospecha de fistula arteriovenosa que cli-
nicamente se corrobora con el trill en todo el trayec-
to venoso, y flebografia para evaluar el tratamiento
quirdrgico, aunque la angiorresonancia con gadoli-
nio presenta mayor calidad en definicién de las
imagenes. En los miembros, ocasionalmente se ob-
servan anomalias linfangiomatosas y atrofia. Asi-
mismo, macrodactilia, sindactilia, polidactilia y oli-
godactilia.™*

Como el sindrome es extremadamente variable,
siempre debe ser investigada la posibilidad de un he-
mangioma visceral, cerebral, ocular, del aparato uri-
nario, del tracto gastrointestinal o de otras areas. La
resonancia magnética es el examen complementario
de diagnéstico no invasivo para la evaluacién de pa-
cientes con malformaciones vasculares.?

La mortalidad en el sindrome de Klippel Trenau-
nay es de 1%, con alta morbilidad cuando se presenta
fistulas arteriovenosas debido a las complicaciones
como anemias, secuestro plaquetario, trombofle-
bitis, tromboembolia pulmonar, celulitis asépti-
ca, bacteriemias, osteomielitis y una gran predispo-
sicion a las fracturas, asi como en el caso de la
paciente la dificultad para la deambulacién.

La epifisiodesis se realiza para asegurar la
igualdad en la longitud de los miembros, cuando
esta diferencia es mayor de 2 cm, realizandose en-
tre los 10 y 14 aiios. Si la diferencia es menor de 2
cm se recomienda usar zapatos ortopédicos. Tam-
bién para el control del crecimiento excesivo de los

dedos puede realizarse la destruccion del cartilago
de crecimiento.%!?

Los pacientes con discordancia del tamaifio del
pie pueden beneficiarse con la resecciéon radial
del mismo.*

La amputacion esta indicada cuando el aumento
de la extremidad es exagerado, cuando hay proble-
mas de coagulacion, sangrado e infecciones incoer-
cibles y malformaciones.!?® Para el tratamiento de
las lesiones vasculares se han empleado diversas
técnicas con el paso del tiempo, como escision, irra-
diacién, corticoides intralesionales o sistémicos y la
crioterapia, con resultados poco satisfactorios. En
caso de sangrado importante se puede realizar re-
duccién de la malformacién mediante esclerotera-
pia con microespuma o embolizacion selectiva, o
tratamientos con laser argén.*

Por la rareza del sindrome de Klippel-Trenau-
nay-Weber, los pacientes deben recibir atencién
multidisciplinaria del Servicio de Pediatria, Orto-
pedia y Cirugia Vascular.®

La afectacion psicosocial en estos pacientes es
importante, se debe de tener buen apoyo psicolégico
por parte de la familia.

El diagnoéstico diferencial se realiza con sindro-
me de:

1. Maffucci (discondroplasia, caracterizada por
condromas multiples, con preferencia en los hue-
sos de las manos y pies de medio cuerpo, heman-
giomas cutaneos, que aparecen en la nifiez, en
un individuo sin antecedentes familiares).

2. Gorham (alteraciones venosas y linfaticas a ni-
vel mediastinico, 6seo y cutaneo, con la aparicién
de angiomas cavernosos y originando osteolisis
del hueso con fibrosis secundaria y produciendo
la desaparicion de huesos enteros).

3. Bannayan (el sindrome de Bannayan Riley Ru-
valcaba es una enfermedad hereditaria rara, ca-
racterizada por un crecimiento excesivo previo y
posterior al nacimiento, macrocefalia, escafoce-
falia (cabeza larga y estrecha), inteligencia nor-
mal o retraso mental leve, y crecimientos tumo-
rales benignos preferentemente subcutaneos
similares al hamartoma) y otros.'®

CONCLUSIONES

El sindrome de Klippel Trenaunay Weber es una
patologia rara basandose en el diagnéstico en los si-
guientes signos:

e Varices.
¢ Mancha vino oporto.
¢ Hipertrofia de tejidos 6seos y/o blandos.
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Y, ademas, fistulas arteriovenosas, que en nues-
tro caso se diagnostic6 clinicamente con thrill en el
trayecto venoso, mancha de color vinoso, venas va-
ricosas, y ademas hipertrofia de tejidos 6seos y
blandos, realizandose arteriografia de miembro pél-
vico derecho encontrando en este estudio presencia
de flujo retrogrado en el sistema venoso, lo cual con-
firma el diagnéstico, encontrando una incidencia
desconocida con base en la rareza del sindrome, con
incidencia de hombre mujer 1:1, con mayor ntimero
de complicaciones cuando se trata de alteraciones a
nivel de cara que en extremidades, en nuestro caso
se trat6 con ligadura de la vena sangrante propo-
niendo embolizacion de las fistulas mediante radio-
logia intervencionista no aceptando, argumentando
pocos recursos econémicos canalizando a la paciente
al Instituto Mexicano del Seguro Social para su se-
guimiento y tratamiento.
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