CASO CLINICO

Sindrome de Klippel-Trenaunay asociado a litiasis
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RESUMEN

El sindrome de Klippel-Trenaunay (KTS) es una rara
enfermedad que comprende la triada de (a) malformaciéon
de capilares vasculares (b) venas varicosas y/o
malformacion venosa y (c) hipertrofia de tejidos blandos u
0seos. Esta presente desde el nacimiento. Las
malformaciones capilares, también conocidas como de
lineas de vino de oporto, son las malformaciones cutaneas
mas comunes en el Sindrome de KT. Hay hiperplasia
linfatica en mas del 50% de los pacientes. Puede ubicarse
en cualquier parte del organismo pero es mas frecuente en
los miembros, en cuyo caso el aumento del tamafio del
miembro afecto va haciéndose llamativo con la edad. Las
complicaciones son sobreinfeccién, tromboflebitis,
dolores neuropaticos y afectacién dsea. El diagndstico es
clinico y el apoyo diagndstico de imagenes tales como
angiotomografia, RMN y angiografia son de importancia
para el diagndstico y tratamiento. En general, el
tratamiento es conservador.
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INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Trenaunay (KTS) es una rara
enfermedad que comprende la triada de (a)
malformaciéon de capilares vasculares (b) venas
varicosas y/o malformacion venosa y (c) hipertrofia
de tejidos blandos u 6seos. Las malformaciones
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ABSTRACT

Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) is a rare disease
composed of a triad of (a) malformed capillaries, (b)
varicose veins and/or vascular malformation, and (c)
hypertrophic soft or bone tissue. It is present at birth. The
capillary malformations, also known as port-wine stain,
are the most common skin abnormalities in KTS.
Lymphoid hyperplasia is found in more than 50% of these
patients. It may be located in any part of the body, but is
most common in the limbs, in which case the increased
size of the affected limb becomes more noticeable with
age. Complications include secondary infection,
thrombophlebitis, neuropathic pain, and bone
involvement. Diagnosis is clinical and support from
diagnostic imaging such as computed tomography
angiography, NMR, or conventional angiography can be
important for diagnosis and treatment. In general,
treatmentis conservative.

Keywords: Klippel-Trenaunay syndrome, children,
computed tomography angiography, urinary calculus
disease.

estan presentes desde el nacimiento ".

El gen que lo codifica es el gen, VG5Q . Fue descrito
por Klippel y Trenaunay en 1900. En 1918 Weber
agreg6 el concepto de la asociacion con fistula

2. Servicio de Cirugia vascular, Hospital Nacional Itaugua y Universidad Catolica Nuestra Sefiora de la Asuncién. Campus Guaira,

Paraguay.

Correspondencia: Dra. Gloria Samudio. E-mail: gsamudio.samudio@gmail.com

Recibido: 15/08/2013; Aceptado: 08/10/2013.

Pedjiatr. (Asuncién), Vol. 40; N° 3; Diciembre 2013; pag. 247 - 251




Arteriovenosa profunda, reservandose el nombre
adicional de Klippel-trenaunay- Weber (KTW) para

esta ultima presentacién solamente .

Es importante diferenciar entre los dos sindromes
debido a que el prondstico y tratamiento son
diferentes. El sindrome de KTW tiene peor
prondstico desde el punto de vista de la viabilidad
del miembro afectado .

Las malformaciones capilares, también conocidas
como de lineas de vino de oporto, son las
malformaciones cutdneas mas comunes en el
Sindrome de KT y ocurre hasta en 98% de los
pacientes. Estas malformaciones capilares pueden ir
acompanadas de malformaciones linfaticas en 11%
delos casos y venosas hasta en 10%.

La malformacion venosa se manifiesta como venas
laterales anémalas que son prominentes y por la
alteracion frecuentemente asociada del sistema
venoso profundo. Hay hiperplasia linfatica en mas
del 50% de los pacientes, que se asocia a linfedema y
con macroquistes linfaticos. El aumento del tamarfio
del miembro afecto va haciéndose llamativo con la
edad y ocurre en 67% de los casos, destacando un
incremento de tejidos blandos y macrodactilia
significativa.

La principal complicacién del sindrome de Klippel-
Trenaunay es la tromboflebitis que ocurre en el 20-
45% de los pacientes y ocasiona embolismos
pulmonares en el 4-25% de los casos ©.

Las malformaciones pueden afectar otros 6rganos,
tales como higado, intestinos, bazo, rifiones, etc.
Cuando la malformacion se ubica anivel de los vasos
de la columna vertebral puede ocasionar escoliosis
porlesién dsea **”.

El diagnostico es esencialmente clinico. El apoyo de
imagenes consiste principal, pero no exclusiva-
mente, de ecografia doppler, radiografia simple y
resonancia magnética nuclear (RMN). La
arteriografia, flebo y angiografia son importantes

pararealizar los diagndsticos diferenciales ™.

CASO CLINICO

Masculino de 10 afios de edad, procedencia del area
rural.

APP: Paciente con historia de lesiones tortuosas,
violaceas en MSI desde el nacimiento, las cualesnole
causan ninguna molestia, y crecen en forma
paulatina hasta el tamafio actual. Nunca consulto
con facultativo por este motivo.

AEA: Historia pre-hospitalaria de 36 horas de: Dolor
en Flanco Derecho, Vémitos y Sensacién febril que
cede con la administracion de AINES. Paciente
estable, activo, reactivo, hemodindmicamente
estable, con buena dindmica respiratoria, Glasgow
15/15, llama la atencién al examen fisico, en brazo y
antebrazo izquierdos, manchas color violaceo, y
lesiones que impresionan ser varicosas con trayecto
tortuoso, de consistencia sdlida a semi-sélida en
algunas porciones, sin soplo local (Figuras 1y 2).

Figura 1. Las flechas negras sefalan las zonas con color vino de
oportoy varicosidades.

Figura 2. Las flechas sefialan algunas varicosidades del miembro
afecto.

El MSI posee tamano ligeramente superior al lado
contra lateral.

HMG normal, PCR negativa, perfil renal normal,
hepatograma normal, O. simple con pH 7,5, D: 1010,
hematies 69 p/c, leucocitos 4 p/c. Se realiza ECO
Abdominal donde se informa litiasis en Uréter
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Derecho, Hidronefrosis leve del rifiéon del mismo
lado.

En la angiotomografia del miembro superior
izquierdo, se aprecia alteracion de la densidad de
las estructuras musculares que presentan una serie
de componentes periféricos densos y septos que se

de ubicacién

Figura 3. Se observan multiples calcificaciones
central y periférica, principalmente en la zona cercana a la
articulacién del codo (flechas blancas). No se observan
alteraciones dseas.

No se evidencio fistula arteriovenosa en el estudio.
Se siguen observando las calcificaciones vistas en la
fase 6sea del estudio (Figura 3).

El diagndstico final fue de Sindrome de Kippel-
Trenaunay asociado a litiasis renal. No se instauro
tratamiento quirtrgico al paciente.

DISCUSION

El sindrome de Klippel-Tranaunay es una condicion
congénita rara caracterizada por angiomas de piel,
con malformaciones arteriovenosas ademas de
hipertrofia de partes blandas y dseas de la zona
afecta"”.

Ocurre en cada 1 de 20 000 a 40 000 nacidos vivos.
Las manifestaciones son proteiformes y puede ser
confundido con otros sindromes causantes de

hipertrofia de miembros (Sindrome de Proteo o de
Parkes-Weber).

La triada de malformaciones capilares (en vino de
oporto), varicosidades o malformaciones venosas y
la hipertrofia del miembro afecto puede verse en
98%, 72% y 67% de los pacientes ".

La congestion venosa cronica puede llevar a la
hiperpigmentacion de la piel, tal como se evidencia

prolongan a través de las estructuras musculares en
todas las regiones del miembro superior izquierdo.
No se evidencia fistula arteriovenosa. En la fase
venosa no se precisan imagenes que alteren la
estructura de los vasos venosos. Las estructuras
oOseas no presentan modificaciones. No se evidencia
alteracion osea (Figuras 3y 4).

[

Figura 4. En la fase de distribuciéon vascular, se aprecia
distribucion habitual de vasos arteriales y venosos.

en las imagenes del brazo de nuestro paciente,
también puede aparecer eczema, lipodermato-
esclerosis, varicosidades, atrofia, flebectasia y
posteriormente, tilceras de la piel, las cuales tienen la

;L. cpr (13)
caracteristica de ser dificiles de curar

Nuestro paciente presento todos los criterios clinicos
que hacen sospechar el sindrome, y a fin de descartar
un sindrome de KTW se lo sometié a estudio de
imagenes.

Los estudios de imdagenes son importantes en el
diagnostico y evaluacion de estos pacientes Debido a
que los hemangiomas y las malformaciones
vasculares tienen diferentes manejos, el uso de una
ultrasonografia Doppler puede ser de utilidad para
diferenciar estas entidades.

No es infrecuente la alimentacion de las displasias
venosas por micro o aun macro fistulas arterio-
venosas ya que las macrofistulas extirpadas
quirurgicamente pueden recidivar si son
alimentadas por otras microfistulas.

Este comentario destaca la importancia de la
angiografia digital como medio determinante para
descartar la presencia de dichas fistulas, que de
hecho pueden ser sefialadas “por ecodoppler.

En nuestro paciente se realizd una angiotomografia,
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que descarto la presencia de fistulas arteriovenosas,
con lo que el diagndstico de sindrome de KT quedd
firme.

La Tomografia y la RMN son importantes
herramientas que ayudan a delimitar los bordes de
la lesién, detectar malformaciones vasculares
asociadas o infiltracion de tejidos profundos antes
de la instauraciéon del tratamiento definitivo. La
RMN también es util para evaluar la respuesta al
tratamientoy el prondstico.

La angiografia tiene su maxima utilidad en el caso de
lesiones sangrantes que requieren intervencién
quirtrgica de urgencia, pues ayuda a definir la
anatomia y extension de la lesion y de esta manera
guialaintervencion parareseccion.

Las complicaciones mas frecuentemente observadas
en los pacientes con este trastorno son varias, entre
ellas tenemos la celulitis por sobreinfeccion
bacteriana, el dolor neuropatico, la tromboflebitis y
latlcera varicosa.

La celulitis en general no es grave y responde bien a
los antibidticos. Los dolores pueden llegar a ser
intensos por lo que se debe usar en estos casos
analgésicos por tiempos prolongados. La
tromboflebitis debe sospecharse en todo paciente
con dolor intenso y de inicio subito; en general son
superficiales y autolimitadas; no recomendandose
laligadura dela vena. Luego del episodio quedan en
los lugares de las tromboflebitis superficiales los
trombolitos que evolucionan a calcificacién. La
trombosis venosa profunda puede presentarse hasta
en4% delos casos .

La calcificacion que se observa en los tejidos blandos
del brazo de nuestro paciente ilustra claramente los
episodios de tromboflebitis superficiales sufridas
por elnifio alolargo delos afios.

Debido a que las malformaciones vasculares y
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