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SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY: REPORTE DE CASO

KLIPPEL-TRENAUNAY SYNDROME: CASE REPORT

Chelsy Modnica Rojo Maranoén'.

Paciente de sexo femenino de 54 anos de edad con cuadro clinico de larga data de evolucién,
caracterizado por presentar prurito, malformacién venosa y edema constante en regiéon de
pierna izquierda, doloroso a la palpacién, a la exploracion fisica se observa asimetria en ambas
extremidades inferiores el cual se encuentra con media compresiva 30 M, al ser retirada se observa
venas varicosas y cambios de coloracién, telangiectasias e hipertrofia en regién de piernaizquierda
(ver Figura 1), en regién glutea se observa manchas de color vino.

Paciente refiere que dicha patologia se manifiesto desde el nacimiento, realizando varias consultas
médicas el cual los especialistas coinciden con diagnéstico de sindrome de Klippel-Trénaunay (ver
Figura 2).

Fisiopatologfa

De acuerdo a la clasificacion segun Chimbo et al “las anomalias vasculares de la International
Society for the Study of Vascular Anomalies, reconocida oficialmente en 1996, el Sindrome de
Klippel Trenaunay es una malformacién vascular congénita .

El sindrome de Klippel - Trénaunay es un padecimiento poco frecuente en la poblacion, con una
incidencia baja de 1 de 10 000 recién nacidos, el cual se manifiesta en la infancia o la adolescencia,
siendo clasifica como patologias dentro de las anomalias vasculares combinadas.

Para otros autores el Sindrome de Klippel - Trénaunay lo describen como lo siguiente, segun
Barajas et al“es una malformacion vascular congénita, caracterizado por una malformacion vascular
venular, linfatica y venosa, junto con hipertrofia esquelética y aumento de tejidos blandos de uno o
mas miembros, es llamado también sindrome de angio — osteo-hipertrofia”?.

Patogenia

Para el autor Barajas et al “se cree que se produce una alteracion en el desarrollo del mesodermo
en el feto, que afecta a las lineas angioblastica, linfoblastica y osteoblastica, el gen que lo codifica
es VG5Q, el cual controla el crecimiento de los vasos sanguineos” 22,

La severidad puede ser clasificada en funcién del tipo de displasia de los vasos sanguineos
implicados:

1) Displasia venosa.

2) Displasia arterial.

3) Displasia arterial y venosa asociada.

a) sin cruces arteriovenosos.

b) con cruces arteriovenosos.

4)Angiodisplasias mixtas 23,

Ante la importancia del diagnéstico es necesario diferenciar el sindrome Klippel- trenaunay
- Weber (KTW) y Sindrme Klippel Trenaunay como menciona Bolo et al “tienen prondsticos y
tratamientos diferente siendo, asi de peor pronéstico desde el punto de vista de la viabilidad del
miembro afectado el sindrome Klippel- trenaunay- Weber (KTW). Las malformaciones capilares,
también conocidas como de lineas de vino oporto, son las malformaciones cutaneas mas comunes
en el Sindrome de Klippel Trenaunay, ocurre hasta en 98% de los pacientes”,

Para Pérez et al “al comenzar la bipedestacion se vuelven manifiestas las anomalias venosas con
cambios discréomicos azulverdosos o varicosidades superficiales sinuosas y deformantes con
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impedimento anatomo-funcional y cosmético progresando lentamente con el transcurso de la
edad” ™.

Segun estudios demuestran como indica Sharma et al “el primer caso fue informado en 1900
por Maurice Klippel y Paul Trénaunay en un paciente que tenia un crecimiento desigual de tejido y
hueso delicados junto con un hemangioma de la piel” ™.,

El manejo multidisciplinario es de importancia y va encaminado a mejorar la funcién y calidad de
vida de los pacientes, asi como prevenir las potenciales complicaciones que pueden presentarse
en este sindrome como la sobreinfeccion, tromboflebitis, dolores neuropaticos y afectaciéon dsea.

El diagnéstico es clinico y el apoyo de imagenes tales como Resonancia Magnética Nuclear,
angiografia, ecografia Doppler venosa, escanograma, tomografia computarizada, estudios de
coagulacién y estudios genéticos son de importancia para el diagnéstico y tratamiento.

Figura 1. Se observa venas varicosas y cambios de  Figura 2. Se observa asimetria en ambas extremidades
coloracion, telangiectasias e hipertrofia en region de  inferiores, venas varicosas y cambios de coloracion,

plerna izquierda. telangiectasias e hipertrofia de pierna izquierda.
Fuente. Elaboracion Propia Fuente. Elaboracion Propia
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