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CAso cLiNICO

Paciente de 2 anos de edad, que acudi6 a urgencias de
pediatria con motivo de un cuadro de vomitos persisten-
tes, en el contexto de una gastroenteritis con diarrea.

Antecedentes personales: Embarazo normal, parto de
nalgas. Presencia de angiomas planos en extremidades
inferiores desde el nacimiento.

Antecedentes familiares: Sin significacion. Una herma-
na de 18 anos fue hospitalizada por salmonelosis.

Exploracion clinica: Buen estado general. Bien hidrata-
do. En la inspeccion se aprecia en extremidades inferio-
res angiomas planos en forma de manchas “en vino de
Oporto” parcheadas en ambas extremidades inferiores,
la extremidad inferior derecha es de mayor longitud y
diametro que la izquierda (fig. 1.

PREGUNTA
JCudl es su diagnostico?

Figura 1. Extremida-
des inferiores con an-
giomas planos en forma
de manchas “en vino de
oporto”.
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Figura 2. Angio-RM de
extremidades inferiores
y ambos muslos.

SiNDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER

En 1900, Klippel y Trénaunay describieron un sindrome
caracterizado por la triada: manchas “en vino de Oporto”,
venas varicosas e hipertrofia 6sea y de tejidos blandos
que afectan a una extremidad. En 1907, Weber describi6
un paciente con los tres sintomas precedentes y una mal-
formacion arteriovenosa en la extremidad afectada. En la
actualidad existe una cierta controversia en la literatura
médica a propésito de si estos dos sindromes deben con-
siderarse separados o manifestaciones de un Gnico sin-
drome, basado en el hecho de que existe una mayor
morbilidad en los casos asociados a malformacion arte-
riovenosa. La tendencia es considerar ambos sindromes
conjuntamente.

En el presente caso en la angiografia por resonancia
magnética se confirmé la hemihipertrofia de miembro
inferior derecho a expensas sobre todo de sobrecreci-
miento en la grasa de tejido celular subcutaneo. El siste-
ma venoso profundo se hallaba hipoplasico y el sistema
venoso superficial era anémalo con marcadas dilatacio-
nes. No se identificaron fistulas arteriovenosas, ni aparen-
tes malformaciones capilares (fig. 2).

En una serie de 252 pacientes de la Clinica Mayo, el
63% de los pacientes tuvieron la triada completa; el 37 %,
dos de los tres hallazgos; las manchas “en vino de Opor-
to” fueron observadas en el 98% de los pacientes, vari-
cosidades o malformaciones venosas en el 72%, y hiper-
trofia de extremidad en el 67 %".
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La causa del sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber es
desconocida, pero hay una cierta evidencia de que se
pueda tratar de un problema de origen genético en este
sentido se orientan algunas lineas de investigacion?. La
enfermedad es congénita y en algunas ocasiones puede
ser diagnosticada in utero®%; en otros casos no es evi-
dente en el nacimiento y se va desarrollando en la infan-
cia temprana.

Es posible la afectaciéon por hemangiomas de diversos
organos entre los que cabe senalar la pleura, bazo, higa-
do, rinén, vejiga y colon. Cuando hay afectacion visceral
aumenta la morbilidad, secundariamente a las posibles
hemorragias. En los casos en los que a nivel cutineo se
presentan hemangiomas lo suficientemente amplios, es
posible que se asocie un sindrome de Kasabach-Merritt
debido al secuestro de plaquetas. Se ha publicado algin
caso con hemimegaloencefalia®. Se ha sefialado una ma-
yor incidencia de bacteriemias por gramnegativos®.

El pronéstico de la enfermedad se halla sujeto al grado
de afectacion y a la presencia de complicaciones. Muchas
personas con sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber no
precisan ningln tratamiento o Unicamente unas medias
elasticas compresivas locales. Recientemente se ha preco-
nizado la cirugia temprana con el fin de evitar complica-
ciones’. En raras ocasiones una extremidad puede alcan-
zar unas proporciones gigantescas o pueden asociarse
problemas de coagulacion importantes que imponen el
empleo de la cirugia e incluso se hace necesaria la am-
putacion de la extremidad.
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