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Se comunican tres nuevas obervaciones de sindrome
de Klippel-Trenaunay (SKT) de distinta evolucion y ex-
tension, que reunen criterios diagnoésticos, evaluados por
examen fisico, técnicas de imagen, estudios radiologicos
y de laboratorio. La malformacion vascular e hipertrofia
de tejidos blandos era evidente en los tres casos, en dos
de ellos existian lesiones internas y agrandamiento 6seo,
y en uno anomalias digitales. Se revisan, ademas, los
principales aspectos de esta importante angiodisplasia.
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KLIPPEL-TRENAUNAY SYNDROME:
REPORT OF 3 NEW CASES

We report three new cases of Klippel-Trenaunay Syn-
drome (KTS), with differing evolution and involvement,
in which the diagnostic criteria were confirmed by phy-
sical evaluation, imaging techniques, radiologic and labo-
ratory studies. Vascular malformation and soft tissue hy-
pertrophy were evident in all three patients: two showed
internal lesions and bony hypertrophy and one patient
showed digital deformities. We review the main features
of this important angiodysplasia.

Key words::
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INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) se define por
la triada clasica, malformacién vascular venosa-capilar
extensa en el miembro afectado, venas varicosas subya-

centes e hipertrofia de tejidos blandos y/u 6sea de una
extremedidad!. Los primeros casos fueron descritos por
Klippel y Trenaunay en 19007, y posteriormente Weber,
en 19183, comunicé otros pacientes con los mismos ha-
llazgos clinicos asociados a fistulas arteriorvenosas pro-
fundas, reservandose para éstos el nombre adicional de
Weber.

Comunicamos tres observaciones de SKT con distinta
extension de la enfermedad y evolucion, y revisamos los
principales aspectos de esta importante angiodisplasia.

OBSERVACIONES CLINICAS

Caso 1

Recién nacido vardén de 7 dias de vida, embarazo y
parto normales, peso de 3.180 g, sin antecedentes fami-
liares ni personales de interés. Fue remitido para estudio
por una malformacién vascular difusa en el glateo, re-
gion genital y extremidad inferior derecha, con hiper-
trofia discreta de toda la region y varicosidades, siendo
normal el resto de la exploracion. En el estudio radiol6-
gico se aprecié un aumento de partes blandas de la ex-
tremidad afectada y del grosor diafisario del fémur de-
recho, siendo normales las restantes radiografias sim-
ples, asi como la citometria, el estudio de coagulacion,
la bioquimica general (glucosa, urea, creatinina, acido
drico, transaminasas, gamma-GT, proteinas totales, co-
lesterol, triglicéridos, calcio, fosforo, fosfatasas alcalinas,
ionograma, gasometria, etc.) y la ecograffa abdominal.
Actualmente tiene 4 anos, la evolucion ha sido favora-
ble, no habiendo presentado complicaciones asociadas
al sindrome. Ha seguido tratamiento con vendajes elds-
ticos; en la actualidad lleva tratamiento ortopédico con
plantillas estabilizadoras, y realiza deambulaciéon sin
ayuda (fig. 1a).

Correspondencia: Dr. V. Rebage Moisés. Princesa, 11-13, 3.° A. 50005 Zaragoza

Recibido en enero de 2000.

Aceptado para su publicacion en julio de 2000.

ANALES ESPANOLES DE PEDIATRIA. VOL. 53, N.° 4, 2000



Sindrome de Klippel-Trenaunay: a propésito de tres nuevas observaciones

Figura 1a. Malformacion vascular cutdnea difusa con
hipertrofia moderada de la extremidad infe-
rior derecha (caso 1).

Caso 2

Recién nacida mujer, procedente de una gestacion de
riesgo por esterilidad primaria, sigue tratamiento con
FSH-th y clomifeno durante 6 meses, e hipertension ar-
terial en el Gltimo trimestre. Parto a término. Peso de
3.780 g.

En la exploracién resaltan multiples lesiones vascula-
res de aspecto angiomatoso repartidas por cara, tronco
y extremidades, con evidente hipertrofia glitea y de to-
da la extremidad inferior derecha (fig. 1b). La citometria,
la hemostasia, la bioquimica general, asi como los estu-
dios radiograficos y ecograficos resultaron normales. Fa-
lleci6 a los pocos dias de su ingreso por sepsis fulmi-
nante por gramnegativo, comprobandose en la necrop-
sia también lesiones linfangiomatosas retroperitoneales
y mediastinicas.

Caso 3

Recién nacido vardn, nacido a término de parto eu-
tocico, con un peso de 3.200 g. Remitido recientemen-
te de un hospital comarcal por presentar una hipertro-

Figura 1b. Lesiones vasculares angiomatosas distribui-
das por ambas extremidades inferiores y otras
zonas del cuerpo, con hipertrofia ghitea y de
toda la extremidad inferior derecha (caso 2).

fia de extremidades inferiores, mads llamativa en la de-
recha, con malformaciones vasculares, varicosidades e
importante linfedema, con zonas de necrosis cutineas
superficiales. Presentaba, ademas, lesiones planas en la
espalda, hombro y brazo derecho, y una sindactilia del
tercer y cuarto dedo de ambas manos y del segundo y
tercer dedo del pie derecho, y oligodactilia de los de-
dos segundo, tercero y cuarto del pie izquierdo (fig.
2a). Radiol6gicamente, se apreciaba un alargamiento
6seo de la extremidad inferior derecha (fig. 3), y en la
ecografia abdominal una imagen infrarrenal derecha an-
terior y posterior de densidad liquida, seudotabicada y
sin flujo aparente. En la TC abdominal (fig. 4) aparecia
una lesion seudotabicada linfangiomatosa de 5 X 3 cm
localizada en el retroperitoneo, que se extendia desde
el polo renal superior derecho hasta la pelvis menor, re-
chazando hacia delante las asas intestinales, asi como
otra de 3 x 1,6 cm en la region glitea. En la eco-Dop-
pler continua y de color no aparece flujo en las venas
femorales e ilfacas externas. En su evolucion de 9 me-
ses ha presentado ulceraciones con sangrado y celulitis
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Figura 2a. Lesiones vasculares cavernosas con varicosi-
dades e importante linfedema de ambas ex-
tremidades inferiores, con bipertrofia llama-
tiva de la derecha (caso 3).

aséptica, asi como episodios infecciosos con buena res-
puesta al tratamiento antibidtico. La hipertrofia de la ex-
tremidad ha disminuido considerablemente con los
vendajes compresivos (fig. 2b), con la consiguiente me-
jorfa motora, estando pendiente de una angiorresonan-
cia con gadolinio que no se le ha podido practicar por
incomparecencia.

Figura 3. Radiografia comparativa de ambas piernas, en
la que se aprecia un discreto alargamiento
oseo de la izquierda (caso 3).
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Figura 2b. Aspecto de las extremidades del mismo pa-
ciente tras tratamiento con presolerapia. Se
aprecian, ademds, las sindactilias de manos
y oligodactilias en los dos pies.

DiscusiON

Nuestros 3 casos presentaban los tres criterios diag-
no6sticos del SKT, a excepcion del paciente fallecido en
el periodo neonatal, aunque en la actualidad la mayoria
de los autores coinciden en que la presencia de dos de
ellos es suficiente para el diagndstico de la afeccion. El
tercer caso presentaba, ademds, anomalias digitales y
una malformacién vascular intraabdominal, y en el se-
gundo, la afectacion era multiple incluyendo cara y cue-
llo, y existian lesiones mediastinicas y retroperitoneales.
En ninguno de ellos se detectaron antecedentes familia-
res de malformaciones vasculares o de otro tipo indica-
tivos de la afeccion, siendo evaluados mediante examen
fisico y técnicas de imagen no invasivas, asi como estu-
dios radiol6gicos y de laboratorio.

Las principales caracteristicas del SKT vienen referidas
en dos series extensas®> y en una reciente 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 derechas), y a continua-
cién el tronco y rara vez la cabeza y cuello’.

— La hipertrofia del miembro suele ser circunferencial
y menos frecuentemente longitudinal.

— La mayoria tiene afectacion de un cuadrante corporal
(caso 1), otros dos, y los menos tres o mas (casos 1y 2).

— Las malformaciones vasculares y capilares constitu-
yen la anomalfa mis frecuente, encontrindose en el 80-
98% de las series revisadas, y las varices en el 70-80% de
los casos, siendo la hipertrofia de la extremidad el ha-
llazgo mis variable (50-94%), segtin se considere en sen-
tido longitudinal o circunferencial®.

La malformacion vascular capilar suele ser un nevus
Sflammeus y con menos frecuencia malformaciones ve-
nosas, e incluso malformaciones linfaticas. Pueden impli-
car también tejidos subcutineos e incluso intraabdomi-
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nales’, lo que incrementa la morbilidad de estos pacien-
tes. Las venas varicosas suelen desarrollarse a medida
que aumenta la presion en el sistema venoso durante la
deambulacién, y son debidas a dilataciones aneurismati-
cas, duplicaciones, hipoplasias y aplasias del sistema ve-
noso profundo, asi como anomalias del sistema venoso
superficial y de venas perforantes. Excepcionalmente,
pueden encontrarse fistulas arteriovenosas de la extre-
midad afectada, lo que constituirfa un cuadro clinico di-
ferente que pasaria a denominarse sindrome de Parkes-
Weber3. La tasa de crecimiento de la extremidad es im-
predecible, y la coexistencia de fistulas puede
determinar un crecimiento exagerado.

Se han descrito otras anomalias congénitas asociadas
al SKT, como esqueléticas, de tejidos blandos, cardio-
vasculares y asociaciones sindromicas, como el sindro-
me de Sturge-Weber y de Arnold-Chiari>”, ademas de al-
teraciones neurolégicas, como microcefalia, macrocefa-
lia, hidrocefalia y malformaciones cerebrovasculares, asi
como una variante rara del SKT asociada a hemimega-
lencefalial®.

El diagnéstico puede hacerse visualmente, cuando las
alteraciones sean evidentes. No obstante, los pacientes
deberin ser evaluados utilizando una estrategia de ima-
genes no invasivas®, que incluya ecografia y Doppler de
color, TC, RM, linfoescintigrafia y serie esquelética. La
venografia estarfa indicada para evaluar el tratamiento
quirdrgico, y la arteriografia cuando se sospeche una fis-
tula arteriovenosa. La angiorresonancia con gadolinio
permite una mayor precision en el diagnostico por ima-
gen. El diagnostico ecogrifico prenatal precoz ha sido
referido en los casos con historia familiar positiva, y en
los esporadicos mis tardiamente pasadas las 23 sema-
nas'h12, En relacién con el diagnéstico diferencial, las
malformaciones vasculares son una manifestacion pri-
maria de otros trastornos esporadicos o hereditarios que
no deben confundirse con el SKT, como los sindromes
de Maffucci, Gorham, Bannayan, Riley-Smith, Solomon,
Proteus y otros!.

La mortalidad del SKT es del 1%, aproximadamente,
siendo por el contrario alta la morbilidad debida a las
complicaciones que se presentan, como sangrado y se-
cuestro plaquetario, hemorragias internas, tromboflebi-
tis, celulitis aséptica, fallo cardiaco en caso de fistulas
multiples o de gran tamano asociadas, bacteriemias, os-
teomielitis y predisposicién a las fracturas?.

El SKT es un proceso benigno aunque progresivo, cu-
yo tratamiento en el 60% de los casos es sintomdtico y
conservador, orientado principalmente al manejo de las
complicaciones; no obstante, es necesaria, una actua-
cion multidisciplinaria que incluya pediatras, cirujanos,
dermatélogos, traumatélogos y radiélogos vasculares®.
Por lo general, se recomiendan medias eldsticas com-
presivas para el control de la tumefaccion, y ortopédicas
cuando haya una discrepancia en la longitud de las pier-

Figura 4. TC abdominal que refleja el desplazamiento
hacia delante de las asas intestinales por lesio-
nes linfangiomatosas intraabdominales.

nas inferior a 1,5 cm, reservandose los tratamientos qui-
rargicos para las mayores. Para el tratamiento de las le-
siones vasculares se han empleado diversas técnicas con
el paso del tiempo, como escision, irradiacion, corticoi-
des intralesionales o sistémicos y la crioterapia, con re-
sultados poco satisfactorios. En caso de sangrado im-
portante se puede realizar reduccion de la malformacion
mediante escleroterapia o embolizacion selectiva, o tra-
tamientos con ldser argén'?,

La causa del SKT es desconocida y su presentacion es,
generalmente, esporddica. Actualmente se especula que
pueda ser debido a la mutaciéon de un gen critico para
la vasculogénesis y angiogénesis durante el desarrollo
embrionario, con una transmision autosémica dominan-
te de expresividad variable, dada la existencia de casos
familiares en casi todas las series comunicadas®1415,

Por Gltimo, un aspecto de gran interés se refiere al im-
pacto psicologico y a la calidad de vida de estos pa-
cientes que, seguin la bibliografia, es en general bueno,
siendo importante en el tratamiento de estos pacientes
una Optima relacion médico-paciente, asi como un so-

porte social adecuado!®.
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