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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Klippel-Trenaunay es una enfermedad congénita poco
frecuente, caracterizada por una triada clasica, que consiste en una malformacion capilar
cutanea, hipertrofia del tejido blando y/u 6seo en extremidades, y malformaciones venosas,
resultantes en venas varicosas u otras malformaciones del sistema venoso profundo.

Objetivo: Presentar la escleroterapia como opcion terapéutica en el manejo del sindrome
de Klippel-Trenaunay.

Métodos: Paciente femenina de 27 afios, color de piel blanca, con antecedentes de
diagnéstico de Sindrome de Klippel-Trenaunay desde los tres afios de edad, el cual se
manifestd como un nevus desde su nacimiento, localizado en la regién glutea izquierda,
aumento de tamafio de la extremidad y presencia de dilataciones venosas desde la infancia
temprana.

Resultados: Se empled, como tratamiento de las varices, la escleroterapia con espuma.

Conclusiones: Se logré eliminar los trayectos varicosos, mejorando la estética y
funcionabilidad de la extremidad.
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ABSTRACT

Introduction: Klippel-Trenaunay syndrome is a rare congenital disease characterized by a
classic triad consisting of a cutaneous capillary malformation, hypertrophy of soft tissue
and/or bone in the limbs, and venous malformations, resulting in varicose veins or other
malformations of the deep venous system.

Objective: To present sclerotherapy as a therapeutic option in the management of Klippel-
Trenaunay syndrome.

Methods: It is presented the case of a 27-year-old female patient, with white skin, a history
of diagnosis of Klippel-Trenaunay syndrome since she was three years old, which
manifested as a nevus from birth, located in the left gluteal region, increased size of the
limb and presence of venous dilations since early childhood.

Results: Foam sclerotherapy was used as a treatment for varicose veins.

Conclusions: Varicose tracts were eliminated, which improved the aesthetics and
functionality of the limb.
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Introduccion

El sindrome de Klippel-Trenaunay (KTS) es una rara enfermedad que comprende la triada
de malformacion de capilares vasculares, venas varicosas y/o malformacion venosa, e
hipertrofia de tejidos blandos u dseos. Las malformaciones estdn presentes desde el
nacimiento. El gen que lo codifica es el VG5Q, descrito por Klippel y Trenaunay en 1900.
En 1918, Weber agregd el concepto de la asociacién con fistula arteriovenosa profunda, por
lo cual se reserva el nombre adicional de Klippel-Trenaunay-Weber (KTW) para este
tltimo caso solamente.®
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Se presenta esporadicamente —en un caso por cada cien mil nacidos vivos—y se caracteriza
por la presencia de lesion en la piel de color purpura rojizo (hemangioma), crecimiento
excesivo de tejidos blandos y huesos y venas varicosas, fundamentalmente en miembros
inferiores.®

Se desconoce la causa de este sindrome. Algunos son producidos por mutaciones en el gen
PIK3CA, el cual codifica para la subunidad catalitica de PI3K (fosfatidilinositol 3-quinasa).
Esta entidad es heredada de forma autosémica dominante.®

El gen que lo codifica se denomina VG5Q, y controla el crecimiento de los vasos
sanguineos. Las malformaciones vasculares y capilares constituyen la anomalia mas
frecuente —se encontraron en entre el 80 % y el 98 % de las series revisadas— y las varices
en el rango del 70 % al 80 % de los casos, mientras que la hipertrofia de la extremidad el
hallazgo mas variable (50 % al 94 %). La localizacion més frecuente es el miembro inferior
(95 %). Las complicaciones son sobreinfeccion, tromboflebitis, dolores neuropéticos y
afectacion dsea.

El diagndstico se realiza mediante examen clinico, combinado con estudios de rayos X
simple —preferiblemente, en posicion de bipedestacion, para identificar la diferencia de
longitud de la extremidad, asi como cualquier cambio en la estructura Gsea— y varias
técnicas para detectar y localizar las malformaciones arterio-venosas: duplex scan,
angiografias, y angio-RM.

El tratamiento suele ser conservador, sintomatico y médico. La intervencién quirdrgica esta
indicada en incapacidad funcional, complicaciones de insuficiencia venosa, fallo cardiaco,
coagulopatias de consumo y motivos estéticos.®

La escleroterapia, un procedimiento terapéutico en la insuficiencia venosa cronica, que
consiste en la inyeccion de una sustancia esclerosante dentro de la vena (mediante espuma,
generalmente de polidocanol), ha aumentado las posibilidades de tratamiento de estas
patologias. Asimismo, en aquellos casos en los que sea necesaria la reseccion quirargica de
la malformacion, la realizacion previa de estas técnicas ha conseguido disminuir las
secuelas posquirdrgicas que hace afios eran inevitables. El tratamiento de las
malformaciones vasculares continda siendo un reto en la actualidad. Es importante estudiar
cada caso de forma individualizada, para plantear oportunamente la mejor opcién
terapéutica. En muchas ocasiones resulta necesario asociar distintas técnicas para su
tratamiento, y con frecuencia se realiza en varias sesiones repetidas de forma regular®

El objetivo de este estudio fue presentar el tratamiento de las malformaciones venosas
mediante la escleroterapia con espuma.
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Presentacion del caso

Paciente de 27 afios de edad, femenina, raza blanca, con antecedentes de Sindrome de
Klippel-Trenaunay diagnosticado desde los tres afos. Se observa osteohipertrofia de la
extremidad inferior izquierda, mancha en vino de oporto en regién glutea de
aproximadamente 6 cm, dilataciones venosas de mediano y gran calibre desde la region
glutea todo el borde postero lateral del muslo y la pierna, la cara medial y en el dorso del
pie, y cianosis irreversible del cuarto y quinto dedo del pie izquierdo. Al examen del
sistema arterial periférico, hubo presencia de todos los pulsos.

En el eco-doppler se informd que existian dilataciones venosas en el muslo izquierdo que
continuaban hasta la cara lateral de la rodilla, cara posterior de la pierna con reflujo y cara
externa del pie izquierdo, cara lateral de la region glutea, con reflujo. No se detectd
presencia de fistulas arteriovenosas (fig. 1).

Fig. 1. Aspecto externo del pie y la pierna con presencia de varices y cianosis del 4to. y 5to. dedos
del miembro inferior izquierdo.

Conducta médica

Se decidio realizar tratamiento esclerosante de las dilataciones venosas. El proceder se
Ilevd a cabo en varias sesiones mediante la administracion de polidocanol al 3 % en forma
de espuma, seguida por compresion eléstica durante 72 horas y evaluacién posterior (fig.
2).
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Fig. 2. Resultado de la escleroterapia con espuma de las dilataciones venosas de la region glitea.

Discusion
El SKT es una enfermedad de baja prevalencia agrupada dentro de los sindromes de
malformaciones congénitas que afectan, principalmente, a los miembros. Se presenta con

maés frecuencia en miembros inferiores y es mas comun de forma unilateral, con un 85 %,
bilateral solamente en un 12,5 %, y bilateral cruzado en el 2,5 % restante.®"

El SKT debe tratarse colaborativamente por varias especialidades. El tratamiento esta
dirigido a las complicaciones agudas, crénicas y a la terapéutica preventiva de las
anormalidades que pueden llevar a mayores secuelas. Muchos pacientes pueden ser
manejados con medicamentos y tratamiento fisico. Se considera que el manejo de estos
pacientes continta siendo, fundamentalmente, conservador y no invasivo; evolucionan
relativamente bien sin tratamiento o solamente con compresion elastica. La compresion de
la extremidad con soporte elastico disminuira agudamente el edema. Los pacientes con un
componente linfostatico y aquellos con severa insuficiencia venosa crénica obtienen los
mayores beneficios de la terapia compresiva.®*)
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Segun Rahimi y otros,!9 para las lesiones refractarias se recomiendan las opciones
terapéuticas mas invasivas, como ablacion térmica endovenosa selectiva, extraccion
quirurgica, flebectomia y reconstrucciones venosas profundas.

Numerosos estudios han evaluado la eficacia y seguridad de la escleroterapia para
malformaciones vasculares. En 2018 demostraron, en 61 pacientes pediatricos, que la
escleroterapia con agentes en forma de espuma reduce eficazmente los sintomas, con una
tasa aceptable de complicaciones. No obstante, sefialaron que se necesitan mas estudios
para determinar los agentes esclerosantes dptimos para subconjuntos individuales de
malformaciones vasculares en la poblacion pediatrica.?

El paciente debe ser consciente de que se trata de una patologia generalmente crénica, pues
son muy frecuentes las recidivas. El tratamiento tuvo como objetivo controlarla, ya que, en
la mayoria de casos, no se puede hablar de curacién. La escleroterapia con espuma
constituye una opcion terapéutica medicamentosa eficaz y de poco riesgo, como pudimos
evidenciar en la paciente.
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