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RESUMEN

El sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber (SKTW) es una malformacion congénita de baja frecuencia que se caracteriza por la triada
de malformaciones capilares, malformaciones venosas e hipertrofia de las partes blandas y/o el hueso. Presentamos el caso de un
paciente de sexo masculino de 58 afios de edad, con antecedentes de diabetes mellitus tipo 2 e insuficiencia venosa profunda y
Ulcera varicosa a repeticion desde hace 30 afios que acude al servicio de emergencia del hospital Luis Vernaza para su valoracion y
tratamiento especializado. Almomento cursa con cuadro de una semana de evolucion caracterizado por la presencia de tejido necrético
que involucra pierna y pie, dolor, limitacion funcional y pérdida de sensibilidad a nivel de miembro inferior derecho.Observandose
a la inspeccién asimetria de ambos miembros inferiores con hipertrofia a nivel de dicho miembro, cianosis y fetidez. Se confirma la
presencia de Ulcera hiumeda que involucra pierna y pie derechos compatible con Ulcera varicosa. Lesion macular rojiza de bordes
bien definidos a nivel de region pretibial de pierna derecha compatible con angioma plano o lesion en vino de oporto y presencia de
varices en region lateral del muslo sugestivo de sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber. El Sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber
es una malformacién congénita, rara, esporadica, de baja incidencia y similar en ambos sexos. Es la primera vez que se presenta
este tipo de patologia en nuestro servicio de emergencia, y con este articulo deseamos revisar esta enfermedad para realizar un
preciso diagnostico y eficiente tratamiento.
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ABSTRACT

The Klippel-Trénaunay-Weber Syndrome (KTWS) is a congenital defect of low occurrence characterized by the triad of capillary
deformities, venous malformations and hypertrophy of the smooth parts and/or the bone. We present the case of a 58-year-old,
male patient with history of diabetes mellitus type 2 and chronic venous insufficiency and a recurrent varicose ulcer from 30 years
ago who attends the emergency wing of the Luis Vernaza Hospital for assessment and specialized treatment. At the present moment
he presents a symptoms of a week of evolution characterised by the presence of necrotic tissue that involves the leg and food, pain,
functional limitation and loss of the right, lower limbs. When observed under the asymmetric inspection of both lower limbs presenting
hypertrophy, cyanosis and stench. We confirmed the presence of a moist ulcer involving the leg and right foot with varicose ulcer.
Reddish macular injury with well-defined edges at the level of the pretibial area of the right leg compatible with cutaneous angiomas
or Sturge-Weber Syndrome and the presence of varicose veins in the lateral area of the thigh that points out the Klippel-Trénaunay-
Weber Syndrome. The Klippel-Trénaunay-Weber Syndrome is a rare, sporadic congenital defect of low incidence and similar for
both genders. This is the first time that we come across this kind of pathology in the emergency wing and with this article we wish
to review this disease in order to provide an accurate diagnosis and an efficient treatment.
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RESUMO

A sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber (SKTW) é uma malformagdo congénita de baixa frequéncia que se caracteriza pela
triada de malformagdes capilares, malformagdes venosas e hipertrofia das partes moles e/ou 0 0sso. Apresentamos o caso de
um paciente do sexo masculino de 58 anos de idade, com antecedentes de diabetes mellitus tipo 2 (dois) e insuficiéncia venosa
profunda e ulcera varicosa a repeticao desde faz 30 anos que acude ao servigo de emergéncia do hospital Luis Vernaza para sua
valoragao e tratamento especializado. Ao momento cursa com quadro de uma semana de evolugdo caracterizado pela presenga
de tecido necrético que involucra perna e pé, dor, limitagdo funcional e perdida de sensibilidade ao nivel de membro inferior
direito. Observou-se a inspegdo assimetria de ambos os membros inferiores com hipertrofia ao nivel de dado membro, cianose e
fetidez. Confirma-se a presenca de ulcera Umida que involucra perna e pé direito compativel com ulcera varicosa. Lesdo macular
rojiza de bordes bem definidos ao nivel da regido pre-tibial da perna direita compativel com angioma plano ou lesdo em vino de O
porto e presencga de varizes na regido lateral da coxa sugestivo de sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber. A Sindrome de Klippel-
Trénaunay-Weber é uma malformagdo congénita, rara, esporadica, de baixa incidéncia e similar nos dois sexos. E a primeira vez
que se apresenta este tipo de patologia em nosso servico de emergéncia, e com este articulo desejamos revisar esta enfermidade
para realizar um diagnéstico preciso e eficiente tratamento.
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Introduccion

Descrita originalmente por los franceses Klippel
y Trénaunay en 1900, corresponde a una rara y
compleja malformacién vascular congénita de flujo
lento, caracterizada por una triada: dilataciones
capilares tegumentarias, varicosidades atipicas o
venas periféricas laterales anormales e hipertrofia
evidente de las partes blandas y/o hueso de la zona
corporal involucrada. Weber en 1918, afiadi6 a
estatriadala presencia de fistulas arterio-venosas
tempranamente evidentes.! Mulliken y Glowacki
clasificaron esta patologia dentro del grupo de las
anomalias vasculares combinadas; tiene una baja
incidencia del orden de 1:10 000 recién nacidos.*

El diagndstico del SKTW es posible con la presencia
unicamente de 2 de los 3 rasgos clinicos anteriores.2
Pararealizar una correcta evaluacién en pacientes
con SKTW, después de un exhaustivo examen
clinico, muchas veces es necesaria una serie de
procedimientos de imagen, tratando de utilizar
siempre que sea posible, los menos invasivos. La
radiografia simple? permite medir la longitud de
las extremidades y detectar si existe diferencia
entre ambas. Clinicamente s6lo es posible detectar
diferencias de longitud entre 0,5y 1 cm, por lo que
para valorar diferencias menores se requiere de
estos métodos de imagen.

La exploracion de eleccién parala valoracion de las
malformaciones venosas es la ecografia Doppler,?
por su bajo costo y ausencia de riesgos, y en caso
de necesidad, la flebografia con contraste, es la
segunda prueba. La Angiorresonancia? permite
documentar el tipo y distribucién de las anomalias
vasculares y laanatomia del drenaje venoso. Es una
técnica de gran utilidad paralaidentificacion de la
patognomonica vena marginal de Servelle, presente
en el tejido subcutaneo de la pantorrilla y el muslo.

Ademas, la angiorresonancia aporta informaciéon
sobre la presencia o ausencia de afeccion vascular
intra-abdominal y pelviana, asi como sobre su
extension. La resonancia magnéticaZ es de eleccion
para detectar el origen de la hipertrofia, medirla
y compararla con la extremidad contralateral, y
para conocer la extension y la infiltracién de las
malformaciones linfaticas y venosas, y evaluar
la pelvis o estructuras craneales. E1 SKTW es un
sindrome raro y complejo, y no hay un manejo que
sea aplicable para todos, se decide basado en caso
por caso, con los médicos y la persona.

El objetivo es presentar un estudio descriptivo de
una patologia que presenta una gran morbilidad,
valorar y evaluar registros de pruebas, estudios y

tratamientos. Por otra parte, laimportancia de este
caso clinico estriba, en la aportacion de datos en la
edad adulta y su evolucidn, pues se dispone de muy
pocos estudios publicados a esta edad.

Caso clinico

Paciente de sexo hombre de 58 afios de edad que
acude al servicio de Emergencia del hospital Luis
Vernaza, con antecedente patologico personal
de diabetes mellitus tipo 2, insuficiencia venosa
profunday ulcera varicosa a repeticion desde hace
30 afios. Cursaba con cuadro clinico mas o menos
de una semana de evolucion caracterizado por
dolor ylimitacion funcional a nivel de miembro
inferior derecho y presencia de tejido necrético
que involucra pierna y pie.

Al examen fisico: taquicardico y aumento del tono
de R1 y R2. A la inspeccion se observa asimetria
de ambos miembros inferiores con hipertrofia del
derecho, cianosis y presencia de dlcera humeda
fétida que involucra piernay pie derechos. Ademas
se observa lesion macular rojiza de bordes bien
definidos a nivel de regién pretibial de pierna
derecha compatible con angioma plano o lesién
envino de Oporto (figura 1b) y presencia de varices
enregion lateral del muslo. A la palpacion ausencia
de pulsos popliteo y pedio de extremidad afecta con
pérdida de sensibilidad superficial y profunda. Se
palpan masas irregulares de consistencia elastica
en hipogastrio, zona inguinal derecha y extremidad
afecta que transmiten el pulso, frémito y a la
auscultacion soplos.

1c

Figura 1. Presencia de tejido necroético que involucra piernal
y pie derechos compatible con tlcera varicosa (1a-1b) mas|
angioma plano en region pretibial (1c).
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Dentro de los exdmenes de laboratorio se realizaron
biometria hematica completa, electrolitos, enzimas
hepaticas y cardiacas, parametros nutricionales,
coagulograma, PCR cuantitativa y procalcitonina, los
mismos que se encontraron dentro de parametros
normales.

Es valorado por el servicio de Angiologia de esta
casa asistencial, quienes solicitan un estudio de
angiotomografia donde se observan multiples
malformaciones y aneurismas arteriales y venosos
junto a neovascularizacion (figura 2 y 3).

Figura 2 y 3. Angiotomografia de miembros inferiores donde
se constata presencia de multiples aneurismas arteriales y|
venosos y neovascularizacion.

Es tratado con fluidoterapia con solucién salina
isotonica, infusion del dolor con tramadol, cilostazol,
pentoxifilina, medidas antitrombdticas con
dalteparina sédica y antibioticoterapia que cubre
gramnegativos y anaerobios a base de ciprofloxacina
y clindamicina.

En base a la mala evolucién clinica segtn la
constante valoracion de cirugia vascular, se decide la
amputacion suprarotuliana derecha encontrandose
en los cortes histoldgicos (figura 4) piel ulcerada con
extensa necrosis licuefactica y coagulativa, areas
de adiponecrosis, vasos trombosados, acentuado
infiltrado linfocitario y neutrofilico, llegando al
diagnostico definitivo de gangrena mixta.

Figura4. Cortes histologicos: se observa piel ulcerada con extensa
necrosis licuefacticay coagulativa, areas de adiponecrosis, vasos
trombosados, acentuado infiltrado linfocitario y neutrofilico.

Evoluciona favorablemente en su posoperatorio
y es dado de alta con anticoagulantes orales,
antiagregantes plaquetarios, antibioticoterapia y
medidas generales de sostén, con valoracién por
consulta externa de cirugia vascular.

Discusion

El SKTW tiene una incidencia similar en ambos
sexos y esta presente desde el nacimiento.? Sin
embargo, la edad del diagnostico puede retrasarse.
Afecta tipicamente3* las extremidades inferiores
de forma unilateral y es mas frecuente en el
lado derecho. También se ha descrito con menos
frecuencia en ambas extremidades inferiores, en las
extremidades superiores uni o bilateralmente, en las
cuatro extremidades simultaneamente, y cuadros
limitados al térax, pelvis, abdomen, cabeza o cuello.

La malformacién capilar®*5 también conocida como
mancha en vino de Oporto, nevo telangiectasico o
angioma plano es la manifestaciéon cutdnea mas
frecuente, presente ya en el nacimiento, asociandose
auna mayor frecuencia de malformacioneslinfaticas
y complicaciones como infecciones, sangrado o
ulceracion de la piel. Clinicamente5® se presenta
como una mancha rosa-rojiza de bordes lineales
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bien definido cuya intensidad de coloracién puede
aumentar con la edad.

Se corresponde histolégicamente con multiples
malformaciones vasculares contiguas formadas por
capilares ectasicos o, en menor proporcion, vénulas
de la dermis superficial.®” Las malformaciones
venosas’ no estadn siempre presentes en el
nacimiento; se manifiestan durante la bipedestacion,
y pueden presentarse como anomalias del sistema
venoso superficial, profundo o de cualquier vena,
incluso la cava inferior, o venas embrionarias
persistentes que son varicosas atipicas del sistema
venoso superficial y corresponden a la vena lateral
del muslo o la vena ciatica.

Suelen ser venas largas y tortuosas que pueden
carecer de valvulas y causar sintomas de pesadez en
las extremidades inferiores. Entre las anormalidades
en el sistema superficial, es posible hallar desde
ectasia de pequefias venas y varicosidades hasta
grandes malformaciones venosas. Las alteraciones
en el sistema venoso profundo incluyen dilataciones
aneurismaticas, duplicaciones, hipoplasia, aplasia
y compresion externa por vasos anoémalos o
bandas fibroéticas. Las venas popliteas y femorales
superficiales son las afectadas con mas frecuencia.
Algunos pacientes también pueden presentar venas
varicosas perianalesy perirrectales, posiblemente
debidas a un alto flujo en la vena iliaca interna.
Ocasionalmente, las malformaciones venosas
pueden extenderse al mediastino posterior y al
espacio retropleural, aunque raramente producen
sintomas.?

Las complicaciones que se pueden asociar a la
presencia de varices o malformaciones venosas
son la hemorragia, la tromboflebitis en un 20-45%
de los pacientes, la presencia de comunicaciones
arteriovenosas, que pueden acompanarse de fallo
cardiaco congestivo por alto flujo, y latromboembolia
pulmonar en un 4-25 % de los pacientes.>® Las
complicaciones pelvianas van desde la presencia
de hematuria, hemorragia gastrointestinal y
estreflimiento, hastala obstruccion del meato vesical
y las infecciones recurrentes por flora intestinal.

Las malformaciones linfaticas>® pueden deberse
a una hipoplasia linfatica, presente en mas del
50% de los pacientes, y asociarse a linfedema y/o
macroquistes linfaticos aislados en la pelvis y las
extremidades. La hipertrofia suele estar presente en
el nacimiento, puede acompafiarse de un aumento
de longitud o sélo circunferencial, y se produce
a expensas del tejido subcutaneo, raras veces
6seo. Entre las complicaciones de la hipertrofia
se encuentra la presencia de celulitis a repeticion,
generalmente asociada alinfedema, y la existencia de

discrepancia en la longitud de ambas extremidades.
El diagnostico diferencial? del SKTW se establece
con otra serie de sindromes que comparten alguno
o algunos de sus rasgos clinicos entre los que se
menciona a los sindromes: de Proteus, de Parkes
Weber, de Bannayan-Riley-Ruvalcaba, de Maffuci,
entre otros.

El tratamiento del SKTW es multidisciplinario, esta
destinado a mejorar la funcién y calidad de vida
(epifisiodesis endoscopica, amputacion de los dedos),
prevenir y tratar las complicaciones (antibioticos
y anticoagulantes, medias de compresién) y, en la
medida de lo posible, su aspecto (escleroterapia,
tratamiento con laser).>1?

Conclusion

Podemos concluir diciendo que el Sindrome
de Klippel-Trénaunay-Weber (SKTW) es una
malformacién congénita, rara, esporadica, de
baja incidencia y similar en ambos sexos. Afecta
tipicamente las extremidades inferiores, siendo mas
frecuente la unilateral derecha. En la actualidad,
muchos de los sintomas se pueden tratar, pero no
hay curacion para el Sindrome de Klippel-Trenaunay-
Weber. Es la primera vez que se presenta este tipo
de patologia en el servicio de emergencia, con
este articulo se desea precisar el contexto de esta
enfermedad para realizar un preciso diagndstico
y adecuado tratamiento.
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