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SindromedeK lippd-Trenaunay:
haciendo unidad clinica*

Klippel-Trenaunay syndrome: an integrated clinical approach

José Aparcanat, Manuel Balaguer?.

RESUMEN

Reportamos un caso de sindrome de Klippel-Trenaunay en una nifia de 5 afios de edad con dificultad parala atencion y retencion de
memoriade corto plazo enlaescuela; lacual esestudiadaintegral mente también por otras especialidades, observando hallazgos descri-
tos en la literatura. Se establece € prondstico y se da tratamiento preventivo para e caso. El sindrome de Klippel-Trenaunay se
encuentradentro del grupo de transtornos vasculares de lapiel . Se define por unatriada: 8) manchavascular cutanea, b) hipertrofiade
tgjidos blandos y/o huesos; y ¢) venas varicosas. Afectalos miembrosinferioresy puede ser uni o bilateral.

Palabras clave: Sindrome Klippel-Trenaunay; Mancha cutédnea; Hipertrofiadetejidos; Varices.

SUMMARY

Wereported acase of Klippel-Trenaunay syndromein a5 years-old girl with difficulty for attention and short term memory retention
inthe school; whoisasointegrally studied by other specidties, observing findings described in literature. The prognosisis settled and
preventive treatment is given. Klippel-Trenaunay syndrome belongs to the group of vascular skin disorders. It is defined by the
following triad: &) vascular skin spot; b) soft tissue and/or bone hypertrophy, and c) varicous veins. It affects lower limbs, uni or
bilaterally.

Key words: Klippel-Trenaunay syndrome; Vascular skin spot; Tissue hypertrophy; Varicousveins.

INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Trenaunay se encuentra den-
tro del grupo de trastornos vascularesdelapiel. Se define
por unatriada: @ mancha vascular cutanea, b) hipertrofia
de tejidos blandos y/o huesos; y c¢) venas varicosas(*?,
Afecta los miembros inferiores y puede ser uni o bilate-
ral®,

CASO CLIiNICO

Nifia de 5 afios de edad, que acude ala consulta por lesion
macular color rojo vino de oporto enregion supralabid y en borde
inferior delabio quecompromete partede bermillonlabial; presenta
también lesidn en nalga derecha de las mismas caracteridticas. La
madre ademés refiere que presenta dificultad paraatencion y reten-
cion dememoriadecorto plazoenlaescuea.

1 Médico Residente de la Especialidad de Dermatol ogia, Hospital Central de la Policia Nacional del Per(.
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Antecedentes.

Producto de tercera gestacion nacida de parto
eutécico en el Hospital de Policia, con peso de 3 5509 y
Apgar 8/9; sus controles prenatal es fueron completos. La
edad maternafue de 40 afios. Recibid lactancia materna ex-
clusiva'y completd el esquema de vacunacion. No tiene
antecedentes familiares de lesiones cuténeas. A los 3 me-
ses de edad se le diagnosticé sindrome de hiperlaxitud
ligamentaria. Luego alos5 meses de edad presentaretardo
simple de desarrollo psicomotor, pie semi-Bott y uso de
férulade Denis-Browne. Al afio de edad se evidenciamejo-
riadelarotacion, marchaapredominioizquierdoy piepla-
no detercer grado. A los 3 afios presenta macrodactiliadel
3er y 4to dedo de pie derecho, pie plano de segundo gra-
do. En febrero de 2003 se le diagnostico celulitisy fue hos-
pitalizada por 10 dias.

Examen dinico:

Peso de 24.7kg y tallade 1.14m. En la cabeza presenta
una macula de color rojo oporto en laregion infranasal, de
+2x1cm y bordes definidos (fotografia 1), que llega hasta
aproximadamente 1mm antes del borde del labio superior;
presentatambién otraque sigueel trayecto del labioinferior
hasta en sus dostercios centrales, que comprometeel tercio
anterior del labio (mucosa).

Fotogeofio |: Pociente e sexa femenind doade se observo w0 Nesitie moculer fajein franosal.
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Evaluacion odontol 6gica: Paladar ojival, rugas palatinas
prominentes, linea media superior desviada a la derecha,
mordida cruzada posterior bilateral, mordida abierta ante-
rior, incompetencialabial, exfoliacion adelantada, bajainci-
dencia de caries, glandulas salivales bilateral, lengua
fiarath pp | esg g aivesyfilifanes promretes( fo-
tografias2y 3).

Fodnarafio 2 Seobsend \a inclinprian de o Bnsg fabinf hocio ef ld deveche (e fodo afectaool

Fotogrofia 3: Se puede observar la erupcion !‘empnn de d:entey lo igera hipertrofia del
polodar derecho afectado. Ademds la lesidn capilar que sigue el labio inferior.
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Cuello: Presenta una méacula de color marrén claro que se
iniciaenlacaralateral del cuello, entremezcladacon piel de
color normal, y se proyecta a laregién posterior con algo
mas de coloraci6n; sus bordes no son definidos.

Torax: Presentareforzamiento del tramo venoso en lacara
anterior. Enlaaxila presentaunamaculacolor marrén claro
entre las cuales hay méaculas acromicas.

Region lumbar: Presentareforzamiento delatramavenosa.
Miembros inferiores: Enel miembroinferior derecho pre-
senta reforzamiento de la trama venosa en la cara ante-
rior del muslo y en la cara posterior de la pierna (tercio
distal), (fotografias4y 5) que sigue hacialacaraventral
del pie. Manchasrojo claro en lamismazona, de bordes
irregulares, que se mezclan con la piel de color normal
enlacarainternay anterior; y se proyectan al tal6n (sin
Ilegar a éste) haciéndose de un rosado de mayor inten-
sidad. En el pie se observa macrodactilia del 3er y 4to
dedo y manchas de color rojo claro en € tercio distal dela
caraventral que compromete al 3er, 4toy 5to dedo. En planta
del piepresentaunamanchade color rojo oscuroen el tercio
anterior de+ 1cm delargo y 0.5cm de ancho que comprome-
te 3er, 4toy 5to dedo; en el tercio anterior del borde medial
presenta una manchade color rojo claro. En el miembroin-
ferior izquierdo presenta manchas rojas claras en €l tercio
superior de la cara posterior de lapiernay el tercio distal
quesedirigealaparte externa. En el pieizquierdo presenta
manchas de color rojo claro en el tercio anterior del borde
medial delaplantadel piede+ 0.5cm de diametro (fotogra-
fia6). También se observa una mancha roja oscura en la
nalgaizquierda.

Locomotor: Desigualdad de 0.8cm entre ambos miembros
inferiores, el izquierdo es mayor que el derecho en longi-
tud. El didmetro del muslo derecho en el tercio medio esde
34cmy el del izquierdo de 33cm. Se observagigantismo del
2doy 3er dedo del pie derecho (fotogr afias 4-7).
Evaluacién Psicol 6gica: Coeficienteintelectual de93 (nor-
mal promedio). Se evidencian trastornos emocionales de
comienzo especifico en la nifiez y trastorno especifico del
desarrollo de habilidades escolares.

Examenesauxiliares.

Hemoglobina 12.1g/dl, radiografia de craneo normal.
Ortorradiografia de miembros inferiores: MID 52.5cm, M1
53.3cm, diferencial de 0.8cm; desviacién en varo de ambos
pies a predominio derecho; dedos en gatillo en pie dere-
cho. Radiografia de pies con carga: incremento de las di-
mensiones del pie izquierdo con respecto al derecho.
Ecografia y resonancia magnética cerebral normales. La
arteriografia no evidencia comunicacién arterio-venosa,
pero si una disminucién de laluz de lafemoral.

Fatogrofis 4; Viste posterion ebsérvese ¢f reforzamiento vencsa moyeren ¢ miembro inferiar
derrcho, Ademds Jos mdruins oo clors que eeompaian of mismbrn inferior comprametida.

Fadogrodio & A moyor oursesta &l compromiso venoso v fios lesiones copilores froducido en
maculas rojfzos,
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Fotogrofio & 52 observe que ¢ compromisa coprier 000rTo festo ponle do pic dercho ¥
tovehicn on pequeno proparcidn on of pie Equicrdo.

Fotografia 7: Se observa ectoscdpicamente que el miembro inferior derecho es de mayor
dimensidn que el izquierdo. Se observa la tibia vora y lo distribucidn en blogue segmental de
los lesiones moculares en miembra inferior derecho.
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DISCUSION

El sindrome de Klippel-Trenaunay fue descrito por es-
tos dos investigadores franceses en el afio 1900. Es una
malformacién vascular complejade bajo flujo. Se caracteriza
por 3 hallazgos: a) malformacién vascular de tipo capilar,
venosoy linfatico, b) inicio temprano devaricocidades, y c)
hipertrofiadetejidos blandosy/o huesos. Sehallegado ala
conclusion que con solo 2 de las caracteristicas menciona-
cbssepuacehecer d agdsti codd siindrag?.

En la paciente que presentamos las lesiones cutaneas
maculares son caracteristicas de la descripcion, como de bor-
desgeograficosy decolor rojo claro en ambos miembrosinfe-
riores. Sedescribeenotrasseriesqueestetipodelesionespue-
de afectar los miembrosinferiores en un 95%, pudiendo exten-
derse atérax y gluteos. La paciente alin no presenta varices
prominentes, pero probablemente dentro de un tiempo se com-
plicaran por € proceso de incompetencia valvular y la atera-
cién del sistemavenoso profundo, quizas complicando €l cua-
dro con hiperplasialinfética(descritaen un 50% delos pacien-
tes) que ademés se asociariaalinfedema®. Aun asi, en lapa-
cienteyase observan cambios deaumento del miembroinferior
derechoy lamacrodactiliadel pie. Esde notar que pertenece al
grupo en €l cual el miembro afectado esmascorto, si bienenla
medicion delosmiembrosel valor diferencial de 0.8cm esconsi-
derado dentro derangos normales, pero alavez lostrastornos
en este cuadro no s6lo se toman en relacion al crecimiento
longitudinal sinotambiénal diametral. Unaformadeexplicar los
trastornosvenosos, paralo cual sehapostulado mdltiplesteo-
rias, es que se haencontrado en estos pacientes una mutacion
del gen VG5Q que controlael crecimiento delosvasossangui-
neos®,

Hay que tomar en cuentalamorbilidad de estos pacien-
tes en el momento del diagndstico. Nuestra paciente alin no
presenta estas alteraciones, pero podria desarrollar: trombo-
sis, embolismo pulmonar, insuficiencia cardiaca, hemotoérax,
anomaliasdel sistemanervioso central, gangrena (que puede
condicionar en laadultez cancer de células escamosas), san-
grado de vasos anormales del tracto gastrointestinal, renal o
genital, coagulacion intravascular diseminaday el sindrome
de Kasabach-Merrit, una coagulopatia de consumo con
trombocitopenia®. La paciente ha presentado una hospitali-
zacion por celulitis, lo que nosorientaapensar en unaposible
afectacion del drengje linfatico, cuadro que es esperado en
estospacientes®).

Al realizar el examen odontoldgico se encontrd incli-
nacién delalinealabial haciael lado afectado, incremento
del lado derecho del paladar, hipertrofiadelalenguay erup-
cién temprana de dientes, todos estos hallazgos van ca-
racteristicamente con este sindrome(?,

Desde el punto de vista de la evaluacién ortopédica
pueden encontrarse macrodactilia en manos o pies®?. La
paciente presenta una desigual dad minima del miembroin-
ferior izquierdo (0.8cm), no siendo frecuente; y presenta
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macrodactilia en pie. Se dice que lo minimo de diferencia en-
contrada es de 6¢cmy el maximo de 10cm, concluyéndose ade-
masqueel crecimientodiferencial sepuedellevar acabo hasta
los 10 afios de edad?. La diferencia de 2cm o menos puede
ser rdpidamente manejada con zapatos ortopédicos y dismi-
nuir el posible desarrollo de escoliosis. Si hubiera diferencia
de2a3cmexistedificultad paraladeambul acién, posturaanor-
mal y compensacién contral ateral®,

Esderemarcar que este sindrome puede presentar una
agregacion familiar. Los individuos heterocigotos serian
fenotipicamente normales; |os rasgos podrian expresarse
solamente cuando se pierde |a heterogicidad®®.

Segln el estudio de Maari y col. nuestra paciente esta-
ria clasificada dentro del grupo de manchas bloque/
segmental, por |o quelapaciente deberiaestar en unaobser-
vacién frecuente por el potencial riesgo de desigualdad en
lalongitud de los miembros inferiores y otras complicacio-
nes; mientras que el otro grupo de manchas cutaneas geo-
gréficastienen riesgo de compromiso linfatico®,

La paciente, siendo evaluada por psicologia, ha mos-
trado un adecuado coeficienteintelectual a pesar de lafalta
de un adecuado estimulo parael desarrollo de su aprendiza-
je en laescuela. Como esta descrito en un estudio, no hay
deterioro en €l &reade la personalidad en esta etapa (58%),
mas aln s en la adultez, con limitaciones en la vida diaria.
Sin embargo, se resalta lo exitoso que puede ser una ade-
cuada rel acién médi co-paciente),

Se le realizd una arteriografia donde demostraba que
no existia comunicacion arterio-venosa, pero si unadismi-
nucion de laluz de lafemoral; por |o que no se trataba del
sindrome de Klippel-Trenaunay Parkes-Weber.

Entre los diagndsticos diferenciales se encuentran la
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