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Sindrome Klippel-Trenaunay en el embarazo.

Reporte de un caso

Klippel-Trenaunay syndrome in pregnancy. Case report.

Janine Rosario Gutiérrez-Estrella,* Francisco Mejia-Romo,? Julio César Cardenas-Valdez?

El sindrome Klippel-Trenaunay es neurocutaneo, con repercusion
vascular. La triada caracteristica la integran: nevo vascular cutdneo, venas varicosas
e hipertrofia asimétrica de los tejidos blandos y huesos que afectan una o més extre-
midades. Durante el embarazo estas malformaciones se incrementan, con afectacion
pélvica e intraabdominal. En la bibliografia internacional estan reportados menos de
100 casos de embarazos complicados con este sindrome.

Paciente de 16 afios, primigesta, con sindrome Klippel-Trenaunay
diagnosticado a los 15 afos, enviada a nuestra unidad, en el tercer trimestre del em-
barazo, para finalizacién de éste. Se le practicaron estudios preoperatorios: biometria
hematica, pruebas de coagulacién, reportados sin alteraciones. El ultrasonograma
Doppler del segmento uterino sin incremento en la vasculatura. Se programé para
cesdrea, que se llevé a cabo sin complicaciones intraoperatorias, con sangrado de
600 cc, incremento de la vascularidad en el colon. Permanecié6 en vigilancia durante
48 horas, luego de la operacion, en cuidados intensivos, sin complicaciones hemo-
rragicas o isquémicas. Se dio de alta del hospital a las 72 horas, con tromboprofilaxis,
analgésico y antibidtico.

El embarazo en pacientes con sindrome de Klippel-Trenaunay implica
una elevada morbilidad y mortalidad, que pueden prevenirse con atencién multidis-
ciplinaria que disminuya las potenciales complicaciones.

Sindrome Klippel-Trenaunay; sindrome neurocutaneo; nevo vas-
cular cutaneo; hipertrofia de hueso; embarazo complicado; tromboembolismo venoso;
sangrado excesivo.

Klippel-Trenaunay syndrome is a neurocutaneous syndrome with
vascular repercussion whose characteristic triad is a cutaneous vascular nevus, vari-
cose veins and asymmetric soft tissue and bone hypertrophy, which affect one or more
limbs, during pregnancy these malformations increase, with pelvic and intra-abdominal
repercussion. In the world literature, fewer than 100 cases of complicated pregnancies
with this syndrome have been reported.

The second case of complicated pregnancy with Klippel-Trenaunay syn-
drome treated in our institution is reported, given its high morbidity, due to the high
risk of severe complications such as venous thromboembolism or excessive bleeding
in the intrapartum period.

A 16-year-old, with a Klippel-Trenaunay syndrome diagnosed at
fifteen, sent to our unit, with a third-trimester pregnancy, for resolution of pregnancy.
Preoperative studies were performed blood count, coagulation tests, reported with-
out alterations; as well as Doppler ultrasound of the uterine segment, without an
increase in vasculature. It is scheduled for caesarean section, which is performed
without intraoperative complications, with total bleeding of 600 cc, with an increase
in vascularity at the colon level. She remains in immediate postoperative surveil-
lance for 48 hours in an intensive care unit, without presenting haemorrhagic or
ischemic complications. She is discharged at 72 hours, with thromboprophylaxis,
analgesic and antibiotic.
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Pregnancy in patients with this syndrome implies high morbidity and
mortality, which can be prevented with multidisciplinary management, anticipating

potential complications.

Klippel-Trenaunay syndrome; Neurocutaneous Syndrome; Nevus Varicose
Vein; Bone hypertrophy; Complicated Pregnancy; Venous thromboembolism; Exces-

sive bleeding.

El sindrome de Klippel-Trenaunay lo describie-
ron por primera vez en 1900, caracterizado por
un nevo varicoso osteohipertréfico. En 1918,
Weber le afiadié una fistula arteriovenosa; por
lo tanto, también se reconoce como: sindrome
Klippel-Trenaunay-Weber." Sin embargo; estas
dos condiciones deben diferenciarse porque no
comparten etiologia ni tratamiento.?

Se origina por una anormalidad congénita, de
expresion variable y causa desconocida. La
mayoria de los casos son de origen esporadico,
sin que pueda definirse algin grupo étnico de
riesgo.’ Cerca de 1% de los casos se asocian
con un patrén genético y con incremento en
la edad de los padres.* Se han propuesto varias
teorias referentes al origen del sindrome: se
cree que en la mayoria de los casos es causa-
do por un mosaicismo. El desorden genético
consiste en una traslocacién reciproca 46XX,
t(5;11) (q13.3;p15.10)° que sugiere un des-
orden genético Unico, que involucra factores
angiogénicos y del crecimiento.® También se ha
descrito una forma genética multifactorial,” con
mutacién somdtica de los factores involucrados
en la vasculogénesis y angiogénesis durante el
desarrollo embrionario, responsable de la hiper-
trofia de los tejidos blandos y 6seos, ademds de

una sobreexpresion del factor de crecimiento
similar a la insulina tipo 2, lo que provoca la
hipertrofia caracteristica.® La etiologia contintia
sin conocerse y por ello se han propuesto varias
teorias, incluidas las anormalidades del sistema
nervioso simpatico que resultan en dilatacion
de las anastomosis arteriovenosas u obstruccion
de las venas profundas; o en la persistencia de
las anastomosis arteriovenosas microscopicas
fetales.”

La incidencia es de 1: 27,500 recién nacidos.'®
En la bibliograffa mundial se han reportado
menos de 100 casos de embarazadas con
sindrome Klippel-Trenaunay."" Se trata de un
sindrome neurocutaneo con repercusion vas-
cular' cuya triada caracteristica es un nevo
vascular cutaneo, venas varicosas o malforma-
ciones venosas e hipertrofia asimétrica de los
tejidos blandos y huesos, que afectan una o
mas extremidades.'* También pueden coexis-
tir: hiperhidrosis, escoliosis, anormalidades
en la marcha y malformaciones venosas neu-
roaxiales. La aparicién de una vena varicosa
lateral es comdn: vena de Klippel-Trenaunay
o Vena de Serville.” La mancha en vino de
Oporto que se asocia con el sindrome Klippel-
Trenaunay aparece sobre todo en las piernas,
menos frecuentemente en los brazos, tronco y
excepcional en la cabeza o el cuello. Nunca
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sobrepasan la linea media. Las varicosidades
en las piernas resultan en una vena de Klippel-
Trenaunay. Estas varicosidades aumentan de
tamafio durante el embarazo. La hipertrofia
de los tejidos blandos y de los huesos lleva a
diferencia en la longitud de las piernas. Por lo
menos dos de los tres datos clinicos principa-
les (mancha en vino de Oporto, varicosidades
e hipertrofia de los tejidos blandos y hueso)
deben coexistir para establecer el diagnédstico
de sindrome Klippel Trenaunay.'®

La morbilidad de este sindrome durante el
embarazo se debe al elevado riesgo de compli-
caciones severas: tromboembolismo venoso,
consecuencias de la estasis venosa y estado
protrombético caracteristicos del embarazo,"
asi como las relacionadas con insuficiencia
venosa, celulitis, Glceras, tromboflebitis,
linfagiectasia,'® coagulopatia por consumo,
con trombocitopenia severa (sindrome de
Kasabach-Merritt) y sangrado excesivo en el
periodo intraparto.'

Se reporta el segundo caso de tratamiento exitoso
de una paciente con embarazo complicado con
sindrome Klippel-Trenaunay atendida en el Hos-
pital de Ginecoobstetricia de la Unidad Médica
de Alta Especialidad del Centro Médico Nacional
de Occidente, IMSS, Guadalajara, Jalisco.

Paciente de 16 afos, primigesta, hemotipo O
positivo, estudiante de bachillerato, con carga
genética para diabetes mellitus y cardiopatia
isquémica, sin antecedentes familiares de enfer-
medades vasculares. Desde el nacimiento tenia
una mancha en vino de Oporto en el miembro
inferior derecho, por eso se estableci6 el diag-
nostico de sindrome Klippel-Trenaunay a los
15 anos; desde entonces ha permanecido en
seguimiento en el servicio de Angiologia, sin
antecedentes quirdrgicos.
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Antecedentes: menarquia a los 12 afos, con
ciclos menstruales irregulares y amenorrea
incierta. Cursaba el primer embarazo, diagnos-
ticado en el primer trimestre. Se hospitaliz6 a
las 20 semanas por amenaza de aborto, pos-
teriormente evoluciond sin contratiempos. Fue
enviada a la Unidad Médica de Alta Especialidad
por sus antecedentes y para planear la via de ter-
minacion del embarazo. En la exploracion fisica
se encontré un hemangioma que se extendia en
toda la longitud de la pierna derecha (Figuras 1
a4), abarcando la regién perineal, vulvar (Figura
5), el gliteo derecho y la region lumbar; ademas
se advirti6 la discordancia de 4 cm entre ambas
extremidades, con hipertrofia y edema en la
pierna derecha.

En la valoracién obstétrica no se encontraron
contraindicaciones para terminar el embara-
zo mediante parto; sin embargo, debido a la
extension y localizacién del hemangioma, las
malformaciones vasculares y el alto riesgo de
morbilidad, y posibilidades de hemorragia,
trombosis e infeccién se valoré el riesgo-bene-
ficio de la cesarea. Se llevaron a cabo estudios
preoperatorios: biometria hematica, tiempos de
coagulacién vy fibrindgeno que se reportaron
en pardmetros normales. En el ultrasonograma
Doppler dirigido al segmento uterino no se ob-
servé incremento en la vasculatura (Figura 6, 7
y 8). El principal diagnéstico diferencial consiste
en descartar una fistula arteriovenosa en la extre-
midad hipertréfica, que integra el diagndstico de
sindrome Klippel-Trenaunay-Weber, se planted
la posibilidad de practicar estudios de extensién;
sin embargo, por la necesidad de utilizar medios
de contraste y al encontrarse en el tercer trimestre
del embarazo se decidié posponer este estudio
hasta la finalizacion del embarazo.

Se celebro una sesién colegiada entre los servi-
cios de Ginecologia y Obstetricia, Neonatologia,
Anestesiologia, Cardiologia, Terapia Intensiva y
Angiologia quienes, en conjunto, determina-
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Figura 1. Mancha en vino de Oporto en la pierna
derecha.

ron las indicaciones previas a la intervencién
quirdrgica y del posoperatorio inmediato. Se
indicé la aplicacién de tromboprofilaxis con
heparina de bajo peso molecular 12 horas
previas a la intervencion, antibiético profilac-
tico con cefalosporina de primera generacion,
cruce y disponibilidad de hemoderivados al
menos 8 paquetes globulares, plasmas frescos
y concentrados plaquetarios, asi como dispo-
nibilidad en terapia intensiva y angiologia. Los

i

Figura 2. Parte externa de la pierna derecha, con man-
cha en vino de Oporto.

anestesidlogos establecieron, por la extension
del hemangioma, que era necesaria la cesarea
con anestesia general balanceada, por el alto
riesgo de malformaciones vasculares lumbares.

Con administraciéon de anestesia general
endovenosa se hizo una incision media in-
fraumbilical y cesdrea tipo Kerr, naci6é una
nifa de 3060 g, talla de 51 cm, Apgar 5-7, de
38 semanas, con sangrado de 600 cc. Se le
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Figura 3. Acercamiento del hemangioma en la pierna
derecha.

administré carbetocina profilactica y mostré
adecuado tono uterino y se le colocé un dispo-
sitivo intrauterino de cobre, como método de
planificacién familiar. A nivel intrabdominal se
observé aumento de la vascularidad solo a la
altura del colon. El segmento uterino se aprecio
sin alteraciones (Figuras 9 y 10); la operacién

2020 marzo;88(3)

Figura 4. Hemangioma en la parte interna del muslo
derecho.

Figura 5. Hemangioma que se extiende hacia la regién
vulvar y perineal.

trascurrio sin contratiempos. La extubacion fue
exitosa y de inmediato se trasladé a cuidados
intensivos, donde permanecié en vigilancia
con analgésicos, antibiético profilactico y
tromboprofilaxis con heparina de bajo peso
molecular, que se administr6 12 horas después
de la intervencién quirdrgica.

La paciente permaneci6 en vigilancia con mo-
nitorizacién continua durante 48 horas en la
unidad de cuidados intensivos. La evolucion
clinica del estado posquirtrgico fue adecua-
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Ultrasonograma Doppler del segmento ute-
rino, con vascularidad normal.

Ultrasonograma Doppler dirigido al segmento
uterino, sin incremento de la vascularidad.

Ultrasonograma Doppler del segmento ute-
rino, sin incremento en la vasculatura.

da, siguié hemodinamicamente estable y sin Segmento uterino, macroscépicamente sin
complicaciones hemorragicas o isquémicas  malformaciones vasculares.
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Zona de la histerorrafia.

relacionadas con el sindrome congénito de
base. Se traslad6 a terapia intermedia en donde
continué con tromboprofilaxis y antibiético por
24 horas mas. Debido a que la evolucién del
estado postquirdrgico fue favorable se dio de alta
del hospital a las 72 horas del procedimiento,
continué con tromboprofilaxis con heparina
de bajo peso molecular durante 6 semanas,
tratamiento antibidtico y analgésico hasta los 7
dias, con seguimiento en la consulta externa de
Obstetricia y de Angiologia.

La recién nacida experimenté depresion respira-
toria secundaria a la anestesia general materna
y requirié tres ciclos de presién positiva y ven-
tilacion mecanica durante una hora, se intern6
en la unidad de cuidados intensivos neonatales.
Luego de la extubacion tuvo datos compatibles
con taquipnea transitoria del recién nacido, per-
manecio en vigilancia, con evolucién adecuada,
patrén respiratorio normal y retiro definitivo del
oxigeno. Fue valorada por el servicio de Ge-
nética, sin encontrar repercusién clinica y fue
dada de alta tres dias después, con seguimiento
de los pediatras.

2020 marzo;88(3)

DISCUSION

En la bibliografia se encuentran pocos casos
reportados de la coexistencia de este sindrome
con el embarazo; hasta el afio 2010 solo habia
20 casos publicados.? Los cambios fisiolégicos
del embarazo: incremento de la presion venosa
y del gasto cardiaco, edema en las extremida-
des, estasis venosa y el incremento en el gasto
cardiaco exacerban los problemas de este sin-
drome, que se reflejan en aumento del riesgo de
tromboembolismo y hemorragia.?!

El caso de esta comunicacion es el segundo co-
existente con embarazo atendido en el Hospital
de Ginecoobstetricia de la Unidad Médica de
Alta Especialidad. En el primer caso publicado
en 2010 por Torres-Farias y colaboradores la
paciente se encontraba en el segundo embarazo
y en el previo tuvo choque hipovolémico y larga
estancia en la unidad de cuidados intensivos.
Esta fue la razén por la que se decidio la cesérea.
Se observaron: gran dilatacion de vasos pélvicos
en la cara posterior del dtero y varices en el
colon sigmoides pero sin complicaciones en la
intervencion quirirgica o después de ésta, con
mejor desenlace con la finalizacién por cesarea
que con el parto, al igual que lo aqui reportado.??

En una revision de lo publicado en 2017 por
Keepanasseril y su grupo, en la que se inclu-
yeron 33 casos de embarazo con sindrome
Klippel-Trenaunay, de los que 4 cursaron con
hemorragia postparto, 3 por evento traumatico
y uno por atonia uterina. De los tres casos de
hemorragia posparto de causa traumatica, uno
se debi6 a una laceracién vaginal con sangrado
proveniente de una malformacién arteriovenosa
en el canal de parto, los otros dos casos se de-
bieron a un incremento de la pérdida sanguinea
de varicosidades localizadas en el segmento
uterino, durante la cesarea.”

https://doi.org/10.24245/gom.v88i3.3225
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La eleccion de la via del nacimiento debe
individualizarse en cada caso y dependera de
multiples circunstancias: antecedentes obs-
tétricos (las complicaciones previas alertan
de las futuras) y de la exploracién detallada
(para determinar la posible extension de las
lesiones vasculares). Las varicosidades o mal-
formaciones vasculares cervicales, vaginales
o vulvares pueden dificultar el parto por el
riesgo de hemorragia. Ademds, las malfor-
maciones vasculares también se asocian con
incremento del riesgo de accidentes cerebro-
vasculares en pacientes con anormalidades
intracraneales.’

Se carece de indicacién de cesdrea, excepto
por las causas obstétricas. Siempre debe recor-
darse que una cesdarea permite la visualizacién
directa de posibles malformaciones vasculares
que involucren a los érganos pélvicos; sin em-
bargo, esta via de terminacion del embarazo no
elimina el riesgo de sangrado. Por eso la cesarea
debe practicarse conforme a las condiciones
obstétricas y al caso individualizado de cada
paciente.??

Ademads, se recomienda efectuar un estudio por
resonancia magnética en el tercer trimestre para
detectar estructuras angiodisplasicas vasculares
proximas a la médula espinal: hemangioma
cutdneo posterior o malformaciones vasculares
epidurales o subdurales y asi determinar si se
puede administrar anestesia neuroaxial, para
evitar una puncién traumatica de estos vasos.?'
En ocasiones se prefiere la anestesia general para
evitar el riesgo de dafio vascular.?*

La coagulopatia es la complicacién mas co-
mun en pacientes embarazadas con sindrome
Klippel-Trenaunay, incluida la trombosis venosa
profunda y otros fenémenos tromboembdlicos
durante y después del parto. El riesgo se incre-
menta incluso 10 veces mas que en la poblacién
general.* En el reporte del caso publicado en

2018 por Rati Chadha y su grupo se documen-
t6 tromboembolia pulmonar en una paciente
en el segundo trimestre del embarazo, tratada
con heparina de bajo peso molecular hasta la
terminacion del embarazo, con programacion
de cesarea a las 37.3 semanas, que se practi-
c6 sin complicaciones y a su egreso se indico
tratamiento con warfarina durante 6 meses; sin
embargo, tuvo otro episodio de tromboembolia
pulmonar cuatro meses después de la cesdrea.’
Se recomienda la tromboprofilaxis con hepa-
rina de bajo peso molecular en el anteparto y
posparto.’

Ante el riesgo de tromboembolismo, ain en
estado no gestante, deben evitarse los anti-
conceptivos con estrégeno. Los que contienen
progestageno o dispositivo medicado son buenas
opciones '.

Las limitaciones de esta comunicacion radi-
can en la experiencia de solo dos casos de
pacientes embarazadas con sindrome Klippel-
Trenaunay. A pesar de ello, en ambas ocasiones
los antecedentes y la exploracion fisica orien-
taron a la decision de la via de nacimiento, con
desenlaces favorables, como estd asentado en
la bibliograffa, lo que demuestra la efectividad
de un enfoque de atencién multidisciplinaria
para anticipar las potenciales complicacio-
nes, ofreciendo la mejor atencién y control
oportuno.

El embarazo en pacientes con sindrome
Klippel-Trenaunay implica elevado riesgo de
complicaciones; por eso debe llevarse a cabo
la adecuada consejeria previa a la concepcion
porque la incidencia hereditaria esta descrita
y el riesgo de trasmision de madre a hijo sigue
sin conocerse. La atencién multidisciplinaria
puede anticipar potenciales complicaciones y
resolverlas sin contratiempos.
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