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Sindrome de Klippel Trenaunay y
embarazo. Reporte de tres casos

Klippel-Trenaunay syndrome and pregnancy.
Report of three cases.

Francisco Ibargiiengoitia-Ochoa,* Josefina Lira-Plascencia,? Maria Fernanda Lopez-
Torres®

El sindrome de Klippel Trenaunay es una enfermedad congénita rara,
caracterizada por malformaciones capilares y venosas, sobrecrecimiento de miembros
y en algunos casos malformaciones linfaticas. Quienes lo padecen tienen un riesgo
incrementado de hemorragia y tromboembolismo.

Tres pacientes primigestas con diagnéstico de sindrome de Klippel
Trenaunay con complicaciones del embarazo que finalizaron mediante cesarea con el
nacimiento de sus hijos sanos, de término, en todos los casos.

Las embarazadas y con sindrome de Klippel-Trenaunay tienen un
riesgo significativo de que sus sintomas se agraven, de tener hemorragia durante el
nacimiento y de eventos tromboembodlicos, incluso después del nacimiento. La atencién
individualizada y multidisciplinaria ayudard a mitigar las complicaciones asociadas y
a conseguir desenlaces éptimos.

Sindrome de Klippel Trenaunay; capilar; venoso; complicaciones
del embarazo; tromboembolismo; sintomas; hemorragia.

Klippel Trenaunay syndrome is a rare congenital disease characterized
by capillary and venous malformations, limb overgrowth and in some cases lymphatic
malformations. Sufferers have an increased risk of hemorrhage and thromboembolism.

Three primigravid patients diagnosed with Klippel Trenaunay syn-
drome with pregnancy complications that were terminated by cesarean section with
the birth of their healthy, full-term children in all cases.

Women with Klippel-Trenaunay syndrome and pregnancy are at
significant risk for aggravation of their symptoms, hemorrhage during birth, and throm-
boembolic events, even after birth. Individualized, multidisciplinary care will help
mitigate associated complications and achieve optimal outcomes.

Klippel Trenaunay syndrome; Capillary; Venous; Pregnancy complica-
tions; Thromboembolism; Symptoms; Hemorrhage.
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ANTECEDENTES

El sindrome de Klippel Trenaunay es una enfer-
medad congénita caracterizada por una triada de
hemangiomas cutaneos extensos, varicosidades
venosas e hipertrofia de tejido blando y hueso
que afecta a una pierna o brazo de un solo
lado." Su incidencia es de 3 a 5 casos por cada
100,000 nacimientos.? Los cambios fisiolégicos
originados por el embarazo: incremento del re-
torno venoso, estasis venosa y del gasto cardiaco
pueden asociarse con exacerbaciones de las
complicaciones, que incluyen: tromboembolis-
mo venoso sumado a hemorragia, dermatitis por
estasis y ulceraciones cutaneas. De forma hist6-
rica, los clinicos han considerado al sindrome de
Klippel-Trenaunay como una contraindicacion
relativa para el embarazo.>* Para el afo 2016
solo habia en la bibliografia en inglés 26 reportes
con 33 embarazos.’

Se comunican los casos de tres pacientes con el
sindrome de Klippel-Trenaunay y embarazo, en
virtud de la baja frecuencia de esta enfermedad
asociada con la gestacion.

CASOS CLiINICOS

Caso 1. Paciente de 28 afnos, primigesta, con
diagnéstico de sindrome de Klippel-Trenaunay
a los 26 anos, posterior a un estudio de flebo-
grafia del miembro pélvico derecho (Figura 1)
y otro complementario de ultrasonido Doppler
a los 27 anos. El control prenatal se inici6 en
el Instituto Nacional de Perinatologia Isidro
Espinosa de los Reyes a las 28 semanas de
gestacion. No se determind la concentracion de
dimeros D. Préximo al término del embarazo
el ultrasonido 3D de pared abdominal y pelvis
mostré una vascularidad normal. La angiorre-
sonancia no documenté vasos anormales en la
columna lumbar (Figura 2). El embarazo finaliz6
mediante cesdrea en la semana 38, con bloqueo
peridural, indicada por patologia materna, con
sangrado de 400 mL. El recién nacido pesé

Flebografia del miembro pélvico derecho
con hipervascularidad.

3522 g con Apgar 8-9. Se le indicé anticoagu-
lacién con heparina de bajo peso molecular y
la paciente se decidié por la insercién de un
dispositivo intrauterino.

Caso 2. Paciente de 24 afios, primigesta, con
varices vulvares desde los 14 afos. El control
prenatal se inici6 a las 11 semanas de gesta-
cién. Con el reporte del ultrasonido Doppler se
estableci6 el diagndstico de sindrome de Klippel-
Trenaunay en el segundo trimestre del embarazo;
los dimeros D se encontraron elevados. No se
efectud resonancia de la regién lumbar. El emba-
razo finalizo, por cesarea, a las 38 semanas, con
anestesia general indicada por varices vulvares;
el sangrado fue de 400 mL. El recién nacido pes6
2750 g, con Apgar 8-9. Se le indicé anticoagula-
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Resonancia magnética de la columna

lumbar.

cién con heparina de bajo peso molecular. No
dese6 método anticonceptivo.

Caso 3. Paciente de 20 afios, primigesta, con
diagnéstico de sindrome de Klippel-Trenaunay
a los 11 afos, escoliosis y acortamiento del
miembro pélvico izquierdo a los 18 afios. Los
dimeros D se reportaron en concentraciones nor-
males. La angiorresonancia del tercer trimestre
documenté un amplio plexo venoso pélvico y
normal en la region lumbar. El embarazo finaliz6
mediante cesdrea a las 38 semanas indicada por
patologia materna. La hemorragia se cuantifico
en 900 mL debido a un segmento uterino muy
vascularizado. El recién nacido pesé 2775 g,
con Apgar 9-9. No requirié hemoderivados. Se
le indicé anticoagulacién con heparina de bajo
peso molecular. A peticion de la paciente se
practico la oclusién tubaria bilateral.

Las malformaciones vasculares del sindrome de
Klippel-Trenaunay suelen afectar los sistemas:
capilar, venoso vy linfatico de los miembros
inferiores. La mejor clasificacién de las malfor-
maciones venosas, de las que el sindrome de
Klippel-Trenaunay forma parte, es la de Ham-
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burgo de malformaciones vasculares congénitas;
por esto debiera, sobre todo, clasificarse como
un defecto venoso de la anatomia truncular, con
aplasia, obstruccién o dilatacién, en otras pala-
bras, éstas no tienen la habilidad de proliferar
después de ser removidas.®

Se conocen, al menos, seis causas hipotéticas
de la patogénesis del sindrome de Klippel-
Trenaunay, aunque ninguna explica de forma
completa el espectro clinico.” El diagnéstico de
sindrome de Klippel-Trenaunay es clinico, por
la observacién de la triada de malformaciones
capilares cutdneas, varicosidades e hipertrofia de
tejidos blandos y huesos largos. Con frecuencia,
una malformacioén capilar cutanea es el primery
mas obvio signo que se advierte, que se refiere
como “mancha de vino de Oporto”. Es frecuente
que tenga una distribucién por dermatomas. Las
varicosidades suelen aparecer en la cara lateral
del miembro y tienden a ser menos frecuentes
que las malformaciones capilares; los pacientes
casi siempre tienen edema y, con frecuencia,
dolor. Cuando menos dos de los tres signos prin-
cipales (manchas, varicosidades e hipertrofia)
deben coexistir para establecer el diagnéstico del
sindrome. Si bien éste es clinico es complejo es-
tablecerlo, incluso por médicos experimentados
porque no hay una verdadera prueba patogno-
moénica, aunque las concentraciones elevadas
de dimeros D pueden sugerir el diagndstico.?
El ultrasonido Doppler, la tomografia axial y la
resonancia magnética pueden mostrar hipertrofia
de tejidos blandos y malformaciones vasculares
asociadas. El propésito del diagnéstico por ima-
gen es determinar la extensién y severidad de la
enfermedad.®

La atencién médica, no quirtrgica, es la prin-
cipal modalidad de tratamiento de pacientes
sintomaticas con el sindrome de Klippel-Tre-
naunay. A las pacientes con sintomas de una
enfermedad venosa crénica debe indicarseles
un régimen de compresién y elevacién. Tam-
bién es pertinente una dosis baja de acido acetil
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salicilico, aun a pesar de su limitado efecto
para aliviar el dolor y edema en pacientes con
malformaciones vasculares. La heparina de bajo
peso molecular profilactica también tiene un
papel relevante en el tratamiento de pacientes
con este sindrome.’

El sindrome de Klippel-Trenaunay tiene una
presentacion mundial esporddica. Es una
enfermedad rara, pues hay pocos reportes
de casos disponibles relacionados con el
desenlace en embarazos de pacientes con el
sindrome.>'%"3 Las anormalidades vasculares
son el rasgo caracteristico de la enfermedad
que se tornan mas pronunciadas durante el
embarazo, secundarias a los cambios en el
sistema cardiovascular y al incremento en la
presion intraabdominal y compresién de la
vena cava debido al crecimiento del Gtero. Con
frecuencia, las malformaciones vasculares se
extienden a la region intraabdominal e intra-
pélvica con las del abdomen bajo por lo que
pueden afectar al colon, recto, dtero y vejiga
en caso de anormalidades de la vena iliaca
interna, asi como genitales en el drea vulvo-
vaginal y cervical. Las anomalias vasculares
pueden extenderse a la regién neuroaxial.’*"?

Diagnéstico prenatal

Hay reportes de casos en la forma de areas eco-
lucentes mdltiples sugerentes de malformaciones
vasculares cutaneas o hemihipertrofia de una
extremidad inferior.” Se ha sugerido que los
fetos de pacientes con el sindrome de Klippel-
Trenaunay pueden tener un riesgo incrementado
de restricciéon del crecimiento intrauterino,' lo
que no sucedié en las pacientes de los casos
aqui reportados.

Diagnéstico, manifestaciones y tratamiento
previo al embarazo

En la revision efectuada por Keepanasseril y su
grupo (2017) de 26 reportes con 33 embara-

zos, en el 75% de los casos el diagnéstico se
estableci6 durante los afos de infancia y en el
21% durante el embarazo, como sucedié en la
paciente del caso 2. La mayoria de las pacientes
tuvo complicaciones trombéticas, en el 25%
sufrieron maltiples episodios. Las deformidades
esqueléticas se registraron en 24% de los casos:
escoliosis y acortamiento en 9%.°

Complicaciones obstétricas y desenlaces del
embarazo

En los afios 2017 y 2019 se publicaron las
dos series mas grandes reportadas con la
asociacién del sindrome de Klippel-Trenau-
nay y embarazo. La primera por Horbach y
coautores* con los datos obtenidos de Paises
Bajos con 43 mujeres y 86 nacimientos y la
segunda por Marvin y colaboradores'® con la
recopilacién de pacientes de la Clinica Mayo
en Estados Unidos, con la informacion de 70
mujeres y 187 nacimientos. De las pacientes
de Horbach y su grupo los sintomas del sin-
drome de Klippel-Trenaunay empeoraron en el
43% de los casos y los mas frecuentes fueron
congestion y dolor. El 8% de las pacientes
tuvo trombosis venosa durante el embarazo y
tromboembolia pulmonar en 2 pacientes; he-
morragia durante el nacimiento en el 23% de
las pacientes. Cuando se compard la trombosis
venosa (5.8%) y tromboembolia pulmonar
(2.3%) en las embarazadas con el sindrome
con la poblacién abierta, el riesgo relativo
tuvo cifras extremadamente altas de 108 y
106, respectivamente. De la serie de Marvin
y su equipo se encontré que el 30% de las pa-
cientes reporté empeoramiento de los signos y
sintomas de dolor, edema e incremento de las
varices durante o después del embarazo. En el
39% de los casos la trombosis venosa se asocid
con el embarazo y hemorragia significativa en
el 8.6% de los casos. Por la administracién de
heparina de bajo peso molecular en ninguna
de las pacientes de los casos aqui reportados se
registr6 hemorragia importante, ni trombosis.
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Pronéstico

Puesto que la principal complicacién asociada
con el embarazo y puerperio es el tromboembo-
lismo siempre debiera considerarse la indicacion
de medias de compresion durante el embarazo
y el puerperio y la profilaxis con heparina de
bajo peso molecular, como se indicé a las pa-
cientes de este reporte.* La guia mas reciente
las recomienda en el anteparto y seis semanas
posteriores al nacimiento."”

Anestesia

De particular relevancia es la frecuente conexion
demostrada entre las malformaciones vasculares
cutaneas con hemangiomas del sistema nervioso
central en el mismo dermatoma. Por eso cabe
la posibilidad de traumatizar alguna malforma-
cién durante la anestesia regional que resulta
en un hematoma neuroaxial y la posibilidad
de paraplejia.’® La resonancia magnética de la
columna lumbar es recomendable en el tercer
trimestre del embarazo para determinar si estd o
no indicada la anestesia neuroaxial. En caso de
escoliosis asociada o preocupacién de que haya
malformacién vascular en el espacio peridural
se recomienda la anestesia general con una
canula laringea, para minimizar el traumatismo
a la via aérea.”

Via de nacimiento

Cada caso es diferente e individual y depen-
derd de los hallazgos de imagen de anomalias
vasculares en la pelvis y abdomen. Las malfor-
maciones varicosas en el cuello del dtero, la
vagina y darea vulvar haran que el nacimiento
por parto sea dificil por el riesgo de ruptura y
hemorragia. Si se opta por la cesérea, las vérices
intraabdominales pueden requerir una incision
en la pared, sobre la linea media.*
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Control de la fertilidad

En virtud del riesgo de tromboembolismo, los
hormonales con estrégeno deberan evitarse y
optar por los de medroxiprogesterona o el dis-
positivo intrauterino.

Las mujeres con sindrome de Klippel-Trenaunay
y embarazo tienen un riesgo significativo de
agravar sus sintomas, tener hemorragia durante
el nacimiento y de eventos tromboembdlicos,
incluso después del nacimiento. La atencion
individualizada y multidisciplinaria ayudard a
mitigar las complicaciones asociadas y a con-
seguir desenlaces optimos.
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