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affected limb. During pregnancy, these malformations increase,
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Trenaunay syndrome diagnosed at birth, with full-term

pregnancy in a third level hospital. Without obstetric control,
without prenatal studies or obstetric ultrasounds. A pelvic
ultrasound was performed, which ruled out the presence of
pelvic varices and a Doppler that showed a preserved venous
system. The pregnancy was terminated by abdominal route,
obtaining a male newborn, weighting 3045 grams, APGAR 9
and 9 after 1 and 5 minutes.

Results: Pregnancy in patients with Klippel-Trenaunay syndrome
has a high risk of thromboembolism and bleeding complications.
‘They should be evaluated by a trained multidisciplinary team to
anticipate possible complications.

Study limitations or implications: The main limitation is
the low incidence of this pathology. It can be concluded that
the diagnosis of SKT is not an indication for termination of
pregnancy. Successful management of these patients requires the
participation of a multidisciplinary team.

Originality or value: This clinical case is of primary relevance
since fewer than 100 cases of complicated pregnancies with this

syndrome are reported in the international literature.
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Resumen

El sindrome de Klippel-Trenaunay (KTS) es un sindrome de
malformacién vascular que comprende una afectacién variable
de capilares cutdneos, venas y linfticos con hipertrofia de tejidos
blandos y huesos de la extremidad afectada. Durante el embarazo
estas malformaciones se incrementan, con afectacién pélvica e
intraabdominal.

Caso clinico: Paciente de 15 afios, primigesta, con sindrome
Klippel-Trenaunay diagnosticado al nacimiento, con embarazo
a término, referida por iniciar con trabajo de parto para
finalizacién del embarazo en un hospital de tercer nivel. No
cuenta con control obstétrico, estudios prenatales ni ultrasonidos
obstétricos. Se realiza una ecografia pélvica en donde se descarté
la presencia de varices pélvicas y un doppler que evidencié un
sistema venoso conservado. Se realiza terminacién del embarazo
via abdominal obteniendo un recién nacido vivo masculino, peso
de 3045 gramos, APGAR 9 y 9 al minuto y a los 5 minutos.
Resultados: El embarazo en pacientes con sindrome de
Klippel-Trenaunay tiene alto riesgo de tromboembolismo y
complicaciones hemorrdgicas. La valoracién debe ser por un
equipo multidisciplinario capacitado para anticiparse a las
potenciales complicaciones.

Limitaciones del estudio o implicaciones: La principal
limitacién es la baja incidencia de esta patologfa. Se puede
concluir que el diagnostico de SKT no es indicacién de
interrupcién del embarazo. El éxito del manejo de estas pacientes
requiere la participacién de un equipo multidisciplinario.
Originalidad o valor: Este caso clinico es de primordial relevancia
ya que en la bibliograffa internacional estdn reportados menos de
100 casos de embarazos complicados con este sindrome.

Palabras clave: Sindrome Klippel-Trenaunay,
enfermedad congénita, anomalfa vascular

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

El sindrome Klippel Trenaunay es una alteracién congénita que se caracteriza por: nevo cutdneo vascular,
venas varicosas o malformaciones venosas e hipertrofia de tejidos blandos y de hueso, que afectan una
o mds extremidades.

El sindrome de Klippel-Trenaunay se describi6 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.®

En 1965, Lindenauer propuso que cuando la fistula arteriovenosa estd presente, el término
“sindrome de Parkes-Weber” se utilice en su lugar.®” Sin embargo, en la actualidad el CIE-10 utiliza atin

el término “Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber”.®
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Se origina por una anormalidad congénita, de expresién variable y causa desconocida. La mayoria
de los casos son de origen esporddico, 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.”

El defecto genético se encuentra situado en el gen VG5Q (AGGF1: Angiogenic factor with G-Patch
and FHA domains 1) que tiene su localizacidn citogenética 5q13.3.%) y se cree que se produce una
alteracién en el desarrollo del mesodermo en el feto, que afecta a las lineas angiobléstica, linfobldstica
y osteobldstica [XX1].?” La mayorfa de los casos de SKT son esporddicos. No obstante, hay algunos
casos familiares.” Ademds, se han reportado las siguientes alteraciones cromosémicas, dos translocaciones
balanceadas t(5;11)(q13.3;p15.1) y (8;14) (q22.3;q13), y un cromosoma 18 supernumerario en anillo."*!V

En la gran mayoria de los casos, es una enfermedad esporddica, aunque se han descrito casos
familiares raros. Si bien se han identificado varios defectos genéticos como posibles factores causales
de SKT, incluida la sobreexpresién del factor angiogénico VG5Q y un cromosoma 18 en anillo
supernumerario de novo. En particular, las manchas geogrificas parecen estar fuertemente asociadas
con las variantes de puntos calientes de PIK3CA."?

Tanto el crecimiento alterado como las malformaciones vasculares en SKT generalmente afectan
las extremidades; sin embargo, las malformaciones vasculares a menudo cubren un drea ain mayor del
cuerpo y pueden extenderse al tronco y la region pélvica, incluidos los genitales externos e internos.
Por lo tanto, durante el embarazo y el parto, las mujeres con SKT podrian tener un riesgo particular
de sufrir complicaciones graves, como tromboembolismo venoso (TEV), como resultado de un estado
de flujo bajo combinado con cambios protrombéticos fisiolégicos y hemorragia posparto (HPP), como
resultado de anomalfas vasculares en la zona pélvica.? Se desaconseja el embarazo en estas mujeres
porque esta enfermedad puede exacerbar el riesgo obstétrico."?

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 hipertrofia de los tejidos blandos y éseos, ademds de una sobreexpresién 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 simpdtico que resultan en dilatacién de las anastomosis arteriovenosas u obstruccion
de las venas profundas; o en la persistencia de las anastomosis arteriovenosas microscdpicas fetales.’®

Tiene una prevalencia desconocida y se han reportado 1000 casos en todo el mundo, su incidencia
es aproximadamente 1:100.000 nacidos vivos,” no muestra predileccién por ningtin sexo o ancestria;
y los casos familiares se han observado con poca frecuencia.’”

El cuadro clinico consiste en la triada de angiomas cutdneos de color vino oporto, varicosidades e
hipertrofia de los tejidos blandos y 6seos de la region afectada, que suele tener predominio unilateral y
de miembros inferiores."®'” Una vez identificado al paciente clinicamente, se le debe someter a estudios
de imagen con la finalidad de evaluar alteraciones vasculares, musculares y éseas. En muchos casos, la
clinica es variable, detectando anomalias rotacionales en los miembros afectados, escoliosis en columna
y, entre de las complicaciones, se pueden presentar hemorragias, tromboflebitis (20-45 %), fistulas
arteriovenosas, fallo cardiaco congestivo, tromboembolia pulmonar (4-25 %), hematuria, hemorragia
gastrointestinal, estrefiimiento y obstruccién del ostio interno de la uretra, hipoplasia linfitica (50 %),

linfoedema y celulitis a repeticién.®”
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En la bibliografia mundial se han reportado menos de 100 casos de embarazadas con sindrome
Klippel-Trenaunay.!?

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

Se reporta un caso de tratamiento exitoso de una paciente con embarazo adolescente complicado
con sindrome Klippel-Trenaunay atendida en el Hospital Militar de Especialidades de la Mujer y
Neonatologfa.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Paciente de 15 afios, primigesta, referida de un hospital de segundo nivel con diagnéstico de embarazo
de 40 semanas de gestacion y trabajo de parto en fase latente. Dentro de sus antecedentes médicos de
importancia con carga genética para cdncer. Al nacimiento con mancha de oporto en miembro pélvico
derecho, valorada por genética quienes establecen diagnéstico de sindrome de Klippel-Trenaunay.
En seguimiento por vascular, con antecedente quirtrgico de cierre de malformacién arteriovenosa de
miembro pélvico derecho a los 14 afios (Figura 1).

Figura 1. Malformacidn arteriovenosa de miembro pélvico derecho
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A las 29 semanas de gestacién con amenaza de parto pretérmino la cual se resolvié con uteroinhibicién
con sulfato de magnesio, egresindose en una semana sin complicaciones. Reingresando en la semana 34
de gestacion con diagndstico de ectasia renal derecha e hidronefrosis grado III que amerito derivacién
urinaria interna derecha.

Ingresa con diagndstico de embarazo de 40 semanas de gestacidn, trabajo de parto en fase latente
y ruptura transparto de membranas. A su ingreso se envian paraclinicos los cuales mostraban un
hemograma, estudio de coagulacién y la bioquimica bésica los cuales eran normales. Progresando a
trabajo de parto en fase activa a las 6 horas de su ingreso, presentando un registro categoria III, motivo
por el cual cambia el plan a terminacién del embarazo via abdominal. Valorada por anestesiologia quienes
consideraron necesario administrar anestesia general balanceada por el alto riesgo de malformaciones
vasculares lumbares. Durante el procedimiento quirtrgico, no se observé aumento de la vascularidad
uterina (Figura 2), se realiza histerotomia segmentaria baja tipo Kerr obteniendo recién nacido de sexo
masculino, peso 3045 gramos, Apgar nueve al minuto y nueve a los cinco minutos, Capurro de 39
semanas. No se observaron hallazgos anormales indicativos de SKT neonatal. La paciente permanecié
en vigilancia estrecha las primeras 24 horas y se le administré heparina de bajo peso molecular s.c.,
de forma profildctica a las 12 horas del posoperatorio. Egresé al tercer dia, con tromboprofilaxis con

heparina de bajo peso molecular, sin complicaciones aparentes.

Figura 2. Durante el transoperatorio no se observé aumento de la vascularidad uterina

——

Vol. 77, ntim. 4, octubre-diciembre 2023 5



Sindrome Klippel-Trenaunay en el embarazo. Reporte de un caso y revisién de la literatura. Castro-Loza G. V., et al.

Discusion

El embarazo en pacientes con sindrome de Klippel-Trenaunay tiene alto riesgo de tromboembolismo
y de complicaciones hemorrdgicas. Debido a lo raro de la enfermedad, existe poca informacién del
cuidado obstétrico para aconsejar a las pacientes con este sindrome.®

Los cambios fisioldgicos del embarazo: incremento de la presién venosa y del gasto cardiaco, edema
en las extremidades, estasis venosa y el incremento en el gasto cardiaco exacerban los problemas de este
sindrome, que se reflejan en aumento del riesgo de tromboembolismo y hemorragia. %

En este caso, la paciente tiene una historia obstétrica muy compleja, primigesta, con dos
hospitalizaciones durante su embarazo. La historia clinica completa es muy importante, porque las
complicaciones previas pueden ser una indicacién de potenciales complicaciones futuras.!?

En este estudio, es el primer caso que se reporta la cual fue una paciente de 15 afios, con sindrome
Klippel-Trenaunay diagnosticado al nacimiento, con antecedente quirtrgico de cierre de malformacién
arteriovenosa de miembro pélvico derecho a los 14 afios. primigesta, referida de un hospital de segundo
nivel con diagnéstico de embarazo de 40 semanas de gestacién y trabajo de parto en fase latente. Ingresa
con diagnéstico de embarazo de 40 semanas de gestacidn, trabajo de parto en fase latente y ruptura
transparto de membranas. A su ingreso se envian paraclinicos los cuales mostraban un hemograma,
estudio de coagulacién y la bioquimica bdsica los cuales eran normales. Progresando a trabajo de
parto en fase activa a las seis horas de su ingreso, presentando un registro categoria III, motivo por el
cual cambia el plan a terminacién del embarazo via abdominal. Valorada por anestesiologia quienes
consideraron necesario administrar anestesia general balanceada por el alto riesgo de malformaciones
vasculares lumbares. Durante el procedimiento quirtirgico, no se observé aumento de la vascularidad
uterina, se realiza histerotomia segmentaria baja tipo Kerr obteniendo recién nacido de sexo masculino,
peso 3045 gramos, Apgar nueve al minuto y nueve a los cinco minutos, Capurro de 39 semanas. No se
observaron hallazgos anormales indicativos de SKT neonatal.

Gutiérrez-Estrella et al.,*> reportaron ya el segundo coexistente con embarazo atendido en el
Hospital de Ginecoobstetricia de la Unidad Médica de Alta Especialidad. Fue una paciente de 16 anos,
primigesta, con sindrome Klippel-Trenaunay diagnosticado a los 15 afios, enviada a nuestra unidad,
en el tercer trimestre del embarazo, para finalizacion de éste. Se le practicaron estudios preoperatorios:
biometria hemdtica, pruebas de coagulacién, reportados sin alteraciones. El ultrasonograma Doppler
del segmento uterino sin incremento en la vasculatura. Se programé para cesirea, 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 operacién, en cuidados intensivos, sin
complicaciones hemorrdgicas o isquémicas. Se dio de alta del hospital alas 72 horas, con tromboprofilaxis,
analgésico y antibiético.

En el primer caso publicado en ese mismo hospital en 2010 por Torres-Farfas ez al., 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 razon por la que se decidié la cesdrea. Se observé gran
dilatacién de vasos pélvicos en la cara posterior del atero y vdrices en el colon sigmoides pero sin
complicaciones en la intervencién quirtrgica o después de ésta, con mejor desenlace con la finalizacién

por cesdrea que con el parto, al igual que lo aqui reportado.
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Los riesgos fetales en estas pacientes no son bien entendidos, pero al parecer no tienen mayor riesgo
de heredar la enfermedad.®” Aunque se ha reportado que neonatos pequefos para la edad gestacional
pueden estar relacionados causalmente con las manifestaciones patolégicas del sindrome en la placenta.*”

Los cambios fisiolgicos inherentes a la gestacién, como el aumento del volumen sanguineo
circulante, el peso, el edema de las extremidades, los cambios en los niveles hormonales y la obstruccion
venosa por agrandamiento del ttero empeoran las malformaciones capilares y la congestién venosa
presentes en el sindrome. El aumento de la presién venosa, el edema en las extremidades inferiores, la
estasis venosa y el aumento del gasto cardiaco durante el embarazo contribuyen al aumento del riesgo
de complicaciones principalmente tromboembdlicas y hemorrdgicas para las pacientes con SKT.

La principal complicacién de las pacientes con SKT durante el embarazo y el posparto es la
coagulopatia, incluida la trombosis venosa profunda y otros problemas tromboembélicos, que representa
un riesgo diez veces mayor que en la poblacién normal.

El diagnostico de SKT no es una indicacién de interrupcién del embarazo. El éxito del manejo
de estas pacientes con este sindrome requiere la participacién de un equipo multidisciplinario el cual

incluye un ginecoobstetra, anestesidlogo, urélogo y un cirujano vascular.
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