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TECNICAS DE DIAGNOSTICO

Nuevas técnicas
diagnosticas en
pacientes con sindrome
de Klippel-Trenaunay
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El sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) hace referen-
cia a un conocido acrénimo que describe una malforma-
cion capilar-linfatica-venosa congénita frecuentemente
asociada a una persistencia de venas embrionarias, jun-
to con una hipertrofia osteomuscular de la extremidad
afecta.

Para algunos autores la obstruccion o atresia de las
venas profundas de las piernas produce una hiperten-
sion venosa que es la causa del desarrollo del nevo te-
langiectasico, de las venas varicosas y de la hipertrofia
de la extremidad'. Aunque se lo considera un sindrome
no hereditario, recientemente se han demostrado defec-
tos genéticos en el factor angiogénico VG5HQ y mutacio-
nes en RASA”. Normalmente la afeccion mas comin es
la de una extremidad aislada, aunque ocasionalmente
puede tener una distribuciéon hemicorporal o afectar a
varias extremidades. Cuando la lesion esta localizada en
los miembros inferiores, se puede observar una exten-
sién pelviana, y las situadas en tronco o extremidades
superiores pueden afectar al peritoneo, el espacio retro-
pleural o el mediastino posterior.

Los pacientes con SKT con anomalias vasculares aso-
ciadas en abdomen o térax pueden desarrollar hematu-
ria’, sangrado intestinal o vaginal, enteropatia pierde-
proteinas* o hemotérax. Las anomalias venosas son
caracteristicas de este sindrome e incluyen afeccién del
sistema venoso superficial (varicosidades superficiales,
grandes venas embrionarias superficiales persistentes,
normalmente en la cara lateral de la pierna, y malforma-
ciones venosas), asi como del sistema venoso profundo,
que comprenden la duplicacion, aplasia/atresia, hipopla-

Correspondencia: Dr. P. Redondo-Bellon.

Departamento de Dermatologia. Clinica Universitaria de Navarra.
Avda. Pio XII, s/n. 31008 Pamplona. Navarra. Espaiia.

Correo electrénico: predondo@unav.es

sia y dilataciones aneurismaticas de las venas afectadas.
En cualquier caso, se trata de lesiones de bajo flujo, y
solo excepcionalmente se aprecia fistulas arterioveno-
sas’. Concretamente, el SKT debe ser distinguido de
otras anomalias vasculares congénitas con un aspecto
clinico similar, como el sindrome de Parkes-Weber, ca-
racterizado por la aparicién de fistulas arteriovenosas®.

Las malformaciones capilares venulares, también de-
nominadas mancha en vino de Oporto o nevo telangiec-
tasico, suelen estar localizadas en la cara anterolateral
del muslo y/o pierna y en su superficie se pueden obser-
var vesiculas linfaticas de contenido claro o hemorragi-
co. Una clasificacion reciente las distingue morfoldgica-
mente en dos subgrupos, las de aspecto geografico
(forma irregular geogréfica, de coloracién rojo-violacea)
que son muy indicativas de enfermedad linfatica y posi-
bles complicaciones asociadas, y las de aspecto segmen-
tario-parcheado (distribucién segmentaria, de colora-
cion rosada), con mejor curso evolutivo’. Los pacientes
que presentan un mayor deterioro linfatico suelen tener
vias de drenaje andmalas y son particularmente suscep-
tibles a linfedema, celulitis y bacteremia®.

El tratamiento de los pacientes con SKT varia en fun-
cion de los sintomas que presenten. En pacientes asinto-
maticos se suelen adoptar medidas conservadoras como
medias de comprensién. Con frecuencia muchos de es-
tos enfermos presentan un estado de hipercoagulabili-
dad local que favorece la trombosis venosa profunda y
la tromboembolia pulmonar, y requieren tratamiento
con heparina de bajo peso molecular’. Otro grupo de pa-
cientes, sobre todo los que presentan mayor deterioro
linfatico, pueden desarrollar episodios de celulitis y ede-
ma que requieren profilaxis antibiética. El tratamiento
ortopédico quirdrgico tinicamente es aconsejable en los
casos de serias deformidades digitales o hipertrofia de
extremidades que causen una disfuncion del miembro
afecto. Respecto al tratamiento de la malformacién ve-
nosa, la extirpacion quirdrgica es compleja y sélo indi-
cada en areas muy circunscritas. La escleroterapia per-
cutanea clasica con esclerosantes liquidos (polidocanol,
tetradecil sulfato de sodio, alcohol) puede disminuir el
tamario y los sintomas de la lesién en algunos pacien-
tes'. El uso de alcohol requiere anestesia general y mo-
nitorizacién cardiaca y no esti exenta de importantes
efectos secundarios'’. Recientemente se ha incorporado
la escleroterapia guiada por ecografia con microespuma
de polidocanol para el tratamiento de las venas laterales
anémalas, varicosidades y malformaciones venosas aso-
ciadas al SKT™. La obtencién de unos resultados muy
satisfactorios y una nula morbilidad hacen que esta téc-
nica sea de primera eleccién en el tratamiento de estos
pacientes.

DIAGNOSTICO

En la evaluacion diagnéstica de los pacientes con SKT
se han empleado diversas técnicas no invasivas (ecogra-
fia Doppler, radiografia convencional) y otras mas inva-
sivas como las angiografias (flebografia, arteriografia,
linfografia)®.
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Figura 1. A: paciente afectado de sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) con afeccion de extremidad inferior. Se observan miltiples varicosida-
des y un nevo telangiéctasico de morfologia segmentaria en la pierna y el muslo. B: flebografia directa por tomografia multicorte (TMC). Se ob-
servan multiples varicosidades a la altura de la rodilla. Nétese una vena superficial en la cara lateral de la extremidad afectada. C: flebografia di-
recta por TMC. Visién posterior del mismo paciente. Son mds significativas las anomalias venosas de la cara posterior en el hueco popliteo.
Nétese las varicosidades localizadas en region glitea.

Radiografia simple

La aplicaciéon fundamental de la radiografia simple es
medir la longitud de las extremidades y detectar si hay
discrepancia, ya que en el SKT una de las manifestacio-
nes clinicas mas comunes es la hipertrofia de las extre-
midades. La realizacién de radiografias antes de los 2-3
afios de edad y mas alla de la madurez esquelética no
suele ser necesaria, y se debe evitarla, ya que la diferen-
cia de longitud de las extremidades no progresa tras el
cierre de los cartilagos fisarios.

Ecografia Doppler

La ecografia Doppler es el procedimiento habitualmen-
te utilizado para determinar la permeabilidad del sistema
venoso profundo. Dicha permeabilidad debe demostrar-
se antes de realizar procedimientos destinados a elimi-
nar las malformaciones venosas superficiales. Es una
técnica rapida y sencilla, sin riesgo para el paciente. Sin
embargo, la ecografia tiene limitaciones, al tratarse de
una técnica operador dependiente. Ademas, en ocasio-
nes puede resultar dificil visualizar y demostrar la anato-
mia de los pequefios vasos. Aunque la ecografia es una
técnica menos invasiva y mas barata, los aparatos clasi-
cos no permiten la visualizacion de vasos pequefios ni la
reconstruccién en 3D. Por otra parte, con este procedi-
miento no se puede evaluar nitidamente la mitad inferior
de las piernas, por lo que con frecuencia se requiere la
posterior realizacién de una flebografia. A favor de esta
técnica estd que nos otorga datos hemodindmicos, ya
que detecta la direccion del flujo y la funcién valvular.

Flebografia

La flebografia se considera la técnica de eleccion para
evaluar la anatomia del sistema venoso profundo en los
pacientes con SKT, sobre todo en los casos en que se
considere alguna intervencion terapettica'’, La flebogra-
fia ascendente consiste en la inyeccion de contraste yo-
dado a través de una vena superficial del dorso de pie,
para obtener un mapa venoso de la extremidad. Median-
te diferentes maniobras de compresion permite estudiar
el sistema venoso profundo. Resulta de utilidad para co-
nocer la anatomia de las venas superficiales, el estado
de las valvulas, la presencia de venas embrionarias, las
conexiones entre los sistemas superficial y profundo, y
el grado de incompetencia venosa. La flebografia tiene
como desventaja la posibilidad de que se produzcan re-
acciones alérgicas y trombosis venosas por el uso de
contraste yodado. Ademas, puede ser un procedimiento
dificil que, en ocasiones, requiere multiples inyecciones
y maniobras compresivas. En los casos en que la flebo-
grafia esté contraindicada o no permita valorar las es-
tructuras vasculares con claridad, puede resultar nece-
sario realizar otras técnicas diagndsticas.

Resonancia magnética convencional

Es la técnica de eleccion para valorar partes blandas,
sobre todo para conocer si la hipertrofia de las extremi-
dades se debe fundamentalmente al crecimiento del teji-
do celular subcutaneo, musculo, hueso o si es genera-
lizado, comparando la extremidad afecta con la contra-
lateral. Ademas, esta técnica también permite detectar y
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