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RESUMEN Objetivo: describir la presentacion clinica y
el tratamiento de dos pacientes con sindrome de Klippel-
Trenaunay referidos a nuestro hospital por rectorragia y
revisar la literatura para establecer las modalidades ac-
tuales de diagndstico y tratamiento que se le pueden ofre-
cer a estos pacientes. Caso 1: paciente masculino de 15
aiios de edad con sindrome de Klippel-Trenaunay y ante-
cedente de anemia cronica. Internado por cuadro de
rectorragia severa. Caso 2: paciente femenino de 19 aiios
de edad con el mismo sindrome y dos afios de evolucion
con rectorragia intermitente, anemia y trombocitopenia.
El protocolo diagnéstico de cada paciente mostré vdrices
coldnicas como la causa de la rectorragia ademds de otras
alteraciones vasculares propias del sindrome. Tratamien-
to: el primer caso fue tratado con hemicolectomia izquier-
da y colorrecto anastomosis. Cuatro afios después volvio
a presentar rectorragia leve y se realizo esclerosis de
vdrices rectales residuales con formol al 40%. El segun-
do caso fue tratado con hemicolectomia izquierda y
colostomia. Se le han realizado dos sesiones de esclero-
sis con alcohol absoluto en las vdrices del mufion rectal y
se encuentra en espera del cierre de la colostomia. Con-
clusion: el sindrome de Klippel-Trenaunay es una enfer-
medad poco frecuente, con afeccion vascular en varios
niveles. Un porcentaje bajo de pacientes presenta hemo-
rragia a través de las vdrices colonicas que puede condi-
cionar anemia cronica ¢ hemorragia aguda con compro-
miso hemodindmico. Esta complicacion amerita trata-
miento quirdrgico con reseccion del segmento afectado,
complementado con alguna medida local para las vdrices
residuales en el recto.

Palabras clave: sindrome de Klippel-Trenaunay, recto-
rragia, anemia.

SUMMARY Objective: To describe the clinical presen-
tation and treatment of two patients with the Klippel-
Trenaunay syndrome referred to our hospital because of
rectal bleeding and to review the literature concerning
the diagnosis and treatment of this complication. Case I:
Fifteen year old male with the Klippel-Trenaunay syn-
drome and chronic anemia who presented with severe
rectal bleeding. Case 2: Nineteen year old female with
the same syndrome and a two year history of intermit-
tent rectal bleeding, anemia and thrombocytopenia. In
both cases the study protocol revealed varicose lesions
in the colon as the cause of bleeding and other vascular
malformations related to their syndrome. Treatment: The
first patient was treated with partial colectomy and
colorectal anastomosis. Four years after surgery he pre-
sented with new episodes of bleeding and was treated
with sclerosis of the residual rectal varices using for-
maldehyde. The second patient was treated with partial
colectomy and colostomy. She has received to sesions of
sclerosis with absolute alcohol of the residual varices in
the rectal stump. Colostomy closure is soon to be per-
formed. Conclusion: Klippel-Trenaunay syndrome is a
rare clinical entity with vascular alterations at different
levels. A small percentage of cases may present rectal
bleeding due to colonic varices and can lead to chronic
anemia or severe hemorrhage with hemodynamic impli-
cations. Treatment of this complication involves resec-
tion of the affected colonic segment combined with a
secondary procedure to control bleeding of the residual
rectal varices.

Key words: Klippel-Trenaunay syndrome, rectal bleed-
ing, anemia.
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INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Trenaunay es una enfermedad con-
génita poco comiin, caracterizada por la presencia de un
nevo vascular cutdneo, vdrices en alguna extremidad e hi-
pertrofia de los tejidos blandos y éseos del miembro afec-
tado.! En ocasiones la afeccién venosa de la extremidad se
extiende hasta la pelvis e involucra la circulacién rectal,
vesical y genital. Esta extension visceral es rara, aproxima-
damente 1-12.5% de los casos, y de éstos, s6lo algunos
manifiestan rectorragia, hematuria o vérices genitales.?*
Debido a la complejidad del sindrome, la presencia de
dichas complicaciones impone mayor riesgo para los pa-
cientes y un reto terapéutico que aiin no se ha resuelto.

En este articulo describimos las generalidades etio-
l6gicas, diagnésticas y terapéuticas del sindrome y pre-
sentamos dos casos referidos a nuestro servicio por
rectorragia. Hacemos énfasis en las opciones terapéuti-
cas para la rectorragia, porque el tratamiento integral de
estos pacientes involucra otras especialidades y no es el
objetivo del articulo,

Figura 1.

CASO CLINICO No. 1

Paciente masculino de 15 afios de edad con sindrome de
Klippel-Trenaunay y antecedente de anemia crénica. Seis
meses antes de su ingreso presentd hematoquezia, ma-
reo y lipotimia, ameritando la transfusién de tres unida-
des de sangre. A la exploracidn fisica se encontré un
nevo vascular cutdneo en la pierna izquierda con vérices
prominentes hasta la regidn escrotal del mismo lado. El
miembro pélvico se encontrd hipertréfico, edematoso y
con cambios tréficos en la piel (Figuras 'y 2). Se le
realizé colonoscopia, que reportd patron vascular aumen-
tado y lesiones ulcerativas pequeiias hasta el dngulo
esplénico. Posteriormente se realizd arteriografia que
reporté ectasia vascular a nivel de colon izquierdo. Una
flebografia report6 la presencia de un vaso aberrante
externo con aumento del flujo, ectasia de la vena embrio-
naria externa e hipoplasia de la vena femoral izquierda.
La panendoscopia descarté la presencia de vérices
esofdgicas o gastricas. En octubre de 1993 fue sometido
a hemicolectomia izquierda con transverso-recto anasto-

Figura 2.
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mosis debido a la persistencia del sangrado transrectal.
Los hallazgos quinirgicos fueron la presencia de con-
gestidn vascular en recto sigmoides y colon descenden-
te ademds de un hemangioma retroperitoneal pequeiio.
De 1993 a 1997 present6 cuadros esporddicos de recto-
rragia con anemia leve que fueron manejados a base de
antianémicos. En febrero de 1997 se detecté la presen-
cia de nuevas virices rectales que fueron esclerosadas
con aplicacion local de formol al 40%. Hasta la fecha ha
presentado minima rectorragia y sélo ocasionalmente
requiere de manejo antianémico.

CASO CLINICO No. 2

Paciente femenino de 19 afios de edad con sindrome de
Klippel-Trenaunay y dos aiios de evolucidn con recto-
rragia intermitente, anemia crénica y trombocitopenia.
Habia sido tratada previamente a base de transfusiones
sanguineas y medidas generales. En abril de 1998 fue
enviada a nuestro hospital para complementar su diag-
ndstico y establecer tratamiento. A la exploracién fisica
se encontrd con palidez generalizada y con la presencia
de un nevo vascular cutdneo de 20 cm de didmetro en
flanco y muslo derecho. Tenia varices prominentes has-
ta la regién perineal y vulvar del mismo lado. La extre-
midad se encontraba con acortamiento de 2 cm con res-
pecto a la contralateral pero habia hipertrofia de los teji-
dos blandos hasta el ghiteo.

Durante su estancia hospitalaria se realizaron muilti-
ples estudios en los cuales se encontrd la presencia de
virices esofdgicas grado III, hepatomegalia, espleno-
megalia y datos compatibles con hipertensién portal.
También se encontraron varices colénicas (afectando
principalmente sigmoides y recto) y una lesién hepética
sugestiva de angiodisplasia cerca del hilio hepatico.

Figura 3.

Durante todo el periodo de estudio la paciente persistié
con rectorragia intermitente que fue tratada a base de
transfusiones miltiples. Se administraron estrégenos
conjugados y octreétido por varios dias como prueba
terapéutica para control del sangrado pero sin resulta-
dos favorables. Finalmente se sometié a hemicolectomia
izquierda con colostomia y bolsa de Hartman. La pre-
sencia de virices prominentes en el recto hicieron que la
anastomosis primaria fuera técnicamente dificil y se de-
cidi6 dejarla para un segundo tiempo quinirgico.

El segmento de colon extirpado midié 30 cm de longi-
tud. La serosa mostraba miiltiples trayectos vasculares tor-
tuosos y al corte se observé que los vasos dilatados produ-
cian engrosamiento de la pared y desplazaban la mucosa,
dindole aspecto de empedrado (Figura 3). Micros-
cépicamente los vasos malformados estaban localizados en
la submucosa y correspondian a venas de paredes irregu-
larmente engrosadas, ocupadas por trombos recientes y
antiguos recanalizados (Figura 4). Entre los vasos se en-
contraron actimulos de macréfagos espumosos y linfocitos.

La paciente evoluciond satisfactoriamente en el
posoperatorio y fue dada de alta en buen estado general.
Fue sometida a dos sesiones de esclerosis de las varices
rectales con alcohol absoluto sin complicaciones y pos-
teriormente a cierre de su colostomia. No ha presentado
rectorragia hasta la fecha.

DISCUSION

En 1900, Klippe! y Trenaunay describieron por primera
vez un sindrome caracterizado por la presencia de un
nevo vascular cutdneo (angioma), venas varicosas e hi-
pertrofia de los tejidos blandos y 6seos del miembro afec-
tado.' Posteriormente, en 1907, Parkes y Weber descri-
bieron un sindrome similar pero agregaron a la triada, la

Figura 4.



184

Rectorragia como complicacién del sindrome de Klippel-Trenaunay

presencia de fistulas arteriovenosas. Debido a la simili-
tud y a la confusién diagnéstica entre los dos sindromes,
en 1918 unificaron sus criterios y nombraron a toda
hemangiectasia hipertréfica con el nombre de sindrome
de Klippel-Trenaunay-Parkes-Weber.'*

Desde entonces, varios autores han escrito sobre esta
entidad clinica poco usual. Sin embargo, avin existe con-
troversia en cuanto a la etiologfa, el diagnéstico y el tra-
tamiento. Las principales teorias atribuyen el sindrome
a un trastorno congénito debido a la persistencia de par-
te del sistema vascular embrioldgico, o a una anomalia
generalizada en el desarrollo mesodérmico.’ Otros auto-
res opinan que estas alteraciones se producen por obs-
truccién segmentaria en alguna parte del sistema veno-
so profundo con la subsecuente dilatacién de los siste-
mas colaterales. Servelle,! en su serie de 768 casos ope-
rados, atribuye la malformacién vascular a agenesia,
hipoplasia, bandas fibréticas perivasculares o compre-
sion extrinseca de algtin trayecto venoso (popliteo, femo-
ral, iliaco, vena cava, etc).

La formacién de vérices puede extenderse hasta el
drenaje iliaco interno y afectar los sistemas venosos
gastrointestinales y genitourinarios. Este compromiso
visceral se presenta aproximadamente en 1-12.5% de los
casos.2?® Las vérices afectan principalmente al colon, la
vejiga y los érganos genitales. Es asi que estos pacientes
pueden cursar con rectorragia, hematuria, hematemesis
y vdrices vulvares o escrotales. Se han reportado tam-
bién alteraciones en la vena esplénica,’ la vena cava in-
ferior' y 1a vena porta.” Estas ultimas estdn asociadas a
viérices esofigicas.

El sindrome descrito por Klippel-Trenaunay tiene una
presentacidn clinica cldsica representada por el nevo
vascular cutdneo, las vérices y la hipertrofia de los teji-
dos. Los casos avanzados pueden manifestar hematuria,
rectorragia, hematemesis y vérices en los genitales. Tam-
bién existe propensién, en estos pacientes, para el desa-
rrollo de embolismo pulmonar, oclusiones vasculares y
alteraciones de la coagulacién.?

El diagn6stico se basa principalmente en los hallaz-
gos clinicos. El ultrasonido, arteriografia, flebografia,
esplenoportografia y resonancia magnética, son todos
de gran utilidad para localizar los trayectos venosos afec-
tados.! Cuando la presentacién clinica incluye hema-
temesis o rectorragia, los estudios endoscépicos demues-
tran vérices en el es6fago y el colon.

El tratamiento de estos pacientes debe ser integral, in-
cluyendo la participacién de varias especialidades como
la angiologia, la cirugia plastica, la ortopedia, la cirugia
general, e incluso la psiquiatria. Se han descrito diversos

abordajes terapéuticos para las variadas manifestaciones
del sindrome.* Enfocaremos nuestra discusion al manejo
quirirgico de la rectorragia y s6lo mencionaremos breve-
mente los tratamientos de otra indole. El tratamiento mé-
dico que incluye esclerosis de vdrices superficiales, ra-
dioterapia, soporte elastico y medidas de higiene venosa.
Los procedimientos paliativos tienen la finalidad de des-
viar el flujo venoso e incluyen la ligadura de aferentes y
eferentes, la liberacién de bandas fibréticas peri-
vasculares y la embolizacién, todos con resultados muy
variables e incluso riesgos importantes.® En muchos ca-
sos se requieren procedimientos complementarios como
rotacion de colgajos, aplicacion de injertos, osteosintesis,
artrodesis, epifisiodesis, etc. Recientemente también se
ha reportado el uso de agentes antifibrinoliticos,® deri-
vacién espleno renal’ y la aplicacién de endoprétesis
vasculares.'® El tratamiento radical incluye procedimien-
tos como amputacién o desarticulacién que se utilizan
como Ultima opcién y cuando hay complicaciones
hemodindmicas con afeccion cardiopulmonar. La liga-
dura y seccién de los troncos vasculares, la extirpacién
de angiomas y la reseccién de tejidos hipertréficos tam-
bién son opciones radicales. Desafortunadamente, nin-
guno de estos procedimientos ha demostrado resultados
uniformes para la mayoria de los casos, y el tratamiento
de cada paciente debe ser individualizado, pudiendo re-
querir de varias de las modalidades mencionadas.!!

La hemorragia gastrointestinal es probablemente la
manifestacion clinica més grave, porque puede compro-
meter la vida del paciente. Existen muy pocos casos re-
portados de hemorragia por vdrices esofdgicas’ pero la
de tubo digestivo bajo es mas comiin. Las opciones tera-
péuticas para la rectorragia son limitadas. La proctoco-
lectomia distal controla adecuadamente los episodios de
hemorragia pero requiere de una colostomia permanen-
te. Se ha descrito la colectomia parcial acompafiada de
ablacion con laser de las varices rectales residuales para
evitar la colostomia.?'? La inyeccién de alcohol absolu-
to (o algin otro esclerosante) directamente en las lesio-
nes vasculares se ha intentado principalmente para las
vérices externas o nevos cutineos,!' sin embargo, no
hemos encontrado reportes de su uso para el control de
la rectorragia. El procedimiento requiere de anestesia
general o regional y pretende producir esclerosis de las
varices rectales y por lo tanto disminuir el riesgo de he-
morragia de las mismas.

En el primer caso logramos sélo un control parcial
con la hemicolectomia y la inyeccién local de formol.
Sin embargo, a pesar de que el paciente ya no presenta
rectorragia franca, la anemia crénica no se ha podido
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resolver por completo. Esto indica que probablemente
existe formacién de nuevas vdrices que ocasionalmente
sangran en cantidad no detectable.

En el segundo caso la hemicolectomia izquierda ayu-
dé a controlar la rectorragia recurrente, sin embargo, la
paciente cursé también con varices rectales residuales.
Las sesiones de esclerosis con alcohol absoluto se reali-
zaron sin complicaciones y hasta la fecha han mostrado
buenos resultados en ¢l control de la rectorragia. Por
otra parte, se le ha documentado una disminucién en el
calibre de la vena cava inferior y la presencia de vérices
esofagicas. En el futuro habra que considerar la posibi-
lidad de ofrecerle alguna otra de las opciones terapéuti-
cas mencicnadas en este articulo.

CONCLUSION

El sindrome de Klippel-Trenaunay es una entidad clini-
ca rara, de origen aiin no bien conocido, que presenta
manifestaciones clinicas muy variadas y para la cual ain
no hay un tratamiento definitivo. Un porcentaje bajo de
pacientes presenta hemorragia a través de las vérices
coldnicas que puede condicionar anemia crénica o he-
morragia aguda con compromiso hemodindmico. Esta
complicacion amerita tratamiento quirirgico con resec-
cidn del segmento afectado, complementado con alguna
medida local para las vérices residuales en el recto.
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