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RESUMEN

Introduccidn: El sindrome de Klippel-Trenaunay es un trastorno neurocutaneo que se asocia a compli-
caciones trombdticas y hemorragicas graves durante la gestacion.

Principales sintomas y/o hallazgos clinicos: Presentamos el caso de una primigesta afecta del sindro-
me de Klippel-Trenaunay a la que se realizé un seguimiento estrecho del embarazo de forma conjunta
con el Servicio de Medicina Fisica y Rehabilitacion. Ingresd a la 39+2 semanas por rotura de membranas
que finalizé mediante parto vaginal eutdcico, con aplicacidn de anestesia epidural sin complicaciones.

Diagnésticos principales: Desde que el sindrome de Klippel-Trenaunay fue descrito por primera vez en
1900, se han informado menos de cien embarazos de pacientes afectas de esta patologia en todo el
mundo. A pesar del incremento del riesgo obstétrico y la posibilidad de exacerbacidn de las manifesta-
ciones propias del sindrome durante la gestacion, son posibles unos buenos resultados obstétricos con
un asesoramiento adecuado y un seguimiento estrecho de la gestacion.
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Intervenciones terapéuticas y resultados: Es fundamental realizar una valoracién individualizada del
riesgo-beneficio de la tromboprofilaxis dadas las potenciales complicaciones hemorragicas y trombati-
cas que pueden sufrir estas pacientes.

Conclusién: Es necesario un asesoramiento preconcepcional cuidadoso asi como una atencién intra-
parto y posparto sistematica para reducir la morbimortalidad en estas pacientes.

I Palabras clave:

Sindrome de Klippel-Trenaunay; Sindrome neurocutaneo; Enfermedades raras; Embarazo.

ABSTRACT

Introduction: Klippel-Trenaunay syndrome is a neurocutaneous disorder that is associated with severe
thrombotic and hemorrhagic complications during pregnancy.

Main symptoms and/or clinical findigns: We present the case of a primigravida affected by Klippel-Tre-
naunay syndrome in whom a follow-up of the pregnancy was carried out jointly with the Physical
Medicine and Rehabilitation Service. She was admitted at 39+2 weeks due to rupture of the membra-
nes which ended with eutocic vaginal delivery, with the application of epidural anesthesia without
complications.

Main diagnoses: Since the Klippel-Trenaunay syndrome was first described in 1900, less than one
hundred pregnancies of patients affected by this pathology have been reported worldwide. Despite
the increased obstetric risk and the possibility of exacerbation of the syndrome’s own manifestations
during pregnancy, good obstetric outcomes are possible with appropriate counseling and close moni-
toring of pregnancy.

Therapeutic interventions and results: It is essential to carry out and individualized assessment of the
risk-benefit of thromboprophylaxis given the potential bleeding and thrombotic complications that
these patients may suffer.

Conclusion: Careful preconception counseling as well as systematic intrapartum and postpartum care
are necessary to reduce mortality and morbidity in these patients.

I Keywords:

Klippel-Trenaunay syndrome; Neurocutaneous syndrome; Rare diseases; Pregnancy.
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INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) es un trastorno congénito raro que consiste en hemangiomas cuta-
neos, varices o malformaciones venosas e hipertrofia éseay de tejido celular subcutaneo, que afectaaunao
mads extremidades (1). La morbilidad de este sindrome durante la gestacién viene dada por el alto riesgo de
complicaciones severas secundarias al éstasis venoso y al estado protrombdtico propio del embarazo, asi
como por la insuficiencia venosa que sufren estas pacientes (2). A menudo se asocia a complicaciones hemo-
rragicas y trombadticas graves, entre las que destacan la coagulacion intravascular diseminada y el sindrome
de Kasabach-Merritt, una coagulopatia de consumo con trombocitopenia (1,2). La incidencia de esta enfer-
medad es de 1:27500 recién nacidos vivos (3). La mayoria de los casos de SKT son esporadicos (4). Sin embar-
g0, en unos pocos, otros miembros de la familia tienen algunas manifestaciones clinicas del sindrome y se ha
sugerido un modo de herencia autosémico dominante (4). La mayoria de los pacientes presentan un carioti-
po normal, aunque se han observado mosaicismos y translaciones cromosdémicas como t(5;11) y t(8;14) (3,4).
Dada la rareza de la enfermedad, hay poca informacién disponible para aconsejar a las pacientes con SKT con
respecto al resultado obstétrico, por lo que consideramos de interés reportar un caso de manejo exitoso
llevado a cabo en un hospital espafiol de tercer nivel.

INFORMACION DEL PACIENTE: Mujer de 28 afios
de edad, primigesta. Como Unico antecedente
médico-quirdrgico tiene el SKT.

HALLAZGOS CLINICOS: En seguimiento desde la
infancia, con revisiones periddicas semestrales por
la Unidad de Linfedema de Medicina Fisicay
Rehabilitacién por linfedema en miembro superior
izquierdo secundario a deformidad de mano
izquierda con aumento de la regién dorsal de la
mano y deformidad de los dedos (Figura 1) en
tratamiento con manga de presoterapia y ejerci-
cios posturales.

Figura 1.- Radiografia anteroposterior de mano izquier-
da. Deformidad de mano izquierda con aumento de la
region dorsal de la mano y deformidad de los dedos.
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LINEA TEMPORAL: En la adolescencia aparicién de dolor neuropatico en miembro inferior derecho que
limitaba la marcha de paciente y aparicidn de nuevos hemangiomas en ambos miembros inferiores. El estu-
dio por linfografia de miembros inferiores (Figura 2) confirmd signos de enlentecimiento linfatico de miem-
bro inferior derecho de significado patoldgico, por lo que desde ese momento se indicd uso de medias de
compresion. Durante el seguimiento por esta Unidad se solicitd estudio con angiografia por tomografia
computarizada abomino-pélvico que mostré la ausencia de malformaciones vasculares a estos niveles.

Ant oriar Posterior Anterin Pasterior

Figura 2.- Linfografia miembros inferiores. Signos de enlenteci-
miento linfatico de miembro inferior derecho.

EVALUACION DIAGNOSTICA: En cuanto al seguimiento de la gestacidn, el primer trimestre la gestacién
transcurrid sin incidencias, siendo el cribado de aneuploidias de bajo riesgo, el cribado de preeclampsia
negativo y la ecografia de las 12 semanas sin hallazgos patoldgicos. En esta primera visita se barajd la necesi-
dad terapia anticoagulante durante la gestacidn que se desestimd tras valorar el riesgo-beneficio dadas las
potenciales complicaciones hemorragicas y la buena respuesta previa al tratamiento conservador con medias
de comprensidn que habia presentado la paciente. Asimismo no presentaba otros factores de riesgo para
enfermedad tromboembdlica (28 afios, no fumadora, no antecedentes de trombosis, indice de Masa Corpo-
ral 22 Kg/m?, sin otras comorbilidades). En la ecografia de 20 semanas no se visualizaron alteraciones morfo-
|égicas. Posteriormente, en la semana 25+5 precisd derivacion a Cardiologia por sensacidn de disnea y dolor
tordcico punzante sin relacion con esfuerzos fisicos. La auscultacién cardiopulmonar presentd tonos cardia-
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cos ritmicos, sin soplos y buena ventilacion bilateral sin ruidos sobreafiadidos. El electrocardiograma demos-
tré la presencia de un ritmo sinusal a 9o Ipm, con un intervalo PR normal, un intervalo QRS estrecho, ausencia
de alteraciones en la repolarizacién y ausencia de alteraciones en el segmento ST. Durante el seguimiento por
Cardiologia se solicité una ecocardiografia transtordcica en el tercer trimestre que resultd sin hallazgos
patoldgicos. Durante el tercer trimestre de la gestacion se vigild en consulta de Obstetricia alas 32,36 y 39
semanas, siendo las ecografias acordes, no visualizandose signos de insuficiencia cardiaca fetal ni aparicion
de lesiones en extremidades.

INTERVENCION TERAPEUTICA: En la semana 39+2 ingresé por rotura prematura de membranas. Al ingreso
se explord a la paciente comprobando la ausencia de varices vaginales o vulvares que pudieran complicar el
parto vaginal. Alas doce horas desde el ingreso, se procedid a induccion farmacoldgica del parto con miso-
prostol y se pautd tratamiento antibiético. Dado que la resonancia magnética (RM) de columna lumbosacra
realizada en el periodo preconcepcional mostré ausencia de malformaciones vasculares neuroaxiales y que el
estudio de coagulacion realizado en el tercer trimestre se encontré en rango de normalidad, se procedid a
anestesia epidural al instaurarse el trabajo de parto.

SEGUIMIENTO Y RESULTADOS: La induccidn finalizé en parto eutdcico en el que nacié una mujer de 3295g,
test de Apgar 8-10-10 y pH de arteria umbilical 7,30. Alumbramiento dirigido con placenta y membranas
integras. Se suturd desgarro grado Il de Sultan en horquilla vulvar, sin complicaciones. Al finalizar el procedi-
miento el Utero estaba contraido a nivel infraumbilical, sin sangrado activo. Se mantuvo el catéter de epidural
4 horas posparto para constatar ausencia de complicaciones hemorragicas subsidiarias de intervencién con
el fin de disminuir el riesgo hemorragico que derivaria de una nueva puncidn tras la retirada. Ademas, previo a
la retirada del catéter se solicito un nuevo estudio de coagulacién para comprobar la normalidad previo a la
retirada del catéter. El puerperio evoluciond sin complicaciones. Fue dada de alta a las 48 horas del parto,
pautandose tromboprofilaxis con heparina de bajo peso molecular 40 mg subcutdneos diarios durante 6
semanas.

DISCUSION

Desde que el SKT fue descrito por primera vez en 1900, se han informado menos de cien embarazos de
pacientes afectas de esta patologia en todo el mundo (5). A pesar del incremento del riesgo obstétricoy la
posibilidad de exacerbacidn de las manifestaciones propias del sindrome durante la gestacién, son posibles
unos buenos resultados obstétricos con un asesoramiento adecuado y un seguimiento estrecho de la gesta-
cion (4).

En cuanto al diagndstico prenatal ecografico del SKT se basa en la asociacidn de lesiones quisticas o multi-
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quisticas cutaneas o subcutdneas e hipertrofia de las extremidades (6). Adicionalmente puede aparecer
edema de las extremidades e insuficiencia cardiaca que puede variar desde cardiomegalia aislada hasta
hidrops fetal grave (6). El diagndstico diferencial ecogréfico incluye aquellas condiciones caracterizadas por
asimetria y/o hipertrofia corporal como el sindrome de Proteus (sobrecrecimiento a nivel de hueso, piel,
grasay sistema nervioso central) o el sindrome de Beckwith-Wiedemann (macrosomia, macroglosia y hemihi-
perplasia corporal) (6). La dificultad del diagndstico prenatal viene dada por la variabilidad clinica del sindro-
me y destaca laimportancia de los antecedentes familiares en el diagndstico diferencial, que en el caso de
nuestra paciente no estaban presentes (6). En el caso de nuestra paciente, no se objetivaron signos ecografi-
cos de sospecha, siendo la ecografia morfoldgica normal y todas las biometrias realizadas acordes.

Tipo de prueba Cuando realizarla Relevancia
complementaria-exploracién

Tomografia computarizada Periodo preconcepcional | Comprobar ausencia
abomino-pélvico de malformaciones
vasculares
abdominales por si
cesarea por causas

obstétricas.
Resonancia Mag- Periodo preconcepcional | Comprobar ausencia
nética de Columna de malformaciones
Lumbosacra vasculares

neuroaxiales por si
anestesia epidural

Diagnostico prenatal Ecografia Control de crecimiento.
ecografico 12,20,32,36,39 semanas | Descartar signos
sugestivo de SKT por

su posible herencia
autosdmica dominante.

Hemograma y estudio de Seriado trimestralmente. | Comprobar ausencia
coagulacion Estudio de coagulaciéon | de complicaciones
antes de la colocacién y | hemorragicas y

de la retirada del catéter | alteraciones en la

epidural coagulacion.
Inspeccion genital y Tercer trimestre. Ingreso | Detectar varices
especuloscopia en Obstetricia. genitales que pudieran

complicar parto vaginal.

Tabla 1.- Pruebas complementarias y exploraciones llevadas a
cabo de forma especifica en gestante con SKT.
SKT: Sindrome de Klippel-Trenaunay
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Por otro lado, Fail G et al. probaron como la presencia de restriccién de crecimiento fetal en este sindrome
podria estar en relacion con la presencia de angiomatosis en la placenta. Un aumento del flujo sanguineo
placentario provocaria un estasis sanguineo e infartos placentarios con la consecuente insuficiencia placenta-
ria y restriccion de crecimiento fetal (7).

El manejo de la anestesia regional en pacientes con SKT es controvertido. Se conoce que los hemangiomas
cutdneos pueden estar asociados a malformaciones vasculares epidurales y subdurales adyacentes (8). La
rotura accidental de estas anomalias vasculares durante la anestesia regional puede conducir a la formacion
de un hematoma neuroaxial (8). Si no se han descartado previamente mediante pruebas de imagen la
existencia de anomalias vasculares neuroaxiales, debe evitarse la anestesia regional (8). Por otro lado, inde-
pendientemente de la técnica anestésica elegida es necesario revisar el estudio de coagulacién de estos
pacientes con la finalidad de descartar signos sugerentes de coagulopatia de consumo observado en algunos
casos de SKT (8). En el caso que presentamos se ofrecid a la paciente anestesia neuroaxial dado que el
estudio de coagulacidn realizado en el tercer trimestre fue normal y la RM de columna lumbosacra solicitada
en el periodo preconcepcional no mostrd malformaciones vasculares a ese nivel. Asimismo se le explicd a la
paciente las posibles complicaciones de la técnica recogidas en el consentimiento informado siendo en su
caso, dada la normalidad de los estudios previos, el riesgo de aparicion de complicaciones el mismo que para
el resto de gestantes.

Respecto a la via del parto debe individualizarse segun el caso y depende de multiples circunstancias, como la
historia previa de la paciente, incluidos los antecedentes obstétricos y los hallazgos en las pruebas de imagen
(9). La existencia de varices en el area cervical, vaginal o vulvar puede dificultar el parto vaginal dado el alto
riesgo de rotura o hemorragia (10). A pesar de que durante la cesarea es posible la visualizacién directa de
posibles malformaciones vasculares de localizacién pélvica, esta via de parto no elimina el riesgo de sangrado
por lo que no existe indicacién de cesdrea mas alla de las indicaciones obstétricas conocidas (11,12). Por ello,
es importante contar con una prueba de imagen de la paciente que descarte la existencia de malformaciones
vasculares a nivel abominopélvico, asi como una exploracién ginecoldgica cuidadosa que permita identificar
varices a nivel vulvovaginal que pudieran complicar potencialmente un parto vaginal.

La principal complicacion de las pacientes con SKT durante el embarazo y el puerperio es la coagulopatia,
incluida la trombosis venosa profunda y otros eventos tromboembdlicos (10), cuyo riesgo se ha reportado
diez veces mayor que en la poblacién normal (11). A pesar de que no se han publicado estudios prospectivos
que investiguen el uso de terapia anticoagulante en gestantes con esta patologia, diversos grupos recomien-
dan el uso de aspirina a dosis bajas o heparina de bajo peso molecular para prevenir de manera efectiva la
enfermedad tromboembdlica durante el embarazo y el puerperio (10,11). Resulta de interés mencionar en
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este apartado los factores de riesgo de aparicidn previa a la gestacion recogidos en la actualizacién de 2015
del Royal College of Obstetrician & Gynecologist (13). Son necesarios tres factores de riesgo para introducir
tromboprofilaxis durante la gestacion (13,14), por lo que en las pacientes con SKT va a ser fundamental
ademas de la edad, el IMC, el tabaquismo, las comorbilidades y la paridad, valorar la presencia de grandes
venas varicosas y de enfermedad tromboembdlica previa. En el caso de nuestra paciente, se desestimd
terapia anticoagulante durante la gestacion tras valorar el riesgo-beneficio dadas las potenciales complicacio-
nes hemorragicas y que su Unico factor de riesgo era la presencia de venas varicosas obteniéndose hasta el
momento una buena respuesta al tratamiento conservador con medias de comprension. Si bien se pautd
tromboprofilaxis con 40 mg de heparina de bajo peso molecular subcutdnea durante las 6 semanas posparto
por el aumento del riesgo tromboembdlico en este periodo.

CONCLUSIONES

Los riesgos maternos y fetales asociados a la gestacion en mujeres con SKT son proporcionales a la gravedad
de la enfermedad. Es necesario un asesoramiento preconcepcional cuidadoso asi como una atencion intra-
parto y posparto sistematica para reducir la mortalidad y morbilidad en estas pacientes. El éxito en el manejo
de estas pacientes requiere la participacion de un equipo multidisciplinar, integrado por obstetra, anestesio-
logo, rehabilitador y cirujano vascular.
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