
Síndrome de Klippel-Trenaunay, una causa
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Sr. Director:

Paciente de 20 años de edad que acude a las consultas de Ci-
rugía General remitida desde el servicio de Cirugía Plástica
para estudio y posible tratamiento quirúrgico por un síndrome
de Klippel-Trenaunay con afectación abdominopélvica.

La paciente desde su nacimiento presenta lesiones rojo vio-
láceas en miembro inferior derecho, elevadas y papulosas que
con el crecimiento se han desarrollado haciéndose más grandes
y extendiéndose a zona glútea, perianal y genital.

Desde los 3 años de edad la paciente ha sido sometida a múl-
tiples intervenciones para exéresis de algunas lesiones con re-
modelado.

A los 16 años la paciente comienza con hemorragias digesti-
vas bajas por lo que se solicita colonoscopia encontrándose le-
siones de aspecto vascular etiquetadas como hemangiolinfan-
giomas que afectan en continuidad desde la región anal hasta
los 40 cm en la mucosa colónica.

Se decide su seguimiento mediante estudios radiológicos.
Dada la clínica continua de rectorragias se plantea realizar am-
putación abdominoperineal que se descarta dada la afectación
concomitante de órganos pélvicos (vejiga, vagina y útero).

El síndrome de Klippel-Trenaunay es una rara malforma-
ción vascular congénita caracterizada por la tríada clínica de:
hipertrofia de tejidos blandos u óseos, habitualmente afectando
una extremidad, hemangiomas y/o linfangiomas y varices o

Cartas al Director

1130-0108/2007/99/7/421-429
REVISTA ESPAÑOLA DE ENFERMEDADES DIGESTIVAS
Copyright © 2007 ARÁN EDICIONES, S. L.

REV ESP ENFERM DIG (Madrid)
Vol. 99, N.° 7, pp. 421-429, 2007

Fig. 1. TAC: múltiples flebolitos en la pared de recto y sigma. Marcadas
alteraciones en periné y raíz de ambos miembros.

Fig. 2. RMN: marcada hipertrofia con aumento de volumen angioma-
toso de toda la grasa pelviana con una separación entre recto y ano de
6 cm.



malformaciones venosas (1). La afectación intestinal se cree re-
lativamente frecuente y se identifica generalmente por la exis-
tencia de sangrado, lo que constituye una de las causas de trata-
miento de urgencias de este síndrome.

La patogenia de esta entidad no está clara; existen varias te-
orías: alteración en el mesodermo fetal (2), un daño intrauterino
que origina dilatación de las anastomosis arteriovenosas (Bliz-
nak y Staple) (3), obstrucción de venas profundas con varices e
hipertrofia de los vasos linfáticos (Servelle) (4).

Como complicaciones en la evolución del síndrome pueden
aparecer parestesias, úlceras, embolias, tromboflebitis, hemo-
rragias,…

El tratamiento de esta entidad puede ser médico, fundamen-
talmente con compresión y tratamiento del dolor, además de
antibióticos, corticoides,… pero también quirúrgico con terapia
láser y radioterapia (5).

R. M. Jiménez Rodríguez, M. F. Prieto Rodríguez1, 
P. A. Fernández Ortega1 y J. M. Díaz Pavón
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Cirugía Plástica, Estética y Reparadora. Hospital
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Fig. 3. Múltiples hemangiomas y fístulas ateriovenosas en la región glú-
tea y perineal.

Fig. 4. Manifestaciones orales en esta paciente.
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