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Sindrome de Klippel-Trenaunay, una causa
infrecuente de rectorragia

Palabras clave: Sindrome de Klippel-Trenaunay. Rectorragia.
Malformaciones vasculares.

Key words: SKlippel-Trenaunay syndrome. Rectal bleeding.
Vascular malformations.

Sr. Director:

Paciente de 20 afios de edad que acude a las consultas de Ci-
rugia General remitida desde el servicio de Cirugia Plastica
para estudio y posible tratamiento quirtrgico por un sindrome
de Klippel-Trenaunay con afectacion abdominopélvica.

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

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

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

Se decide su seguimiento mediante estudios radiolégicos.
Dada la clinica continua de rectorragias se plantea realizar am-
putacién abdominoperineal que se descarta dada la afectacion
concomitante de 6rganos pélvicos (vejiga, vagina y ttero).

El sindrome de Klippel-Trenaunay es una rara malforma-
cion vascular congénita caracterizada por la triada clinica de:
hipertrofia de tejidos blandos u 6seos, habitualmente afectando
una extremidad, hemangiomas y/o linfangiomas y varices o
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Fig. 1. TAC: multiples flebolitos en la pared de recto y sigma. Marcadas
alteraciones en periné y raiz de ambos miembros.
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Fig. 2. RMN: marcada hipertrofia con aumento de volumen angioma-
toso de toda la grasa pelviana con una separacion entre recto y ano de
6 cm.
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Fig. 3. Multiples hemangiomas y fistulas ateriovenosas en la region glu-
tea y perineal.

Fig. 4. Manifestaciones orales en esta paciente.
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malformaciones venosas (1). La afectacion 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 sindrome.

La patogenia de esta entidad no estd clara; existen varias te-
orias: alteracién en el mesodermo fetal (2), un dafio intrauterino
que origina dilatacién de las anastomosis arteriovenosas (Bliz-
nak y Staple) (3), obstruccion de venas profundas con varices e
hipertrofia de los vasos linféticos (Servelle) (4).

Como complicaciones en la evolucion del sindrome pueden
aparecer parestesias, tlceras, embolias, tromboflebitis, hemo-
rragias,...

El tratamiento de esta entidad puede ser médico, fundamen-
talmente con compresion y tratamiento del dolor, ademds de
antibidticos, corticoides,... pero también quirtrgico con terapia
laser y radioterapia (5).

R. M. Jiménez Rodriguez, M. F. Prieto Rodriguez',

P. A. Ferndndez Ortega' y J. M. Diaz Pavén

Servicio de Cirugia General y Aparato Digestivo.'Servicio de
Cirugia Pldstica, Estética y Reparadora. Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla
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