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Abstract

	 Klippel-Trenaunay syndrome is a rare disease that includes the triad of mal-
formation of vascular capillaries, varicose veins and/or venous malformation 
and hypertrophy of soft or bony tissues. Its presence during pregnancy poses 
an anesthetic challenge due to the high obstetric risk due to thromboembolic 
and/or hemorrhagic phenomena. We present the case of a pregnant woman 
with the diagnosis of Klippel-Trenaunay syndrome announced for elective ce-
sarean section. Our objective is to expose the anesthetic management carried 
out and to propose a strategic guide for anesthesiologists. 

Resumen

	 El síndrome de Klippel-Trenaunay es una rara enfermedad que comprende 
la tríada de malformación de capilares vasculares, venas varicosas y/o malfor-
mación venosa e hipertrofia de tejidos blandos u óseos. Su presencia durante 
la gestación supone un reto anestésico por el alto riesgo obstétrico debido a 
fenómenos tromboembólicos y/o hemorrágicos. Presentamos el caso de una 
embarazada con el diagnóstico de síndrome de Klippel-Trenaunay anunciada 
para cesárea electiva. Nuestro objetivo es exponer el manejo anestésico realiza-
do y proponer una guía estratégica para los anestesiólogos.
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Introducción

El síndrome de Klippel-Trenaunay (SKT) está ca-
racterizado por la presencia de várices, heman-
giomas cutáneos, hipertrofia de tejidos blandos 

y huesos que contribuyen a la asimetría. También 
pueden estar presentes escoliosis, hiperhidrosis y 
trastornos de la coagulación. Las malformaciones 
vasculares, a menudo, se observan en: útero, médula 
espinal, columna vertebral, cerebro, hígado, intesti-
nos, vejiga, bazo, riñones, sistema arterial, venoso y 
linfático, entre otras localizaciones[1]-[4] (Figura 1).
	 Este síndrome se describió por primera vez en 
1900 por los médicos franceses Klippel y Trenaunay. 
Es un trastorno raro, y aún más cuando se presenta 
durante la gestación. La incidencia no está comple-
tamente conocida y son pocos los reportes en la pa-
ciente obstétrica. Se convierte, por lo anterior, en una 
característica complicada del embarazo[5]-[7].
	 Las manifestaciones clínicas presentes pueden 
agravarse en la parturienta debido a los cambios 
anatómicos y fisiológicos que sufre durante todo el 
proceso de gestación. El manejo anestésico para pa-
cientes con síndrome de Klippel-Trenaunay solamente 
se ha descrito en informes de casos limitados[3],[7]. El 
objetivo de esta descripción es presentar la conduc-
ción anestésica de una gestante portadora del síndro-
me de Klippel-Trenaunay, sometida a cesárea electiva 
bajo anestesia general balanceada.

Caso clínico

	 Para la publicación del presente caso, se contó pri-
meramente con la firma del consentimiento informa-
do de la paciente y la autorización del Hospital Gene-
ral Provincial “Camilo Cienfuegos” de Sancti Spíritus, 
en Cuba, Consejo Científico y Comité de Ética Médica.
	 Desde la recepción hospitalaria de la paciente, 
el grupo de atención a la paciente obstétrica grave 
convocó una valoración multidisciplinaria (obstetricia, 
anestesiología, angiología, hematología, cuidados in-
tensivos y Cirugía) que diseñó la estrategia para su 
manejo integral.
	 Paciente con 27 años de edad, 51 kg, 1,63 cm, 
índice de masa corporal 19,2 kg/m2, estado físico II 
según la clasificación de la ASA, riesgo quirúrgico 
regular, 36,1 semanas de gestación y diagnóstico de 
síndrome de Klippel-Trenaunay, que es anunciada 
para cesárea electiva.
	 Datos positivos al interrogatorio y examen físico:
-	 Historia de sangrado ligero por traumas menores.
-	 Migraña vascular.

Figura 1. Extensión de las lesiones hemangiomatosas en 
el abdomen y hacia el lado derecho en la región torácica, 
lumbar y pélvica.

Figura 2. Miembro inferior derecho con lesiones hemangio-
matosas y dilataciones venosas.

-	 Anemia ligera durante el embarazo.
-	 Hemangiomas cutáneos en el abdomen, miembro 

inferior derecho y hacia el lado derecho de la re-
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gión torácica, lumbar y pélvica.
-	 Dilataciones venosas en miembro inferior derecho  

(Figura 2).
-	 Asimetría de miembros inferiores.
-	 Signo de Mallampati grado 2.

Exámenes imagenológicos de interés:
-	 Tomografía axial computarizada (TAC) de abdo-

men con presencia de útero irregular, con múlti-
ples várices en cara anterior y en región peritoneal 
parietal.

-	 Rayos X de columna vertebral con la observación 
de escoliosis por lesión ósea.

-	 Resonancia magnética nuclear (RMN) del neu-
roeje mostraba hemangiomas en el espacio espi-
nal dorso-lumbar.

Exámenes de laboratorio:
-	 Hemoglobina 11,5 mg/dL, hematocrito 34%, 

tiempo de sangramiento 1 minuto, tiempo de 
coagulación 8 minutos, conteo de plaquetas 290 
x 109/L, INR 1,5, fibrinógeno 1,2 mg, tiempo de 
tromboplastina parcial activado 26 segundos, 
tiempo protombina 15 segundos, creatinina 0,8 
mg/dL, glicemia 5,6 mmol/L, TGP 6 UI/L, TGO 10 
UI/L y fosfatasa alcalina 57 UI/L.

	 En la consulta preoperatoria, la paciente ofreció 
su consentimiento por escrito para el acto anestési-
co planificado. Se confirmó el empleo de medias de 
compresión venosa y la administración durante el em-
barazo de ácido fólico, fumarato ferroso y  profilaxis 
antitrombótica (0,3 ml de fraxiheparina vía subcutá-
nea cada 24 horas). 
	 Al llegar a la sala preoperatoria, la gestante re-
cibió la siguiente monitorización: oximetría de pulso 
(SpO2), frecuencia respiratoria (FR), frecuencia cardia-
ca (FC), presión arterial no invasiva (PANI) e invasiva 
(arteria radial), temperatura (axilar) mediante el DOC-
TUS VII. Se complementó con cardiotocografía exter-
na, presión venosa central (PVC-vena yugular interna 
derecha) y diuresis. Se instaló una vía venosa perifé-
rica Nº 16 G recibiendo cefazolina (2 g), metoclopra-
mida (10 mg), ranitidina (50 mg), solución Hartman 
(500 ml) y cloruro de sodio 0,9% (500 ml con 1 g de 
ácido tranexámico). Durante la estancia preoperatoria 
se colocó en posición lateral izquierda con administra-
ción de oxígeno vía catéter nasal (4 litros por minuto). 
Signos vitales iniciales: PANI 116/78 mmHg, FC 112 
latidos por minuto, FR 16 respiraciones por minuto, 
SpO2 100%, temperatura 36,40 C y PVC 10 cmH2O.
	 En el período intraoperatorio, se continuó con la 
monitorización descrita y se incorporó la capnografía, 

temperatura (orofaringe), trazado electrocardiográfi-
co y el control del bloqueo neuromuscular. Después 
de la preoxigenación, la inducción de la anestesia se 
obtuvo con fentanilo (50 mcg), lidocaína (80 mg), 
propofol (100 mg) y succinilcolina (50 mg) seguida 
de intubación endotraqueal en secuencia rápida con 
maniobra de Sellick, sin dificultades. Se acopló a la 
máquina de anestesia Mindray WATO EX-35 con pa-
rámetro ventilatorio en modo asistocontrolado por 
volumen. Para el mantenimiento, se utilizaron atra-
curio (25 mg), fentanilo (100 mcg), sevoflorano (0,5 
CAM) con mezcla de 50% de oxígeno y 50% de aire. 
La cesárea se realizó con incisión paramedia y sección 
longitudinal uterina para extracción fetal. El recién 
nacido pesó 2.950 gramos, con Apgar de 8/9. Tras el 
nacimiento y la extracción placentaria, se administró 
oxitocina (20 U/I) en infusión continua para el control 
del sangrado. Pérdidas sanguíneas de 850 ml y diu-
resis 400 ml. La administración hídrica se calculó a 
razón de 12 mL.kg-1.h-1 con soluciones cristaloides. La 
paciente mantuvo estabilidad cardiorrespiratoria. El 
procedimiento quirúrgico tuvo una hora de duración. 
Previo a concluir, se administró ondansetrón (4 mg) 
vía intravenosa como profilaxis antiemética y morfina 
(5 mg por vía subcutánea) más diclofenaco (75 mg en 
infusión intravenosa continua) para el tratamiento del 
dolor postoperatorio. Al finalizar la intervención, se 
hizo reversión del bloqueo neuromuscular con poste-
rior extubación. 
	 La paciente fue llevada a la sala de recuperación 
posanestésica, consciente y orientada en ventilación 
espontánea con máscara de oxígeno y hemodinámi-
camente estable. Posteriormente, fue transferida a la 
Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) para los cuida-
dos posoperatorios donde su evolución ocurrió sin 
complicaciones.

Discusión

	 La presencia del síndrome de Klippel-Trenaunay 
durante el embarazo se clasifica como riesgo obstétri-
co alto debido a posibles complicaciones tromboem-
bólicas y/o hemorrágicas, particularidad clínica que 
se asocia con múltiples comorbilidades relevantes y 
convierte este panorama en un reto para la anestesia 
obstétrica[3],[4],[8]. 
	 Los casos reportados son escasos y la incidencia 
de embarazo en pacientes portadoras del SKT no 
está clara, aproximadamente se reporta 1:27.500 na-
cimientos[8], por lo cual en la literatura científica la 
estrategia para la conducción anestésica no ha sido 
definida completamente[3],[7].
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	 Los autores del presente artículo, teniendo en 
cuenta esta condición única, en este informe de caso, 
presentamos un análisis del manejo anestésico por 
acápites específicos, como se relaciona a continua-
ción, con el objetivo de guiar a los anestesiólogos de-
dicados a la anestesia obstétrica:

•	 Pilares generales: 
1.	 Diagnóstico precoz y diferencial.
2.	 Anamnesis y examen físico exhaustivos.
3.	 Exámenes evolutivos imagenológicos (radiografía 

simple, ecografía doppler, TAC, RMN, arteriogra-
fía, flebo y angiografía) y de laboratorio (énfasis 
en las pruebas de coagulación).

4.	 Identificación de comorbilidades.

•	 Regla de oro: Valoración integral multidisciplinaria 
[3],[4] (anestesiología, obstetricia, neonatología, 
radiología, angiología, urología, cirugía y medici-
na interna).

•	 Elección de la anestesia:

a.	 Consideraciones generales:
i.	 Consulta preoperatoria rigurosa (cumplir con los 

puntos 2, 3 y 4 de los pilares generales).
ii.	 Cumplir con las cinco reglas básicas de la práctica 

de la anestesia obstétrica[9].
iii.	 Medicación preanestésica para disminuir el san-

grado intraoperatorio (ácido tranexámico) y evi-
tar la aspiración broncopulmonar de contenido 
gástrico (metoclopramida, ranitidina y citrato de 
sodio 0,3 M).

iv.	 Evaluación del estado del binomio madre-feto.
v.	 Considerar la clasificación de la cesárea (electiva, 

urgente o emergente).
vi.	 Monitorización continua (cardiotocografía, SpO

2, 
FR, capnografía, trazado electrocardiográfico, FC, 
PANI, presión arterial invasiva, temperatura, PVC, 
diuresis, ventilación mecánica, bloqueo neuro-
muscular e índice biespectral). La selección se hará 
de acuerdo con el estadio clínico del síndrome.

vii.	 Exámenes de laboratorio periódicos (periodo pe-
rioperatorio) para diagnóstico, evolución y trata-
miento de trastornos de coagulación, tromboem-
bólicos y hemorrágicos.

viii.	Profilaxis antibiótica (cefazolina), antitrombótica 
(heparina de bajo peso molecular con bajas dosis 
de aspirina) y antiemética (biterapia).

ix.	 Estrategia multimodal para la analgesia posopera-
toria (opioides y antiinflamatorios no esteroideos). 

b.	 Anestesia general: La elección de esta técnica pue-
de ser complicada para la intubación endotraqueal 

por las diversas condiciones clínicas de la enferme-
dad: hipertrofia de partes blandas, anomalías fáci-
les, anormalidades vasculares en el sistema venoso 
profundo, vía aérea con angiomas, edema y con-
gestión vascular[3],[10]. Por lo anterior, se debe 
evitar o minimizar las repercusiones hemodinámi-
cas derivadas de las maniobras de laringoscopia e 
intubación traqueal, con opioides y betabloquean-
tes[4]. La intubación endotraqueal puede ser más 
difícil; ante esta situación, se sugiere asegurar la 
vía aérea con técnicas de intubación despierta con 
fibra óptica y, si es significativo las malformaciones 
vasculares, considerar la máscara laríngea con pre-
sión continua del cricoides para minimizar el trau-
ma de las vías respiratorias y evitar una hemorragia 
grave en las vías respiratorias[3].

c.	 Anestesia regional: Aunque en la gestante so-
metida a procedimientos obstétricos, la anestesia 
neuroaxial sea la más indicada con reconocida 
ventaja sobre la anestesia general, en este caso, 
se ve frustrada su selección por la presencia de 
fístulas arteriovenosas y hemangiomas en los es-
pacios espinal y/o epidural que puede provocar 
su rotura por trauma con consecuente hemorra-
gia, hematoma, compresión radicular y medular, 
que resulta en una lesión neurológica permanen-
te[4],[11]. Algunos autores señalan que los blo-
queos anestésicos regionales mayores pueden ser 
seguros cuando no haya evidencias inmediatas de 
anormalidades vasculares en la médula espinal y 
las pruebas evolutivas de coagulación sean nor-
males[10],[11]. Recordar que la necesidad de pro-
filaxis antitrombótica preoperatoria debe ser un 
punto importante a valorar, con la aplicación de la 
técnica regional según las normas internacionales 
en esta situación.

d.	 Recuperación posanestésica: Debe realizarse en 
una UCI por el alto riesgo obstétrico que repre-
senta.

	 La presencia de imágenes neuroaxiales determinó 
la elección de la anestesia general balanceada para la 
estrategia anestésica en esta paciente. Consideramos 
que la conducción realizada fue segura y efectiva; 
para ello, es indispensable que el anestesiólogo ob-
tenga una comprensión completa del síndrome y su 
diagnóstico diferencial.
	 El éxito en el manejo anestésico del síndrome de 
Klippel-Trenaunay durante el embarazo requiere, en 
primer orden, de la participación de un equipo mul-
tidisciplinario con adecuada interrelación entre las 
especialidades involucradas, recordando que el acto 
anestésico será siempre individualizado.
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