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ABSTRACT

 Klippel-Trenaunay Weber syndrome is a congenital vascular disease of unknown cause, in which the blood and/or lymphatic vessels do not 
form correctly. It is characterized by a triad of symptoms: port wine stains that cover one or more limbs, congenital vascular anomalies, usually 
varicose veins, absence or duplication of a venous structure, malformation or hypertrophy. Objective: To make an update on the Klippel-
Trenaunay Weber Syndrome.
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RESUMEN

 El síndrome de Klippel-Trenaunay Weber es una enfermedad vascular congénita de causa desconocida, en la cual los vasos sanguíneos y/o 
linfáticos no se forman correctamente. Se caracteriza por una triada de síntomas: manchas de vino Oporto que cubren uno o más miembros, 
anomalías vasculares congénitas generalmente venas varicosas, ausencia o duplicación de una estructura venosa, malformación o hipertrofia. 
Objetivo: Hacer una actualización sobre el Síndrome de Klippel-Trenaunay Weber.
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Introducción

Como clasificación de las enfermedades venosas cróni-
cas, se encuentran las adquiridas y las congénitas; en 
general, estas últimas tienden a originarse a partir de 

alteraciones genéticas relativamente simples que pueden ma-
nifestarse como múltiples características clínicas, constituyen-
do en ocasiones un espectro[1]. En este caso, el síndrome de 
Klippel-Trenaunay (SKT) es una condición muy rara y compleja, 
en la cual existe una mutación de ganancia de función en el 

gen de la fosfatidilinositol-4,5-bisfosfato 3-quinasa, subunidad 
catalítica alfa (PIK3CA)[2], el cual puede generar la proliferación 
celular y la angiogénesis a través de la activación de la proteína 
quinasa B (AKT) y la diana de rapamicina en mamíferos o mTOR 
por sus siglas en inglés[3]. Las manifestaciones clínicas de este 
síndrome comparten similitudes con otras enfermedades que 
al igual que el SKT cursan con compromiso vascular, es decir, 
no son muy específicas y depende de las variables genéticas de 
cada paciente para que se manifiesten de una u otra manera, 
sin embargo, estas características siempre entran dentro de un 
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espectro llamado colectivamente “Espectro de sobrecrecimien-
to relacionado con PIK3CA”[3].
 Específicamente para SKT, la presentación clínica se carac-
teriza por una triada compuesta por 1. Angiogénesis desorga-
nizada y proliferación que resulta en malformaciones capilares; 
2. Malformaciones venosas o varicosidades atípicas y 3. Hiper-
trofia ósea o de los tejidos blandos[1]. Macroscópicamente, 
debido a esos factores, se pueden evidenciar manchas de vino 
Oporto, e hipertrofia ósea o de los tejidos blandos que general-
mente tienen preferencia en extremidades inferiores de manera 
unilateral. Todo esto junto, aumenta la propensión tromboem-
bólica y la discrepancia en la longitud de las extremidades con 
o sin linfedema[3]. Otras complicaciones secundarias pueden 
incluir dolor, anemia hemolítica microangiopática (AHMA) que 
conduce a sangrado y propensión a posibles infecciones de los 
tejidos blandos[4].
 Principalmente, su diagnóstico es clínico, sin embargo, con 
el advenimiento del genotipado de ADN, el KTS puede diag-
nosticarse específicamente en comparación con el espectro de 
sobrecrecimiento relacionado con PIK3CA. Se puede realizar 
una caracterización adicional de la severidad del síndrome con 
imágenes de resonancia magnética (RM), observando especí-
ficamente las alteraciones óseas, de los tejidos blando, las ve-
nosas, y linfáticas[5]. Dadas las alteraciones inherentes y espe-
cíficas de cada paciente, el manejo debe ser multidisciplinario, 
que asegure el cuidado con medidas de soporte, prevención 
de coagulopatías e infecciones, y la corrección quirúrgica de 
la hiperplasia del tejido anómalo. Además, debido a la activa-
ción inherente de mTOR, en específico los inhibidores de mTOR 
(como Sirolimus/Rapamicina) podrían proporcionar tratamien-
tos específicos en casos graves[6].
 En consideración a las intervenciones quirúrgicas, se debe 
estudiar y considerar cuidadosamente el estado protrombótico 
base de cada paciente junto con la morfología arteriovenosa 
alterada[7]. En los casos en que no se realicen o no se puedan 
realizar estudios arteriovenosos completos, se deben tomar las 
precauciones adecuadas para evitar la ligadura de vasos no de-
seados.

Caso clínico

 Paciente de 17 años, primigestante que acude al servicio de 
urgencias por dolor tipo cólico en hipogastrio irradiado a dor-
so y miembro inferior derecho asociado a edema. La paciente 
cuenta con antecedentes de síndrome de Klippel Trenaunay y 
trombosis venosa profunda en pierna derecha diagnosticado 
a los 13 años, esclerosis de venas várices en pierna derecha y 
antecedentes ginecológicos G1, A0, P0, C0, V0 sin planifica-
ción familiar. Al examen físico y anamnesis se evidencia altura 
uterina de 36 cm y frecuencia cardíaca fetal de 144 y contrac-
ciones uterinas sin cambios cervicales, por lo que se le indica 
inducción de trabajo de parto para disminuir complicaciones 
materno-fetales asociadas a la patología de base y por riesgo 
de malformaciones pélvicas. Al momento de la inducción de 
trabajo de parto, el ginecoobstetra decide realizar una histe-
rectomía segmentaria y realizar una cesárea para dar a luz a un 
recién nacido femenino de 38 semanas. Para el procedimiento 
se decidió realizar anestesia general debido al alto riesgo de 
malformaciones arteriola-venosas en el dorso y médula espinal 

por lo que una técnica regional como anestesia raquídea no era 
prudente. Por otra parte, debido al alto riesgo de hipovolemia 
y sangrado se indicó anestesia general para un seguimiento y 
control más estricto del estado hemodinámico. En el manejo 
anestésico se usaron 150 mg de propofol, 100 mg de fentanilo, 
70 mg de succinilcolina y como manejo analgésico 8 mg de 
dexametasona, 75 mg de diclofenaco, 5 mg de tramadol y 8 
mg de morfina. 

Discusión 

 El síndrome de Klippel-Trenaunay es una enfermedad com-
pleja, pero rara, con una incidencia estimada de entre 1:30.000 
y 1:100.000 nacidos vivos[8]. Entre las mujeres embarazadas, la 
incidencia del KTS es desconocida. La mayoría de los factores 
de coagulación (I, II, V, VII, VIII, X y XII) aumentan a lo largo del 
embarazo, por lo que el embarazo se considera un estado de 
hipercoagulabilidad. Esta hipercoagulabilidad hace que la pa-
ciente tenga un riesgo casi cinco veces mayor de desarrollar 
una trombosis venosa profunda que la mujer no embarazada, 
y por tanto, puede exacerbar los síntomas de este síndrome, 
aumentando así el riesgo obstétrico[9].
 A la actualidad, no se han establecido estrategias en el ma-
nejo anestésico de los pacientes con KTS sometidos a cirugía, 
en especial en mujeres embarazadas[10],[11]. Aunque la anes-
tesia neuraxial es la más indicada y tiene innegables ventajas 
sobre la anestesia general en mujeres embarazadas sometidas 
a procedimientos obstétricos, en el presente caso se evitó el 
bloqueo espinal como técnica anestésica y se prefirió el manejo 
con anestesia general debido a la falta de información por parte 
de la paciente, pues dado a la escasez de recursos en términos 
de imagenología, el grupo tratante no tenía claridad de la pre-
sencia de malformaciones de vasos a nivel de la espalda, médu-
la espinal, vasos uterinos y abdominales. Por lo tanto, ante una 
eventual lesión de un vaso, que la paciente estuviese bajo anes-
tesia general se tendría más controlado hemodinámico que un 
bloqueo simpático con la raquídea.
 Algunos autores en previas ocasiones sugieren que las per-
sonas con KTS deben considerarse siempre como pacientes con 
una vía aérea difícil debido a la frecuente presencia de hipertro-
fia de tejidos blandos, angiomas de las vías respiratorias supe-
riores y anomalías faciales[12]. Afortunadamente, las vías aéreas 
de la paciente no estaban afectadas por el proceso de la enfer-
medad y pudimos inducir la anestesia general con seguridad.
 La presencia de anomalías vasculares neuroaxiales puede 
complicar la anestesia neuroxial. Se aconseja realizar una reso-
nancia magnética para detectar estructuras vasculares angio-
displásicas próximas a la médula espinal (hemangioma cutáneo 
posterior, malformación vascular epidural y subdural) para evi-
tar en estos casos una punción traumática de estos vasos[13].
 En lo que sí se tiene claridad es que para que el éxito en el 
manejo de pacientes con este síndrome debe existir un equipo 
multidisciplinar compuesto por el ginecólogo, el anestesiólogo 
y el cirujano vascular o el hematólogo. Se recomienda realizar 
exámenes periódicos de imagen y coagulación para evaluar la 
evolución de las malformaciones vasculares en la pelvis, el útero 
y la vagina e identificar posibles alteraciones neuroaxiales, para 
orientar la mejor y más segura forma de parto y técnica anesté-
sica para estas pacientes[11].
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