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Consideraciones anestésicas en pacientes con sindrome de
Klippel-Trenaunay: Reporte de un caso
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ABSTRACT

Klippel-Trenaunay syndrome (KTS) is a rare congenital disorder, corresponding to an angioosteohypertrophic syndrome characterized by ve-
nous malformations, capillary malformations, and hypertrophy of bones or soft tissues in the affected limbs, with or without lymphatic involve-
ment. These patients present comorbidities such as coagulopathies, thrombosis, and chronic pain. Patients with KTS may require various surgical
interventions, where perioperative management is challenging in terms of airway management, hemodynamic alterations, and an increased risk
of bleeding and thrombosis in the perioperative period. Knowledge of this syndrome and its implications allows us to be prepared for possible
perioperative complications, thus providing greater safety in the management of these patients. We present the case of a 38-year-old patient with
KTS, who was electively admitted for total knee arthroplasty.
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RESUMEN

El sindrome de Klippel Trenaunay (SKT) es un trastorno congénito infrecuente, corresponde a un sindrome angioosteohipertréfico, caracteri-
zado por malformaciones venosas, malformaciones capilares, e hipertrofia de huesos o tejidos blandos en las extremidades afectadas, con o sin
malformacioén linfatica. Estos pacientes presentan comorbilidades tales como coagulopatias, trombosis y dolor crénico. Los pacientes con SKT
pueden requerir diversas intervenciones quirlirgicas, donde el manejo perioperatorio es desafiante en cuanto al manejo de via aérea, alteraciones
hemodinamicas, y riesgo de sangrado y trombosis que estd aumentado en el perioperatorio. Conocer este sindrome y sus implicancias nos per-
mite estar preparados frente a las posibles complicaciones perioperatorias, pudiendo asi otorgar una mayor calidad y seguridad en el manejo de
estos pacientes. Se presenta el caso de una paciente de 38 afios, portadora de SKT, que ingresé de forma electiva para una artroplastia total de
rodilla.

Palabras clave: Sindrome Klippel Trenaunay, artroplastia total de rodilla, sangrado quirtrgico, cuidados perioperatorios, malformaciones vas-
culares.
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Introduccion

una incidencia de 1/27.500 nacidos vivos. Se caracteriza

por la triada de malformaciones venosas, malformaciones
capilares e hipertrofia de huesos o tejidos blandos en extremi-
dades afectadas, con o sin malformacion linfatica[1]-[4].

Los pacientes con SKT pueden requerir diversas intervencio-
nes quirdrgicas, planteando desafios anestésicos importantes
debido al riesgo aumentado de sangrado, trombosis, dificulta-
des en el control hemodinamico y de la via aérea[4],[5]. La pla-
nificacion anestésica cuidadosa y el manejo multidisciplinario
son fundamentales para minimizar complicaciones y optimizar
resultados.

En este contexto, presentamos el caso de una paciente con
SKT sometida a artroplastia total de rodilla.

E | sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) es infrecuente, con

Descripcion del caso

Mujer, 38 afos, con gonartrosis severa, programada para
protesis total de rodilla izquierda. Sin alergias. Portadora del
SKT, tuvo una trombosis venosa profunda (TVP) hace 16 anos.
Usa paracetamol, celecoxib, tramadol y pregabalina para mane-
jo del dolor crénico por patologia articular y vascular. Ha sido
sometida a liberacion del anillo del tercer aductor (5 afos), li-
beracién del anillo del séleo (9 afnos), liberacion de arteria y
vena femoral con esclerosis de venas superficiales (15 afnos), y
esclerosis del golfo venoso en la pierna (17 afios), bajo aneste-
sia general, sin incidentes, salvo requerimiento de transfusiones
bien toleradas.

Al examen fisico: indice de masa corporal de 26, sin predic-
tores de via aérea dificil (VAD), y abundantes telangiectasias,
manchas vasculares y varices en la extremidad inferior izquierda
(Figuras 1y 2).

En sus exdmenes preoperatorios presentd un hematocrito
de 40%, hemoglobina 13,6 g/dL, plaquetas 238.000, PT 97%,
TTPa 31 seg, INR 1,02, fibrindgeno 133 mg/dLy dimero D 12,77
ng/mL. Ecocardiograma normal. La resonancia magnética (RM)
describié una gonartrosis tricompartimental y malformacio-
nes arteriovenosas en celular subcutaneo. La angiotomografia
computarizada informd: estructuras varicosas dependientes de
vena safena, sin patologia arterial. La ecografia doppler venosa
detallé cambios postquirdrgicos/post flebiticos en la vena femo-
ral, insuficiencia venosa y formacién de varices, con importante
cantidad en el aspecto anterior de la rodilla, muslo distal y pier-
na proximal.

La paciente fue clasificada como ASA II. Se reservé 6 uni-
dades de glébulos rojos y se solicitd cama en la unidad de
tratamiento intermedio (UTI) para el posoperatorio. Se inicié
tromboprofilaxis con enoxaparina 40 mg/dia subcutdneo, una
semana previa a la intervencion (Caprini 13 pts).

La paciente ingresé de forma ambulatoria, recibié 75 mg de
pregabalina, se instalé dos vias venosas periféricas (18 Gy 16
G) y medias antitrombaticas.

En pabellén se monitorizé con electrocardiograma continuo,
pulsioximetria, presion arterial invasiva, monitor de bloqueo
neuromuscular, indice biespectral (BIS), termémetro esofagico
y diuresis mediante sonda Foley. Se mantuvo con un dispositivo
de compresion neumaética y calefactor de aire forzado.
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Figura 1.

Figura 2.

Recibié anestesia total intravenosa con propofol al 1% (mo-
delo Marsh) y remifentanilo (modelo Minto), titulando segin
BIS, y rocuronio 0,6 mg/kg. Se intubd mediante laringoscopia
directa (Cormack 1) con un tubo endotraqueal N° 7.0, sin inci-
dentes.

Durante el intraoperatorio se administré: 1 g de acido tra-
nexdmico, 40 mg de omeprazol, metadona 0,1 mg/kg, keta-
mina 0,5 mg/kg, dexametasona 8 mg, ketorolaco 60 mg, pa-
racetamol 1 g y metamizol 1 g, ademéas de una infusién de
nitroglicerina para mantener una presién arterial media (PAM)
alrededor de 60 mmHg.

Durante la cirugia se mantuvo con isquemia a 280 mmHg
a nivel del muslo. El sangrado quirtrgico fue de 300 cc aproxi-
madamente. El equipo quirtrgico realizé una infiltracion periar-
ticular con bupivacaina 150 mg, morfina 8 mg, epinefrina 0,3
mg, ketorolaco 60 mg y depomedrol 40 mg, en un total de 100
cc que se distribuy6 alrededor del sitio quirirgico, ademas, se
realizé un bloqueo del canal de los aductores con bupivacaina
50 mg y lidocaina 200 mg en un total de 20 cc tras finalizar la
cirugia.

Tras 1 h y 3 min se detuvo la infusion de nitroglicerina y
se liberd la isquemia, momento en que la paciente presentd
una marcada y brusca hipotension (PAM 40 mmHg) y taqui-
cardia (hasta 110 Ipm), se administré 100 mcg de fenilefrina y
1.000 cc de suero Ringer Lactato, logrando PAM alrededor de
60 mmHg.



Finalmente, la paciente fue extubada y trasladada a UTI
para su posoperatorio, donde permanecié con medias anti-
trombaéticas y compresion neumaética. Se inicié tromboprofilaxis
con enoxaparina 40 mg/dia sc a las 8 h posoperatorias.

La paciente fue trasladada a sala basica en su segundo dia
posoperatorio donde presentd dolor EVA 9-10/10 en la extre-
midad operada, el cual cedié con sus botas de compresion de
uso habitual y vendas elasticas. Fue dada de alta en su tercer dia
posoperatorio.

Discusion

El SKT es una malformacion congénita infrecuente, su se-
veridad varia desde minima hasta potencialmente mortal[1]. Lo
mas comun es que afecte solo una extremidad inferior, pero po-
dria involucrar ambas, ademas de las extremidades superiores,
térax y estructuras abdomino-pélvicas[1]. Su diagnéstico clinico
se caracteriza por manchas vasculares cutaneas, malformacio-
nes venosas, hipertrofia del tejido blando y/o del hueso de la ex-
tremidad afectada, pudiendo presentar anomalias linfaticas[5].
Presentan estructuras venosas avalvulares que originan varices
tortuosas y dilatadas, ademas, puede existir aplasia o hipoplasia
en el sistema venoso profundo, formacién o dilatacion de aneu-
rismas, incompetencia valvular, y compresion por bandas fibré-
ticas o vasculatura anémala[5]. La paciente del caso presentaba
alteraciones sélo en la extremidad inferior izquierda, y no tenia
afectacion del sistema linfatico, pudiendo considerarse un caso
leve, sin embargo, nunca se busco, dirigidamente, afectacion
de otras zonas.

Como examenes complementarios, se recomienda realizar
un ultrasonido y una RM. En cuanto al laboratorio, se debe
realizar un hemograma, dimero D, fibrindgeno, tiempo de
protrombina y tromboplastina parcial activada peri¢édicamente
para evaluar la presencia de coagulopatias[3],[5].

El manejo del SKT es multidisciplinario. Se prefieren las me-
didas conservadoras, centradas en la prevencién y manejo de
complicaciones, como terapia compresora y cuidados de las he-
ridas, esto, porque los sintomas persisten o incluso empeoran
hasta en el 90% de los pacientes tratados quirdrgicamente[7].
Dentro de los tratamientos farmacolégicos, bajas dosis de aspi-
rina logran una mejora del edema y dolor, sumado a los analgé-
sicos para el dolor crénico. También, existen terapias dirigidas
con sirolimus y alpelisib, que pueden estar indicados en pacien-
tes con SKT sintomatico o con notorio deterioro funcional[6].
En cuanto a las terapias quirtrgicas, las técnicas menos inva-
sivas como terapia laser, ablacion endovascular, radiofrecuen-
cia o escleroterapia suelen ser superiores[1]. También, puede
realizarse extirpacién de venas, ligadura alta o flebectomia am-
bulatoria[7],[8]. La paciente era usuaria de vendas elasticas y
botas de compresion en su domicilio, ademas de analgésicos.
También, habia sido sometida a la liberacién de estructuras vas-
culares, lo que contribuyd a un mejor prondstico, disminuyendo
su riesgo quirurgico.

Los pacientes con SKT pueden presentar diversas complica-
ciones. Destaca el riesgo de coagulopatia: coagulacién intravas-
cular localizada en las malformaciones venosas, mayor riesgo
de tromboflebitis superficial, y riesgo de trombosis venosa pro-
funda (TVP) y tromboembolismo pulmonar (TEP), incluso TEP
cronico llevando a hipertensién pulmonar. El riesgo de sangra-
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do estd dado por la coagulacién intravascular local que causa
deplecion de los factores de coagulaciéon en el flujo distal, sin
embargo, a menudo se asocia con coagulacion intravascular
diseminada y Sindrome de Kasabach-Merrit (coagulopatia de
consumo y trombocitopenia)[2]. Pueden presentar desde episo-
dios menores hasta casos severos de coagulacion intravascular
diseminada y sangrado mayor tras procedimientos invasivos.
Este riesgo suele estar relacionado con la extension de la en-
fermedad venosa, y se debe sospechar en pacientes con niveles
elevados de Dimero D, bajo fibrindgeno, y, ocasionalmente,
trombocitopenia[5],[8]. La paciente del caso tenia un dimero D
elevado con bajo fibrindgeno.

En estos pacientes, el dolor crénico tiene una prevalencia
de 88%. Su etiologia es multifactorial (insuficiencia venosa
cronica, tromboflebitis superficial, TVP, celulitis, afectacion
intradsea, artritis, contracturas por la afectacion intraarticular
y dolor neuropatico)[5],[9]. Por esto, es primordial el manejo
multimodal del dolor perioperatorio, considerar premedicar con
gabapentinoides, usar técnicas de analgesia regional, ademas
de analgésicos con diferentes mecanismos de accion.

El manejo anestésico de los pacientes con SKT es complejo
y desafiante, ademas de las comorbilidades sefialadas, se debe
poner especial atenciéon en el manejo de via aérea, hemodi-
namia y riesgo de sangrado y trombosis que estd aumentado
en el perioperatorio[4]. En la evaluacién preoperatoria se debe
considerar la necesidad de evaluacion por cardiologia, dado las
posibilidades de TEP y consiguiente hipertension pulmonar y
falla ventricular derecha. En el caso presentado, la paciente no
poseia sintomatologia cardiaca, ademas, contaba con ecocar-
diograma normal por lo que se desestimd esta evaluacion.

En relaciéon a las técnicas anestésicas, la presencia de he-
mangiomas y malformaciones arteriovenosas espinales, dila-
taciones venosas y tendencia a la coagulopatia, hacen de la
anestesia neuroaxial una técnica poco segura por el riesgo de
hematoma peridural. Sin embargo, su uso es seguro en ausen-
cia de lesiones cutdneas sobre el sitio de puncién y con imagen
previa (TAC o RM) que demuestre la ausencia de malforma-
ciones vasculares en el sistema nervioso central y estructuras
circundantes[1],[2]. Al no contar con estas imagenes, se optd
por la anestesia general.

Se ha descrito que debido a la hipertrofia de tejidos blandos
y posible presencia de hemangiomas en la via aérea se debe-
ria anticipar una VAD. Sin embargo, en los reportes de caso
existentes no se ha descrito dificultad en el manejo de la via
aéreal1]-[4]. Asi como tampoco hubo dificultad en nuestra pa-
ciente.

En el intraoperatorio, se debe considerar la monitorizacion
invasiva de la presion arterial, sobre todo en situaciones en que
se anticipe una pérdida sanguinea importante y consecuente
inestabilidad hemodinamica. En este caso, el riesgo de altera-
ciones hemodinémicas estaba aumentado, por un lado, por las
malformaciones vasculares concentradas en el sitio quirurgico,
y, por otro, los cambios hemodinédmicos asociados al mango de
isquemia se ven exacerbados por el mayor territorio vascular en
la extremidad afectada, explicando la notoria hipotension que
se presento tras liberar la isquemia. Ademas, es perentorio con-
tar con la disponibilidad de drogas vasoactivas e insumos para
reposicion de volumen[3]. En este caso se utilizd nitroglicerina
para una hipotensién permisiva durante la cirugfa, disminuyen-
do el riesgo de sangrado intraoperatorio, ademas, se contaba
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con disponibilidad de efedrina, fenilefrina y noradrenalina.

En caso de requerir un catéter venoso central, se debe des-
cartar la presencia de malformaciones vasculares en el sitio de
inserciéon y la tromboflebitis de miembros inferiores, en cuyo
caso se debe evitar canular la vena femoral[3].

En toda intervencién quirlrgica en pacientes con SKT se
debe considerar el potencial de hemorragia masiva intraope-
ratoria, aunque lo mas comun es que el sangrado sea minimo,
puede ser masivo en formas severas del sindrome[2]-[3]. Tam-
bién, se debe tener en cuenta que el sitio de sangrado puede
involucrar no solo las extremidades, si no también otros érga-
nos afectados, por esto deben evitarse las variaciones bruscas
de hemodinamia que exacerban el riesgo[1],[4]. Es importante
el uso de isquemia cuando sea posible, aunque este no elimina
el riesgo de un sangrado significativo. En cuanto al uso de aci-
do tranexamico, este estd recomendado como dosis profilactica
Unica en el intraoperatorio, estando contraindicado en el poso-
peratorio dado el riesgo aumentado de trombosis.

Otro punto a destacar es el riesgo ya mencionado de en-
fermedad tromboembodlica, que es aun mayor en el contexto
quirtrgico, este es especialmente elevado en pacientes con ni-
veles elevados de dimero D, trombocitopenia e historia familiar
o personal de trombosis, factores que estaban presentes en la
paciente. Se recomienda iniciar, profilacticamente, heparina de
bajo peso molecular 2 semanas previo a cualquier procedimien-
to invasivo, asi como también en las 2 semanas posteriores[10].
En este caso, se inicié profilaxis con clexane una semana previa
a la intervencion, manteniéndose posteriormente con anticoa-
gulacion. Ademads, se enfatizd el uso estricto de medias anti-
tromboticas desde preparacién de paciente, y el uso de com-
presidn neumatica en pabellon y UTI.

En cuanto al posoperatorio, el nivel de monitorizacion debe
ajustarse segun el estado preoperatorio, la intervencién y las
complicaciones intraoperatorias[3]. En este caso, dado el riesgo
de sangrado en relacion al sitio quirdrgico, sumado a las alte-
raciones hemodinamicas posteriores a la liberaciéon de la isque-
mia, se decidié monitorizar en UTI.

Conclusion

El conocimiento del SKT es fundamental para proporcionar
una atencion segura. La planificacion meticulosa del manejo
perioperatorio puede prevenir complicaciones potencialmente
graves asociadas con las anomalias caracteristicas del SKT. Los
casos reportados son escasos y no existe un consenso sobre la
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estrategia anestésica dptima, por lo que el manejo debe indivi-
dualizarse segun cada paciente.
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