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Syndrome, a case 7"61007"1'

RESUMEN

Exponemos un caso de sindrome de
Klippel-Trenaunay-Weber en una adolescente de

16 afos que presenta edemas linfdticos en los
miembros inferiores que se han agravado produciendo
dolor, déficit de movilidad y dificultad para caminar. El
sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber es un sindrome
neurocutdneo con afectacién vascular e hipertrofia de
tejidos.

PALLABRAS CLAVE

Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber. Mancha
vascular cutdnea. Hipertrofia de tejidos. Alteracién
linfdtica y venosa.

ABSTRACT

We present a case of Klippel-Trenaunay-Weber’s syndrome
in a 16-year-old female teenager who has lymphedemas in
the lower limbs that has been worsening, causing pain,
lack of mobility and difficulty in walking.
Klippel-Trenaunay-Weber’s syndrome is a neurocutaneous
syndrome with vascular involvement and tissue
hardening.

KEY WORDS

Klippel-Trenaunay-Weber’s syndrome. Tissue hypertrophy.
Venous and lymphatic alterations.
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INTRODUCCION
El sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber fue descri-

to por el investigador francés del mismo nombre en
1900, es poco frecuente, 1/27.500 recién nacidos. Se
presume pueda ser congénito y se define por una trfada':

1. Alteracién cutdnea: mancha vascular?.

2. Alteraciones tisulares: hipertrofia de tejidos blan-
dos y/o hueso.

3. Alteraciones del sistema circulatorio y linfético: va-
rices y linfedemas.

El aspecto estético se ve enormemente alterado cau-
sando alteraciones psicoldgicas.

Nuestro objetivo ha sido presentar un estudio descrip-
tivo de una patologfa que presenta una gran morbilidad,
con todo el enriquecimiento que supone mostrar, valo-
rar y evaluar registros de pruebas, estudios y tratamien-
tos realizados desde el nacimiento de la paciente, moti-
vo de nuestro estudio, hasta la actualidad comprobando
los beneficios obtenidos.

Por otra parte, la importancia y relevancia de este caso
clinico estriba, ademds, en la aportacién de datos en la
adolescencia, pues se dispone de muy pocos estudios pu-
blicados a esta edad.

CASO CLINICO
Material y métodos

Adolescente mujer de 17 afios de edad, que ha sido
tratada por diferentes servicios de este hospital desde su
nacimiento hasta la actualidad. El material usado ha
sido su historia de salud, los documentos derivados de
las sesiones clinicas multidisciplinarias, y los registros y
la experiencia que ha dejado su paso en diferentes oca-
siones por el servicio de rehabilitacién.

Antecedentes

Fecha de nacimiento, 9 de mayo de 1990; parto indu-
cido por meconio; presentacién cefdlica; apgar 9-10; re-
flejos normales; peso, 3,825 kg; talla, 51 cm; perimetro
cefdlico, 36 cm; llanto fuerte.
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Cara: hipertrofia de la hemicara izquierda que produ-
ce desviacion de la comisura bucal, el cuello, la cabeza y
los ojos normales. Pies adductus. Ecografia transfontane-
lar normal. Piel angiomatosa excepto en la cara.

Térax: corazén y pulmén sin hallazgos, aspecto normal.

Abdomen: ligeramente globuloso, sin visceromegalia;
ecograffa abdominal normal.

Miembros superiores: sin hallazgos.

Miembros inferiores: discreta incurvacién de ambos
fémures y tibias; se encuentra mds pronunciado el iz-
quierdo (fig. 1).

Alos 4 afios: peso 28,5 kg (percetil 97), talla 113,7 cm
(p 90-97), persiste la hemihipertrofia de la hemicara iz-
quierda que produce desviacién de la comisura bucal.
Desarrollo psicomotor normal; lenguaje precoz. En la
piel, se aprecian manchas de aspecto violdceo®? en el
tronco, el abdomen y los miembros que se acentdan con
la vitropresi6n. Angiomatosis5 generalizadas, telangiecta-
sias por el tronco, el abdomen y los miembros. Hipertro-
fia del gliteo y el miembro inferior izquierdo; hipertrofia
del miembro superior derecho. Pies grandes, con acorta-
miento del primer dedo, hendidura entre el primero y el
segundo, e hipertrofia de crecimiento en los demds.

Abultamiento del hemiabdomen izquierdo. No se pal-
pan masas ni megalias. Hipertrofia de la pelvis izquierda® y
labio mayor izquierdo. El resto de la exploracién es normal.

Tras una revisién escolar, a los 7 afios de edad, es en-
viada a consulta de oftalmologfa: ojo derecho normal,
en ojo izquierdo atrofia del EPR (epitelio pigmentario
de la retina) con acumulacién de pigmento en el cua-
drante temporal superior. Juicio clinico: defecto refrac-
tario con anisometria y ambliopia en el ojo izquierdo.

Desde 1994, el servicio de traumatologfa realiza un se-
guimiento del crecimiento, centrindose en controlar la
evolucién de las hipertrofias’ que generan las dismetrfas
en el miembro inferior izquierdo. Este seguimiento per-
mite realizar una prediccién y un cdlculo de la disme-
tria pélvica al final del crecimiento, que se establece en
4,5 cm. En el afio 2000 es intervenida de epifisiodesis
del fémur distal, la tibia y el peroné proximal en el
miembro inferior izquierdo empleando la técnica abier-
ta de Phermister. La rodilla tenfa un volumen impor-
tante, por lo que se tenfa que poder encontrar malfor-
maciones que afortunadamente sélo quedaron en una
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Fig. 1. Epifisiodesis distal de fémur.

vena anémala y fdcil de controlar. Al afo siguiente rea-
lizan, con el mismo objetivo, una osteometria de Weil
modificada del segundo al quinto metatarsiano en am-
bos pies, acortando 8-9 mm y consiguiendo frenar el
crecimiento de los dedos mds largos.

En rehabilitacién desviada por cirugia vascular por
cirugfa vascular con diagnéstico linfedema de miembros
inferiores izquierdos para tratamiento de drenaje linfdti-
co. Por el servicio de rehabilitacién, la paciente ha pasa-
do en varias ocasiones. La primera vez, recién nacida con
19 dias, derivada de pediatria para ser valorada y trata-
da por un metatarso varo, que en breve se consigue re-
ducir. En la exploracién, encontramos una gran hiper-
trofia del miembro inferior izquierdo, y unos pies
grandes y edematosos en adductus.

Desde 1992, se controla su crecimiento, se compraran
la cadera y las extremidades inferiores: la cadera izquier-
da aparece en rotacién interna, los pies son estructural-
mente normales, aunque de gran tamafo y su deambu-
lacién se ve dificultada, y necesita calzado ortopédico.

Vuelve a revisién en 1993 y se observa un aumento
de la longitud del miembro inferior izquierdo, y ocasio-
na una dismetria que es compensada con una bdscula
pélvica; la columna, asi, queda alineada y no presenta
ninguna alteracién dentro de su normalidad. No deam-
bula ni gatea. Se prescribe un alza de 2 cm.
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En 1996 se comienza a reeducar la marcha y se revisa el
alza, que ya es de 3 cm, ya que la hipertrofia del miembro
inferior persiste, y ademds ocasiona unos pies mas gran-
des y deformes, que impide el uso de un calzado normal
y obliga a llevar un calzado especial, ancho y grande.

Valoracién de fisioterapia

En marzo de 2007, la paciente es remitida por cirugfa
vascular con diagndéstico de linfedema en ambos miem-
bros inferiores para tratamiento de drenaje linfdtico.
Tras el examen vy la valoracidn fisica y funcional obser-
vamos un edema®’ blando y la diferencia de tamafio
del miembro inferior izquierdo que ha empeorado y
muestra mayor volumen y afectacién. Se trata de un lin-
fedema congénito, primario, con predominio en hemi-
cuerpo izquierdo y de mayor tamafio en cuadrante in-
ferior izquierdo, hiperplasia del sistema linfdtico.

En miembro inferior derecho presenta varices promi-
nentes con arafias vasculares extendidas por toda la zona
anterior mostrando el importante compromiso del siste-
ma venoso que se irdn complicando con el tiempo
(fig. 2).

Aparecen lesiones cutdneas maculares con bordes geo-
gréficos de color rojo claro en ambos miembros inferio-
res, miembro superior izquierdo, dorso, abdomen y gld-
teos. Presenta también manchas oscuras sin bordes
definidos en cuello, nuca, pecho y abdomen, que son
otra muestra de malformaciones vasculares cutdneas.

El balance articular:

— En el miembro inferior derecho es aceptable, aun-
que refiere dolor en la rodilla y el tobillo debido a la gran
sobrecarga mecdnica.

— En el miembro inferior izquierdo estd limitado en
sus ultimos grados, la flexién de la rodilla y la cadera; la
rotacién de esta tltima debido a la restriccién de la mo-
vilidad que le causa el enorme volumen del miembro.

— Rodilla en ligero flexo.

En este momento, la dismetria corregida anterior-
mente de forma quirdrgica aparece por la necesidad de
compensacién debido al volumen de partes blandas. El
balance muscular en ambos miembros de 3 + presenta
dificultad para la deambulacién. Presenta metatarsalgias
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Fig. 2. Varices con aranias vasculares.

por macrodactilea en ambos pies detenida por inter-
venciones quirdrgicas anteriores, y precisa siempre cal-
zado a medida y actualmente plantillas de descarga.

Se evidencian trastornos emocionales, y pueden ser
debidos al aspecto estético, consecuencia de sus altera-
ciones fisicas, sobre todo las hipertréficas y asimétricas

(fig. 3).

Objetivos
Los objetivos planteados fueron:

— Reducir el edema.

— Megjorar el aspecto y la consistencia.

— Restablecer la limitacién funcional.

— Mantener el equilibrio entre carga y capacidad lin-
fatica.

— Favorecer el trofismo de la piel.

— Incrementar el balance muscular.
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Fig. 3. Asimetria de MMII en sindrome de K-T-W.

Tratamiento de fisioterapia

El plan de tratamiento consisti6 en:

— Drenaje linfdtico manual empleando el método
Vodder. Se han tratado ambos miembros inferiores,
aunque se ha insistido mds en el izquierdo, por ser el
mds afectado. La duracién de cada sesién fue de 40 min.

— A las 2 semanas se introduce presoterapia, después
del drenaje linfitico manual, con una duracién de
40 min.

— Cinesiterapia descongestiva y tratamiento postural.
Realizamos movimientos pasivos o activos ejecutados
con suavidad, aprovechando la eficacia de la contraccién
muscular.

— Cinesiterapia activa asistida en los miembros infe-
riores. Dado su volumen e impotencia funcional, al
principio asistimos al movimiento, intentando ganar re-
corrido articular.

— Se traza un plan de potenciacién de los miembros
inferiores.

— Adaptamos a su capacidad ejercicios libres sin resis-
tencia de los miembros inferiores, superiores y columna.

— Medidas de contencién. Vendaje del miembro infe-
rior izquierdo con vendas de algodén y de baja presién
dispuestas de forma circular, sin tensién.
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— Cuando tuvimos estabilizado el edema se prescribie-
ron prendas de presoterapia (pantys).

— Se priorizé la ensefianza de automasaje, autovenda-
je, educacién sanitaria sobre normas higiénicas y cuida-
dos generales de la piel, precauciones al realizar trabajos
y en casa, as{ como indicaciones sobre el vestido, la ali-
mentacién y los cuidados personales.

— Concienciar que la deambulacién, aunque muy cos-
tosa, es importante.

Evolucidén clinica

Tras finalizar el tratamiento en nuestro servicio, se ha
obtenido una considerable reduccién del edema linfdti-
co, mds significativa en la zona del muslo, donde la re-
duccién alcanzé 8 cm, y mejord en general la consis-
tencia del edema y el estado tréfico de la piel.

A escala distal, en los pies y las piernas, la reduccién ha
sido menor (1 cm). Persisten las varices, aunque se nota
una ligera mejorfa. Tiene la sensacién de piernas menos
pesadas.
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El balance articular ha mejorado, aunque persiste la li-
mitacién. El balance muscular estd en 4 + ; puede
deambular con normalidad y realiza ejercicios libres.

Psicosocialmente, el cambio ha sido importante, y
puede relacionarse con su entorno, sale a pasear a la ca-
lle y se comunica con otras personas ajenas a su familia.

CONCLUSIONES

Debe repetir este tratamiento periédicamente con el
fin de mejorar su calidad de vida y observar alteraciones
que pudieran desarrollarse, pues estos pacientes tienen
una gran morbilidad, debido al deterioro del sistema ve-
noso y linfdtico (trombosis, insuficiencia cardfaca, em-
bolias pulmonares...), anomalias del sistema nervioso
central, gangrenas, sangrado de vasos anémalos, tras-
tornos del tracto gastrointestinal'®!!, renal o genital, o
problemas de coagulacién intravascular diseminada.
También las condiciones de sobrecarga mecdnica por hi-
pertrofias y aumento de volumen linfitico generan al-
gias, atrofias y limitaciones funcionales.
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