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caso clinico
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ABSTRACT

El Sindrome de Klippel Trénaunay (SKT), es

una malformacion congénita rara, aunque se ha

estudiado en profundidad.

Klippel Trenaunay Syndrome (SKT) is a rare

congenital malformation, although it has been

studied in depth.

Es una enfermedad poco frecuente que se

It is a rare disease that is characterized by a

caracteriza por presentar una triada de signos
clinicos: hemangiomas cutaneos, denominados
en vino de Oporto, por su coloracion violacea,
venas varicosas, o malformaciones venosas e
hiperplasia de tejido éseo o blando.

Este articulo describe el estudio de un pa-
ciente con SKT, que acude a la Clinica podo-
légica Universitaria debido a las repercusiones
en la extremidad inferior. Asi como una revision
del sindrome y las recomendaciones terapéu-

triad of clinical signs: cutaneous hemangiomas,
port wine known for its purple color, varicose
veins or venous malformations and hyperplasia
of bone or tissue.

This article describes the study of a patient
with SKT, was admitted to the Clinica Univer-
sitaria podiatric implications due to the lower
extremity. And a review of the syndrome and
treatment recommendations.

ticas.

PALABRAS CLALE
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IKTRODUCCION

El Sindrome de Klippel Trénaunay (SKT), fue des-
crito por primera vez en torno a 1900 por Klippel Tré-
naunay, de ahi su nombre'?.

Es una enfermedad congénita®*, que se caracte-
riza por la triada clésica que incluye: angiomatosis
cutédnea o mancha vascular cutédnea, venas varicosas
en el lado afecto, e hipertrofia de todos los tejidos®”
(huesos, tejidos blandos y vasos) .Esta triada es la
que aparece frecuentemente, pero lo cierto es que en
algunos casos cursa con acortamiento y/o atrofia de
tejido, pero es inusual®.

Otros autores describen este sindrome como
malformacién capilar-linfatica-venosa con hipertrofia
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Klippel Trenaunay syndrome, heterometry.

de tejido 6seo y blando en una o més extremidades'.

Alrededor de 1920, Weber, afiade nuevos hallaz-
gos a este sfindrome, encontrando casos que pre-
sentaban fistulas arteriovenosas profundas. A los
pacientes que presentaban SKT y fistulas arteriove-
nosas con shunt se les englobaron en el Sindrome
Klippel Trénaunay-Weber. Es importante diferenciar
entre los dos sindromes, puesto que seglin los espe-
cialistas tanto el prondstico como el tratamiento son
diferentes'”.

Uno de los objetivos de este trabajo, es que el
profesional de podologia conozca esta patologia es
interesante para el poddlogo, por la afeccién a nivel
de la extremidad inferior, debido a hipertroffas ésea,
que desencadenan heterometrias reales, asi como las
malformaciones en el pie.
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MATERIAL Y METODO

El caso clinico surgié de la visita de nuestra paciente
a la Clinica podolégica Universitaria, tras la exploracién
quisimos investigar algo més en el tema y enfermedad
de base. Para ello se ha llevado a cabo una revisién
bibliogréfica en cuanto al Sindrome que nos ocupa en
Medline, como palabras de bisqueda hemos recogido,
Klippel Trenaunay syndrome , SKT dissease. Asi hemos
podido plasmar las principales caracteristicas del mis-
mo. Hemos incluido en nuestro trabajo aquellos més re-
levantes y que profundizasen mds en clinica, epidemio-
logfa, tratamiento y diagndstico diferencial.

ALGO DE EPIDEMIOLOGIA

El SKT, una patologia que aparece tanto en el sexo
masculino como femenino, sin preferencia de género'?

La incidencia estimada es de 1/30000 neonatos'?.
Hay autores que discrepan en cuanto a esta cifra, esta-
bleciendo que es una malformacién congénita que apa-
rece con una frecuencia menor del 1:100001.

Rara vez la sintomatologfa clinica aparece de forma
bilateral en torno al 15% de los diagnosticados, alrede-
dor del 95% de los caso es unilateral y con afectacion en
la extremidad inferior, asi como, la afectacién superior se
reduce a un 5% de los casos!*¢.

La revista de dermatologia americana, publica un es-
tudio a cerca de las malformaciones en manos y pies del
sistema venoso profundo, asi como las alteraciones que
el SKT causa en la extremidad inferior, concluyendo que
un 25% de los pacientes con esta enfermedad, cursaran
con malformaciones en manos o pies’.

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

La etiologfa es desconocida, y la mayor parte de los
casos aparecen de forma esporédica. Pero en algunos
casos, se observa ésta malformacién entre familiares de
primer y segundo grado (1/1880), y por ello se ha pro-
puesto como etiologia méds comdn la hereditaria®'® Pa-
rece ser, por tanto que la hipdtesis mas acertada es la
que considera que el defecto morfogenético que causa
el SKT podria alterar el proceso normal de remodelacién
y desarrollo de estructuras vasculares (vasculogénesis y
angiogénesis), por un mecanismo de interferencia de la
apoptosis. Los mecanismos que provocan el desarrollo
de la hipertrofia, estan poco definidos!'”.

Es una enfermedad poco comin, que cuenta con una
triada de manifestaciones clinicas, y que pueden apa-
recer complicaciones locales y sistémicas. Es frecuente
que alrededor de un 66% de estos pacientes tengan dolor
de tipo neuropético’, en la extremidad donde aparezca
la afectacion.

RESULTADD

El resultado del trabajo ha sido el tratamiento pro-
puesto desde el punto de vista podoldgico, junto con la
exploracién del caso.

TRATAMIENTO

En todos los articulos revisados, hacen referencia a

la importancia de un tratamiento multidisciplinar, para
tratar y prevenir las complicaciones, asf como para mejo-
rar la calidad de vida y la funcionalidad de los pacientes.

Los tratamientos, van desde ldseres, para mejorar las
malformaciones vasculares, escleroterapia, cirugfa...

En el caso del poddlogo contribuiremos principal-
mente a aliviar las molestias ocasionadas por la discre-
pancia de longuitud de miembros inferiores.

RSO CLINICO

Motivo de consulta:

Acude a consulta podoldgica una paciente de vein-
tiocho afios con dolor en la y cadera derecha, asi como
dolor en la zona lumbar derecha con aparicién de con-
tracturas musculares frecuentes que llegan hasta la zona
cervical.

El dolor es de tipo punzante segtin la paciente, y nota
como “bascula la cadera”.

Antecedentes personales:

Trabaja en una farmacia, pasando de pie mas de diez
horas algunos dfas.

Como antecedentes médicos, presenta una malfor-
macién congénita venosa, de la que no recuerda el nom-
bre en la primera consulta, de la cual fue operada, reali-
zandole safenectomfa total.

En el momento actual cursa interconsulta con reu-
matélogo por presentar marcadores positivos de enfer-
medad ésea degenerativa, en estudio.

Como antecedentes podoldgicos, utilizd ortesis
plantares hasta los seis afios, que abandona por comen-
zar con dolor en cadera. Hasta el momento actual, no ha
vuelto a utilizar ninglin tratamiento ortopodolégico.

Antecedentes familiares:
Padre con espondiloartropatia, y hermana con mal-
formacién congénita hereditaria.

Exploracién Clinica:

Lo més relevante, es que al retirar la media de com-
presién aparece cianosis distal en pie derecho con au-
mento de venas varicosas a nivel del dorso del pie dere-
cho, asf como aumento de volumen a nivel posterior de
la pierna derecha. (figura 1)

Vénulas en dorso del pie
derecho

Extremidad afectada con SKT
Extremidad mas larga
Aumento de volumen

posterior
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Se evidencia mediante la prueba de Allis positiva, y
medicién de la extremidad inferior con cinta métrica un
acortamiento de la extremidad inferior izquierda, que se
comprueba mediante telemetrfa (figura 2) , en la que se
diagnostica, acortamiento de dos centimetros en miem-
bro inferior izquierdo.

En bipedestacion, hay una asimetria en pliegues
gliteos, asi como béscula escapular en el miembro iz-
quierdo. (figura 3)

Vision posterior: asimetria on

Exploracion de la marcha:

Presenta alterado todo el ciclo de la marcha debido al
acortamiento del miembro inferior izquierdo desencade-
nado por la enfermedad sistémica que padece la paciente.

Lo mds caracteristico es que realiza una hiperflexién
de rodilla de la extremidad derecha e hiperextensiéon de la
rodilla en la extremidad izquierda.

Juicio Clinico:

Discrepancia de longuitud de miembros inferiores,
objetivando hipertrofia de fémur, relacionado con enfer-
medad congénita, en este caso por presentar un SKT.
Propuesta de tratamiento:

Se propuso un tratamiento ortopodolégico para com-
pensar la heterometria.

Se realizé una ortesis plantar de polipropileno, con un
alza de corcho eva, de 0,5mm en el pie izquierdo. La revi-
sién se pautd tras seis meses después de la instauracion
del tratamiento, en esta primera revision el dolor no cedié
todo lo esperado.

Se pautd una tabla de estiramiento de la musculatu-
ra de la espalda, la paciente opté por acudir a clases de
Pilates y se rectificé la értesis que llevaba el alza, ya que
el corcho habfa perdido funcionalidad y la molestia de la
paciente mejord notablemente.

CONCLUSIONES

El uso de értesis plantares como tratamiento de he-
terometrias reales en el sindrome de Klippel Trenaunay,
es el tratamiento de eleccién, combinado con fisioterapia,
para paliar la sintomatologfa dolorosa derivada de la hi-
pertréfia dsea que desencadena la enfermedad de base.

Este caso clinico una vez mds nos muestra lo rico de
nuestra profesién debemos tener en cuenta que en nues-
tras consultas de podologia cada dfa nos sorprenden y
ensefian nuestros pacientes.

DISCUSION

Hemos encontrado la mayor parte de la sintomatolo-
gfa clinica que exponen en todos los articulos incluidos
en la bibliograffa revisada. Pero debemos resaltar que no
hemos encontrado ningln articulo escrito por podiatras
o poddlogos, por ello nos parece interesante el exponer
este trabajo a la comunidad.
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