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Síndrome de Klippel-Trenaunay-Weber 

(a propósito de un caso) 

 

 

El síndrome de KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER 
(KTW) es una facomatosis congéníta de etiología 
desconocida con una expresión variable. 

El síndrome clásico consiste en una triada con anor-
malidades mesodérmicas congénitas caracterizadas 
por angiomas cutáneos, lunares llamados en vino de 
oporto, varicocidades venosas, hipertrofia de tejido 
blanco y aumento oseo en uno o dos de los miembros, 
clínicamente hay diversidad de fenotipos, con malfor-
maciones subyacentes y alteración del mesoblasto que 
incluye alteraciones de la línea que se derivan de 

Esta patología fue descrita 1900 por Klippel-Trenaunay 
y en 1907, Parkes Weber le agregó la fístula arterio-
venosa.(24> 

En el IHSS tuvimos un caso que acontinuación deta-
llamos. 

cm, circunferencia craneana: 33 cm, tipo materno y del 
niño O positivo. 

En las primeras 24 horas presenta hipoglicemia sin-
tomática que cede en las primeras 24 horas, ultra-
sonido transfontanelar: normal, hemograma del 
12/07/97: normal, a los 11 días se detecta aumento del 
miembro inferior derecho, más evidente en el muslo 
por lo cual se le practica Rx de pierna derecha 
demostrando que el fémur, la tibia y el peroné son nor-
males y que hay aumento derecho de 42 cm y el del 
izquierdo 21 cm, se repite Rx de miembros inferiores a 
los 8 y 11 meses, sin cambios en la estructura osea, a los 
18 meses presenta anemia con hemoglobina de 9.9 y 
hematocrito de 22.5, se trata con hierro oral con lo cual 
se controla el cuadro, no ha habido alteraciones pla-
quetarias y su evolución ha sido satisfactoria. Caminó 
al año de edad y no ha tenido problemas para la mar-
cha. 
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COMENTARIO 

Reportado por Klippel-Trenaunay en 1900, Parkes 
Weber le adicionó la fístula arteriovenosa en 1907, se 
trata de una anomalía vascular congénita caracterizada 
por hipertrofia de tejidos blandos y óseos de extremi-
dades, hemangioma y/o ünfangíomas y varicosidades, 
el compromiso es unilateral y en un 90% se afecta teji-
do óseo. 

Raramente el compromiso es bilateral, puede haber 
fístula arteriovenosa, compromiso oro facial y heman-
giomatosis viscera], en el recién nacido se pueden 
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constatar los angiomas/24) hay retardo de crecimiento 
intrauterino debido a insuficiencia placentaria causade 
por la angiomatosis, sin embargo es raro ver una adul-
:a embarazada/2' se han visto calcificaciones de mamas 
Dor aumento de vascularización en tejido adiposc 
debido a proliferación de pequeñas venas que tienen 
depósito de calcio intramural.P* 

También se ha reportado acroangiodermatitis (Pseudo 
Carcoma de Kaposi), que es una secuela inusual de la 
insuficiencia venosa crónica y malformaciones vascu-
ares de las extremidades inferiores, la manifestación 
típica es la de placas coloradas de color púrpura en 
las superficies extensoras de los dedos/1) se puede ver 
además hemimegaloencefalia con teíangectasia, man-
chas de vino, hemihipertrofia facial y ventriculome-
galia, retardo mental y convulsiones intratables.(15-7> Se 
ha visto herencia de tipo autosómico dominante en 
dónde la madre tenía hemangiomas y varicosidades en 
ambas extremidades, la abuela materna desarrolló 
varicosidades severas en su juventud/8! se han repórta-
lo calcificaciones segmentarias y arteromatosis en 
venas de los miembros/9) se ha visto comprometido el 

Foto 2. Paciente de pie, nótese el aumento de volumen de muslo y 
pierna derecha. 

sistema linfático produciendo linfedema, en la reso-
nancia magnética se ha encontrado macromedia con 
macrodactilia, desórdenes que incluyen macrodistrofia 
Hpomatosa, angiolipomatosis/14) por otro lado se 
describe aneurismas intracraneanos con múltiples 
meningiomas.*17* 

El síndrome se ha conocido con translocación bal-
anceada del cromosoma 5.11 (46,xx,t (5.1), ql3.3;pl5.1), 
se han encontrado además aneurismas en la arteria 
braquiaU20-22) 

Se reportan algunas complicaciones cardíacas si hay 
fístula arteriovenosa, trombocitopenia y hemorragia, 
sangrado rectal por hemangiomatosis visceral, 
enteropatía perdedora de proteinas, hematuria, 
obstrucción colónica y hematomas.*24) 

En nuestro caso se encontró un recién nacido con bajo 
peso con aumento de miembro inferior derecho que a 
los dos meses de edad equivalía al doble del miembro 
inferior izquierdo y que a los dos años de edad no ha 
presentado complicaciones agregadas. 
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