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Management of the Klippel-Trenaunay syndrome at the Carlos Andrade Marin 
Specialty Hospital
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RESUMEN
INTRODUCCIÓN. El Síndrome de Klippel Trenaunay es una enfermedad que combi-
na: malformación capilar, malformación venosa y crecimiento excesivo de las extre-
midades y los tejidos blandos; existen reportes de casos sin una guía definida para 
manejo. La presentación clínica es variable y va desde una enfermedad asintomática 
mínima hasta hemorragias y embolias potencialmente mortales. OBJETIVO. Infor-
mar sobre casos de Síndrome de Klippel Trenaunay, y su manejo clínico o quirúrgico 
correspondiente. CASO.  Paciente masculino de 47 años  ingresado  por varicorragia 
+ trombosis venosa superficial en quien se realizó  tratamiento clínico de patología 
mediante vendaje elástico, control de dolor y escleroterapia logrando controlar las 
molestias y prevenir nuevos eventos hemorrágicos y trombóticos en miembros in-
feriores. CONCLUSIÓN. No existen criterios diagnósticos y terapéuticos definidos 
formalmente descritos. Se emplea el tratamiento sintomático para mejorar la calidad 
de vida de los pacientes, y seguimiento estricto.
Palabras Clave: Hiperostosis; Síndrome de Klippel-Trenaunay-Weber; Esclerotera-
pia; Trombosis de la Vena; Várices; Pierna. 

ABSTRACT
INTRODUCTION. Klippel Trenaunay Syndrome is a disease that combines capillary 
malformation, venous malformation and overgrowth of the extremities and soft tis-
sues; there are case reports with no defined guidelines for management. The clinical 
presentation is variable and ranges from minimal asymptomatic disease to life-threa-
tening hemorrhage and embolism. OBJECTIVE. To report cases of Klippel Trenau-
nay Syndrome, and their corresponding clinical or surgical management. CASE.  A 
47-year-old male patient admitted for varicorrhage + superficial venous thrombosis 
underwent clinical treatment of pathology by means of elastic bandage, pain control 
and sclerotherapy, achieving control of discomfort and preventing new hemorrhagic 
and thrombotic events in the lower limbs. CONCLUSIONS. There are no formally 
defined diagnostic and therapeutic criteria described. Symptomatic treatment is used 
to improve the quality of life of patients, and strict follow-up.
Keywords: Hyperostosis; Klippel-Trenaunay-Weber Syndrome; Sclerotherapy; Ve-
nous Throbosis; Varicose Veins; Leg.

CAMbios. 2023, v.22 (1): e830

CAMbios
https://revistahcam.iess.gob.ec/index.php/cambios/issue/archive

e-ISSN: 2661-6947
Periodicidad semestral: flujo continuo
Vol. 22 (1) Ene-Jun 2023
revista.hcam@iess.gob.ec
DOI: https://doi.org/10.36015/cambios.v22.n1.2023.830

1 Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marín, Jefatura 

de Unidad Técnica de Vascular Periférica. Quito-Ecuador.

geoovanny26@hotmail.com

ORCID ID: https://orcid.org/0000-0001-8799-8106
2 Pontificia Universidad Católica Del Ecuador, Facultad de Me-

dicina. Quito–Ecuador.

dome2644@hotmail.com

ORCID ID:  https://orcid.org/0000-0002-5969-0937
3 Universidad Central del Ecuador. Facultad de Medicina. Qui-

to–Ecuador.

elitami_27@hotmail.com

ORCID ID: https://orcid.org/0000-0002-9014-8580
4 Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marín, Jefatura 

de Unidad Técnica de Vascular Periférica. Quito–Ecuador

drviteriperez@gmail.com

ORCID ID:  https://orcid.org/0000-0002-6699-5317
5 Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marín, Jefatura 

de Unidad Técnica de Vascular Periférica. Quito–Ecuador

victorhugojaramillo@yahoo.com

ORCID ID:  https://orcid.org/0000-0003-3548-2217

Correspondencia autor:

Copyright: ©HECAM

Edgar Geovanny Cárdenas Figueroa 
Av. Juan León Mera y José Calama. Quito-Ecuador 
Código postal: 170143
Teléfono: (593) 984754386

Esta obra está bajo una licencia 
internacional Creative Commons 
Atribución-NoComercial

Recibido: 2022-06-22 Aprobado: 2023/06/30 Publicado: 2023-06-30

Cardenas EG, Sampedro VD, Mora ET, Viteri VH, Jaramillo VH



CAMbios 22(1) 2023 /

INTRODUCCIÓN
El Síndrome De Klippel Trenaunay (SKT) fue identificado por 
primera vez por Klippel y Trenaunay en 1900 y se define como 
una alteración congénita conocida también como angio-osteo hi-
pertrofia o angiopatía displásica congénita; si presenta malfor-
maciones arterio venosas se añadirá Weber a su descripción. Se 
presenta como una tríada de malformación capilar, malforma-
ción venosa y crecimiento excesivo de las extremidades y los 
tejidos blandos a partir de la infancia1. De las diversas causas 
patogénicas, tanto las mutaciones en el gen PIK3CA como los 
defectos mesodérmicos que afectan a la angiogénesis (aunque 
no establecida) son considerados como la causa principal subya-
cente de la enfermedad y puede explicar la mayoría de los sín-
tomas de la enfermedad2. Bajo este contexto las malformaciones 
venosas siguen siendo una característica importante del SKT. 
Tales malformaciones, especialmente de las venas profundas, 
aumentan el riesgo de tromboembolismo venoso (TEV) en un 
14 y el 22%3. Los principales afectados serán los sistemas ca-
pilares venosos y linfáticos siendo más evidente su alteración a 
nivel de extremidades, sobre todo en las extremidades inferiores 
que son las afectadas en un 95% de pacientes4. De igual manera 
el desarrollo de insuficiencia venosa conduce a puntos de vari-
corragia y complicaciones venosas, las cuales deben ser contro-
ladas mediante manejo clínico o quirúrgico. 

Se presenta el  caso de un hombre de 47 años con diagnóstico de 
SKT ingresado por varicorragias y Trombosis Venosa Superfi-
cial (TVS) concomitante, actualmente no existen pautas estable-
cidas para tratamiento, sin embargo el manejo clínico mediante 
escleroterapia y compresión es una opción aceptable dejando 
el tratamiento quirúrgico para casos complicados e individua-
lizados. 

El objetivo de realizar este documento es presentar esta enfer-
medad, poco conocida, para evaluar y reconocer las complica-
ciones asociadas derivadas de la misma, y realizar el manejo clí-
nico o quirúrgico adecuado en cada caso.

CASO CLÍNICO  
Se trata de un paciente masculino de 47 años de edad, sin factores 
de riesgo de importancia, con antecedente desde el nacimiento 
de linfedema de miembros inferiores acentuado en la adoles-
cencia, predominio derecho, venas varicosas tortuosas grandes 
bilaterales que se extienden hasta región glútea, con puntos de 
varicorragia en pierna derecha. Lipedema, manchas vino Oporto 
en mano izquierda y tórax posterior con hipertrofia ósea y ma-
crodáctila. Ingresa  al Hospital de Especialidades Carlos An-
drade Marín por intenso dolor a nivel de glúteo izquierdo y va-
ricorragia en pierna derecha. Hace 12 años fue diagnosticado de 
angiodisplasia de tipo linfático y proliferativo de tejido blando 
por el cual se sometió a una safenectomía mayor hace 4 años, 
con sangrado por varices en pierna derecha repetitivos. De inicio 
se indica manejo sintomático con analgesia y vendaje de miem-
bros inferiores. Se realizó ecografía dúplex del sistema venoso 
profundo y superficial en todos los segmentos hasta distal, con 
competencia valvular de estructuras venosas profunda e insufi-
ciencia de tributarias y comunicantes superficiales en pierna de-
recha así como la presencia de trombo a nivel de vena tortuosa 

glútea mayor superficial. Se complementó con una angiotomo-
grafía, donde se evidenció la gran cantidad de venas varicosas 
en miembros inferiores así como defectos óseos prominentes 
y tejidos blandos, Se realizó escleroterapia de venas varicosas 
superficiales incompetentes (sobre puntos de varicorragia) en 
pierna derecha, así como manejo analgésico y vendaje de miem-
bros inferiores, paciente evoluciona favorablemente con buen 
control de dolor y sin sitios de ulceración o sangrados. Se indicó 
escleroterapia ambulatoria complementaria.

FIGURA 1 A: vista lateral B: Anterior C: posterior de malformación venosa y 
crecimiento excesivo de las extremidades y los tejidos blandos. Fuente. Base
de datos de la investigación. Servicio de Cirugía Vascular HECAM.

FIGURA 2 A: Macrodáctila izquierda  B: mancha vino oporto en mano 
izquierda. Fuente. Base de datos de la investigación Servicio de Cirugía Vascular 
HECAM

FIGURA 3 A: angiotomografía evidencia malformación venosa en extremidades 
inferiores B: corte axial hipertrofia de tejidos blandos y venas varicosas C: 
Dismetría pélvica Fuente. Base de datos de la investigación Servicio de Cirugía 
Vascular HECAM
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DISCUSIÓN 
Las alteraciones mencionadas en el caso, tendrán como con-
secuencia que estos pacientes presenten una alta incidencia de 
tromboflebitis y formación de émbolos5. Genéticamente, la en-
fermedad se ha relacionado con mutaciones del gen PIK3CA y 
RASA1, los cuales son la base de signos, síntomas, malforma-
ciones capilares y malformaciones arteriovenosas (MC-MAV). 
No presenta predilección por sexo y es esporádica aunque se 
han reportado casos familiares4, 6, 7. La presentación clínica tiene 
un amplio espectro desde formas leves incompletas hasta disca-
pacidad grave. Las tasas de incidencia de anomalías vasculares 
en las extremidades inferiores son los siguientes: malforma-
ciones capilares, 90% al 100%; varicosidades superficiales, 70% 
a 100%; malformación linfática, 15% a 57%; vena embrionaria 
persistente, 55%;  hipoplasia/aplasia sistema venoso profundo 
20% de los pacientes con KTS8; el nivel de dímero D ≥ 500 
mcg/mL puede ser altamente específico para el diagnóstico de 
malformaciones venosas, y suelen ser necesarios estudios com-
plementarios como radiografías, Resonancia Magnética, Angio 
Tomografía, ecografía Doppler y dúplex para determinar el tipo, 
la extensión y la gravedad de la malformación vascular si se pla-
nifica  tratamiento9. El diagnóstico diferencial con el Sd Cloves, 
de Proteus y la hemihipertrofia también pueden causar sobrecre-
cimiento de vasos sanguíneos y anomalías en ciertas áreas del 
cuerpo. Si bien estos síndromes pueden parecer similares, son 
causados por diferentes mutaciones genéticas y su diagnóstico 
debe ser temprano10. Las posibles complicaciones asociadas a 
este síndrome, tales como sangrado de vasos anormales en el 
tracto digestivo o genitourinario, así como fenómenos trombó-
ticos locales y sistémicos, procesos ulcerativos, infecciones o 
sangrado en miembros inferiores deben reconocerse para su tra-
tamiento oportuno11. Ya que éste plantea un gran desafío, nor-
malmente se caracteriza por ser conservador en el cual se in-
cluye el uso de medias de compresión y calzado ortopédico, así 
como agentes esclerosantes. Se ha reportado que la esclerote-
rapia guiada por ecografía Doppler con microespuma de polido-
canol fue efectiva en 92% de los pacientes con SKT, reduciendo 
el dolor y el tamaño de la lesiones12,13. Así mismo el 22% de los 
pacientes eventualmente tendrán tromboembolismo venoso14, 
por lo que la tromboprofilaxis es importante ya sea con Ácido 
Acetil salicílico o anticoagulantes orales directos (ACOD). La 
ablación endovenosa con láser es técnicamente factible y segura 
en niños, utilizada en una variedad de enfermedades venosas pe-
diátricas con buenos resultados para evitar el crecimiento exce-
sivo de estas malformaciones15. Las manchas en vino de Oporto 
también se pueden tratar con escisión, crioterapia, radiación, in-
jertos de piel o tatuaje16 Se proponen procedimientos quirúrgicos 
en casos específicos que permitan actuar sobre el crecimiento 
excesivo de tejido blando, linfedema, eliminación de malforma-
ciones, eventos embólicos, hemorrágicos y cuando el tamaño 
de la extremidad interfiere con la vida cotidiana5,17, aquellos pa-
cientes con venas profundas permeables pueden ser conside-
rados para la escisión de venas varicosas sintomáticas y ven-
daje multicapa. Aunque la tasa de recurrencia es alta, la mejoría 
clínica es significativa y se pueden realizar re operaciones si es 
necesario18,19. Así mismo el Seguimiento del paciente es impor-
tante porque permite prevenir algunas complicaciones relacio-

nadas con las varices (sangrado, úlceras, infección, trombosis) 
con la hipertrofia (anomalías de marcha, escoliosis, macrodac-
tilia)2 ,20

Actualmente, no hay cura para la enfermedad; en este caso, el 
paciente está en manejo clínico (vendaje multicapa en extre-
midades inferiores para el manejo del linfedema secundario y 
tromboprofilaxis) y escleroterapias ambulatorias, la cuales han 
permitido el control de varicorragias, así como manejo analgé-
sico de la trombosis venosa superficial cuando lo amerite, con 
soporte multidisciplinario para el resto de patologías asociadas.

CONCLUSIÓN
Al ser una enfermedad extremadamente rara, no existen cri-
terios diagnósticos y terapéuticos definidos formalmente des-
critos, por lo que Las técnicas para Manejo de venas superfi-
ciales y trombosis venosa superficial o profunda son individua-
lizadas, se emplea el tratamiento sintomático para mejorar la 
calidad de vida de los pacientes mediante un enfoque multidis-
ciplinario y seguimiento estricto de paciente para evitar com-
plicaciones.

ABREVIATURAS
SKT: Síndrome De Klippel Trenaunay  TEV: tromboembo-
lismo venoso TVS: Trombosis Venosa Superficial, MC: mal-
formaciones capilares, MAV malformación Arteriovenosa, 
ACOD: anticoagulantes orales directos.
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