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SINDROME DE KLIPPER-TRENAUNAY-WEBER CON COMPROMISO VESICAL Y
UTERINO TRATADO POR ViA ENDOSCOPICA Y ENDOVASCULAR
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Servicio de Ginecologia, Hospital Militar Central, Buenos Aires, Argentina

Resumen El sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber (SKTW) es una rara malformacion venosa que, en general
afecta a los miembros inferiores y, mas raramente, a los superiores. Se caracteriza por formaciones
angiomatosas cutaneas, varices e hipertrofia del miembro afectado. EI compromiso genitourinario es sumamente
infrecuente. Se presenta el caso de una paciente de 14 afos. Ingresé por hematuria macroscépica de 48 h de
evolucién y metrorragia con grave compromiso hemodinamico. Se encontraba en estudio por presentar un he-
mangioma en el miembro inferior izquierdo que se extendia hasta la region pelviana. La uretrocistofibroscopia
demostro la presencia de multiples lesiones angiomatosas diseminadas en forma amplia en la vejiga, algunas de
ellas con sangrado activo. La angioresonancia mostré una voluminosa formacion hipervascularizada en contacto
con la pared vesical a la cual desplazaba y fistulas arteriovenosas a nivel pelviano y en el miembro inferior
izquierdo confirmando el diagndstico etioldgico. Se realizé una embolizacion arterial selectiva de los territorios
iliacos interno y externo e inmediatamente después una endocoagulacion laser de los focos angiomatosos san-
grantes. La hematuria remitié completamente en las 24 h posteriores al procedimiento. La metrorragia asociada
al SKTW fue controlada mediante la utilizacién de analogos LHRH y progestagenos.
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Abstract Klipper-Trenaunay-Weber syndrome with vesical and uterine involvement treated by endo-
scopic and endovascular routes. Klippel-Trenaunay-Weber syndrome (KTWS) is a rare venous
malformation that generally affects the lower limbs and, more infrequently, the upper limbs. It is characterized by
cutaneous angiomatous formations, varicose veins and hypertrophy of the affected limb. The involvement of the
genitourinary tract is extremely infrequent. We expose the case of a 14 years old female patient who was admitted
for macroscopic hematuria of 48 hours of evolution and metrorrhagia with severe hemodynamic decompensation.
The patient was under study for presenting a hemangioma in the lower left limb that extended to the pelvic region.
Urethrocystofibroscopy showed the presence of multiple wide-spread angiomatous lesions in the bladder, some
of them with active bleeding. The angio-resonance showed a voluminous hypervascular formation in contact with
the bladder wall showing several arteriovenous fistulas at the pelvic level and in the left lower limb confirming the
etiological diagnosis. A selective arterial embolization of the internal and external iliac territories was performed
and then, a laser endocoagulation of the bleeding angiomatous foci was carried out. The hematuria completely
stopped within 24 hours later of the procedure. The metrorrhagia associated with KTWS was controlled by the
use of LHRH analogs and progestogens.
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Caso clinico
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Los procesos angiodisplasicos son raras malforma-
ciones venosas que afectan, en general a las extremi-
dades'. El compromiso por neo-angiogénesis del tracto
genitourinario o de otros 6rganos pelvianos es sumamente
infrecuente. Las lesiones angiodisplasicas pueden ser
malformaciones venosas puras o malformaciones arte-
riovenosas como es el caso del sindrome de Klippel-
Trenaunay-Weber (SKTW)' 2,
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Adolescente de 14 afios que ingres6 por hematuria ma-
croscopica de 48 h de evolucion y metrorragia de 10 dias.
La paciente se encontraba en estudio y tratamiento por un
angioma congénito en el miembro inferior izquierdo. El eco
doppler venoso y la flebografia de los miembros inferiores
realizados previamente mostraron un complejo varicoso
sobre la cara externa del tercio medio de la pierna que
drenaba en el territorio de la vena femoral profunda. Se
observé asimismo marcada dilatacion de la vena hipogas-
trica izquierda con reflujo hacia las venas de la pelvis. Ya
habia sido internada un afio antes por metrorragia y fue
tratada con interferén. Al ingreso se encontraba lucida e
hipotensa. Se constaté hematuria importante por lo que
se inicio un lavado vesical continuo a través de una sonda
Foley de triple via.
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Laboratorio de ingreso: Hto 23%, GB 5600/ml, urea
0.64 g/l, creatinina 1.2 mg/dl, tiempo de protrombina (TP)
65%, KPTT 36 seg. Se indico transfusion de glébulos rojos
desplasmatizados.

Se realizé una uretrofibrocistoscopia en la que se constaté
la presencia de multiples lesiones angiomatosas diseminadas
en forma amplia en la vejiga presentando, algunas de ellas,
focos de sangrado (Fig. 1). Se realizé luego una arteriografia
selectiva del territorio iliaco primitivo e interno que mostré
correcta permeabilidad de ambas arterias y ausencia de san-
grado. La angio-resonancia mostré una voluminosa formacion
hipervascularizada en contacto con la pared vesical a la cual
desplazaba. Se observaron fistulas arteriovenosas a nivel
pelviano y en el miembro inferior izquierdo confirmando el
diagnéstico de SKTW (Fig. 2). Pasadas 48 h de la internacién
la hematuria y metrorragia persistian, requiriendo de nuevas
transfusiones sanguineas, por lo que se decidio realizar una
nueva arteriografia y con embolizacion de los territorios ilia-
cos interno y externo para reducir el aporte sanguineo a las
visceras de la region pelviana. Inmediatamente después se
realizé una endocoagulacion transuretral con laser de diodo de
los focos angiomatosos sangrantes en la vejiga con lo que se
logré detener la hemorragia y el cuadro remitié completamente
en las 24 h posteriores. La metrorragia cedi6 en las dos se-
manas siguientes a la internacion tras la administracion de un
analogo LHRH y tratamiento con progesterona micronizada.

Discusion

Los cuadros angiodisplasicos son procesos congénitos
gue afectan con mas frecuencia a los miembros superio-
res o los inferiores?. Muy raramente la lesiéon angiodispla-
sica puede comprometer érganos pelvianos por extension
hacia la region hipogastrica. Estas complicaciones asocia-
das a menudo ocurren en los nifios y generan hematuria,
proctorragia o metrorragias que suelen ser sumamente
profusas y pueden ocasionar la muerte®*. EI SKTW tiene
una incidencia estimada de 1 en 100 000 recién nacidos.
Se caracteriza por la presencia de malformaciones veno-
sas y linfaticas asociadas a micro-fistulas arterio-venosas
y, raramente, hipertrofia de algun miembro afectado. La

Fig. 1.— Uretrocistoscopia donde se observa formacion angio-
matosa en la pared vesical

Fig. 2.— Angioresonancia mostrando voluminosa formacion
angiomatosa pelviana y fistula arteriovenosa (flecha)

etiologia de este cuadro clinico esta relacionada con
alteraciones del mesodermo visceral y formacion abe-
rrante de vasos y tejido conectivo en exceso. De hecho,
se han descripto dos mutaciones relacionadas con este
sindrome. La primera es la del gen PIK3CA'y la segunda
es el gen RASA1. Ambos genes estan implicados en la
regulacion de la proliferacién y diferenciacion celular en
derivados mesodérmicos®.

El diagndstico diferencial del SKTW debe realizarse
con los sindromes de Proteus, Maffucci, Sturge-Weber,
Beckwith-Wiedemann y con la neurofibromatosis tipo I°. Si
bien estos cuadros se caracterizan por presentar procesos
angiomatosos la inexistencia de fistulas arterio-venosas
condicionan escaso riesgo de sangrado importante.

La hematuria asociada a procesos angiomatosos
pelvianos fue observada en pocas ocasiones anteriores
y requirié tratamientos quirdrgicos ablativos para con-
trolar la hemorragia como cistectomia parcial en dos
casos y nefrectomia en otras dos oportunidades?®. No-
sotros optamos por intentar un tratamiento conservador
combinado. Si bien los procedimientos endoscépicos
se han descripto en el tratamiento de esta afeccién, no
siempre han sido totalmente efectivos en el control de un
sangrado vesical importante”®. La embolizacion arterial
del territorio sangrante, si bien no tiene ninguna accion
directa sobre el angioma venoso, permite reducir el flujo
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sanguineo a los tejidos afectados y, probablemente, en
forma indirecta, el retorno venoso con lo que disminuiria
el tenor del sangrado' ''. Por ultimo la endo-coagulacion
transuretral de las lesiones angiodisplasicas sangrantes
en la vejiga inmediatamente después del tratamiento
anterior es un procedimiento seguro y efectivo que evita
tener que realizar una exploracion a cielo abierto que fi-
naliza indefectiblemente en una cistectomia parcial o total
de salvataje. No se aconseja la embolizacion percutanea
de las lesiones angiodisplésicas ya que esta maniobra
incrementaria el sangrado por aumento de la presién
venosa de retorno. La metrorragia asociada al SKT fue
controlada mediante la utilizacién de analogos LHRH y
progestagenos.
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