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Angioqueratoma en Sindrome de Klippel Trénaunay:
Reporte de caso clinico

Angiokeratoma in Klippel Trénaunay Syndrome: Clinical case report
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Resumen
El sindrome Klippel-Trénaunay es una patologia vascular poco frecuente congénita que se caracteriza por
la observacion de una triada de malformaciones capilares cutaneas, varicosidades e hipertrofia de tejidos
blandos y huesos largos, entre las malformaciones cutaneas poco frecuentes se encuentran los angioquera-
tomas los mismo que se presentan como una papula de 2 a 10 mm de diametro, generalmente de color rojo
oscuro, a veces de azul a negro, cuya superficie es queratésica a la palpacion, los mismos pueden suponer
un reto terapéutico. Se presenta caso de paciente masculino de 13 afios de edad con antecedentes clinico
de sindrome de Klippel Trénaunay, que acude por presentar nodulaciones dolorosas a nivel inguinal de una
semana de duracion al examen fisico multiples papulas queratésicas violaceas en escroto, muslo y rodilla iz-
quierda, se realiza exeresis de piel de region inguinal derecha para realizar biopsia la misma compatible con
angioqueratoma por lo cual se programo a terapia laser CO, con mejoria del cuadro a la semana de control.
Los angioqueratomas son entidades poco frecuentes en el sindrome Klippel-Trénaunay, las opciones de trata-
miento tradicionales incluyen la escision quirlrgica, la electrodesecacion, la cauterizacion y la crioterapia. Sin
embargo, la terapia de laser de didxido de carbono (CO,) ha mostrado eficacia frente a este tipo de lesiones.
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Abstract

Klippel-Trénaunay syndrome is a rare congenital vascular pathology that is characterized by the observation
of a triad of cutaneous capillary malformations, varicosities and hypertrophy of soft tissues and long bones.
Among the rare cutaneous malformations are angiokeratomas, the same as They present as a papule from
2 to 10 mm in diameter, generally dark red in color, sometimes blue to black, whose surface is keratotic on
palpation, they can pose a therapeutic challenge. We present the case of a 13-year-old male patient with a
clinical history of klippel Trénaunay syndrome, who presented with painful nodulations in the groin for a week
on physical examination, multiple violaceous keratotic papules on the scrotum, thigh, and left knee. exeresis
of the skin of the right inguinal region was performed to perform a biopsy compatible with angiokeratoma, for
which CO, laser therapy was scheduled with improvement of the condition after a week of control. Angiokera-
tomas are rare entities in Klippel-Trénaunay syndrome, traditional treatment options include surgical excision,
electrodessication, cauterization, and cryotherapy. However, carbon dioxide (CO,) laser therapy has shown
efficacy against this type of injury.

Keywords: Klippel-Trénaunay syndrome; vascular malformations; angiokeratoma, laser.

1. Posgrado de Angiologia y Cirugia vascular, Pontificia Universidad Catolica del Ecuador, Quito, Ecuador; ® https://orcid.org/0009-0003-5108-3774
2. Posgrado de Angiologia y Cirugia vascular, Pontificia Universidad Catoélica del Ecuador; Quito, Ecuador; (10) https://orcid.org/0000-0002-0211-9190
3. Meédico Especialista en Angiologia y Cirugia vascular, Hospital de Especialidades Eugenio Espejo; Quito, Ecuador; ® https://orcid.org/0000-0003-4164-1624

Recibido: 20-03-2024

gsted es libre de: sistribair o materil Aceptado: 10-06-2024
ompartir — copiar y redistribuir el material en . RO
cualquier medio o formato. Publicado: 15-09 2024 .
DOI: 10.47464/MetroCiencia/vol32/3/2024/56-60
Adaptar — remezclar, transformar y construir a

partir del material para cualquier propésito, inclu- . . .
L_n 5o comercialmente. *Correspondencia autor: ricardo.barrera.leong2@gmail.com

Revista MetroCiencia | Volumen 32, Numero 3, Julio - Septiembre, 2024, P3g. 56-60 | ISSNp: 1390-2989 ISSNe: 2737-6303 | Hospital Metropolitano




Reporte de Caso: Angioqueratoma en Sindrome de Klippler Trenanauy:

Reporte de caso clinico

Introduccion

Algunas malformaciones vasculares pue-
den estar asociadas con otras anomalias,
como el crecimiento excesivo de tejido. El
espectro de sobrecrecimiento relacionado
con PIK3CA (PROS) es un grupo de trastor-
nos genéticos raros con sobrecrecimiento
asimeétrico causado por mutaciones en mo-
saico somatico en la via PI3K-AKT-mTOR
gue abarca un grupo heterogéneo de tras-
tornos raros que estan asociados con la
aparicion de sobrecrecimiento. El sindrome
CLOVES vy el sindrome de Klippel-Trénau-
nay son enfermedades PROS'. El Sindro-
me de Klippel-Trénaunay es un trastorno
congeénito raro y esporadico, caracterizado
por la triada clasica de manchas en vino de
Oporto, varicosidades junto con hipertrofia
Osea y de tejidos blandos. Los sintomas del
sindrome de Klippel-Trénaunay incluyen do-
lor, hinchazon, linfedema, sangrado, trom-
boflebitis superficial y trombosis venosa
profunda. En la mayoria de los casos, una
historia completa y un examen clinico son
suficientes para el diagnoéstico del sindrome
de Klippel Trénaunay. Sin embargo, cuando
se presentan ciertas complicaciones, se uti-
lizan técnicas de imagen no invasivas para
el diagnostico y evaluacion de la enferme-
dad en los pacientes?.

Reporte de caso

Paciente masculino de 13 afios de edad
con antecedentes clinicos de sindrome de
Klippel Trénaunay, diagnoéstico al nacimien-
to que acude por presentar nodulaciones
dolorosas a nivel inguinal que se exacer-
ba a la deambulacion de una semana de
duracion, las mismas junto a aumento de
diametro miembro inferior izquierdo mul-
tiples venas varicosas, dermatitis ocre en
cara interna de pierna izquierda (Figura 1)
y manchas violaceas, en miembro inferior
derecho presencia de papulas eucrémicas
agrupadas, milimétricas duras a nivel de
rodilla izquierda (Figura 2), presencia de
multiples papulas queratdsicas violaceas
en escroto, muslo y rodilla izquierda (Figu-
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ra 3), las mismas que sangran frente a la
manipulacion y traumatismos, presencia de
papulas aisladas algunas pediculadas en
cara interna de muslo derecho.

Figura 1. Se evidencia aumento de dia-
metro de la pantorrilla de miembro inferior
izquierdo junto con dermatitis ocre.

Figura 2. Se observa manchas violaceas
en miembro inferior derecho, presencia de
papulas eucromicas agrupadas, milimétri-
cas duras, junto con venas reticulares visi-
bles.

Se realiza exeresis de piel de region ingui-
nal derecha para realizar biopsia al examen
macroscopico elemento fibroso, multino-
dular que mide 0.7x0.5x0.3 cm, superficie
blanquecina de consistencia firme, al corte
superficie blanquecina heterogénez, a su
examen microscopico con técnica de he-
matoxilina eosina piel con epidermis que
presenta acantosis, hiperqueratosis, dermis
papilar con vasos dilatados congestivos,
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negativo para malignidad y compatible con
angioqueratoma, por lo cual se programo
una sesion de terapia laser CO, con para-
metros warts modo 3, on time 5 ms, of time
5 ms, energia 7,2, el mismo sin complica-
ciones.

Figura 3. Se aprecia presencia de multi-
ples papulas queratosicas violaceas en es-
croto, muslo y rodilla izquierda, presencia
de papulas aisladas, algunas pediculadas
en cara interna de muslos derecho.

Resultados y Seguimiento

Después de una semana se llama a control
del procedimiento, paciente refiere disminu-
cion del dolor y no refiere sangrados a nivel
de estas lesiones, lo cual le permite realizar
sus actividades sin molestias. Familiar y pa-
ciente accedieron a que los autores publi-
caran los detalles del caso y las imagenes.

Discusion

Los tres hallazgos clinicos de nevus cuta-
neo, venas varicosas € hipertrofia de huesos
y tejidos blandos que afectan a una o mas
extremidades fueron descritos por primera
vez como una sola entidad patolégica por
Klippel y Trénaunay en 1900. A diferencia
del sindrome de Parkes-Weber, los tejidos
afectados no contienen comunicaciones ar-
teriovenosas hemodinamicamente significa-
tivas, pero a menudo estan presentes otras
anomalias de los tejidos blandos, linfaticas
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y Oseas. El sindrome de Klippel-Trénaunay
€S poco comun y aun no existe consenso
sobre el enfoque correcto para su investi-
gacion y tratamiento. Esto se debe en parte
a nuestra falta de comprension de la etiolo-
gia y la patogenia del proceso de la enfer-
medad?. El sindrome de Klippel-Trénaunay
puede ser diagnosticado clinicamente por
un medico experimentado, ya que es una
enfermedad de reconocimiento, basada en
hallazgos clinicos distintos y caracteristi-
cas especificas en imagenes multimodales.
Pertenece a un espectro de sindromes de
sobrecrecimiento de extremidades (PROS),
con cuyos miembros comparte muchas si-
militudes.

La investigacion genética ha confirmado
gue una mutacion en el gen PIK3CA ha es-
tado implicada en el sindrome de Klippel-
Trénaunay y miembros del espectro de
sobrecrecimiento de extremidades relacio-
nado (PROS). Se ha observado la existen-
cia de otros genes, como el gen RASA-1 en
el sindrome de Parkes Weber y el gen AKT1
en el sindrome de Proteus, lo que permite
a los investigadores una comprension me-
jor y mas detallada del papel de la genéti-
ca molecular en KTS y PROS0*. ElI KTS se
diagnostica clinicamente por la observa-
cion de una triada de malformaciones ca-
pilares cutaneas, varicosidades e hipertro-
fia de tejidos blandos y huesos largos. Sin
embargo, en el mundo real suele apreciarse
un espectro y una combinacion de estos.
Ademas, aunque esta presentacion clasica
suele observarse en una sola extremidad,
se han descrito casos multiples e incluso de
cuerpo completo®. Yamaki et al., informaron
la frecuencia de malformaciones venosas
y linfaticas en 61 pacientes con sindrome
de Klippel-Trénaunay diagnosticados clini-
camente mediante ecografia duplex y re-
sonancia magnética (IRM). Se detectaron
malformaciones capilares en el 89%, entre
las cuales la mancha en vino de Oporto fue
la mas destacada (66%), seguida de telan-
giectasia (51%) y angioqueratoma (30%).
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Se detectd una vena embrionaria persisten-
te en el 53% de los pacientes. Se observd
reflujo en la vena safena mayor (20%), vena
embrionaria (15%) y vena safena menor
(7%). Se observo hipoplasia/aplasia venosa
profunda en el 20%. Se observaron malfor-
maciones linfaticas extratrunculares y tron-
cularesen el 21% vy el 28% de los pacientes,
respectivamente®. Como podemos obser-
var en nuestro paciente se encuentra vari-
cosidades en las extremidades y multiples
manifestaciones cutaneas, las mismas que
se han desarrollado desde la infancia. Las
malformaciones capilares corresponden en
la mayor parte de los casos con mancha
en vino de Oporto de predominio en extre-
midad inferior, siendo mas infrecuente la
afectacion de miembros superiores y tron-
co. Las malformaciones venosas incluyen
venas varicosas, persistencia de venas em-
brionarias e incompetencia valvular. Puede
observarse linfedema. Es necesario cono-
cer las posibles complicaciones asociadas
a este sindrome, tales como sangrado de
vasos anormales en el tracto digestivo o ge-
nitourinario, asi como fendmenos tromboti-
cos locales y sistémicos. Ademas, puede
aparecer ulceracion e infeccion del miem-
bro afecto®.

El angioqueratoma es una malformacion
vascular relativamente rara. Se presenta cli-
nicamente como una papula de 2 a 10 mm
de diametro, generalmente de color rojo
oscuro, a veces de azul a negro, cuya Su-
perficie es queratésica a la palpacion. His-
tolbgicamente se trata de vasos subepidér-
micos dilatados, asociados a hiperplasia
epidérmica como acantosis o hiperqguerato-
sis. Estas lesiones suelen ser asintométicas,
pero pueden sangrar, trombosarse o trau-
matizarse’. Como vemos nuestro paciente
presenta angioqueratomas a nivel inguinal
y a nivel de muslo y rodillas, las mismas
que producen sangrado al traumatismo
por roce. Segun el tipo de vaso afectado
y sus caracteristicas de flujo, el sindrome
de Klippel Trénaunay se clasifica como una
malformacion combinada de flujo lento ve-
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nosa capilar o linfatica venosa capilar. Los
angioqueratomas son lesiones hiperquera-
tosis vasculares cutaneas. La clasificacion
actual de los angioqueratomas distingue
entre formas localizadas y sistémicas®. Las
opciones de tratamiento tradicionales para
los angioqueratomas incluyen la escision
quirurgica, la electrodesecacion, la caute-
rizacion y la crioterapia. Sin embargo, es-
tos meétodos pueden provocar hemorragia,
atrofia y cicatrizacion, especialmente en ca-
sos de lesiones grandes o multiples. Se han
descrito varias modalidades de laser como
opciones de tratamiento prometedoras para
los angioqueratomas, incluido el laser de ar-
gon, el laser de colorante pulsado (PDL), el
laser de granate de itrio y aluminio dopado
con neodimio (Nd:YAG), el laser de vapor
de cobre, el laser de titanil fosfato de pota-
sio (KTP), el laser de carbono laser de dio-
xido de carbono (CO,) y laser de granate de
itrio y aluminio dopado con erbio (Er:YAG)®.
Los angioqueratomas pueden suponer un
reto terapéutico, especialmente en casos
de lesiones multiples o extensas. Las mo-
dalidades de laser que incluyen PDL, KTP y
Nd:YAG han demostrado eficacia y pueden
ser opciones de tratamiento adecuadas. Sin
embargo, actualmente la comprension de la
eficacia relativa de estos laseres es limita-
da®. Nuestro paciente al someterse a sesio-
nes de laser de didxido de carbono presen-
t6 mejoria de las molestias, siendo en este
caso efectivo el tratamiento.

Conclusiones

El sindrome Klippel-Trénaunay es una pato-
logia vascular poco frecuente, que se ca-
racteriza por la observacion de una triada
de malformaciones capilares cutaneas, va-
ricosidades e hipertrofia de tejidos blandos
y huesos largos, una de estas son los an-
gioqueratomas los mismo que se presentan
como una papula de 2 a 10 mm de diame-
tro, generalmente de color rojo oscuro, a
veces de azul a negro, cuya superficie es
queratodsica a la palpacion. El manejo su-
pone un reto terapéutico por lo cual se han
descrito varias modalidades de laser como
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opciones de tratamiento prometedoras para
los angioqueratomas, entre ellas el laser de
carbono laser de dioxido de carbono (CO,)
ha mostrado eficacia frente a este tipo de
lesiones y mejoria terapéutica en el pacien-
te.
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