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PRESENTACION DEL CASO

« Paciente femenina, preescolar de 3 anos, acude por
tumoracion que abarca la regidn toracoabdominal
hasta la regidn glutea del hemicuerpo derecho
presente desde el nacimiento, actualmente dolorosa.

« Al examen fisico presenta mancha vinosa en la region
toracica, hipertrofia de los tejidos blandos de ambos
miembros inferiores mdas acentuado a derecha vy
macrodactilia del primer y segundo dedo de ambos
pies.
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HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS

« Extensa lesion quistica con aislados focos hemorrdgicos y multiples tabiques que
muestran escaso realce de contraste, compromete al plano celular y muscular del
hemitronco derecho, region glutea derecha sugerente de malformacion
venolinfatica.

» Hipertrofia de tejidos blandos e hiperirofia longitudinal de los huesos del muslo,
pierna, asi como del metartarso y falanges del primer y segundo dedo de ambos
miembros inferiores. No se constata fistulas arteriovenosas.
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DISCUSION

 El sindrome de Klippel-Trénaunay es una condicion que afecta el desarrollo de los vasos
sanguineos, los tejidos blandos y los huesos.

« Se caracteriza por tres senales: una mancha de nacimiento de color vino de Oporto,
crecimiento excesivo de los tejidos blandos y los huesos y venas varicosas.

- Las malformaciones estadn presentes desde el nacimiento y aumentan con el
crecimiento, se acompanan de linfedema y malformaciones linfaticas profundas.

« Las venas varicosas estan presentes, pero no pueden ser notadas hasta que el nino
deambule.

« Para establecer el diagndstico es necesaria la presencia de dos de los tres componentes
de la enfermedad. Importante evaluar otras malformaciones vasculares, especialmente
la presencia de fistulas arteriovenosas profundas, concepto agregado por Weber,
constituyendo asi el Sindrome de Klipplel Trenaunay Weber, de peor prondstico desde el
punto de vista de la viabilidad del miembro afecto.
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CONCLUSION

« El diagndstico es clinico, los hallazgos en imagen cobran importancia a la
hora de descartar otras malformaciones vasculares que empobrezcan el
pronostico e identificar complicaciones de las malformaciones existentes.
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