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RESUMEN

El sindrome de Klippel-Trenaunay es un trastorno congénito infrecuente. Por lo general, afecta uno de los miembros inferiores. Los
hallazgos tipicos son angiomas, malformaciones venosas, varices hipertréficas con comunicaciones arteriovenosas e hipertrofia
del miembro afectado que, en algunos casos, altera la estructura dsea. El objetivo de esta presentacion es describir el caso de
un paciente de 54 afnos en el que se programé un reemplazo articular de la cadera izquierda durante un afo y la cirugia debid
suspenderse por el riesgo de exanguinacion, y analizar la bibliografia al respecto.
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Patient with Klippel-Trenaunay Syndrome. Case Report of an Intraoperatively Aborted Hip Joint Replacement

ABSTRACT

Klippel-Trenaunay Syndrome is a rare congenital disorder. It usually affects one of the lower limbs. It is characterized by the pres-
ence of angiomas, venous malformations, hypertrophic varices with arteriovenous communications and hypertrophy of the af-
fected limb, altering in some cases the bone structure. The aim of this presentation is to describe the case of a 54-year-old patient
for whom a joint replacement of the left hip had been scheduled for one year and the surgery had to be aborted due to the risk of
exsanguination of the patient, and to analyze the literature in this regard.
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INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Trenaunay es un trastorno congénito infrecuente, descrito en 1900, por médicos fran-
ceses.! Por lo general, afecta uno de los miembros inferiores. Los hallazgos caracteristicos son angiomas, malfor-
maciones venosas, vdrices hipertréficas con comunicaciones arteriovenosas e hipertrofia del miembro afectado.

En algunos casos, la malformacién compromete la estructura ésea y genera comunicaciones arteriovenosas in-
tradseas con alteracion de la arquitectura del hueso. Se menciona a la hemartrosis recurrente como la causa de la
degeneracion articular.

Hasta ahora se han publicado cuatro pacientes con compromiso de la cadera a quienes se les programé un reem-
plazo articular.”> Uno de ellos debi6 suspenderse a causa del riesgo de exanguinacién.®

El objetivo de este reporte es presentar un caso similar al descrito, en un paciente de 54 afios a quien se le
programé un reemplazo articular de cadera izquierda durante un afio. La cirugia debi6 suspenderse por el riesgo
intraoperatorio de exanguinacién del paciente.
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CASO CLINICO

Paciente de 54 afios con diagndstico de sindrome de Klippel-Trenaunay que afecta el miembro inferior izquierdo
y artrosis de la cadera homolateral de cinco afios de evolucién (Figura 1). El miembro inferior izquierdo tiene un
didmetro mayor que el contralateral, y se detectan mdltiples cordones varicosos con latido palpable en la ingle, el
tobillo y la regién glitea posterior (Figura 2). El paciente camina con bastén y la cadera en flexion y hay acorta-
miento del miembro. Presenta escoliosis lumbar y lumbalgia; la rodilla homolateral no estd afectada.

Figura 1. A. Radiografia de ambas caderas, de frente. B. Radiografia
de cadera izquierda, de frente. Se observa la cadera izquierda artrésica,
con imdgenes liticas en la cabeza, el cuello y la region pertrocantérica
que corresponderian a las anastomosis arteriovenosas.
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Figura 2. A y B. Imagen del miembro inferior izquierdo. Se puede observar el cambio en la coloracién
de la piel de la pierna y tumoraciones en las caras externa e interna del muslo que corresponden a las
anastomosis arteriovenosas. C. Se observa la region de la cadera por operar. Estdn marcados el trocanter
mayor y la incisién por via anterolateral con el paciente en dectibito dorsal. Se observa un terreno
varicoso en la regién glitea que dificultaba el abordaje posterolateral.
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El paciente fue sometido a arteriografias y ecodoppler a cargo de equipo de Cirugia Cardiovascular del hospital.
Se defini6 que la region lateral era la mejor para abordar la cadera (Figura 2), pues no habia formaciones varicosas
ni anastomosis arteriovenosas detectables clinicamente ni en los estudios.

Se realiz6 una resonancia magnética en la que se constaté la alteracion de la arquitectura ésea por malformacio-
nes vasculares en la cabeza, el cuello y la metéfisis femoral (Figura 3).

Se program¢ la cirugia mediante un abordaje anterolateral directo, con suplementos sanguineos y unidades de
sangre disponibles para el procedimiento. El paciente estaba anticoagulado, por lo que el Equipo de Hemoterapia
suspendi6 dicha profilaxis antes de la cirugia.

Se programo la colocacién de una protesis total de cadera hibrida, cotilo no cementado y tallo cementado, consi-
derando la arquitectura del fémur proximal (Figura 1) y que, en la resonancia magnética (Figura 3), se observaban
multiples imagenes intradseas correspondientes a fistulas arteriovenosas. La idea era disminuir el sangrado intra-
canal con el cementado.

Figura 3. Resonancia magnética, cortes coronales. Se pueden verificar los islotes
sanguineos, sobre todo, en la regioén pertrocantérica con alteracion en la arquitectura
dsea.
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Al realizar el abordaje, en el tejido celular subcutdneo, se produjo un abundante sangrado por dos formaciones
venosas de 1 cm de didmetro cada una que debieron ser ligadas. Durante la capsulotomia, desde los agujeros nutri-
cios del cuello femoral, se produjo un intenso sangrado dificil de cohibir. En ese momento, ya se habian acumulado
1,5 litros de sangre en el frasco de aspiracién. Se consulta con los cirujanos vasculares que estaban en el quir6fano
contiguo, ya que se preveia que, al realizar la osteotomia del cuello femoral, el sangrado podria ser cataclismico
e incoercible por las malformaciones vasculares intradseas, y se decide, en conjunto, suspender el procedimiento.

El paciente debi6 ser transfundido durante la cirugia y en el posoperatorio inmediato. Se recuperd favorablemen-
te y fue dado de alta a las 72 horas.

DISCUSION

Segtin los cuatro articulos publicados, en tres casos, fue posible llevar a cabo la artroplastia total de cadera pro-
gramada y todos tuvieron un importante sangrado.”*

En el cuarto paciente, el procedimiento fue suspendido en el mismo momento que en el nuestro, al hacer la
capsulotomia, por el riesgo de exanguinacion, y se identificaron multiples fuentes de sangrado intradseas que no
se habian detectado en la arteriografia.” Cabe aclarar que ese intento fue el tercero; segiin los autores, se habia
modificado la via de abordaje por una anterior, porque habia menos fistulas arteriovenosas.

Analizando las radiografias de cadera de los casos publicados, en los tres pacientes en quienes se completé el
reemplazo articular, la alteracion intradsea no era tan significativa, como en la que debi6 suspenderse el procedi-
miento y en el nuestro (Figura 1).

Efectuar un abordaje cuidadoso con diseccidn de los vasos con ligaduras puede limitar el sangrado, pero es po-
sible que no se puedan manejar las malformaciones intradseas durante la cirugia, por lo que el riesgo de sangrado
incoercible es alto. Por este motivo, es importante contar con suplementos sanguineos y sangre para reponer, y en
lo posible, recuperador celular.

En estos pacientes, los episodios tromboembdlicos son frecuentes, con riesgo de embolia pulmonar (14%) y
trombosis venosa profunda (16%).*” Nuestro paciente estaba anticoagulado; por lo tanto, fue preciso regularizar
los valores de coagulacion antes de la cirugia.

Otro tema por considerar es el implante que se colocard, ya que la alteracion de la arquitectura 6sea puede ser
considerable. En el caso publicado por Mallick y cols.,’ se realiz6 una artroplastia total cementada en un paciente
de 58 afios para disminuir el sangrado éseo. Garcia-Judrez y cols.* utilizaron un implante no cementado, y sefialan
que no haber utilizado un implante cementado pudo ocasionar el sangrado posoperatorio del paciente, que tuvo un
nivel de hemoglobina de 4 mg al tercer dia de la cirugia, y recién fue posible lograr la estabilidad hemodindmica
con transfusiones el dia 14 del posoperatorio, con una hemoglobina de 9 mg, y recibi6 el alta a los 23 dias. En nues-
tro caso, la idea era colocar una prétesis hibrida, con un tallo cementado pensando en la mala calidad ¢sea femoral
y en las fistulas arteriovenosas observadas en las radiografias y en la resonancia magnética de fémur proximal y,
de esta manera, obturar el hueso sangrante con el cemento. Con seguridad, el cementado seria de mala calidad y
podria alterar la supervivencia del implante.

CONCLUSIONES

Estos pacientes tienen un alto riesgo de sangrado y, en consecuencia, deben ser cuidadosamente estudiados.
La via de abordaje se debe planificar adecuadamente y se debe estar preparado para la ligadura de grandes vasos
Venosos.

Asimismo, es fundamental identificar la magnitud de las malformaciones intradseas, ya que, de ello, podra de-
pender si se lleva a cabo la cirugia o no y el tipo de fijacién del implante, teniendo en cuenta que, una vez realizada
la osteotomia del cuello femoral, el sangrado puede ser incontrolable y poner en riesgo la vida del paciente.

Coincidimos con Cirstoiu y cols.’ en la recomendacién del manejo no quirdrgico de estos pacientes, mientras
sea posible.
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