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INTRODUCCION

Malformaciones existen en todos los 6rganos y en todos los tejidos, asi como
del sistema venoso también *. Como patologia independiente o en el contexto de
los grandes sindromes angiodisplasicos como es el sindrome de Klippel Trenaunay
(SKT) 2, el cual es un padecimiento congénito, raro descrito en 1900 por Klippel y
Trenaunay, que se manifiesta en la infancia o adolescencia y esta caracterizado
por angiomas cutaneos (hiperplasia, desarrollo excesivo de los tejidos, y/o del
tejido vascular sanguineo) de color vino oporto, que pueden afectar a casi todas
las partes del cuerpo, inicio temprano de varicocidades e hipertrofia
(desarrollo exagerado de un 6rgano) de los tejidos blandos y 6seos de un
miembro.?

En este sindrome no hay estadisticas cuantitativas y si una diversidad
semantica notable. Aunque su etiologia es desconocida, se plantea la posibilidad
de un defecto en la mutacion del gen VG5Q que controla el crecimiento de los
vasos sanguineos.*>® También llama la atencién que el SKT ocupa un espacio
muy reducido en la literatura médica y quirdrgica pediatrica. Las principales
caracteristicas del SKT vienen referidas en dos series extensas, la mas reciente es
de Berry et al. ’

Incidencia por sexo equilibrada.

Presentacion, por lo general, en la infancia.

Aparicién en todas las etnias.

Mayor afectacion de la extremidad inferior seguida por la superior
(generalmente derechas), y se puede continuar al tronco y rara vez la cabeza y
cuello.

e La hipertrofia del miembro suele ser circunferencial y menos frecuentemente
longitudinal.

e La mayoria tiene afectacion de un cuadrante corporal.

* Las malformaciones vasculares y capilares constituyen la anomalia mas
frecuente, encontrandose en el 80-98% de las series revisadas, y las varices en el
70-80% de los casos, siendo la hipertrofia de la extremidad el hallazgo mas
variable (50-94%), segun se considere en sentido.’

De este modo, como real introduccion, la propuesta es analizar algunos
aspectos clinicos y semanticos de la patologia vascular, sélo referida a la edad
pediatrica en general y exclusivamente a uno de los sindromes angiodisplasicos
de tipo congénito como es el Sindrome de Klippel Trenaunay (SKT). "®
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1. CLASIFICACION, SEMANTICA Y SEMIOLOGIA DE
LAS MALFORMACIONES VENOSAS

Malformacion venosa es (MV) como toda malformacién, es una anomalia
estructural de un érgano, en este caso de una vena. Por extension puede estar
expresada, también, para una anomalia en el disefio del esquema venoso corporal,
en un todo o en una parte. Una MV significa patologia congénita, y es sinébnimo del
concepto fleboangiodisplasia. El término ‘“congénito” indica presencia desde el
nacimiento, conocida o no; puede estar genéticamente condicionado, lo cual no
implica que este aspecto esté hoy identificado.*

La anormalidad estructural, en todo su sentido, puede significar una disfuncién
primaria, o conducir a una disfuncién secundaria, intrinseca, extrinseca, o a la
suma de las dos.

A la par, son frecuentes los tumores venosos, los aneurismas?, venosos
llamados /os fleboangiomasy los mixtos o combinados, cuando vasos arteriales,
venosos (hemangiomas) y linfaticos se conjugan para estructurar un tumor, el
hemolinfangioma. Marcadores endoteliales hacen posible una perfecta
identificacién del tipo vascular participante. Sin embargo, el tema no es tan simple.

Los vasos de los tres sistemas que forman el tumor pueden ser
estructuralmente normales, o ser una malformacion vascular, venosa y/o arterial
y/o del sistema linfatico; y en este Ultimo caso, ser tumores angiodisplasicos, con
el prefijo del tipo de vaso primario involucrado.

Por consenso internacional (1988), para simplificar este analisis se concluye en un
esquema:

ANOMALIAS VASCULARES

HEMANGIOMAS MALFORMACIONES VASCULARE
(Tumores arteriovenosos) (= angiodisplasias) (AD)



Un consenso pretende unificar criterios, en este caso, de terminologia, un
analisis enciclopédico linguistico concluye, sin embargo, en que anomalia vascular,
malformacion vascular y angiodisplasia son sinénimos. Un 99% de los
linfangiomas son displasias vasculares (/infangiodisplasias = LAD 1), nodales
(adenodisplasias = LAD 11) o mixtos (linfangioadenodisplasias = LAAD).

Seguramente mas del 50% de los fleboangiomas son displasias venosas, una
clasificacion de estos tumores puede ser con venas valvuladas o no. Posibles
trombosis pueden suceder en el curso del desarrollo de un tumor, y en general,
mas alld del primer afio de vida, estos trombos, entre pares de valvulas, se
reducen a flebdlitos. Otra forma de analisis del tema es el fleboangioma
intracutaneo y/o del tejido celular, de todos los demas 6rganos (en particular e/
musculo 'y el hueso) o mixtos. Fleboangiomas intramusculares, intradseos o sin
flebolitos, en general son fleboangiodisplasias.

Los hemangiomas, merecen muchas consideraciones en particular, el grupo
mayoritario de ellos, la variedad tuberosa, son en un 80-85%, regresivos
espontaneos, en meses o afios. Todos los que se estructura con micro o
macrofistulas arteriovenosas son angiodisplasicos,® puesto que la fistula per se, es
una malformacion.

La unidad tumoral fleboangioma no esta encapsulada, es infiltrativa y, si se
percibe su coloracion, en piel, tejido subcutaneo o durante un abordaje quirargico,
es azul.® La multicentricidad o la extensiéon méas alld de un segmento corporal se
denomina fleboangiomatosis.

Esta dltima definicion es extensiva al sistema linfatico (/infangioma-
linfangiomatosis) y al arteriovenoso (hemangioma hemangiomatosis). La
estructura mixta conduce a los términos hemolinfangioma y flebolinfangioma y el
calificativo tosis, si corresponde (hemolinfangiomatosis). Una tercera apreciacion,
para clasificar genéricamente los tumores vasculares, es el concepto de alto y
bajo flujo circulatorio.

MALFORMACIONES VASCULARES

| Alto flujo Bajo flujo




Obviamente, el sistema linfatico sera de bajo flujo, y el arteriovenoso, sobre
todo con fistulas AV, macro o micro, de alto flujo.” El fleboangioma, sélo en
términos generales, es de bajo flujo circulatorio. El alto flujo induce un incremento
armonico en el crecimiento de los tejidos, un parametro muy propio en pediatria:
la hipertrofia 6sea y la repercusion funcional cardiaca.

El linfangioma no repercute sobre el crecimiento 6seo salvo intradseo, en
general parte de un severo sindrome angiodisplasico.® El fleboangioma, en general
angiodisplasico, y sobre todo la fleboangiomatosis, inducen un crecimiento en
menos (hipotrofia 0sea) y a una mayor o menor displasia 6sea. Una simple
radiografia directa permite inferir, de tal modo, un diagnostico diferencial a través
de la evaluacion del crecimiento 6seo.
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2. CLASIFICACION DE LAS LESIONES VASCULARES
CONGENITAS.

La observacion, el analisis y la evaluacion de las MV, fleboangiodisplasias,
irrumpen como tema, con todas sus implicancias, hace no mas de 50 afos,
ciertamente, hace ya mas de 100 afios, M. Klippel y P. Trenaunay en 1900
describieron el sindrome que lleva su nombre sin una explicacion racional de causa
y efecto, y que se constituyé en el eje de la mayoria de los analisis de
angiodisplasias. Con precision, también hay bibliografia con una antigiiedad mayor
de 150 afios.

Para limitar el tema a las MV y su participacion en sindromes, deben
mencionarse aqui, a la par de grandes omisiones -inevitables, en mérito a espacios
/deologicos-, algunos hitos: E. Ayas y A. R. Albanese, con la descripcion de la vena
marginal y la primera cirugia del ductus AV en nuestro medio. Explicitamente E.
Malan® y A. Puglionisi (1974), en Milan, hacen una sintesis conceptual de
angiodisplasias y un analisis estadistico-casuistico. M. Servelle® describe en Paris la
malformacion troncal venosa profunda en el sindrome de Klippel y Trénaunay, en
general. R. A. Schobinger*, en Suiza, establece una clasificacién de las MV. St.
Belov °, en Bulgaria, concreta un enorme paso en la clasificacion de las
angiodisplasias, base del Consenso Internacional de Hamburg 1988; J. van der
Stricht, en Bélgica; J. Weber, en Alemania, y J. B. Mulliken, en Boston, contribuyen
significativamente al estudio del problema.

Concretamente en 1982, Mulliken y Glowacki® describieron una clasificacion
biologica de las anomalias vasculares congénitas, basada en las caracteristicas
patoldgicas del endotelio predominante y en la evolucion natural (Tabla 1). Waner
y Sue’ introducen dos pequefias modificaciones en la clasificacion de Mulliken
(Tabla 1).

Por un lado consideran erréneo el término malformaciones arteriovenosas, ya
que se trata mas bien de malformaciones capilares, siendo realmente en el lecho
capilar donde se producen las pequefios uniones arteriovenosas, y todos los demas
hallazgos caracteristicos (hipertrofia de la arteria aferente y dilatacion del sistema
venoso eferente) son efecto secundario de lo anterior.



[abla 1. Clasificacion de leslones vasculares
congénitas de Mulllken v Glowacki
{modificada por Waner y Sue)”

HEMANGIOMAS
MALFORMACIONES VASCULARES

Capilares

Venulares

Venosas

Linfaticas

Arteriovenosas

HI.\;! s

Vepo-linfatle as

L
Ve venulares

El Consenso Internacional de Hamburg 1988 y la creacion de la ISSVA
(International Society for the Study of the Vascular Anomalies) dan origen
a la primera clasificacion de MV, que omite el sistema linfatico, incorporado luego
en1982. Esta ultima clasificacion incorpora varios conceptos esenciales y ratifica
otros.

1.- Las malformaciones vasculares pueden ser arteriales, venosas y linfaticas;
aungue se utiliza la denominacion "/infatica”, debe utilizarse la denominacion "de/
sistema linfatico”, con fistulas arteriovenosas y patologia vascular combinada.

2.- Los tres sistemas pueden ser tronculares y extratronculares.

3.- Se intenta vehementemente reemplazar los nombres propios (eponimos) de
quienes describieron por primera vez un sindrome angiodisplasico o una de sus
partes.

Esta clasificacion fue posteriormente redefinida por Mulliken y Young® en 1996
adoptada por la /nternational Society for the Study of Vascular Anomalies
(ISSVA), y hoy en dia considerada clasica con minimos cambios (Tabla 2).



Tabla 2. Clasiflicacion modificada de la ISSVA

de fas anomalias vasculares (Homa,

1656}
TUMORES

HEMANGIOMAS
Superficiaies (hemangiomas capiares o
en fresa)
Profiarlos hemnelornns cnverios g
Profindes (hemangiomas cavernosos)
Mixtos

OTROS

Hemangioendotelioma kaposiforme
Angloma en penacho
i-im]1:||:1gin|wririlnm:|

Spindie-celf hemangioendotelioma
Glomangiomas

Granuloma plogénico

Sarcoma de Kaposi

Anglosarcomsa

MALFORMACIONES VASCULARES

SIMPLES

Capilares (C} (mancha en vino de Opor-
to. nevus flammeus)

Venosas (V)
Linfaticas (L) (linfangioma, higroma
quistico)
Arteriales {A)

COMBINADAS
Fistula arterlovenosa (AVF)
Malformaciin arteriovenosa (AVM)
CLVM (Incluye la mayor parte de los 5
de Klippel-Trenaunay)
CVM (ncluye algunos casos de 5 de
Klippel Trenaunay)
VM
CAVM
CLAVM

En el afio 1988 tuvo lugar la denominada clasificacion de Hamburgo
(posteriormente homologada por la ISSVA), donde la malformacion es descrita en
relacion con el componente predominante de la lesidbn vascular y entonces
clasificada como troncular o extratroncular, dependiendo del estado embrionario
cuando se produjo el defecto en el desarrollo (Tabla 3). %!



Tabda 3. Clas leacidn ele [ns malbarmaciones vaseulares, Hanburgo, 968,

Farma Anakimica

Tipn dle defecla Tronoular Extratroncular
Preberentzmente arieri Aplsd:
(bstrucelin lifltraisie
[ilzzartdn Unmltadta
Preberentzmente venos Aplsia
[bstrucclin [iltraneee
[ilzzaridn Umitarda
Preferentamente shunt &% Fstula &V supect, il
Fstula &Y prof Urnltzela
Defzctos combimados Arterial yvenosa It e
llemaltaldtics T ETSE

Esta clasificacion no incluye los hemangiomas ni las malformaciones vasculares
linfaticas, pero es util para realizar un diagnéstico clinico-anatémico, sirve como
base para definir el tratamiento de eleccién y facilita la comunicacion entre los
diferentes especialistas.

Aungue esta primera modificacion no altera la clasificacion previa ya que los
autores consideran que mas que aclarar podria originar confusion, la segunda si lo
hace; concretamente, introducen el término de malformacion vascular venular para
denominar a /a mancha en vino de Oporto o nevus flammeus. Los autores
defienden que histolégicamente estas lesiones se corresponden con vénulas
postcapilares ectaticas del plexo papilar, y las subclasifican segun el grado de
ectasia vascular, siendo las de tipo I correspondientes a vasos de pequefo
tamanfio, y las de tipo 1V a las de vasos de gran tamafio.

De esta manera, las malformaciones venulares en funciéon de su tamarfio se
clasifican en aquellas comprendidas:

1. Entre 50-80 mm de didmetro, caracterizadas clinicamente por maculas rosadas.
2. Entre 80-120 mm, de coloracién mas intensa que la anterior.

3. Entre 120-150 mm y coloracion rojo-violacea.

4. >150 mm, correspondientes a vasos dilatados que forman nddulos palpables,
de aspecto en empedrado y coloracion violacea.



Por otra parte, otros especialistas'®> han realizado una clasificacién de las
malformaciones vasculares venosas en base a la localizacibn anatomica y
caracteristicas hemodindmicas, que resulta especialmente util para valorar la
eficacia del tratamiento esclerosante. Para definir las caracteristicas
hemodinamicas de la lesion debe realizarse wuna flebografia. Asi, las
malformaciones venosas quedan divididas en 4 grupos: malformaciones aisladas
sin drenaje periférico, malformaciones que drenan en venas normales,
malformaciones que drenan en venas displasicas y ectasias venosas. Las primeras
y segundas son mas faciles de tratar y tienen una mejor respuesta a la
escleroterapia.
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3. MALFORMACIONES VASCULARES

Las malformaciones vasculares son lesiones benignas, no tumorales, presentes
siempre desde el nacimiento, pero que a veces no son visibles hasta semanas o
meses después’ . La incidencia de las malformaciones vasculares congénitas es
de 1,5%, siendo aproximadamente 2/3 partes de predominio venoso®, afectando
de forma similar a hombres y a mujeres, sin distincion entre grupos raciales.

Al contrario que los hemangiomas, las malformaciones vasculares no tienen un
ciclo de crecimiento y posterior regresion espontdnea, sino que persisten para
siempre y van creciendo lentamente a lo largo de la vida, a veces en relacién con
traumatismos, procesos infecciosos, cambios hormonales, etc. También cambios
en la presiéon de la sangre o la linfa pueden producir un crecimiento rapido, incluso
de instauracion brusca.

Es caracteristico en estas lesiones que progresivamente se vaya produciendo
una ectasia de las estructuras vasculares, aumentando el diametro de los vasos
pero no el numero, expandiéndose por tanto por hipertrofia pero no por
hiperplasia como lo hacen los hemangiomas.

Las malformaciones vasculares son errores difusos o localizados del desarrollo
embriol6gico que clasicamente se han atribuido a mutaciones esporadicas. Sin
embargo, recientemente existen evidencias que hablan a favor de un posible
caracter familiar hereditario. Vikkula y col., * han encontrado una mutacién
consistente en un aumento de la actividad del receptor de la tirosinacinasa TIE2 en
dos familias con malformaciones venosas.

El TIE2 es esencial para el desarrollo vascular temprano y un incremento de su
actividad puede producir un crecimiento anormal del plexo vascular primario®.

Por otra parte, al menos en 2 tipos de malformaciones vasculares se han
descrito alteraciones en la modulacién neurolégica vascular®’; asi las
malformaciones venulares son probablemente debidas a una deficiencia relativa o
absoluta en la inervacién autondémica del plexo venular postcapilar; al igual que las
malformaciones arteriovenosas, pueden ser debidas a la misma alteracion pero a
nivel de los esfinteres precapilares®.



A continuacién presentamos la clasificacién de Mulliken y Glowacki' con los
cambios anteriormente comentados respecto a las malformaciones venulares y
arteriovenosas.’

Malformaciones venulares.

Malformaciones linfaticas.

Malformaciones venosas.

Cuadros con entidad propia.

Malformaciones arteriovenosas.

Malformaciones complejas o combinadas o también llamados grandes
sindromes angiodisplasicos y pueden ser de alto flujo 6 de bajo flujo.

Las malformaciones venulares, linfaticas, venosas, los cuadros con entidad
propia y las malformaciones arteriovenosas no se revisaran en este estudio. Se
hara una revision resumida de algunos de los grandes sindromes angiodisplasicos
de alto y bajo flujo para posteriormente revisar el sindrome de Klippel
trenaunay.
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4. GRANDES SINDROMES ANGIODISPLASICOS

En  general la  fleboangiomatosis y la  hemolinfangiomatosis
(flebolinfangiomatosis con o sin fistula AV) son sindromes angiodisplasicos®, en
perinatologia y pediatria se observa una alta incidencia de estas patologias; v,
posiblemente, muchas de ellas no son frecuentes en el adulto.

Se han asociado al uso indiscriminado de determinados alimentos portadores
de farmacos, o de cosmeticos polivalentes, a drogas, y por lo tanto al existir una
predisposicion, puede inducir desequilibrios estructurales y funcionales del sistema
venoso. Se cree que su origen sea secundario también a la presencia de
linfedema primario o secundario que induce por distintos mecanismos, una
flebopatia hipertensiva, con o sin un exceso de adipogénesis, vinculada en general
a la hipertension del sistema linfatico.

Estas Ultimas situaciones hacen posible que durante el desarrollo
fetoembrionario, en un tiempo cercano a los nueve meses del embarazo, nazcan
nifios con presencia de toda esta patologia en las extremidades, que se manifiesta
grotescamente, con un aumento de volumen y de peso de una extremidad, y que
puede llegar a ser mayor que el peso corporal del resto del nifio.

Practicamente, todas las angiodisplasias, también las venosas son
acompafadas por una incidencia mayor de una de las cinco variables de la
enfermedad de Von Willebrand (zjpo 1, /1A, 11B, /IC y C) 2. Por extension, todas las
lesiones cavitarias estan expuestas al sindrome de Kasabach-Merritt . Vale aqui la
reflexion de St. Belov (1971) * que pudo desde un punto de vista estadistico
regional, estimar que el 5.24% de la patologia vascular global correspondia a
malformaciones vasculares, sin establecer una media de edad; el 3.6% de la
poblacién infantil, a los 3 afios de edad, tiene un angioma y/o MV.

No es conocido un dato estadistico valido, es decir, en qué proporcion participa
cada sistema vascular de este conjunto de displasias sin embargo cabe estimar
que entre las MV, en pediatria, domina ligeramente el sistema linfatico y luego el
venoso. Desde 1989 se ha intentado graficar el conjunto de las MV, que permita
ubicar en el contexto la parte o el signo dominante de una MV y establecer una
interaccion gréafica de los tres sistemas vasculares, en sus aspectos tumoral,
distributivo y funcional, con lo cual fuera posible ubicar, conceptual mente, los
grandes sindromes angiodisplasicos >



Un aspecto, posiblemente interesante, destaca a través de esta clasificacion; y
es que los tres sistemas vasculares pueden presentar:

a) Patologias semejantes; por ejemplo: los aneurismas, las angiomatosis.

b) Patologia distributiva similar de los tres sistemas, por ejemplo, la duplicacion de
la vena cava superior o la agenesia de la vena cava inferior; la ausencia de una
arteria carétida, o la duplicacion de una arteria troncal; la avalvulacion o
disvalvulacion de los tres sistemas vasculares en forma independiente.

c) El trastorno vasomotor intrinseco de cada sistema o como ejemplo general, los
trastornos de los quimiorreceptores, que se expresan en general como patologia
de la microcirculacién.

Los grandes sindromes angiodisplésicos’ pueden estar limitados al sistema
vascular, o destacar un aspecto sustantivo en el contexto de otros grandes
sindromes no vasculares (C. M. Papendieck), A continuacion se hace una revision
en general de los mas importantes, posteriormente revisaremos ampliamente
solamente al Sx. de klippel Trénaunay como sindrome angiodisplasico mas
frecuente.

4.1 DE BAJO FLUJO
Sindrome de Klippel-Trénaunay ’ fig. 1

Se caracteriza por:

= Angiomatosis varicosa osteohipertréfica con una anomalia venosa troncal
profunda segmentaria intrinseca o extrinseca.

Angiomatosis mixta.

Flebectasias, varices, osteohipertrofia.

Hipertrofia corporal segmentaria, en general disarmonica y limitado a un
miembro y la cintura homdloga. Méas frecuente en miembro inferior e
izquierdo.

Frecuente asociacion con dismorfias osteoarticulares.

Malformaciones urinarias 20%.

En presencia de una fistula A-V se le llamara Sindrome de Klippel-
Trénaunay Servelle. ****

uul

y Ul

***% Sindrome de Klippel-Trénaunay Servelle. M. Servelle 1962. Redefinido por C.
M. Papendieck 1988. Paris. Clasificado en cinco tipos de anomalias venosas troncales
para las extremidades (Atlas Color, Angiodysplasias in Pediatrics. Ed Med Panamericana
1988; 215-253)



Fig.1. Malformacion vascular combinada
de bajo flujo con compromiso de la
espalda, glateo y toda la extremidad
inferior derecha que asocia una

malformaciéon vascular, linfatica vy
/ennsa

Fig. 1.

Sindrome de Maffucci &
Se caracteriza por:

= Encondromatosis con fleboangiomatosis metafisaria igual patologia.

= Hamartomatosis vascular.

= Hemangiomatosis cavernosa mixta con linfangiomas posibles.

= Hipertrofia corporal segmentaria disarmonica, ectodermodisplasia.

= Trastornos pigmentarios cutaneos y flebectasias.

= La fleboangiomatosis puede ser de todo un 6rgano o segmento
corporal.

Sindrome Proteous ° Fig. 2
Caracterizado por:

Angiodisplasia tri-sistémica.

Hemangiomatosis. Displasia tridérmica. Linfangiodisplasia.

LAD 1, LAD 11, LAAD.

Angiodisplasia tumoral, distributiva y funcional.

Fleboangiomatosis.

Hipertrofia y pseudo hipertrofia armdnica y disarmonica, sistémica o
corporal segmentaria.

Juduud



Fig.2.

4.2 De alto flujo.

Sindrome de Parkes Weber.
Caracterizado por:

= Malformacién AV.

= Macula rosado-rojiza difusa de bordes geométricos que va

Fig.2. Sindrome de Proteus con
malformacion vascular de tipo venoso
a nivel de ambas extremidades
inferiores, obsérvese la hipertrofia del

2do dedo de ambos pies.

aumentando de forma simétrica, tiene fistulas arterio-venosas.

= No suele presentar venas andmalas, las malformaciones linfaticas son

muy raras.

= La afectacibn musculo-esquelética es menor y ocurre en los brazos

hasta en un 23% de los casos.

= También suele haber menos disimetria de la extremidad afectada,
riesgo de embolismo pulmonar y aumento del gasto cardiaco que
puede originar fallo cardiaco e isquemia cutanea

10-11
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5. SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY

Aunque su etiologia es desconocida, se plantea la posibilidad de un defecto en
la mutacién del gen VG5Q que controla el crecimiento de los vasos sanguineos.® En
1907, Weber describié un paciente con los tres sintomas precedentes mas una
malformacion arterio-venosa en la extremidad afectada.'”

Las principales caracteristicas del SKT vienen referidas en dos series extensas,
la mas reciente es de Berry et al. *

Incidencia por sexo equilibrada.

Presentacion, por lo general, en la infancia.

Aparicion en todas las etnias.

Mayor afectacion de la extremidad inferior seguida por la superior
(generalmente derechas), y se puede continuar al tronco y rara vez la
cabeza y cuello.

La hipertrofia del miembro suele ser circunferencial y menos
frecuentemente longitudinal.

La mayoria tiene afectacion de un cuadrante corporal.

Las malformaciones vasculares y capilares constituyen las anomalias mas
frecuentes, encontrandose en el 80-98% de las series revisadas, y las
varices en el 70-80% de los casos, siendo la hipertrofia de la extremidad el
hallazgo més variable (50-94%), segln se considere en sentido.*



5.1 DEFINICION

El sindrome Klippel Trenaunay es una malformacion vascular combinada
rara de congénito, descrito en 1900 por Klippel y Trenaunay, que se manifiesta
en la infancia o adolescencia y esta caracterizado por angiomas cutaneos
(hiperplasia, desarrollo excesivo de los tejidos, y/o del tejido vascular sanguineo)
de color vino oporto, que pueden afectar a casi todas las partes del cuerpo, inicio
temprano de varicocidades e hipertrofia (desarrollo exagerado de un érgano) de
los tejidos blandos y 6seos de un miembro. *

Fig.1. Mancha de color rojo vinoso que ocupa parte
del cuello, térax, brazo, muslo y pierna del lado
derecho.

Fig 2. Vista posterior de ambos MP obsérvese el
reforzamiento vascular venoso importante en el
lado derecho, asi como diferencia en el nivel de los
pliegues de ambos miembros pélvicos y
discrepancia en el grosor (diametro) de ambas
extremidades en comparacion con el lado

izquierdo.

Fig. 2.



5.2 ETIOLOGIA

Es un disturbio mesodérmico congénito raro de etiologia desconocida y de
expresion variable con probable alteracion a nivel del gen VG5Q el cual es el
encargado de controlar el crecimiento de los vasos sanguineos. En algunas
ocasiones pueden haber individuos portadores de una mutaciéon paradominante
que se transmite a su descendencia, pero si ocurre una segunda mutacion
somatica, se formara un conjunto de células mutantes donde se pierde la
heterogenicidad y entonces se expresa el sindrome, es por ello se explica su
concurrencia familiar ocasional. 3

Como las alteraciones en el desarrollo de este sindrome dependen mas de la
capa germinal mesoblastica es l6gico que se afectaran las estructuras que de ella
se derivan como angioblasticas, linfoblasticas y osteoblasticas, determinando asi
un namero ilimitado de asociaciones de este sindrome con malformaciones, como
por ejemplo macrodactilia, sindactilia, polidactilia y anormalidades craneofaciales
por mencionar solo algunas. >®

De tal forma que como este sindrome es extremadamente variable, debe ser
investigada la posibilidad de un angioma visceral, ocular, del aparato urinario, del
SNC, o del tracto gastrointestinal en donde puede condicionar hemorragia rectal
por varices colénicas.



5.3 EPIDEMIOLOGIA

La incidencia es baja tanto en nuestro pais como a nivel internacional, con una
relacion M:F = 1:1. *

Las principales caracteristicas del SKT vienen referidas en dos series extensas,
la mas reciente es de Berry et al. 2

Incidencia por sexo equilibrada.

Presentacion, por lo general, en la infancia.

Aparicion en todas las etnias.

Mayor afectacion de la extremidad inferior seguida por la superior
(generalmente derechas), y se puede continuar al tronco.

e La hipertrofia del miembro suele ser circunferencial y menos
frecuentemente longitudinal.

En cuanto al lugar de afectacion predomina solo un cuadrante corporal, a
presentacion mas frecuente es la cabeza y el cuello (80%) seguida del tronco y
extremidades (20%), aunque pueden ocurrir en cualquier localizacién, incluyendo
organos internos. A nivel del polo cefalico se aprecia una mayor predileccion
tanto de las lesiones denominadas focales como de las difusas, las primeras
pueden aparecer a lo largo de una linea que comienza en la mitad de la mejilla y
pasa lateral a la ceja, cubriéndola hasta llegar a la glabela. Desde ahi pasa a través
del canto interno hasta llegar a la columella y punta nasal. El punto medio del labio
superior y la mitad lateral del inferior también son localizaciones frecuentes.

Un 76,3% de afectacion focal (sobre todo frente, parpado superior y labio
superior) y un 23,7% de afectacion difusa (mandibular, maxilar y frontonasal).
Estas dltimas fueron casi 6 veces mas frecuentes en mujeres, y presentaron mayor
namero de complicaciones, concretamente en las mandibulares hubo obstruccion
de la via aérea en el 38% de los pacientes y en las maxilares ulceraciéon en el 63%
de los casos™.

En cuanto a la mortalidad del SKT tenemos que es del 1%, aproximadamente,
siendo por el contrario alta la morbilidad debido a las complicaciones que se
podrian a futuro como son trombosis, embolismo pulmonar, insuficiencia cardiaca,
hemotdrax, gangrena, anomalias del SNC, sangrado gastrointestinal, renal, CID y
el sindrome de Kasabach-Merrit.>* La prevalecia de hemihipertrofia cerebral (por
aumento de la sustancia blanca) es del 18%.°



5.4 FISIOPATOLOGIA.

Como se ha referido anteriormente el sindrome de Klijppel-Trenaunay se
caracteriza por la presencia de angiomas (hiperplasia del tejido vascular
sanguineo), varicosidades e hipertrofia (desarrollo exagerado de un érgano, tejidos
blandos u 6seos).

Por lo tanto los angiomas se definen como un desarrollo excesivo de los
tejidos (sanguineo) lo que condiciona la formacibn de Aemangiomas, un
hemangioma es una anomalia vascular capilar suele ser un nevus flammeus. Los
hemangiomas son tumores de estirpe endotelial, y por tanto representan un
modelo de angiogénesis, término que hace referencia al desarrollo de nuevos
vasos desde una vasculatura preexistente, inicialmente referido al reclutamiento de
nuevos vasos por un tumor. Los angiomas son los tumores mas frecuentes de la
infancia. Se observan a las pocas semanas de edad aproximadamente en un 12%
de los recién nacidos, aumentando su incidencia hasta casi un 25% de los recién
nacidos con bajo peso (<1.200 g). Son entre 3 y 5 veces mas frecuentes en nifias
que en niflos, y existen algunos datos preliminares que sugieren una incidencia 10
veces mayor en nifios de mujeres a quienes se les ha realizado una biopsia de
vellosidad coridnica'. Curiosamente, la incidencia en nifios asiaticos y negros es
menor, no llegando al 1,5%.?

Los angiomas pueden estar presentes desde el nacimiento (30%), aunque en
su mayoria aparecen en las dos primeras semanas de vida. Su aspecto fisico
dependera de la profundidad respecto a la piel, del tamafio y del estadio evolutivo.

En un 30-50% de los nifios afectados existe en el momento del nacimiento
alguna minima lesién cutanea premonitoria sobre la que después se desarrollara el
hemangioma, concretamente una mancha palida perfectamente contrastada con la
piel normal, una macula o papula rojiza, una pequefia zona de telangiectasias o un
area equimatica.

Clasicamente, a los angiomas superficiales se les ha denominado en “fresa” y a
los profundos “cavernosos”, en un 20% de los casos pueden ser multiples,
situacion en la que hay que descartar una afectacion interna aunque nos parece
més acertada la clasificacién anterior y a ella nos referiremos. **



La explicacion para estas localizaciones mencionadas anteriormente no se
conoce, aunque se aprecia una coincidencia con las lineas de fusion embrionaria,
las lesiones difusas presentan una distribucion metameérica siguiendo las ramas del
nervio trigémino.

Durante el primer aflo de vida estas lesiones crecen (hiperplasia endotelial, al
contrario que las malformaciones vasculares, que “crecen” por hipertrofia),
aumentando de tamafio y acentuandose la intensidad del color. En muchos se
aprecian 2 ciclos de crecimiento, uno desde el nacimiento hasta los 2 meses y otro
a los 4-6 meses. Durante la fase proliferativa la lesion puede crecer rapidamente,
tensando la piel y ocasionando dolor. A partir de los 10-12 meses suelen
involucionar, disminuyendo progresivamente de tamafio y apagandose la
intensidad de color por un tono azulado, parduzco o grisaceo, progresivamente, la
induracién de la lesion decrece y la tension disminuye, légicamente estos cambios
no son evidentes en los hemangiomas profundos, aungue la evolucion es similar.

El tiempo de regresidn es extremadamente variable, y puede ser rapido (3-4
anos), o lento, durando hasta los 10-12 afios. Se considera que el 50% de las
lesiones involucionaran para los 5 afios de edad, y un 20% mas lo hara a los 7
afios; en el resto la involucién puede alargarse otros 3-5 afios™*, esto Gltimo ocurre
con mas frecuencia en algunas localizaciones como la nariz y el labio superior.

Las lesiones congénitas son aquéllas que aparecen en el momento del parto
como un tumor totalmente desarrollado; es decir, completan la fase de crecimiento
durante la vida prenatal, sin tener wuna fase proliferativa postnatal.
Ecogréficamente se han detectado incluso a las 12 semanas de gestacion™. Su
presentacion clinica y localizacion es similar a la del resto de los hemangiomas,
apareciendo sobre todo en las extremidades y a veces ulcerados en el momento
del parto. La regresion habitualmente ocurre muy rapida, como maximo entre 6 y
14 meses, pudiendo incluso comenzar a nivel intrauterino, valordndose en estos
casos, mediante ecografias seriadas, la tendencia a la involucion mas que al
crecimiento'’. En general, no requieren ningln tratamiento adicional, salvo alguna
correccion quirdrgica post-regresion similar a los hemangiomas clasicos.

Enjolras y col*® describen un grupo de 53 pacientes con lesiones que no
involucionan, de aparicion preferentemente en varones, caracterizados
clinicamente por ser lesiones congénitas, de desarrollo intrauterino, y siempre de
localizacion Unica sobre todo a nivel de cabeza y cuello.



Curiosamente, se estudiaron 26 casos los cuales resultaron negativos para
GLUT-117 un marcador especifico, que diferencia el endotelio de los hemangiomas
de otros tumores o malformaciones vasculares®®, circunstancia que para algunos
resulta dudosa dado el caracter selectivo de este anticuerpo como marcador de
hemangiomas.

En resumen podemos decir que los hemangiomas pueden implicar también
tejidos subcutaneos e incluso intra-abdominales, la anomalia vascular
(hemangioma) puede ser de tipo venosa o linfatica de predominio unilateral,
caracterizada en la piel por un color en vino de oporto, esta anomalia puede ser
unilateral sin embargo el compromiso bilateral no es raro. * Se puede localizar en
cualquier regiébn pero son mas frecuentes en las piernas, regiones gluteas,
abdomen y porcién inferior del tronco. > También toman otros 6rganos como son
tractos digestivo e intestinal, mesenterio, pleura, cerebro y ojos.>™*

Un hemangioma cavernoso alrededor del nervio mediano puede causar un
sindrome del tunel del carpo por compresion mecanica y dafio isquémico del
nervio®. Ahora bien, los miembros inferiores pueden ser portadores de fistulas
arteriovenosas, estas lesiones suelen ser poco frecuentes.

También pueden existir anomalias linfoangiomatosas y atrofias, las atrofias no
son raras y pueden manifestarse cuadros artriticos, aparecen ulceras en la
region u otros problemas cutaneos como son estrias, nevos hiperpigmentarios,
cutis marmorata y telangectasia.*® Existen otras afecciones como son dafio ocular
que co7nsiste en glaucoma, estrabismo, heterocromia del iris y pupila de Marcus
Gunn.

En cuanto a las venas varicosas suelen desarrollarse a medida que aumenta la
presion en el sistema venoso durante la deambulacion, y son debidas a
dilataciones aneurismaticas, duplicaciones, hipoplasias y aplasias del sistema
venoso profundo, asi como anomalias del sistema venoso superficial y de venas
perforantes. Los portadores de este sindrome pueden tener una talla baja o alta y
que puede ser secundario a la asimetria de los miembros inferiores.” (Fig 1).



Fig. 1. Radiografia A-P de pelvis con el
paciente en posicion de pie, en donde se
observa la diferencia de altura de crestas
iliacas y en una ortomedicién realizada se
obtuvo un valor diferencial de 3.4 cm.

Fig.1.

En cuanto a la hipertrofia de los tejidos blandos y los huesos da como resultado
el aumento en longitud y circunferencia de la extremidad afectada. Obsérvese la
circunferencia del miembro pélvico derecho en un paciente con sindrome de klippel
Trenaunay la cual también es mayor que en el izquierdo. (fig 2).

Fig. 2 Vista posterior de ambos MP obsérvese el
reforzamiento vascular venoso importante en el lado
derecho, asi como diferencia en el nivel de los
pliegues de ambos miembros pélvicos y discrepancia
en el grosor (diametro) de ambas extremidades en
comparacion con el lado izquierdo.

Fig. 2.

El aumento de la circunferencia puede obstaculizar el funcionamiento y puede
causar desfiguracion, sin embargo la hipertrofia no siempre coincide con el area de
compromiso y en el 75 % de los casos la literatura refiere que solo afecta a un
solo miembro.”®?®

Como las alteraciones en el desarrollo de este sindrome dependen mas de la



capa germinal mesoblastica es I6gico que se afectaran las estructuras que de ella
se derivan como angoblasticas, linfoblasticas y osteoblasticas, determinando asi
un namero ilimitado de asociaciones de este sindrome con malformaciones, como
por ejemplo macrodactilia, sindactilia, polidactilia y anormalidades craneofaciales
por mencionar solo algunas. ***°

De tal forma como ya se menciono al inicio de este apartado, debido a que
como este sindrome es extremadamente variable, debe ser investigada la
posibilidad de alguna alteraciéon visceral, ocular, del aparato urinario, del SNC, o
del tracto gastrointestinal en donde puede condicionar hemorragia rectal por
varices col6nicas. *°



5.5 CUADRO CLINICO

No hay un cuadro clinico caracteristico ya que muchos los sintomas asociados
al Sindrome de Klippel Trénaunay siempre van a estar asociados al sitio de
afectacion, pueden incluir implicacion de 6rganos internos, hematuria (sangre en la
orina), sangrado rectal o vaginal y celulitis (infeccion en la piel). También es
comun el sangrado del miembro afectado, hinchazén, cambio de color y pesadez,
fatiga e intolerancia al ejercicio, el aumento del miembro afectado va haciéndose
llamativo lo que condiciona un incremento de tejidos blandos y macrodactilia,
cuando la extremidad afectada es mas corta o atrofica que la contra lateral en
forma significativa condiciona dolor lumbar

Los pacientes pueden tener problemas que incluyen anemia, problemas de
coagulacion (coagulos) y secuestro plaquetario en el miembro afectado. Algunos
pacientes pueden desarrollar una seria anomalia de coagulacién denominada CID
(coagulacion intravascular diseminada), esto puede desarrollarse luego de un
trauma, embarazo o cirugia.

Asi también se ha observado que cuando la alteracion vascular afecta parte de
la cara se asocia con convulsiones dolores de cabeza y palpitaciones, en algunos
pacientes se han registrado dificultades de aprendizaje la mayoria de los pacientes
registran dolores en el miembro afectado. Muchas mujeres registran un aumento
de los sintomas durante los periodos de cambio hormonal como el sindrome
premenstrual, la pubertad, menopausia, peri menopausia y embarazo.

Cuando la malformacién tiene extension pélvica aparece en algunos pacientes
con afectacion de extremidades inferiores y, aunque a veces es silente, puede
manifestarse como hematuria, obstruccién vesical, diarrea y sobre infeccién.'*?



5.6 METODOS DE DIAGNOSTICO

El diagnostico es clinico y se apoya en estudios de neurologia y neuroimagen,
rara vez se realiza en el periodo prenatal lo cual puede lograrse con ecografia
tridimensional.*

Sin embargo podemos utilizar:

Electroencefalograma: El cual puede detectar registros de asimetria y
asincronia inter hemisférica con ritmos lentos no reactivos hemisféricos en
pacientes con SKT, asi como ocasionales ondas agudas en region fronto
temporal ipsilateral.

La TC y la resonancia magnética: Pueden mostrar la presencia de
calcificaciones de la corteza cerebral y con medios de contraste endovenoso
es posible observar un plexo coroide hiperplasico en el lado de la
hemiatrofia cerebral,> también puede ser necesario para determinar su
extension y una biopsia para hacer un diagnostico diferencial con otros
tumores congénitos como el angioma en penacho congénito,
rabdomiosarcoma, fibrosarcoma, hemangiopericitoma, miofibromatosis
infantil y neuroblastoma.

Técnicas de doppler: Permiten valorar estructuras vasculares periféricas
en la extremidad hipertréfica donde el sistema venoso profundo puede estar
ausente o anormalmente desarrollado o con atresia de las valvulas,
realizandose el retorno venoso a través de las venas superficiales dilatadas,
tortuosas y sin valvulas funcionantes. *



5.7 COMPLICACIONES

La principal complicacion del sindrome de Klippel-Trenaunay es la
tromboflebitis que ocurre en el 20-45% de los pacientes'? y ocasiona embolismos
pulmonares en el 4-25% de los casos’.

Hay otros peligros que se asocian con el aumento de longitud de una
extremidad cuando se trata de una pierna, por ejemplo, el problema puede causar
dificultad para andar; desviacion de columna (escoliosis), ya que el cuerpo intenta
compensar la disparidad en longitud y en ocasiones artritis degenerativa de la
cadera y las rodillas, por lo que los pacientes con SKT necesitaran del servicio de
ortopedia para su valoracién y manejo. *

Existen lesiones neuroldgicas tanto sensitivas como motoras, epilepsia, retraso
mental y las convulsiones aparecen sobre todo cuando existen hemangiomas
faciales. °>°® Estas Ultimas fueron casi 6 veces mas frecuentes en mujeres, y
presentaron un mayor numero de complicaciones, concretamente en las
mandibulares hubo obstruccion de la via aérea en el 38% de los pacientes y en las
maxilares ulceracion en el 63% de los casos”

En casos extraordinarios, algunos pacientes con SKT pueden requerir la
amputacion de un miembro cuando este se agranda demasiado. Puede ser
necesaria la amputacion de dedos de los pies o las reducciones (disminuir el
tamafio del miembro quirtrgicamente).



5.8 DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

En relacion con el diagnoéstico diferencial, las malformaciones vasculares son
una manifestacién primaria de otros trastornos esporadicos o hereditarios que no
deben confundirse .con el SKT, como algunos otros sindromes angiodisplasicos
como son los sindromes de Maffucci, Gorham, Bannayan, Riley-Smith, Solomon, y
otros, sin embargo podemos mencionar algunos en los que se debera realizar
diagnostico diferencial como son: El sindrome de Proteus, nevus anémico,
Phakomatosis, Pigmento vascularis, flebotrombosis, insuficiencia venosa cronica,
cutis marmorata.



5.9 TRATAMIENTO

Es esencialmente no quirdrgico sino paliativo ya que el SKT es un proceso
benigno aunque progresivo, cuyo tratamiento en el 60% de los casos es
sintomatico y conservador orientado principalmente al manejo de las
complicaciones.! Se dispone de tratamientos con laser para aclarar o remover las
manchas de vino Oporto en nifios y adultos. Se pueden utilizar prendas de
compresion para aliviar el dolor y la hinchazén. Muchas veces se prescriben
bombas secuenciales para extremidades para ayudar a la compresién del miembro,
se indican ropas adecuadas segun las anomalias musculares y esqueléticas. Se
utilizan terapias con antibioticos para las infecciones de celulitis y suplementos de
hierro para combatir la anemia.

En algunos pacientes se inyecta un agente quimico (terapia esclerosante)
guiada por ultrasonido y también puede ser de utilidad. Cualquier intervencion
quirdrgica debe ser considerada cuidadosamente debido a que los pacientes con
SKT tienen la tendencia a sanar mas lentamente en el miembro afectado y pueden
sufrir complicaciones post-quirurgicas.

Tratamiento quirdrgico, como es en los trastornos de coagulacion de un
miembro e inclusive llegar a realizar amputacion. Dada la rareza de este
sindrome se necesitara de la atencién multidisciplinaria en centros calificados. 2



6. CONCLUSION

El prondstico de pacientes con sindrome de Klippel-Trenaunay se halla sujeto
al grado de afectacién y a la presencia de complicaciones, de ahi que algunos
pacientes no precisen ningun tratamiento.

La importancia de este trabajo precisa en el diagnostico clinico y en los
hallazgos encontrados en los estudios de imagen, evitar las complicaciones y
proporcionarle a nuestros pacientes tratamiento oportuno en cuanto al impacto
psicoldgico y la calidad de vida, que segun la bibliografia, es en general bueno,
siendo importante una optima relacion medico-paciente, asi como un entorno
social adecuado.



BIBLIOGRAFIA

1.- Freedberg I, Eisena A, Wolfk, Austen K, Goldsmithl, Katz S, Dermatology in
general Medicine, Chapter 267-Lasers in Dermatology. New York: Mc Graw-Hill;
2003. p. 2500-03.

2.- Redondo P. Clasificacion de las anomalias vasculares (tumores Yy
malformaciones) caracteristicas clinicas e historia natural. Anales Sis San Navarra.
2004;27 (supl.1): 9-25.

3.- Kregel S. Macrodactyly: report of eight cases and review of the literature.
Pediatr. Dermatol.2000; 17(4):270-6.

4. - Jones K L.Kklipell-trenaunay-weber syndrome in: smith’s recognizable patterns
of human malformation 5'° Edit.Saunder.usa pag 512-13

5. - Gasman NB et al. Klippel-Trénaunay syndrome as a rare cause of carpal tunnel
syndrome. Handchir. Mikrochir Plast. Chir.2001; 33(1):49-51.

6.- Morin JR et al. Klippel-Trenaunay syndrome. J.AM .Podiatr .Med. Assoc.2000;
90(8):421-4.

7.- Dhamecha RD. Klippel Trénaunay-Weber syndrome with hemimegalencephaly.
J. Craniofac.Surg.2001; 12(2):194-6

8. - lIrlbacher Covariant of Klippel-Trénaunay syndrome. Rontgenpraxis 2000;
52(9):312-16.

9.- Burton BK, Schulz CJ, Angle B, Burd LI. An increased incidence of
haemangiomas in infants born following chorionic villus sampling (CVS). Prenat
Diagn 1995; 15: 209-214.

10.- Bowers RE, Graham EA, Tomlinson KM. The natural history of the strawberry
nevus.ArchDermatol1960;82:667-670.

11. - Boon LM, Enjolras O, Mulliken JB. Congenital hemangiomas: evidence for
accelerated involution. J. Pediatric 1996; 128: 329-335.

12.- Enjolras O, Mulliken JB, Boon LM, Wassef M, Kozakewich HP, Burrows PE.



Noninvoluting congenital hemangioma: a rare cutaneous anomaly. Plast Reconstr
Surg 2001; 107: 1647-1654.

13. North P, Waner M, Mizeracki A, Mihm MC Jr. GLUT-1: a newly discovered
immunohistochemical marker in juvenile hemangiomas. Hum Pathol 2000; 31: 11-
22.

14. Cheung DSM, Warman ML, Mulliken JB. Hemangioma in twins. Ann Plast Surg
1997; 38: 269-274.

15. Walter JW, Blei F, Anderson JL, Orlow SJ, Speer MC, Marchuk DA Genetic
mapping of a novel familial form of infantile hemangioma. Am J Med Genet 1999;
82:

16. Waner M, North PE, Scherer KA, Frieden 1J, Waner A, Mihm MC Jr. The
nonrandom distribution of facial hemangiomas. Arch Dermatol 2003; 139: 869-
875.



BIBLIOGRAFIA

1. Lee Buyng-Boong. Current concepts of venous malformations.
Phlebolymphology (Servier) 2003; 43:197-203.

2. Papendieck CM. Angiodysplasias in the new born. Phlebolymphology 1999;
25:813.

3. - Whelan AJ, Watson MS, Porter FD, Steiner RD. Klippel Trenaunay-Weber

syndrome associated with a 5:11 balanced translocation. Am J Med. Genetics
1995: 59: 492-4,

4. - Timbri AA, Sadgephour A, Graf M, Schwartz S, Libby Ed, Driscoll DJ. et al.
Identification and molecular characterization of a de novo supernumerary ring
chromosome 18 in patient with Klippel Trenaunay syndrome. Ann Hum Genet
2004; 68:353-361.

5.- Berry SA, Peterson C, Mize W, Bloom K, Zachary CH, Blasco p et al Klippel-
Trenaunay syndrome. Am J Med Genet 1998; 79:319-326.

6. - Freed berg |, Eisena A, Wolfk, Austen K, Goldsmith, Katz S, Dermatology in
general Medicine, Chapter 267-Lasers in Dermatology. New York: Mc Graw-Hill;
2003. p. 2500-03.

7.- Berry SA, Peterson C, Mize W, Bloom K, Zachary CH, Blasco p et al Klippel-
Trenaunay syndrome. Am J Med Genet 1998; 79:319-326.

8.- Mulliken WB. Cutaneous vascular anomalias. Semin Vasc. Surg., 1993;6:204-
18.



	Portada
	Índice
	Introducción
	1. Clasificación Semántica y Semiológica de las Malformaciones Venosas
	2. Clasificación de las Lesiones Vasculares Congénitas
	3. Malformaciones Vasculares
	4. Grandes Síndromes Angiodisplásicos
	5. Síndrome de Klippel-Trenaunay
	6. Conclusión
	Bibliografía

