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RESUMEN 

Se presenta el caso de gestante de 26 años de edad, afecta del síndrome Klippel 
Trenaunay Weber congénito, con su primer embarazo el cual concluyó a las 39 
semanas, mediante cesárea, obteniéndose recién nacido de 3450 gramos, buen Apgar 
al nacer, con evolución satisfactoria para el binomio madre-hijo. Se revisó bibliografía 
universal sobre esta patología, resaltándose los riesgos potenciales para la madre y su 
producto. Aun cuando la frecuencia de aparición de esta entidad es rara, 
resulta  importante su conocimiento para los profesionales que laboran, tanto en la 
atención primaria de salud, como en la atención secundaria. 
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ABSTRACT 

The case of a 26-years-old woman is presented. She presented the Klippel-Trenaunay-
Weber syndrome in her first pregnancy finished at the 39th week through caesarian 
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section; the newborn was 3450 grams, with good Apgar at birth: the mother-child 
binomial had a satisfactory evolution. The universal bibliography on this disease was 
reviewed, highlighting the potential risk for mother and child. Even when the frequency 
of this entity is rare, it is important its knowledge for the professionals working in the 
primary health care as much as in the secondary health care. 

Key words: complications, pregnancy, Klippel-Trenaunay-Weber syndrome. 

 

  

  

INTRODUCCIÓN 

El Síndrome Klippel Trenaunay Weber (KTW) es una rara entidad, se presenta 
esporádicamente en un caso por cada cien  mil nacidos vivos,(1) se caracteriza por la 
presencia de lesión en la piel de color  púrpura rojizo (hemangioma),(2) crecimiento 
excesivo de tejidos blandos y huesos y venas varicosas, fundamentalmente en 
miembros inferiores.(3) Se desconoce la causa de este síndrome.(4) Algunos son 
causados por mutaciones en el gen PIK3CA, el gen que codifica para la subunidad 
catalítica de PI3K (fosfatidilinositol 3-quinasa).(5) Esta entidad es heredada de forma 
autosómica dominante.(3,4) 

Por la importancia que reviste esta patología se expuso la experiencia obtenida en el 
seguimiento obstétrico de gestante con este padecimiento. 

  

PRESENTACIÓN DEL CASO  

Mujer de 26 años de edad, raza blanca, técnica de laboratorio clínico, no fumadora, 
buen percápita, no hacinamiento, no hábitos tóxicos. 
 
Valoración nutricional:  
 
Talla: 153 cm.  
Índice de masa corporal: 22,2 kg/m2 de superficie corporal, normopeso.  
Ganancia global de peso: 12 kg (aceptable). 
Antecedentes patológicos familiares: Padre diabético. 
Antecedentes patológicos personales: Síndrome KTW congénito. Prolapso de la válvula 
mitral, diagnosticada en la infancia, asintomática. Sin repercusión hemodinámica. 
Captación prenatal precoz. Se otorgaron 8 controles prenatales. 
Antecedentes obstétricos: gesta 1; partos 0;  abortos 0. 
Las tensiones arteriales normales en todos los controles y durante su internamiento 
institucional. 
La altura uterina evolucionó acorde a su edad gestacional. Internada en el Hogar 
Materno de Matanzas para vigilancia del bienestar materno-fetal a las 37 semanas de 
gestación. 
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Examen físico: 
 
Mucosas normocoloreadas. 
Mamas simétricas, no tumorales. Buena relación areola-pezón. 
Aparato. Respiratorio: murmullo vesicular normal, no estertores. Frecuencia 
respiratoria: 16/mt. 
Aparato. Cardiovascular: tonos cardíacos rítmicos, bien golpeados. Pulso radial 80/mt.  
Tensión arterial 110/70. 
Abdomen distendido por útero grávido. 
Altura uterina: 36 cm, cefálica, dorso derecho. Útero normotónico, no dinámica 
uterina. Frecuencia cardiaca fetal: 148 Latidos por minuto, rítmicos. 
Espéculo: cuello de nulípara, aspecto sano, 3 cm de longitud, orificio cervical externo 
cerrado, no leucorrea. 
Sistema nervioso central: sensorio lúcido, bien orientada en tiempo y espacio, no 
signos neurológicos. 
Miembro inferior izquierdo: normal, no edemas. 
Miembro inferior derecho: aumento considerable de volumen, múltiples hemangiomas 
que se extienden desde la región glútea hasta área de la rodilla, en su cara externa y 
dilataciones varicosas en cara externa y lateral (Figura) 

.  

A las 28 semanas de gestación y ante el riesgo de parto pretérmino, se administró 
inductor de la madurez pulmonar. 

Complementarios: Hb: 14.6 g/L,  Hto: 0.47 /L,  coagulación: 7 mts,  sangramiento: 1 
mto. 
Tiempo de protrombina: control: 14;   Paciente:  16     
Plaquetas 195x109/L 
TGP: 16.1 U/L  TGO:   20 U/L   GGT:   61 U/L   
Bilirrubina  T 8.5  D 2.2  e ind. 6.3 (mmol/L).   
Creatinina 78 mmol/L.  
Urea 4.8 mmol/L    
Ácido úrico: 312 mmol/L.    
Proteínas  totales: 86 g/L.  
Lámina periférica: normocítica normocrómica.  
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Serología: No reactiva 
Ultrasonido: tercer trimestre: acorde a su edad gestacional.  
Perfil  biofísico: normal. 

Es seguida desde el principio por obstetra, clínico y angiología, tratada con 
fraxiheparina 0.3 ml diarios subcutáneo, vendajes elásticos miembro inferior afectado. 
Evolución favorable. 

A las 39 semanas presentó contracciones,  por lo que fue valorada por el equipo de 
guardia del hospital ginecobstétrico, decidiéndose realización de cesárea, extrayéndose 
feto femenino, con peso 3450 gramos, con buen puntaje de Apgar. 
 
Evolución posterior satisfactoria del binomio madre-hija.  

  

DISCUSIÓN 

La literatura universal reporta varios casos con evolución favorable. 

Torres Farías y cols,(6) comunican caso con el síndrome Klippel Trenaunay que con 37,5 
semanas de gestación inició contracciones, realizándose cesárea con bloqueo peridural, 
obteniéndose niño de 2550 gramos , puntaje de Apgar 8-9. Madre e hijo egresaron al 
sexto día, sin complicaciones aparentes. 

Velázquez Chacón y Matos Batista,(7) informaron caso con esta afección, terminando su 
embarazo mediante realización de cesárea, recién nacido a término, de buen peso  y 
de favorable evolución.  

Nápoles Méndez, Ying Rodríguez y Nápoles Pastoriza,(8) reportaron una gestante con el 
síndrome Klippel Trenaunay Weber, la cual fue cesárea a las 37,4 semanas de 
embarazo y feto vivo de 2850 gramos, puntaje de Apgar 9/9, sin complicaciones peri 
operatorias. 
 
En ninguno de los anteriores casos, se apreciaron manifestaciones clínicas de este 
síndrome en los recién nacidos. 

El síndrome Klippel Trenaunay Weber, es una enfermedad progresiva y las 
complicaciones pueden poner la vida en riesgo. Sin embargo, muchos de los individuos 
afectados viven normalmente y tienen pocos síntomas que son tratados 
adecuadamente.(4) 
 
El síntoma más común presente en este síndrome es la mancha color vino de oporto 
(hemangioma), situada preferentemente en miembro inferior. Las venas varicosas 
también presentes se hacen más notoria  durante la adolescencia cuando en algunos 
casos, pueden aumentar, causando dolor, linfedema, tromboflebitis y úlceras. La 
hipertrofia está presente al nacimiento y afecta los huesos y tejidos blandos.(9) Fue 
descrito por Klippel y Trenaunay en el año 1900 y Weber en 1907.(10) 

En este síndrome, también conocido como angioosteohipertrofia,(11) han sido descritos 
otras señales y síntomas: fístulas artero-venosas, asimetría del rostro, anomalías 
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dentarias, obstrucción linfática,  angiosarcoma, embolia, etc,(12) ninguno de los cuales 
estuvo presente en el caso estudiado. 

Resulta frecuente alteraciones psicológicas y de inadaptabilidad en individuos con esta 
afección, lo cual requiere atención profesional para el logro de estabilidad emocional y 
de rehabilitación. 

Se hace necesario que tanto médicos generales en vías de especialización, como los 
especialistas en Medicina General Integral y Gineco-obstetras que brindan servicios a 
pacientes del Programa de Atención Materno Infantil (PAMI) logren que toda mujer en 
edad reproductiva con esta afección sea valorada preconcepcionalmente, reciba 
consejo genético y durante la gestación cuente con una vigilancia estrecha para el 
diagnóstico oportuno y precoz de complicaciones derivadas de esta entidad tales como 
la enfermedad tromboembólica y las hemorragias.  
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