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Figura 1 – Visión laparoscópica del endoscopio flexible con

salida de la cánula por su canal de trabajo y emisión de

fibrina en el lecho de colecistectomı́a.
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varias entradas en el parénquima hepático debidas a una

dificultosa liberación posterior de la vesı́cula con el disector

endoscópico. Se decidió la colocación de sellante de fibrina

(Tissucol) a través del endoscopio, mediante el empleo de un

aplicador de 180 cm (Duplocath 180, de Baxter), que entraba a

través del canal de trabajo del endoscopio, y se consiguió con

esta medida un correcto control del lecho de resección (fig. 1).

La duración total de la operación fue de 60 min. No aparecieron

complicaciones postoperatorias y se dio de alta a la paciente a

las 24 h.

La cirugı́a endoscópica transluminal es una nueva

técnica y vı́a de abordaje que precisa, para su seguridad y

eficacia, que se vayan desarrollando nuevas aplicaciones e

instrumentaciones ya empleadas en la cirugı́a convencional.

La realización de procedimientos hı́bridos dota de seguridad

la colecistectomı́a7,8, pero se debe ir progresando en la

resolución de posibles problemas quirúrgicos para ir

preparando el tránsito hacia la NOTES pura con la misma

seguridad. Creemos que el empleo del sellante de fibrina

para la NOTES a través del endoscopio es original y puede

ser de gran ayuda para los grupos de trabajo que emplean

esta técnica.
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Rotura espontánea de bazo en paciente con sı́ndrome
de Klippel-Trenaunay

Spontaneous spleen rupture in a patient with Klippel-Trenaunay
syndrome
El sı́ndrome de Klippel-Trenaunay es una rara malformación

congénita que se caracteriza por una trı́ada de malforma-

ción vascular capilar habitualmente en una extremidad1

(nevus flammeus-mancha en vino de Oporto), varices e
hipertrofia de tejidos blandos de la extremidad afectada

(gigantismo parcial del miembro afectado). Raramente se

asocia a participación visceral con malformación vascular

(1%)2.
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Figura 1 – Joven con sı́ndrome de Klippel-Trenaunay:

mancha en vino de Oporto en el hemicuerpo izquierdo.

Imagen macroscópica: bazo que mide 10T14T8 cm y pesa

758 g; externamente es de coloración grisácea con zona

azulada, múltiples circunvoluciones y la cápsula no es lisa.
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Figura 2 – Tomografı́a axial computarizada que demostró

gran esplenomegalia con lesiones hipervasculares en su

interior, compatible con hemangiomas esplénicos o

malformaciones vasculares intraesplénicas.
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Se describe el caso de un joven diagnosticado de

sı́ndrome de Klippel-Trenaunay en seguimiento por cirugı́a

vascular, que presenta angiomas en el miembro inferior y el

glúteo izquierdo junto con hipertrofia y varices en el

mismo miembro, e intervenido de hemangioma cutáneo

en la región inguinal izquierda y de orquiectomı́a izquierda

por hemangioma testicular en la infancia, y que acudió a

urgencias remitido desde el centro de salud por dolor

lumbar izquierdo, estreñimiento, masa en el hipocondrio

izquierdo y hematuria de una semana de evolución (fig. 1).

A la exploración destacaba abdomen blando y depresible

con masa de consistencia firme en el hipocondrio izquierdo

sin signos de irritación peritoneal.

La analı́tica realizada fue de moderada anemia normocı́tica

con Hb de 10,6 g/dl; hematocrito de 33,2%; plaquetas normales;

actividad de protrombina de 55,77%, y Ht en orina de 250

unidades/microlitro.

El examen ecográfico reveló esplenomegalia importante de

25 cm que ocupaba todo el hemiabdomen izquierdo y

comprimı́a estructuras vecinas. La tomografı́a axial compu-

tarizada demostró gran esplenomegalia con lesiones hiper-

vasculares en su interior, compatible con hemangiomas

esplénicos o malformaciones vasculares intraesplénicas

(fig. 2).

Durante su ingreso para estudio el paciente se inestabilizó

hemodinámicamente. Se realizó una ecografı́a donde se

observó el bazo aumentado de tamaño, hiperecogénico, con

lı́nea fina de solución de continuidad y abundante lı́quido

intraperitoneal; se indicó laparotomı́a urgente en la que se

confirmó la rotura espontánea del bazo, por lo que se practicó

una esplenectomı́a.

En el postoperatorio inmediato fue necesaria una nueva

laparotomı́a exploradora por sospecha de hemorragia intraab-

dominal, que no se demostró posteriormente en esa laparo-

tomı́a.

Posteriormente, se diagnosticó absceso subpleural

izquierdo que se drenó percutáneamente. Al mes, el servicio

de cirugı́a dio de alta al paciente, que estaba asintomático.
En el informe anatomopatológico macroscópico se observó

un bazo que medı́a 10T14T8 cm y pesaba 758 g; externamente

era de coloración grisácea con zona azulada, múltiples

circunvoluciones, y la cápsula no era lisa. Al corte, era de

coloración marronácea y de aspecto esponjoso. El diagnóstico

fue de hemangiomas-linfangiomas cavernosos de bazo (fig. 1).

El sı́ndrome de Klippel-Trenaunay es un defecto meso-

dérmico congénito que describieron Klippel y Trenaunay

en 1900. El sı́ndrome de Klippel-Trenaunay-Weber descrito

por Weber en 1907 se asocia también a fı́stula arteriove-

nosa2.

La afectación cutánea se presenta normalmente en forma

de hemangiomas capilares y generalmente se encuentran

localizados en el mismo lado del miembro afectado.

Las venas poplı́tea y femoral generalmente están afectadas

en estos pacientes; en el caso que presentamos esto está aún

pendiente de confirmar.

La afectación visceral es infrecuente (1%) y usualmente

afecta al tracto gastrointestinal o genitourinario2.

La participación esplénica es muy rara y suele estar

condicionada por la presencia de hemangiomas, linfangiomas

o ambos, aunque radiológicamente se han descrito más casos

compatibles con hemangiomas únicos3.

Desde el punto de vista radiológico, los linfangiomas

pueden presentarse como quiste simple o múltiple y

presentan el aspecto de lesiones hipodensas4, en tanto que

los hemangiomas presentan un realce homogéneo con el

contraste intravenoso, aunque en algunos informes encon-

trados se recalca que hay ausencia de realce, y se presentan

como áreas de baja densidad3,5. Esto podrı́a interpretarse por

la variable vascularización o trombosis que presentan,

aunque también podrı́a ser por la presencia simultánea de

linfangioma y hemangioma6.

En la búsqueda bibliográfica, histopatológicamente se han

descrito solo 2 casos de linfangioma esplénico no asociado con

hemangioma esplénico, y que radiológicamente se describı́an

como múltiples lesiones hipodensas que no se realzaban con

contraste7,8.



c i r e s p . 2 0 1 1 ; 8 9 ( 1 ) : 5 6 – 6 666
En la literatura médica, la existencia de ambos solo se ha

descrito y confirmado histológicamente en un caso; ası́, pues,

nuestro caso es el segundo publicado6.

La afectación esplénica en algunos casos se asocia con

coagulopatı́a de consumo que suele ceder con la cirugı́a, y que

en este paciente no estaba presente7.

Clı́nicamente, la afectación esplénica suele cursar con

dolor abdominal y masa palpable.

Con el fin de obtener un diagnóstico y decidir la actitud

terapéutica por realizar sobre estas lesiones se pueden usar

pruebas de imágenes, tales como ecografı́a, endoscopia,

angiografı́a, tomografı́a axial computarizada y resonancia

magnética nuclear9,10.

Dada la existencia de pocos casos clı́nicos y de la falta de

confirmación histopatológica en algunos de ellos, se puede

concluir que es difı́cil realizar un diagnóstico diferencial

radiológico.

La biopsia percutánea del bazo no se debe realizar, dado el

alto riesgo de hemorragia-rotura4.

La rotura espontánea del bazo no se ha documentado, de

ahı́ que presentemos este caso de sı́ndrome de Klippel-

Trenaunay tanto por la rotura esplénica asociada como por la

presencia en el bazo de ambas malformaciones vasculares.

Ante cualquier afectación visceral en un paciente con

sı́ndrome de Klippel-Trenaunay se debe siempre investigar la

presencia de otras posibles malformaciones vasculares, dado

que algunas de ellas pueden requerir tratamiento quirúrgico

adecuado (rectorragia, hematemesis, hematuria, etc.)6

El tratamiento, en principio, suele ser conservador1. El

tratamiento quirúrgico se debe reservar para aquellos casos

sintomáticos o que producen daño de estructuras vecinas4.

b i b l i o g r a f í a
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