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El sindrome de Klippel-Trénaunay es
una enfermedad de etiologia descono-
cida muy poco frecuente que afecta a
1/27.500 recién nacidos!. Suele locali-
zarse de forma unilateral en las extremi-
dades, principalmente en las inferiores,
y se caracteriza por una malformacién
vascular combinada o compleja (clasifi-
cacién de la Sociedad Internacional
para el Estudio de las Anomalias Vascu-
lares) con trastornos venosos, linfiticos
y capilares asociados a hipertrofia de te-
jidos blandos adyacentes y crecimiento
oseo. El diagnéstico es fundamental-
mente clinico, aunque en ocasiones son
necesarios procedimientos de neuro-
imagen. Su curso es benigno pero pro-
gresivo y el tratamiento suele ser con-
servador, tratando las complicaciones
derivadas de la enfermedad?®3. Se han
descrito asociaciones con malformacio-
nes vasculares y otras anomalias congé-
nitas cardiovasculares, esqueléticas, di-
gestivas o neuroldgicas. De forma
excepcional se presenta junto con otros
procesos cutineos como la facomatosis
pigmentovascular?.

La malformacién de Arnold-Chiari
es una enfermedad neuroldgica de cau-
sa desconocida que se cree debida a un
desarrollo insuficiente de la fosa cra-
neal posterior, con la consiguiente ex-
pansion del cerebelo en direccion al ca-
nal raquideo. Se han descrito cuatro
variantes de la malformacidn, siendo
el tipo I que presentamos la mds fre-
cuente de todas, caracterizdndose por
el desplazamiento caudal del cerebelo
con herniacién amigdalina por debajo
del foramen magno y alargamiento en
forma de cufia de las amigdalas. La
malformacién de Arnold-Chiari es
mds frecuente en mujeres (1:3) durante

la quinta década de la vida. Su diag-
néstico se basa en los hallazgos carac-
teristicos, anteriormente descritos, de
la resonancia magnética. Los sintomas
mds comunes son la cefalea occipital,
que se desencadena con la maniobra de
Valsalva o con la extensién del cuello,
dolor retroorbitario y trastornos vi-
suales o cuadros simulando enferme-
dad de Méniére con hipoacusia, vérti-
go y tinnitus. A su vez, la compresién
del tronco encefilico puede dar lugar a
hidrocefalia o siringomielia hasta en un
40% de los casos®.

Presentamos el caso de una paciente
de 54 afios de edad con antecedentes
de talasemia minor, intervenida de her-
nia discal L5-51 y de un tumor éseo
parietal derecho en 2000 del cual no
aportaba informes. Fue diagnosticada
de sindrome de Klippel-Trénaunay,
tras valoraciéon dermatoldgica, en 2003
ante la presencia de una malformacién
vascular tipo nevus flammeus en la ex-
tremidad inferior izquierda de limites
bien definidos y geogrificos, junto con
venas varicosas en su interior que le
conferian una tonalidad eritematovio-
licea, todo ello acompafiado de un
alargamiento llamativo de dicha extre-
midad (figs. 1y 2). Con posterioridad
precisé valoracién neurolégica por un
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cuadro de inestabilidad y de giro de
objetos de varios meses de evolucidn.
En la exploracién neuroldgica presen-
taba un signo de Romberg con caida a
la derecha y marcha inestable a la
deambulacién. Se solicitaron pruebas
de imagen donde se objetivé la presen-
cia de un descenso de las amigdalas ce-
rebelosas en el interior del foramen oc-
cipital compatible con malformacién
de Arnold-Chiari tipo I (fig. 3).

En los trastornos neurolégicos la
asociacién de sindrome de Klippel-Tré-
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Herniacion amigdalina
por debajo del foramen magno.

naunay y malformacién de Arnold-
Chiari es excepcional. Sélo hemos en-
contrado un caso publicado en la litera-
tura revisada (MEDLINE 1966-2007)".
La baja frecuencia de ambos procesos
descarta en cierta medida que dicha
asociacién sea de cardcter casual, por lo
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que creemos importante que ante todo
paciente con lesiones cutineas de sin-
drome de Klippel-Trénaunay se inves-
tigue la presencia de clinica neuroldgica
que haga sospechar una malformacién
de Arnold-Chiari, debiendo plantearse
la realizacién de una resonancia mag-
nética a todos estos pacientes.
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