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Trasplante renal y sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber:

una asociacidn insolita

Kidney transplant and Klippel-Trenaunay-Weber syndrome:

An unusual association

Sr. Director:

El sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber (KTS/KTWS) es un
trastorno congénito definido con la triada de malforma-
ciones capilares (hemangiomas o manchas en vino de oporto),
venosas (venas varicosas) y crecimiento excesivo de huesos
y tejido blando con o sin malformaciones linfaticas. Genéti-
camente se ha descrito una asociacién con el gen PIK3CA
que codifica la proteina p110a, una subunidad de la enzima
fosfatildilinositol 3-quinasa (PI3K)'. Como complicaciones
importantes destacan las alteraciones de la coagulacién en
forma de trombosis, destacando la vena renal o la vena cen-
tral de la retina, siendo la trombosis venosa profunda y el
tromboembolismo pulmonar menos comunes®.

Se ha asociado a enfermedad renal en 3 casos de sindrome
nefrético*®(uno con glomeruloesclerosis focal y segmentaria
[GMFyS])*, malformaciones urolégicas (uno con hemorragia
renal de tracto superior que requiri6é nefrectomia’) y uno de
poliquistosis renal unilateral’ . Hasta donde nosotros cono-
cemos no se ha descrito ningin paciente con KTS que haya
recibido un trasplante renal.

Presentamos el caso de un paciente varén de 39 afos con
antecedentes patoldgicos de hipertensién arterial, diabetes
mellitus tipo 2 insulinodependiente, obesidad con indice de
masa corporal de 35kg/m?, hiperuricemia con nefrolitiasis
que requirié de nefrectomia en el afio 2003 y trombofilia, con
anticuerpo anticoagulante lipico positivo y sindrome antifos-
folipido con trombosis de la vena renal en 2015 y de la vena
central de la retina bilateral en 2016°, en tratamiento con
Sintrom®.

A nivel renal presenté un sindrome nefrético clinico y bio-
quimico, diagnosticdndose, mediante biopsia renal en 2015,
de GMFyS perihiliar secundaria a obesidad en un paciente
monorreno, tratdndose con medidas antiproteintricas. La

enfermedad renal crénica progresé hasta estadio v e inicié
hemodidlisis en el ano 2020.

En el contexto del KTS el paciente presentaba heman-
giomas faciales (en vino de Oporto), linfedema, hipertrofia de
los miembros inferiores y malformaciones vasculares.

Para su inclusién en la lista de espera de trasplante se
realizé una angiotomografia que objetivé vasos neoformados
que rodeaban los vasos iliacos izquierdos con afectacién de
la extremidad inferior izquierda. Todo esto se comenté en el
comité de trasplante renal, juntamente con cirugia vascular,
urologia y radiologia, considerdndose apto para el trasplante
renal. Finalmente, el paciente recibi6é un trasplante renal de
donante cadaver en muerte encefalica, siendo el receptor de
bajo riesgo inmunolégico, por lo que la inmunosupresién se
basé en basiliximab y triple terapia con corticoides, tacrolimus
y micofenolato. Dados los antecedentes de trombofilia y que
el SKTW podia aumentar el riesgo de trombosis, se aplicd
la siguiente estrategia de tromboprofilaxis con cambio de
tratamiento de Sintorm® a acido acetilsalicilico 100 mg/24h
desde la inclusién en lista de trasplante hasta la realizacién
de este. En la cirugia el paciente no requirié de transfusiones
sanguineas, pero si en el periodo postrasplante por descenso
de la hemoglobina hasta 6,8 g/dl en relacién con la presencia
de hematomas perirrenales que no precisaron de reinterven-
cién quirldrgica. Se traté con transfusién de 2 concentrados
de hematies y darbepoetina 80 mcg/semana. Posteriormente
se inicié tratamiento profilactico con heparina de bajo peso
molecular y finalmente se cambi6 a Sintrom® a dosis com-
pletas. El trasplante renal cursé con funcién renal inmediata
con creatinina al alta (y habituales) de 2,3mg/dl con filtra-
dos glomerulares de 32 ml/min/1,73m? (por CKD-EPI) y con
hemoglobinas habituales de 13 g/dl sin tratamiento con dar-
bepoetina.
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La asociacién entre el SKTW y la enfermedad renal ha
sido descrita previamente. En nuestro paciente no parece rela-
cionarse con el SKTW, més bien se justifica por sus factores de
riesgo cardiovascular en un paciente monorreno quirurgico.

Hasta donde sabemos este es el primer caso que se pub-
lica de trasplante renal y SKTW, y nos gustaria destacar que
se ha descrito que los pacientes con SKTW pueden tener mal-
formaciones vasculares: desde vasos anémalos neoformados
que predisponen al sangrado hasta la presencia de duplicidad
de la vena cava®'?, Por otra parte, puede haber un aumento de
riesgo de linfedema y linfoceles. Por esto, queremos resaltar
la importancia de realizar un minucioso estudio vascular pre-
trasplante de los vasos abdominales, siendo recomendable
la realizacién de una angiotomografia, tanto en fase arterial
como venosa, asi como realizar una valoracién multidisci-
plinar.

Otro aspecto importante del caso fue la estrategia de
anticoagulacién precoz por la trombofilia, potenciada por el
mismo SKTW.

Respecto a la inmunosupresién a utilizar, el uso de
farmacos inhibidores de la mammalian target of rapamycin
(IMTOR) seria desaconsejable por su asociacién con com-
plicaciones linfaticas, habiéndose descrito un caso de un
paciente con SKTW que recibié tratamiento con everolimus
(por malformaciones vasculares severamente sintomaéticas)
presentando un tromboembolismo pulmonar a pesar de estar
anticoagulado®.

En conclusién, los pacientes con KTWS no presentan un
mayor riesgo de enfermedad renal, pero en caso de precisar
un trasplante renal hay que hacer una valoracién detallada del
arbol venoso abdominal para plantear un adecuado abordaje
quirtrgico, y en el postrasplante no es aconsejable el uso de
iMTOR por el riesgo de potenciar complicaciones trombéticas
y linfaticas.
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