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RESUMEN 

El  síndrome  de  KlippelTrénaunay,  también  denominado  KTS,  es  un  trastorno 

congénito,  poco  frecuente  que  consiste  en  el  desarrollo  anormal  de  los  vasos 

sanguíneos,  los  tejidos  blandos,  el  tejido  óseo  y  el  sistema  linfático.  Entre  las 

características principales se incluyen una mancha de nacimiento (mancha en vino de 

oporto en la piel), hemangiomas planos, malformaciones venosas, crecimiento excesivo 

de  tejido  blando  y  huesos,  anomalías  del  sistema  linfático,  otras  afecciones  como 

cataratas, glaucoma, problemas de coagulación, pudiendo producir  trombosis venosa 

profunda y embolismo pulmonar. La presentación del siguiente caso clínico  tiene por 

objetivo general demostrar los efectos de la cánula nasal de alto flujo en la rehabilitación 

respiratoria en una paciente post embolia pulmonar, y como objetivos específicos, los 

efectos  sobre  la  disnea  y  frecuencia  respiratoria,  frecuencia  cardiaca,  tolerancia  al 

ejercicio y la calidad de vida.  

Presentación del caso: Mujer de 43 años, que asiste a Rehabilitación Respiratoria en 

silla de  ruedas post embolismo pulmonar de 2 meses de evolución, presenta disnea 

grado  4  (la  disnea  le  impide  salir  de  casa  o  realizar  actividades  como  vestirse  y 

desvestirse)  según  MMRC  (Modified  Medical  Research  Council),    intolerancia  al 

ejercicio,  índice  de  masa  corporal  de  18,3  Kg/m2,  cefalea  intensa,  hemangioma  e 

hipertrofia muscular en miembro superior  izquierdo. SaO2: 91%, Frecuencia cardiaca 

101, Frecuencia respiratoria 29, escala de Borg 5/4. La aplicación de cánula nasal de 

alto flujo post embolismo pulmonar, en una patología poco común como síndrome de 

KlippelTrénaunay , brinda resultados óptimos, el cual la convierte en una alternativa de 

apoyo a su recuperación devolviendo a su funcionabilidad.  

 

ABSTRACT 

KlippelTrénaunay syndrome, also called KTS, is a rare, congenital disorder consisting 

of abnormal development of the blood vessels, soft tissues, bone tissue, and lymphatic 

system.  Major  features  include  a  birthmark  (portwine  stain  on  the  skin),  flat 

hemangiomas, venous malformations, overgrowth of soft tissue and bone, abnormalities 

of  the  lymphatic  system,  other  conditions  such  as  cataracts,  glaucoma,  coagulation 

problems , being able to produce deep vein thrombosis and pulmonary embolism. The 

presentation of the following clinical case has the general objective of demonstrating the 

effects of  the highflow nasal cannula  in respiratory rehabilitation  in a postpulmonary 

embolism patient, and as specific objectives, the effects on dyspnea and respiratory rate, 

heart rate, tolerance to exercise and quality of life. 
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Presentation of the case: A 43yearold woman, who attends Respiratory Rehabilitation 

in  a  wheelchair  after  a  2month  history  of  pulmonary  embolism,  presents  grade  4 

dyspnea (dyspnea prevents her from leaving the house or performing activities such as 

dressing and undressing) according  to MMRC ( Modified Medical Research Council), 

exercise intolerance, body mass index of 18.3 kg/m2, severe headache, hemangioma, 

and muscle hypertrophy in the left upper limb. SaO2: 91%, heart rate 101, respiratory 

rate 29, Borg scale 5/4. The application of a highflow nasal cannula after pulmonary 

embolism,  in a rare pathology such as KlippelTrénaunay syndrome, provides optimal 

results, which makes it an alternative to support recovery, restoring its functionality. 

 

1.  INTRODUCCION 

El síndrome de Klippel Trenaunay es una enfermedad congénita, infrecuente, descrita 

por KlippelTrenaunay en 1900 que aparece en la infancia o adolescencia; caracterizado 

por presentar una triada de malformaciones capilares: angiomas cutáneos de color vino 

oporto,  varicosidades  venosas  e  hipertrofia  de  partes  blandas  y/o  aumento  óseo  de 

miembros (1)(2). Considerada como malformaciones combinadas o complejas vascular 

venular,  linfática  y  venosa  que  tienen  origen  desde  el  nacimiento  de  apariciones 

esporádicas, llamando la atención con el trascurrir de los años; asociándose a hipertrofia 

esquelética y al  incremento de tejidos blandos de uno o más miembros, este  tipo de 

lesión son progresivas, incrementando con la edad y con factores poco conocidos como 

la resección quirúrgica parcial, traumatismo y algunos cambios hormonales (3), en 1907, 

Parkes  Weber  le  agregó  la  fistula  o  malformación  arteriovenosa  (4);  así  mismo  se 

encontró  que  se  complican  con  tromboflebitis  entre  el  20  al  45%  (5)  y  embolismo 

pulmonar del 4 al 25% de los pacientes (6). 

El avance tecnológico de la Radiología intervencionista, con el uso de nuevas drogas y 

protocolos quirúrgicos mejorados han permitido tener una mejora de recursos para el 

tratamiento de esta enfermedad tan compleja. 

La aplicación de cánula nasal de alto flujo (CNAF), se ha descrito en el tratamiento de 

rehabilitación  respiratoria  como  medio  de  asistencia  para  reducir  la  frecuencia 

respiratoria, aumentar el volumen minuto durante la actividad y en reposo en pacientes 

con enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC) (7). Cuando el flujo es de 50 l/min 

siempre por encima de la ventilación voluntaria máxima (MVV), es decir por sobre su 

reserva  respiratoria  explicaría  el  menor  trabajo  respiratorio  para  obtener  mayor 

saturación  de  oxigeno  (SaO2)  durante  diferentes  pruebas  de  ejercicio  de  carga 

constante  e  incremental  (8);  así  también  en  estudio  sobre  CNAF  en  enfermedad 



5 
 

pulmonar  idiopática  versus  sistema  Venturi,  se  encontró  que  mejoro  el  tiempo  de 

resistencia, menor fatiga en miembros inferiores, aumentando la tolerancia al ejercicio 

en aquellos que presentaban hipoxemia inducida por el ejercicio (9).  

En el tratamiento de embolismo pulmonar, el uso de CNAF genera eficacia y seguridad, 

a pesar de los pocos estudios realizados, se evidencia una rápida mejoría en la dificultad 

respiratoria, a través de la mejora en el estado oxigenatorio y la frecuencia respiratoria, 

considerado como alivio para la insuficiencia respiratoria (10). 

La  presentación  del  siguiente  caso  clínico  tiene  por  objetivo  general  demostrar  los 

efectos de la cánula nasal de alto flujo en la rehabilitación respiratoria en una paciente 

post  embolia  pulmonar,  y  como  objetivos  específicos,  los  efectos  sobre  la  disnea  y 

frecuencia respiratoria, frecuencia cardiaca, tolerancia al ejercicio y la calidad de vida.  

 

2.  DESCRIPCION DEL CASO 

Mujer de 43 años de  tez clara, acude en silla de  ruedas al Centro de Rehabilitación 

Respiratoria  (Agosto  2021),  con  antecedente  de  Síndrome  de  Klippel  –  Trenaunay 

atípico,  diagnosticada  en  el  2011;  considerado  como  tal,  debido  a  que  no  presenta 

manchas de tipo vino tinto; presenta dolor y edema en miembro superior izquierdo desde 

los  4  años,  el  cual  con  el  trascurrir  de  los  años  refiere  que  se  intensifica  en  dos 

momentos  en  especial;  durante  la  estación  de  verano  y  la  menstruación,  ingiriendo 

analgésicos condicionales al dolor. (Figura 1) 

Fue intervenida en siete oportunidades debido a la presencia de fistulas arteriovenosas, 

hasta la edad de 16 años, presentando dolor persistente.  

En junio del 2021, presenta dificultad respiratoria y fatiga que se incrementa en reposo, 

para lo cual solicitan gammagrafía, encontrando alteración en la ventilación perfusión 

debido a embolismo Pulmonar a predominio de pulmón derecho (Figura 2). 

Tratamiento médico: inicia con antitrombótico de 20 mg, disminuyendo hasta 10 mg por 

30 días y analgésicos condicionales al dolor. 

En agosto del 2021 recibe alta médica e indicación de iniciar rehabilitación respiratoria, 

por  presencia  de  disnea  y  fatiga  muscular  (Borg  5/4),  fuerza  muscular  respiratoria  y 

periférica (Manovacuometria: Pimáx 35cmH2O y Dinamometría 12kg brazo derecho), 

incapacidad para caminar tramos cortos, STST 1 min (5 repeticiones); placa Rx. anormal 

(atelectasia basal izquierda), ecografía de corazón y pulmón normal, electrocardiograma 
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normal. FC en reposo 101, SaO2 91%, FR 29 y PA 110/65 la misma que se mantiene 

igual durante el tiempo tratamiento.  

Al  examen  físico  se  evidencia  asimetría  en  ambos  miembros  superiores,  se  nota 

presencia de varices en brazo izquierdo ausencia de pulso radial y cubital, con alteración 

en  la  sensibilidad superficial  y profunda.  Los exámenes de  laboratorio de  DímeroD, 

PCR cuantitativa, procalcitonina y enzimas hepáticas, dentro de los valores normales. 

El tratamiento recomendable debe realizarse a través de un equipo multidisciplinario en 

busca de la mejora de la disnea, funcionabilidad e independencia, mejora de calidad de 

vida, prevenir complicaciones e incluso la mejora de imagen corporal, así como evitar 

aislamiento social. 

Funcionabilidad,  independencia  y  calidad  de  vida:  fisioterapia  respiratoria, 

acondicionamiento físico respiratorio. 

Disnea, dificultad respiratoria, atelectasia:  a través de cánula nasal de alto flujo, por 

presión positiva generada de 0,7 a 1cmH2O por cada 10L de flujo. 

Complicaciones  e  imagen  corporal:  anticoagulantes,  medias  de  compresión,  ayuda 

psicológica. 

Aislamiento social: familia, grupo de interés y amistades. 

Un diagnóstico oportuno, evaluación, evolución y tratamiento multidisciplinario permitirá 

una mejora en la calidad de vida del paciente con Síndrome de Klippel y Trenaunay. 

La  evaluación  fisioterapéutica,  a  través  de  dinamometría  para  la  fuerza  muscular 

periférica, disnea con mMRC (Modified Medical Research Council), pico flujo espiratorio 

(flujometría);  Sit  to  Stant  Test  de  1  min  (STST  1),  posteriormente  se  realizó  test  de 

caminata de 6 minutos.  

Para  el  tratamiento  fisioterapéutico,  para  la  disnea  persistente  se  aplica  asistencia 

ventilatoria mediante Cánula nasal de alto flujo; inicia con Flujo 30 lpm, Temperatura 31 

grado, FiO2 24%; para el entrenamiento sentado y se incrementa el flujo a 40 lpm con 

FiO2 al 28% para el esfuerzo máximo durante el entrenamiento físico respiratorio, en el 

primer  mes,  luego  se  manejaron  Flujos  de  25  lpm,  FiO2  28%,  debido  a  la  mejor 

adaptación  al  esfuerzo  físico,  manejándose  dichas  presiones  hasta  el  final  de  sus 

sesiones, la temperatura fue la misma. 

Al cabo de 8 meses de recibir tratamiento fisioterapéutico fisico funcional respiratorio de 

moderada a alta intensidad (HIIT) con cánula nasal de alto flujo, es capaz de volver al 

trabajo en buenas condiciones,  en  las  cuales  incluye caminatas domiciliarias  con 30 
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minutos diariamente con un programa diseñado de acuerdo con la distancia recorrida 

mediante la prueba de caminata de 6 minutos. 

 

 

Figura  1.  Lesiones  gomosas  verdeazuladas,  depresibles, 

localizadas a nivel de extremidad superior, correspondiente a 

una malformación venosa. 

 

 

 

Figura 2. Angiografía de tórax (enero 2011), fecha del diagnóstico. 

El  comportamiento  de  la  paciente  y  su  evolución  se  muestran  en  los  siguientes 

resultados:  
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Gráfico 1: agosto 2021  marzo 2022:  

Dinamometría, Borg, disnea mMRC, STST1 y Pimax. 

 

 

Grafico 2: Caminata de 6 minutos y Pico flujo espiratorio (PFE) 
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 Grafico 3: SaO2, FC, FR 

 

 

 

3.  DISCUSION:  

El reporte del caso presentado del síndrome de KlippelTrénaunay, es una rareza de 

esta enfermedad con diagnóstico tardío, siendo diagnosticada definitivamente cuando 

tenía aproximadamente 32 años, se considera que este diagnóstico va depender de las  

manifestaciones clínicas y la edad donde los trastornos se hacen más evidentes en los 

pacientes (11,12), y de aquellos que llegan a afectar a los miembros superiores son más 

infrecuentes  (5%)  comprometiendo  uno  o  ambos  miembros  superiores  e  incluso  es 

posible afectar con menor frecuencia las estructuras torácicas e intraabdominales; así 

mismo se encuentra que se puede producir tromboembolismo venoso entre 8 22%, lo 

cual incrementa los riesgos accidentes cerebro vascular y aneurisma cerebral debido a 

los trombos (13). 

Las secuelas presentes debido a la limitación de las arterias pulmonares incrementan la 

presión de la sangre, alterando la función del lado derecho del corazón, por lo que la 

presión  positiva  con  ventilación  no  invasiva;  se dejó  de  lado  en  razón al  riesgo  que 

produce  la  distensión  de  las  vías  aéreas  de  conducción,  con  lo  cual  se  produce  un 

aumento del espacio muerto anatómico, teniendo en cuenta que la sobredistensión de 
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los  alvéolos  puede  causar  una  compresión  de  los  capilares  alveolares,  reducir  la 

perfusión y ocasionar un aumento del espacio muerto alveolar (ventilación en exceso de 

perfusión).  La  presión  positiva  sigue  la  vía  de  menor  resistencia  y  de  mayor 

distensibilidad, y puede sobredistender las unidades alveolares más sanas, comprimir 

los capilares alveolares y producir una redistribución del flujo sanguíneo pulmonar hacia 

regiones  menos  ventiladas,  incrementando  paradójicamente  el  shunt  y  la  hipoxemia 

(14,15). 

Por lo que la aplicación de la asistencia ventilatoria a través de la cánula nasal de alto 

flujo se optó como alternativa de apoyo a la rehabilitación respiratoria se ha aplicado en 

pacientes con patologías como enfermedad pulmonar obstructiva crónica, enfermedad 

pulmonar intersticial y bronquiectasias (16), sin embargo es el primer reporte sobre su 

aplicación  en  una  secuela  post  embolismo  pulmonar,  en  una  patología  poco  común 

como síndrome de KlippelTrénaunay , donde los resultados han sido óptimos, el cual 

la convierte en una alternativa de apoyo a su recuperación, en la cual ha retornado a su 

trabajo  habitual  e  incluso  esta  participando  en  maratones  de  5K.  Los  efectos  de  la 

mejora en la saturación de oxígeno, de 91 a 96%, puede estar relacionado al efecto del 

depósito en el espacio muerto anatómico, lo cual permite estabilizar a los pacientes con 

dificultad respiratoria (17). La reducción de  la  frecuencia respiratoria y disnea mejora 

rápidamente de 5 a 2 según la escala de Borg (010), en menos de un mes, debido al 

efecto del flujo impuesto por la cánula ya que reduce la presión transdiafragmatica, el 

esfuerzo inspiratorio y la carga del trabajo respiratorio (18,19), mejorando la ventilación 

y la oxigenación referido anteriormente por los cambios en el espacio muerto anatómico 

y  el  reclutamiento  alveolar  (20).  En  la  insuficiencia  respiratoria  aguda,  se  obtiene 

mejores  resultados  con  flujos  altos,  sin  embargo,  para  la  insuficiencia  respiratoria 

crónica se recomienda flujos bajos para disminuir el trabajo respiratorio (21), lo cual se 

aplico  durante  el  proceso  de  rehabilitación,  optimizando  resultados  en  todo  el 

tratamiento, la misma que se considera por condiciones más optimas para la exhalación 

(22). 

La respuesta del efecto en la tolerancia al ejercicio evaluado mediante caminata de 6 

minutos  en  enfermedades  raras  puede  relacionar  la  respuesta  como  indicador  de  la 

capacidad funcional para medir la respuesta a la intervención donde integra la respuesta 

de  los  sistemas  respiratorio,  cardiovascular,  metabólico,  musculoesquelético  y 

neurosensorial al estrés  impuesto por el ejercicio  (23), encontrándose cambios en  la 

distancia  recorrida  la  cual  se  realizó  2  meses  después  del  inicio  de  la  rehabilitación 

respiratoria modificándose de 308 a 482 metros en un periodo de 7 meses; sin embargo 

en un estudio sobre EPOC estable y grave (112 pacientes) se encontró una diferencia 
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clínica con intervalo de confianza del 95%, si los cambios son de 54 m (24), igualmente 

en un estudio longitudinal en 198 pacientes con EPOC grave durante 2 años, se asoció 

a mejor supervivencia si el incremento es mayor de 100 metros (25); siendo 174 metros 

la diferencial encontrada en el presente caso estudiado. El aumento a la resistencia al 

ejercicio y la tolerancia al ejercicio en enfermedad pulmonar intersticial con asistencia 

de cánula de alto flujo contribuyó con la mejor distancia recorrida, reducción de la fatiga 

en las piernas y el tiempo para la recuperación de la saturación de oxigeno (26, 27, 28), 

lo cual coincide con la disminución de la fatiga en miembros inferiores según la escala 

de Borg y la mejor respuesta sobre mMRC (de 3 a 0). 

Sobre  la  fuerza muscular  respiratoria  (Pimax: 35 a 65 cmH2O), STST 1 min  (6 A 24 

repeticiones),  fuerza  muscular  periférica  (dinamometría:  12  a  25.8  kg)  y  pico  flujo 

espiratorio  (230  a  390  lpm),  mientras  la  calidad  de  vida  mediante  SF12  cambia 

duplicando  (de  42  a  88  puntos  la  puntuación  global,  siendo  la  parte  física  la  que 

responde mejor sobre el estado mental (de 20 a 50 y de 22 a 38 respectivamente); por 

lo  que  se  evidencian  cambios  considerables,  sin  embargo,  existe  poca  evidencia 

científica referida sobre estas valoraciones en enfermedades raras.  

Aunque las recomendaciones sobre el uso de la cánula nasal de alto flujo en un entorno 

agudo  ha  sido  el  principal  interés  de  los  estudios  de  investigación,  se  necesita más 

evidencia en la práctica clínica en el tratamiento de pacientes con enfermedad pulmonar 

crónica en fases estables, dentro de ella las secuelas post embolismo pulmonar, de una 

enfermedad  rara  como  el  síndrome  de  KlippelTrénaunay  debido  a  la  insuficiencia 

hipóxica  persistente,  para  obtener  un  tratamiento  óptimo  sobre  bases  y  efectos 

demostrado  en  otras  patologías  a  pesar  de  las  evidencias  limitada,  por  lo  que  su 

aplicación sobre la disnea y el rendimiento físico también podría ser una indicación para 

el  tratamiento  con cánula de alto  flujo demostrado en otras patologías como EPOC, 

bronquiectasias y  las enfermedades intersticiales; sin embargo se necesitan mayores 

datos  sobre  sobre  la  aplicación  y  beneficios  en  rehabilitación  respiratoria  para  la 

aplicación sobre un público objetivo, el efecto, parámetros de tratamiento, el tiempo de 

tratamiento e incluso la influencia económica en salud.  

 

4.  CONCLUSIÓN:  

La aplicación de cánula nasal de alto flujo post embolismo pulmonar, en una patología 

poco común como síndrome de KlippelTrénaunay, brinda resultados óptimos, el cual la 

convierte  en  una  alternativa  de  apoyo  a  su  recuperación  devolviendo  a  su 

funcionabilidad. 
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6.  ANEXOS 
6.1 CONSENTIMIENTO INFORMADO 

 
Título de proyecto de investigación    :            
Investigador                   : 
Institución(es)              :    
__________________________________________________________________________        

Estamos invitando a usted a participar en un estudio de investigación titulado: “___________”. 

de  fecha __/__/____ y  versión.0__.  Este  es un  estudio  desarrollado  por  investigadores de  la 
Universidad Privada Norbert Wiener(UPNW). 

I.  INFORMACIÓN 

Propósito  del  estudio:  El  propósito  de  este  estudio  es 
____________________________________.  Su  ejecución  ayudará/permitirá 
____________________________________________________________________________
__. 

Duración del estudio (meses):  

N° esperado de participantes: ____________ 

Criterios de Inclusión y exclusión:  

(No deben reclutarse voluntarios entre grupos “vulnerables”: presos, soldados, aborígenes, marginados, 

estudiantes o empleados con relaciones académicas o económicas con el investigador, etc. Salvo que la 
investigación redunde en un beneficio concreto y tangible para dicha población y el diseño así lo requiera). 

Procedimientos  del  estudio:  Si  Usted  decide  participar  en  este  estudio  se  le  realizará  los 
siguientes procesos: 

●  ____________________________________________ 
●  ____________________________________________ 
●  ____________________________________________ 

 
La entrevista/encuesta puede demorar unos XX minutos y (según corresponda añadir a detalle). 

Los resultados se le entregarán a  usted  en  forma  individual  y  se  almacenarán  respetando  la 
confidencialidad y su anonimato. 
 
Riesgos: (Detallar los riesgos de la participación del sujeto de estudio) 

Su participación en el estudio no 

presenta______________________________________________ 

  

Beneficios: (Detallar los riesgos la participación del sujeto de estudio) 

Usted se beneficiará del presente proyecto 

_____________________________________________ 

Costos e incentivos: Usted no pagará ningún costo monetario por su participación en la 

presente investigación. Así mismo, no recibirá ningún incentivo económico ni medicamentos a 

cambio de su participación. 
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Confidencialidad:  Nosotros  guardaremos  la  información  recolectada  con  códigos  para 

resguardar su identidad. Si los resultados de este estudio son publicados, no se mostrará ninguna 

información que permita su identificación. Los archivos no serán mostrados a ninguna persona 

ajena al equipo de estudio. 

Derechos del paciente: La participación en el presente estudio es voluntaria. Si usted lo decide 

puede negarse a participar en el estudio o retirarse de éste en cualquier momento, sin que esto 

ocasione ninguna penalización o pérdida de los beneficios y derechos que tiene como individuo, 

como así tampoco modificaciones o restricciones al derecho a la atención médica. 

Preguntas/Contacto:  Puede  comunicarse  con  el  Investigador  Principal  (Detallar  el  nombre, 

número de teléfono y correo electrónico del investigador principal).  

Así mismo puede comunicarse con el Comité de Ética que validó el presente estudio,  

Contacto del Comité de Ética: Dra. Yenny M. Bellido Fuentes, Presidenta del Comité de Ética de 

la Universidad Norbert Wiener, para la investigación de la Universidad Norbert Wiener, Email:  
comité.etica@uwiener.edu.pe  

 

I.  DECLARACIÓN DEL CONSENTIMIENTO 

He  leído  la  hoja  de  información  del  Formulario  de  Consentimiento  Informado(FCI),  y  declaro 

haber recibido una explicación satisfactoria sobre los objetivos, procedimientos y finalidades del 

estudio.  Se  han  respondido  todas  mis  dudas  y  preguntas.  Comprendo  que  mi  decisión  de 

participar es voluntaria y conozco mi derecho a retirar mi consentimiento en cualquier momento, 

sin  que  esto  me  perjudique  de  ninguna  manera.  Recibiré  una  copia  firmada  de  este 

consentimiento. 

 

____________(Firma)____________      ____________(Firma)____________ 

Nombre participante:          Nombre investigador: 

DNI:              DNI: 

Fecha: (dd/mm/aaaa)          Fecha: (dd/mm/aaaa) 

  

_____________(Firma)____________ 

Nombre testigo o representante legal: 

DNI: 

Fecha: (dd/mm/aaaa) 

mailto:.etica@uwiener.edu.pe
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6.2 CAMINATA DE 6 MINUTOS 
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