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RESUMEN

Introduccion: el sindrome de Klinefelter (SK) es el trastorno
cromosémico sexual mas comUn en hombres, asociado a
hipogonadismo, infertilidad y riesgo cardiovascular aumentado. La

asociacién con la enfermedad arterial periférica (EAP) es rara, y es



excepcional la presencia del sindrome de atrapamiento popliteo
(SAP).

Caso clinico: presentamos el caso de un varén de 15 afos con SK,
en tratamiento con testosterona, con isquemia subaguda en la pierna
izquierda y claudicacién crénica en la derecha. Las pruebas de
imagen revelaron atrapamiento popliteo bilateral. Se realizaron
intervenciones quirdrgicas secuenciales en ambas extremidades para
abordar las lesiones arteriales y el atrapamiento, mediante
desinsercidon del fasciculo andmalo del musculo gastrocnemio medial
asociado a bypass popliteo-popliteo o plastia con parche, en ambos
usando la vena safena externa.

Discusion: el SK se asocia con mayor riesgo tromboembdlico,
atribuido al hipogonadismo y a factores trombofilicos. Aunque el
desarrollo de SAP es excepcional, es importante su sospecha en estos
pacientes, por ser una causa importante de claudicacion e isquemia
de las extremidades inferiores, cuyo prondstico mejora con

diagnodstico y tratamiento tempranos.

Palabras clave: Klinefelter. Atrapamiento popliteo.

Hipercoagulabilidad. Arteria poplitea.

ABSTRACT

Introduction: Klinefelter syndrome (KS) is the most common
chromosomal sex disorder in males, associated with hypogonadism,
infertility, and an increased risk of cardiovascular complications. The
association with peripheral arterial disease (PAD) is rare, with the
presence of popliteal entrapment syndrome (PES) being exceptionally
uncommon

Case report: we present the case of a 15-year-old male with KS
undergoing testosterone therapy, exhibiting subacute ischemia in the
left leg and chronic claudication in the right. Imaging revealed
bilateral popliteal entrapment. Sequential surgical interventions were

conducted on both limbs to address arterial lesions and entrapment.



This involved releasing the anomalous fascicle of the medial
gastrocnemius muscle, coupled with either popliteal-popliteal bypass
or patch plasty, utilizing the external saphenous vein in both
procedures.

Discussion: KS is associated with an increased thromboembolic risk,
attributed to hypogonadism and thrombophilic factors. While the
development of PES is exceptional, its suspicion is crucial in these
patients, as it represents a significant cause of claudication and lower
limb ischemia. Early diagnosis and treatment improve the prognosis

for these individuals.

Keywords: Klinefelter. Popliteal entrapment. Hypercoagulability.

Popliteal artery.

INTRODUCCION

El sindrome de Klinefelter (SK) es el trastorno cromosémico sexual
mas comun en hombres (1). Es una de las causas mas frecuentes de
hipogonadismo e infertilidad masculina (2). Desde el punto de vista
vascular, se ha descrito mayor riesgo de trombosis venosa profunda
(TVP), tromboembolismo pulmonar (TEP) y aumento de la
morbimortalidad cardiovascular (1-5). La asociacion con |la
enfermedad arterial periférica (EAP) es infrecuente, y es excepcional

el desarrollo del sindrome de atrapamiento popliteo (SAP).

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un varén de 15 afos con SK (peso 120 kg;
talla 199 cm) en tratamiento con testosterona gel. Acudié a Urgencias
por isquemia subaguda del miembro inferior izquierdo (MIl) vy
claudicacién gemelar del miembro inferior derecho (MID) de larga
evolucion no estudiada. Presentaba Unicamente pulso femoral
izquierdo y ausencia de pulsos distales en MID. La angiotomografia
computarizada (angio-TC) mostré oclusién corta de la 1. porcién

poplitea e insercién anémala del gastrocnemio medial izquierdo v,



estenosis critica por compresién extrinseca en la 1.2 porcidon poplitea
derecha. La angiorresonancia magnética (angio-RM), confirmé el
atrapamiento de la arteria poplitea (AP) bilateral (tipo 3 en Mll; tipo 2
en MID, segun la clasificacién anatémica del SAP) (6-8).

Se intervinieron los dos miembros inferiores de manera secuencial,
comenzando por el Mll, realizandose arteriografia intraoperatoria para
identificar lesién arterial (Fig. 1). Mediante abordaje posterior, se
desinsertd el fasciculo muscular anémalo del gastrocnemio medial,
sin recuperar pulso popliteo. Dados los hallazgos previos, se realizé
trombectomia arterial de troncos distales y bypass popliteo-popliteo
(1.2-2.2 porcidon) con vena safena externa (VSE) (Fig. 2). En la
arteriografia de control, se observé permeabilidad de tibial posterior
(TP) y pedia. A las 6 horas posquirdrgicas, presenté empeoramiento
de perfusidon en el pie con oclusién de bypass en ecografia-Doppler.
Se realizé trombectomia y fibrindlisis intraarterial urgente (500 000 Ul
urocinasa), sin observarse  defecto  técnico reconocible.
Posteriormente, se decidi6 anticoagulacion sistémica y
antiagregacién, sin nuevas incidencias, con pulso en el bypass,
mejoria de la perfusidon y sefal Doppler trifasica en los tres troncos
distales.

En consenso con la familia y el paciente, se decidid intervencién
preventiva del MID durante ese ingreso, para evitar trombosis
arterial. Se realiz6 miotomia del fasciculo muscular del gastrocnemio
medial con insercién andmala que comprimia parcialmente la AP. En
la arteriografia de control, se observd estenosis critica de la 2.2
porcién poplitea, y se decidié plastia con parche de VSE. Tras la
intervencion, recuperd pulso en TP y adecuada perfusion distal.
Durante el ingreso, se descarté patologia autoinmune sistémica o
hipercoagulabilidad por estados trombofilicos genéticos o adquiridos.
Al mes, el paciente se muestra asintomatico y con permeabilidad de
ambos procedimientos mediante ecografia-Doppler. Recuperd su

actividad deportiva habitual.



DISCUSION

El SK es el trastorno cromosdmico sexual mas comidn en hombres, y
asocia un aumento de morbimortalidad por alta prevalencia de
sindrome metabdlico, trastornos cardiovasculares y mayor riesgo
tromboembdlico (1-5).

El hipogonadismo, por déficit de andrégenos, es el mayor riesgo
trombdtico al aumentar la inhibicién de la fibrindlisis por aumento de
la sintesis del inhibidor del plasminégeno y puede suponer mayor
riesgo tromboembdlico por alteraciones de la agregacién plaquetaria
y la fibrindlisis (1,3-5).

Ademads, se han detectado estados trombofilicos adquiridos o
genéticos (mutaciéon del factor V Leiden, sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos, mutacion de protrombina G20210A, hiperactividad
del coagulante del factor VIIl, mutacién del factor A1298C del gen
MTHFR) (1,4,5), por lo que debe considerarse este sindrome como un
estado de hipercoagulabilidad (3,4).

Por otro lado, se han descrito diametros arteriales significativamente
reducidos en estos pacientes, con funcién endotelial normal, sin
correlacién significativa con los niveles de andrégenos ni explicacion
para esta alteracion (2,5).

En cuanto a la trombosis arterial, se ha descrito solo un caso de
asociacion con el SK durante la terapia de reemplazo de testosterona
(TRT) (1).

La asociacién descrita con la EAP es infrecuente, y es excepcional el
desarrollo del SAP en estos pacientes.

El SAP es una causa poco frecuente pero importante de claudicacién
intermitente, parestesias e isquemia de la extremidad por compresién
de la AP por estructuras musculotendinosas adyacentes, que puede
provocar trombosis, embolizacién, estenosis o degeneracién
aneurismatica por lesién arterial progresiva (6-9). En su clasificacion,

se incluyen cinco variantes anatdmicas y una funcional (6-8).



Para su diagndstico, la ecografia-Doppler puede mostrar cambios
hemodinamicos por compresién. La angio-TC y la angio-RM ayudan a
evaluar la anatomia y la circulacién distal (6,7).

Ante ausencia de lesién arterial, la exploracidn quirdrgica con
fasciotomia, miotomia o seccién de una banda fibrosa y liberacién
arterial, puede ser suficiente (7,9). Ante lesién arterial, puede ser
necesaria la tromboendarterectomia con plastia con parche venoso o
bypass con injerto venoso, sin clara ventaja de una técnica sobre otra
(6-8). El pronéstico del SAP suele ser favorable tras la cirugia,
especialmente con un diagndstico precoz (7).

Hasta la fecha, solo se ha descrito un caso en el que también se
asocia SK y SAP (6). Con nuestra experiencia, queriamos destacar,
ademas de esa asociacion, la hipercoagulabilidad de estos pacientes,
gue podria conllevar un peor prondéstico.

Basandonos en la bibliografia actual sobre la asociacién del SK con la
patologia arterial, a pesar de tratarse de una entidad infrecuente,
debe sospecharse un SAP en estos pacientes ante una clinica de
claudicacién intermitente de larga evolucidén, para asi poder realizar

un estudio y tratamiento precoces que mejoren su prondstico.



Figura 1. Arteriografia diagndéstica. A la izquierda, MID: estenosis
critica de arteria poplitea; a la derecha, MIl: oclusién en la 1.2 porcién
de la poplitea con repermeabilizacién posterior en la 3.2 porcién.
Fuente: M. Baena-Garrido.




Figura 2. Imdagenes intraoperatorias. A la izquierda, fasciculo de

musculo gastrocnemio medial con insercién anémala (marcado con

flecha); a la derecha, bypass popliteo-popliteo (1.2-2.2 porcién) con la

vena safena externa.

Fuente: M. Baena-Garrido.
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