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Le syndrome de Klippel-Trenaunay :
place et intérêt de la phlébectomie.

The Klippel-Trenaunay syndrome:
what are the place and the interest of phlebectomy?

Suied‑Amar E., Renaudin J.M.

Résumé

Le syndrome de Klippel-Trenaunay est une malformation
vasculaire complexe rare. La triade caractéristique
associe une hypertrophie globale d’un membre, un
angiome plan et des varices.

Nous nous sommes intéressés à la prise en charge de la
pathologie veineuse au cours de ce syndrome et à
l’arsenal thérapeutique dont dispose le phlébologue
pour soulager les symptômes d’insuffisance veineuse.

Nous rapportons le cas d’une patiente présentant un
syndrome de Klippel-Trenaunay ayant bénéficié de
phlébectomies, qui, bien qu’itératives, ont été hautement
bénéfiques sur le plan symptomatique, sans complications
notables.

La phlébectomie ambulatoire se présente comme une
technique relativement sûre, efficace et responsable de
peu de complications dans la stratégie de ce syndrome.

Mots-clés : syndrome de Klippel-Trenaunay,
malformation veineuse, ablation thermique endoveineuse,
sclérothérapie à la mousse, phlébectomie ambulatoire.

Summary

The Klippel-Trenaunay syndrome is a complex and rare
vascular malformation. The syndrome is characterized by
a triad of symptoms combining port-wine stain, varicose
veins and soft tissue or bone hypertrophy.

We have focused our analysis on the veinous pathology
of this syndrome and the therapeutic means available to
the phlebologist to alleviate veinous insufficiency
symptoms.

We have presented the case of a female patient with a
Klippel-Trenaunay having undergone ambulatory
phlébectomies, which although repeated, were highly
beneficial from a symptom standpoint, without
noteworthy complications.

The ambulatory phlebectomy is a relatively safe and
effective procedure, responsible for limited complications
in the handling with this syndrome.
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Introduction

Le syndrome de Klippel-Trenaunay est une angiodysplasie
systématisée congénitale, rare, décrite pour la première
fois en 1900, associant des malformations vasculaires,
capillaires, lymphatiques et veineuses, combinées à une
hypertrophie osseuse et des tissus mous d’un membre.

Les manifestations vasculaires confèrent au syndrome de
Klippel-Trenaunay une morbidité importante du fait de
leurs complications: douleurs, hémorragies cutanées
spontanées, insuffisance veineuse chronique et
accidents thrombo-emboliques (Figure 1).

Nous rapportons l’observation clinique d’une patiente
traitée par des phlébectomies et, en nous appuyant sur
une revue de la littérature, nous tenterons de préciser
l’intérêt particulier et la place que peut avoir la phlébectomie
dans la prise en charge thérapeutique de cette maladie.

La prise en charge des patients présentant un syndrome
de Klippel-Trenaunay est toujours pluridisciplinaire et
essentiellement symptomatique (Figure 2 et Figure 3).

Nous nous intéressons uniquement dans ce travail à la
question de la prise en charge de la pathologie veineuse
superficielle. Le traitement précoce et préventif de
l’insuffisance veineuse superficielle est primordial.
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Le cas clinique

A. Mme N., 28 ans, consulte en septembre 2001 pour
une prise en charge de sa maladie variqueuse dans le
cadre d’un syndrome de Klippel-Trenaunay.

En effet, la patiente présente un angiome sur la jambe
gauche, présent depuis sa naissance, une asymétrie de
2,2 cm entre les deux membres inférieurs, compensée
par une talonnette, avec hypertrophie du membre
inférieur gauche et une insuffisance veineuse superficielle
avec des varices, évoluant depuis l’adolescence.

Elle n’a pas d’autres antécédents médicaux particuliers.
Elle a eu deux grossesses, qui se sont déroulées sans
incident notable, en dehors de la majoration de sa
symptomatologie d’insuffisance veineuse au cours de la
gestation.

Elle a déjà bénéficié d’un éveinage sous-gonal de la
grande saphène gauche, et de deux éveinages de la
petite saphène gauche, en province.

La phlébographie, réalisée alors, ne retrouvait pas
d’anomalie associée du réseau veineux profond.

Lors de sa première consultation, on note, à l’examen
clinique, une récidive variqueuse de sa petite saphène,
l’existence de multiples varicosités au niveau de la jambe
gauche, et un membre inférieur droit ne présentant que
quelques varicosités diffuses.

Un écho-doppler veineux est réalisé, qui retrouve au
niveau du membre inférieur gauche :
– un réseau veineux profond perméable et continent,
– une absence de fistule artério-veineuse,
– une incontinence valvulaire de la petite saphène

gauche ostiale et tronculaire.

Le réseau veineux superficiel et profond du membre
inférieur droit est sans anomalie.

Une prise en charge thérapeutique comprenant une
compression médicale, des drainages ainsi que la
prescription de phlébotoniques est instaurée, associée
à une sclérothérapie liquide pour ses varicosités.

B. Cependant, malgré une amélioration transitoire du
confort de la patiente, il est décidé en octobre 2003,
devant l’augmentation des douleurs et de la gêne
fonctionnelle et esthétique, de pratiquer un nouveau
stripping de la petite saphène gauche par invagination.

Figure 1 : [10].
A. Malformation capillaro-veineuse dans le cadre d’un syndrome de Klippel-Trenaunay avec hypertrophie du membre atteint.
B. Malformation capillaro-lymphatico-veineuse dans le cadre d’un syndrome de Klippel-Trenaunay.

A B
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Durant 5 ans, la patiente sera soulagée avec disparition
de ses douleurs, lourdeurs et œdème de la jambe. Sa
troisième grossesse, en 2007, se déroulera sans incident.

C. Mais en 2008, Mme n présente à nouveau une
récidive variqueuse clinique de la petite saphène
gauche s’accompagnant à nouveau de symptômes
importants d’insuffisance veineuse fonctionnelle :
douleurs, lourdeurs, crampes.

L’écho-Doppler veineux retrouve alors une grosse néo-
saphène externe gauche, avec une crosse mesurant
6 mm de diamètre, et un dédoublement de la veine
poplitée, dont une branche d’alimentation de la
néocrosse naît de chacune d’elle.

Un éveinage de la néo-petite saphène est alors réalisé
avec ligature des deux branches d’alimentation
poplitées.

Figure 2 : [18].
A. Phlébographie chez
une femme de 36 ans
avec persistance de la veine
sciatique (simple flèche)
et dilatation de la grande veine
saphène (double flèche).
B. Phlébographie chez
un homme de 19 ans
avec persistance de la veine
embryonnaire latérale
avec varices multiples (simple
flèche) et rétrécissement de la
veine poplitée par des bandes
fibreuses (double flèche).
C. IRM de jambe chez un
garçon de 7 ans avec des
malformations veineuses
étendues de la jambe gauche ;
à noter l’existence d’une large
veine latérale (flèche).A

C

B
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d. Un an après en 2009, la patiente se plaint à nouveau
de varices, avec à l’écho-Doppler une grosse néo-petite
saphène gauche, une crosse de 6 mm qui se poursuit sur
la jambe par une grosse veine collatérale ectasique qui
se jette à plein canal dans une veine saphène surale
interne de Léonard totalement incontinente.

Une phlébectomie simple de la grosse veine collatérale
est alors décidée. La patiente est alors très nettement
améliorée sur le plan fonctionnel et esthétique.

e. en 2012 et 2014 des récidives de varices sur des
branches issues du cavernome du creux poplité gauche
conduit à deux nouvelles phlébectomies, avec au cours
de chaque intervention une ligature de perforante
(Figure 4 et Figure 5).

Ainsi, il est décidé, en accord et avec la forte
approbation de la patiente qui est entièrement
satisfaite du confort obtenu après chaque intervention,
de pratiquer des exérèses par une phlébectomie simple
chaque fois qu’une récidive serait apparue, bien que
sachant que ce résultat ne se maintiendra que de
manière temporaire.

discussion

L’attitude thérapeutique adoptée pour traiter cette
patiente peut sembler discutable, tant les récidives
mult iples peuvent apparaître comme
« désespérantes ».

Figure 3 : [31].
A. Persistance d’une veine
latérale embryonnaire
incontinente, s’étendant de la
cheville jusqu’à la jonction
saphéno-fémorale chez un
jeune homme de 19 ans.
B. Marquage préopératoire
(stripping et phlébectomie)
chez le même patient.
C. La phlébectomie
superficielle nécessite
une lame de bistouri n° 11 ou
une aiguille intramusculaire,
elle permet, avec le crochet de
Muller, de Oesch, de Ramelet
ou de Varady, de retirer les
veines superficielles par des
mini-incisions dont la taille,
compte tenu de la distension
des incisions et de la rétraction
cutanée, peut aller de 1 à 3 mm.
Elles sont fermées sans suture
par des stéristrips.

A

C

B
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Cependant, les interventions veineuses dont a bénéficié
notre patiente, bien que répétées, ont permis de la
soulager, d’améliorer significativement son confort, avec
une très nette diminution de tous ses symptômes
d’insuffisance veineuse (douleurs, lourdeurs des jambes,
brûlures, chaleur…).

Elles ont également eu leur importance sur le plan
psychologique grâce aux résultats esthétiques très
favorables obtenus.

L’arsenal thérapeutique du phlébologue s’est largement
développé ces dernières années avec l’essor des
traitements endovasculaires chimiques et thermiques.

Quelques études récentes ont également souligné
l’intérêt des techniques endoveineuses thermiques
(radio-fréquence et laser). Toutefois, celles-ci portent à
ce jour sur des cas isolés [9, 24].

si l’utilisation de mousses fibrosantes donne de bons
résultats [4], cette option n’a pas été choisie dans le cas
de notre patiente en raison du risque thrombogène élevé
que représente le syndrome de Klippel Trenaunay, avec
une fréquence augmentée de micro-thrombi [27].

Figure 4 : Madame N.
A. Branche variqueuse naissant du cavernome poplité.
B. Marquage préopératoire (phlébectomie).

A B

Figure 5 : A, B. Phlébectomie de Mme N. au bloc opératoire. C, D. Contrôle pansement post-phlébectomie à J3.

A

C

B
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La position sus-faciale et la sinuosité des varices
présentées par notre patiente ont également écarté ce
choix thérapeutique.

De plus, même si par définition le syndrome de Klippel
Trenaunay est une malformation à flux lent, il est parfois
difficile d’éliminer formellement dans certains cas la
présence de microfistules artérioveineuses pouvant être
à l’origine de complications dramatiques en cas de
sclérothérapie à la mousse [4, 27].

La phlébectomie ambulatoire constitue une technique
simple, dont l’innocuité est aujourd’hui établie,
n’occasionnant que de rares complications, et dont le
rapport bénéfiques-risques apparaît comme largement
en faveur de son utilisation, même répétée.

Ces résultats sont en accord avec ceux retrouvés dans
plusieurs études :

• L’étude de Gloviczki et al. [18] portant sur 20 patients,
qui avaient tous noté une amélioration significative de
leurs symptômes après chirurgie superficielle
veineuse, malgré un taux de récidive variqueuse aux
alentours de 50 %. Il préconisait également des
interventions itératives au besoin.

• L’étude de Baraldini et al. [1] portant sur 29 enfants (de
8 à 17 ans), préconise un traitement chirurgical précoce
de l’insuffisance veineuse chez des enfants atteints du
syndrome de Klippel-Trenaunay. La technique opératoire
utilisée chez ces enfants pour enlever la veine marginale
n’était pas différente de celle utilisée dans le stripping
des veines saphènes incompétentes (technique
d’invagination) et l’excision de varices atypiques associées,
se faisait par l’utilisation du crochet de Oesch.

Et, bien que l’ablation des varices était souvent incomplète
et que les malformations veineuses récidivaient chez la
majorité des patients, une amélioration clinique globale
était notée chez tous les patients.

Conclusion
Le syndrome de Klippel-Trenaunay est l’angiodysplasie
systématisée la plus fréquente, bien que de prévalence
rare, caractérisée par une triade clinique associant une
hypertrophie globale d’un membre, un angiome plan et
des varices.

Nous nous sommes principalement intéressés ici à la
prise en charge de la pathologie veineuse superficielle et
à l’arsenal thérapeutique dont dispose le phlébologue
pour en soulager les symptômes.

La chirurgie d’éveinage dans le cadre syndrome de
Klippel-Trenaunay semble légitime, en l’absence
d’anomalies associées du système veineux profond,
lorsque les varices sont très volumineuses, qu’elles
occasionnent un inconfort important et que le traitement
médical est un échec, tout en connaissant le haut risque
de récurrence secondaire ou tardive.

La phlébectomie simple, technique relativement sûre,
efficace et responsable de peu de complications, a toute
sa place dans la stratégie thérapeutique de ce syndrome.

Le traitement chirurgical de l’insuffisance veineuse par
des phlébectomies est une technique simple, efficace et
ne présentant que peu de risques, même si elles sont
répétées.

Il est très certainement utile dans la prévention ou la
diminution des complications à long terme de
l’hyperpression veineuse.

L’amélioration du confort du patient par cette technique
peu agressive (en l’absence d’anomalies associées du
système veineux profond) dans le cadre du syndrome de
Klippel-Trenaunay, lui donne toute sa légitimité.
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