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CASO CLINICO

Sindrome de Klinefelter como causa de ulcera
crénica de dificil manejo. Reporte de caso

Klinefleter syndrome as a cause of difficult chronic
ulcer managment. Case report
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RESUMEN

ABSTRACT

El sindrome de Klinefelter es una enfermedad congénita Uni-
ca del sexo masculino. Se manifiesta clinicamente con un
fenotipo ginecoide, alteraciones psicosociales, neuroldgicas,
hormonales, endocrino-metabdlicas y sexuales. La presencia
de ulceras en miembros inferiores es una complicacién no
muy reconocida en este sindrome, su patogénesis se asocia
con anomalias de la fibrindlisis y estados protrombdticos.
Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino con
ulcera crénica de pierna izquierda de 21 aflos de evolucién,
quien en andlisis cromosémico mostrd un cariotipo 47 XXY,
compatible con sindrome de Klinefelter.

Palabras clave: Sindrome de Klinefelter. Ulceras crénicas.
Testosterona.

Klinefelter syndrome is a male congenital disease. It mani-
fests clinically with a gynecoid phenotype psychosocial, neu-
rological, hormonal, endocrine-metabolic and sexual alter-
ations. The presence of ulcers in the lower limbs is a not very
well recognized complication in this syndrome, its patho-
genesis is associated with anomalies of fibrinolysis and pro-
thrombotic states. We present a case of a male patient with
chronic left leg ulcer of 21 years of evolution who in chro-
mosomal analysis showed a 47 XXY karyotype compatible
with Klinefelter syndrome.

Key words: Klinefelter syndrome. Chronic ulcers. Testoster-
one.
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INTRODUCCION

En este reporte presentamos a un paciente con sin-
drome de Klinefelter que inicia su cuadro clinico con
aparicion de ulcera en miembro pélvico izquierdo
no asociado a traumatismo o postracion. El reto
principal fue el adecuado control de la infeccion por
medio de antibidticos y curaciones de manera con-
tinua, y finalmente, tomando en cuenta su patolo-
gia de base, la administracion de testosterona sub-
cutdnea como tratamiento final.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 46 afos, nacido y
residente de las Ventanas (Los Rios, Quito, Ecuador);
divorciado, agricultor. Antecedentes de asma desde
la nifez y alergia a las penicilinas. Fumador activo y
bebedor de alcohol ocasional. Consumo crénico de
naproxeno. Inicio de vida sexual a los 16 afos.

El paciente refiere que desde hace 21 afos cursa
con lesion ulcerativa a nivel de miembro inferior
izquierdo, que ha incrementado de tamano a lo lar-
go del tiempo. Se ha mantenido en observacién y
tratamiento en multiples ocasiones sin obtener ade-
cuada respuesta clinica.

Es ingresado a hospitalizacion por cuadro de dolor
intenso en pierna izquierda, acompanado de difi-
cultad para la deambulacién y bipedestacién. Du-
rante su hospitalizacién se mantuvo en tratamien-
to antibidtico para una infeccion por Proteus
mirabilis en cultivo de secrecién con ciprofloxacino
500 mg cada 12 horas por 12 dias y clindamicina
800 mg cada 8 horas por 10 dias; ademds se realiza
limpieza quirdrgica, en donde se reporta tejido
purulento y desvitalizado. Se interconsulta para la
valoracién de Ulcera crénica de dificil manejo. Al
examen fisico, tension arterial de 109/82 mmHg,
frecuencia cardiaca de 72 latidos por minuto, fre-
cuencia respiratoria de 18 respiraciones por minu-
to, afebril, con adecuada saturacion al aire ambien-
te. Paciente con palidez generalizada, fenotipo
gineocoide, estatura elevada, delgado, miembros
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Tabla 1. Evaluacién de paraclinicos

Examenes de laboratorio Valores de referencia

Leucocitos 6,610 mm?
Neutrdfilos 41.3%
Linfocitos 35.7%
Hematocrito 37.2%

Filtrado glomerular MDRD 64.13 ml/min/1.73 m?

Colesterol total 166 mg/dl
LDL 131 mg/dl
Triglicéridos 216 mg/dl
Potasio 591 mEg/I
Hb glucosilada 53%
Proteinas totales 7.21 g/dl
Albumina 3.59 g/dl
Globulina 3.62 g/dl
Proteina en orina de 24 h 248.60 mg/d|
Pruebas hormonales

Prolactina 18.10 ng/ml
FSH 19.9 U/ml
Testosterona total 34 ng/ml

MDRD: (ecuacion) Modification of Diet in Renal Disease; LDL: lipoproteinas de
baja densidad; FSH: hormona foliculoestimulante.

inferiores con mayor longitud que el térax, cara
redonda, ausencia de vello corporal. Cuello peque-
Ao, cilindrico. Térax con presencia de ginecomastia
derecha grado lll e izquierda Il. Abdomen con pa-
niculo adiposo de distribucién centripeta, presen-
cia de equimosis infraumbilicales. Regién genital
con hipoplasia testicular, micropene. Extremidad
pélvica izquierda con presencia de ulcera de 20 x
16 cm en todo el diametro de la pierna, que se
extiende desde el tercio proximal hasta la regién
intermaleolar, de bordes irregulares, con zonas
friables y tejido de granulacién escaso, pulsos dis-
tales disminuidos en extremidad pélvica izquierda,
se mantiene cubierta con productos de curacién
avanzada (Tabla 1).

Estudios de imagen

La ecografia testicular demuestra testiculos peque-
Aos, de estructura homogénea, derechode 1.3x 1 cm,
epididimo de 4 mm; izquierdo de 1.2 x 9 mm
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epididimo de 4 mm. Ecocardiograma: patologia val-
vular adrtica organica, doble lesién con insuficiencia
progresiva y estenosis leve; remodelado concéntrico
del ventriculo izquierdo; fraccién de eyeccion del
ventriculo izquierdo 74% por Teich; insuficiencia mi-
tral y tricuspidea leve. Insuficiencia pulmonar leve;
presion sistdlica de arteria pulmonar 35 mmHg; dis-
funcion diastdlica ligera con patrén de relajacion pro-
longada tipo | del ventriculo izquierdo.

DISCUSION

El sindrome de Klinefelter, descrito por primera vez
en 1942 por Harry F. Klinefelter, es la anomalia con-
génita mas comun que causa hipogonadismo pri-
mario, ocurre en 1 de cada 1,000 nacidos vivos'. Los
pacientes con este sindrome son hombres fenoti-
picamente, pero tienen al menos un cromosoma X
adicional, como resultado de la no disyuncién de
los cromosomas sexuales de cualquiera de los pa-
dres durante la division meiética. Hormonalmente,
los pacientes tienen niveles de testosterona de
aproximadamente un 50% menos de lo normal de-
bido a disgenesia del tubulo seminifero. Las conse-
cuencias gonadales del sindrome incluyen escaso
vello facial y corporal, testiculos pequenos, dismi-
nucion del recuento de espermatozoides e inferti-
lidad?.

El sindrome metabdlico, que estaba presente en el
caso descrito, es una complicacion conocida del sin-
drome de Klinefelter, que se produce en hasta el
40% de los pacientes con esta patologia3. El desa-
rrollo del sindrome metabdlico en estos pacientes
se cree que es secundario al estado de hipogona-
dismo que conduce a la distribucién de grasa del
tronco, disminucién de la masa muscular y la inac-
tividad. Otras manifestaciones extragonadales del
sindrome de Klinefelter incluyen anormalidades en
los huesos largos con aumento de la longitud de las
piernas; y hay algunos informes de anomalias psi-
cosociales que llevan a interacciones sociales difici-
les. Ademads, se han descrito asociaciones con venas
varicosas, enfermedad tromboembdlica, cancer de
mama y enfermedades autoinmunes, incluyendo
lupus eritematoso sistémico®.

Las heridas que no sanan afectan a 6.5 millones de
pacientes con un costo anual de 25 mil millones de
ddlares solo en los EE.UU. El diagnéstico diferencial
en Ulceras de extremidades inferiores esta bien do-
cumentado en otros lugares, incluyendo la estasis
venosa, enfermedad vascular periférica, diabetes,
enfermedad autoinmune y estados protrombéti-
cos’. La ulceracion de las piernas es una complica-
cion del sindrome de Klinefelter, con una prevalen-
cia en miembros inferiores del 6-13%?°. La etiologia
de las ulceras en pacientes con sindrome de Kline-
felter se cree que es multifactorial a causa de insu-
ficiencia venosa crénica, obesidad, displasia arterial
en las piernas y disminucién de la fibrindlisis debido
a los niveles elevados de inhibidor del activador del
plasminégeno 17.

El resultado positivo con la administracion de 250
mg de enantato de testosterona via intramuscular
cada 4 semanas en este caso fue consistente con el
observado en otros casos de sindrome Klinefelter
asociados a Ulceras en miembros pélvicos. En nues-
tro caso seleccionamos el método de administra-
cién intramuscular de testosterona depésito, ya que
se sabe de su utilidad para producir concentracio-
nes de testosterona en suero normales en 10 a 20
dias posterior de la aplicacion®. Sin embargo, tanto
la asociacion de ulceras en miembros inferiores con
el sindrome de Klinefelter como la respuesta positi-
va a la terapia de testosterona son contradictorios
respecto a los datos en animales que sugieren que
la testosterona es perjudicial para la curacién de
heridas y que la inhibicion de la actividad de la tes-
tosterona mejora la cicatrizacién de la herida®
(Figs. 1-4).

CONCLUSION

Aunque ha pasado mas de medio siglo desde la
primera descripcion del sindrome de Klinefelter,
aun sigue siendo un desafio para el clinico. En el
caso de este paciente, el tratamiento con testoste-
rona se retraso por varios anos. Hay que insistir en
la importancia de sospechar dicha patologia en ca-
sos caracteristicos como el descrito, cuyo tratamien-
to adecuado de manera oportuna hubiese
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Figura 1. Fenotipo ginecoide. Figura 3. Cara posterior de Ulcera de pierna izquierda, en curaciones.
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Figura 4. Ulcera cronica luego de la reposicion hormonal con
testosterona.

permitido la cicatrizacién de la Ulcera en etapas
tempranas.

Existe clara evidencia del avance de la tecnologia en
el laboratorio para la toma e interpretacion del ca-
riotipo, pero el tratamiento continda siendo un reto
y el pronéstico reservado.
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