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A pesar del elevado ntimero de enfermos vasculares que pasan por
nuestros servicios y de la atencién preferente que les dedicamos desde
hace mas de diez afios, no habiamos visto nunca un caso clinico seme-
jante al que publicamos. Por otra parte, la revisién de la literatura sobre
‘casos con caracteristicas semejantes no nos permitié encontrar ninguno
que coincidiera en todos sus aspectos con el nuestro. Por esta razén de
su extrema rarera nos decidimos a publicarlo. Brevemente describiremos:

HisToria cLINICA.

Se trataba de una labradora joven, de £0 afios; padres y hermancs, vivos y sa-
mnos. Ningin antecedente clinico notable. Desde muy pequefia refiere que notaba la
pierna derecha de mayor tamafio que lo normal. Los padres, sin embargo, en el mo-
mento del nacimiento notaron la pierna derecha maés abultada que la izquierdu. La
pierna no le dolia y la marcha era normal y sin notar ninguna dificultad. Observé
que al levantar la pierna disminuia la hinchazén y el peso. No le dié demasiada im-
portancia a su trastorno durante la adolescencia a pesar de que, segin refiere, la pier-
na aumentaba cada vez mas de tamafio, si bien dentro de limites muy discretos. Como
no le dolia ni le molestaba al andar, no pensé en consultarse. No obstante, refieren
ella y sus hermanos, se retraia voluntariamente de la vida normal, por vergiienza y
‘temor a su trastorno.

Se consulta por primera vez a los 20 afics, con motivo de su pierna. El colega
que la estudia diagnostica varices y la opera en consecuencia. La intervencién con-
sistié en ligadura de la safena interna a nivel de la rodilla. La intervencién no logré
variar su aspecto en absoluto. El mism> médico nos la envia al Hospital para su in-
ternamiento y estudio.

La exploracién complementaria es normal. En la clinica médica nos envian un
informe de normalidad — salvo la malformacién de la pierna.

En la exploraciéon encontramos una pierna derecha anormalmente aumentada
de tamafio en posicién de pie. La diferencia con la pierna sana contrasta claramente
(fig. 1). Al pasar la pierna de la posicién horizontal a la vertical se comprueba cémo

(*) Comunicacién presentada a las II Jornadas Angiolégicas Espafiolas, Bil-
bao 1956.
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la dilatacién va aumentando progresivamente v en dos minuios alcanza el tamafio
de maxima dilatacién. Al elevar la pierna hasta la posicién vertical, con la enferma
acostada, va disminuyendo el calibre de la misma nasta llegar a tener el mismo de

Fig. 1. — Segmento medio de las piernas estando la enfer-
ma en pie. Obsérvese el contraste entre la derecha, enferma,
y la izquierda, sana

Fig. 2. — En la porcién media del dorso del pie derecho se
aprecian unas dilataciones que se vacian al elevar la extre-
midad con la enferma en posicién horizontal

la plerna normal. En el dorso del pie estos fenémenos son especialmente acusados,
sobre todo a nivel de dos sacos finos que ocupan la porcién media del dorso y que
vacian y llenan con mucha facilidad (fig. 2).

Por palpacion de la pierna dilatada en posicién vertical obtenemos la sensacién
de palpar una esponja vascular; los dedos deprimen con facilidad las zonas dilatadas



ANG10LOGIA ANGIOMIOMATOSIS DIFUSA PAG.
VOL. VITI, N.° 4 157

e incluso la dilatacion total y uniforme de la pierna. A nivel del dorso del pie esta
sensacién de esponja es muy nitida. El aspecto de la piel es normal, la coloracién
rosada v la temperatura normal. No hayv el signo que seflala SERVELLE, en que apa-
rece como si las venas disecasen la piel suprayacente v la despegaran. Por el contrario.
la piel adhiere bien a las venas dilatadas. No hay edema, no se observa signo de f6vea.
Si al levantar la pierna colocamos los dedos sobre la safena no evitamos por ello la
deplecién venosa répida. Si colocamos un manguito de goma sobre la raiz del muslo
con la plerna levantada y luego la coloca-
mos en posicién vertical observamos que
no se llena tan bruscamente como sin el
manquito, pero que al cabo de pocos mo-
mentos la dilatacién se hace bien mani-
fiesta. S1 con el manguito colocado lo abri-
mos de golpe, con la pierna vertical, ésta
se hincha bruscamente.

La enlerma manifiesta que la deambula-
cion le resulta molesta porque la pierna
enferma le pesa méas que la otra y se fau-
ga al andar: pero en ninguna ocasion ha
presentado fendmenos dolorosos, calambres
ni parestesias. Tampoco ha acusado nunca
claudicacién intermitente. La exploracion
arterial es normal. El pulso, la oscilometria,
la temperatura cutdnea y la arteriografia
de femoral v tibiales son normales. La oxi-
metria en las venas del dorso del pie en-
fermo sefiala valores discretamente superio-
res a los de la pierna sana. La enlerma se
encuentra mucho mejor s1 anda con una
media de goma que le compruna el pie y
la pierna.

La imagen flebogrdfica, obtenida en po-
sicién de pie y en posicién horizontal, con
Fig. 3. — [magen flebografica. Enormes di- Umbradil al 50 por ciento, nos seala la
lataciones sacciformes en la pierna; velo de  existencia de enormes dilataciones venosas
substancia opaca, como si ésta se difumi- sacciformes situadas en la plerna, y la ima-

nase por la pierna gen se presents también un poco confusa

como si un velo de substancia opaca se

difuminase en todas las provecciones radiogréficas practicadas con motivo de la fle-
bografia (fig. 3).

Como existian, por la exploracion, signos de insuficiencia del cayado de la safena
interna, puesto que la oclusién de este cayado determinaba un mayor enlentecimiento
en la replecion venosa en la prueba de Trendelenburg, decidimos practicar la resec-
cién de la safena interna y la ligadura del tronco de la misma a nivel de la rodilla y
a lo largo de la pierna. Al mismo tiempo queriamos comprobar el estado de las ve-
nas profundas: femoral y poplitea sobre tode.

Con anestesia local se resecé el cavado de la safena interna v sus colaterales, vién-
donos sorprendidos por el tamafio reducidisimo de esta vena. as{ como por la pequefiez
del cayado de la safena en el punto de desembocadura en la femoral. Al seguir di-
secando la vena en direccién a la pierna. para su liberacion en el «stripper», nos
Hamé también la atencién el pequefio calibre de la misma.

A nivel de la rodilla y al liberar por una pequefia incisién la safena a esta altura,
observamos la existencia de pequeiflisimas dilataciones venosas distribuidas por el te-
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jido celular subcutdneo de la rodilla, que eran mas abundantes en direccién al planc
profundo. Hstas multiples dilataciones venosas arracimadas se llenaban discretamente
de sangre al colocar la pierna en declive, v se vaciaban hasta desaparecer totalmente
de la vista al elevar la pierna. La ligadura del cayado de la safena externa en el hue-
co popliteo nos permitié comprobar, y aqui con més intensidad, una gran cantidad
de finisimas arborizaciones con dilataciones arrosariadas que se disponian sobre todo
en torno a los tendones de los musculos flexores de la pierna y que se introducian,
también abundantemente, entre los haces musculares de los miusculos que encuadran
el hueco popliteo. La vena poplitea y la desembocadura ¢n la misma de las venas ti-
biales y peroneas era normal por su calibre y por su ntimero. La vena poplitea no pre-
sentaba signos de constricciones si estenosis. No encontramos bridas.

Hicimos varias tomas de esta pequeflas venas para su estudio histolégico, y na
practicamos ninguna otra intervencién.

Queremos destacar como hecho curioso, ya en este momento, la existencia de
esas multiples arborizaciones venosas que se llenaban de sangre con la pierna en de-
clive, pero siempre dilatdndose en escasa proporcién; colapsindose, por el con-
trario, al colocar la pierna en horizontal, y no ser reconocibles a simple vista con la
pierna levantada.

La enferma hizo un curso postoperatorio normal, siendo dada de alta a los quince
dias. El estado de la pierna y de la circulacién venosa no se modifica nada por la
intervencién quirargica. La enferma se encontraba mejor al andar con una media
de goma.

Estudio histolégico: Hacemos més de cien cortes, en parte seriadcs, comprendien-
do las distintas porciones de elementos venosos enviados, previa inclusién en parafina.
Los cortes se tifien con métodos corrientes ademés de otros selectivos para estructuras
conjuntivas diversas (V. Gieson, Gallego, Bielschowky-Maresch), consiguiendo demos-
trar asi fibras coldgenas, eldsticas y precoldgenas. Ademds realizamos la impregnacién
de Gross para fibras nerviosas.

En todos los cortes encontramos imdgenes semejantes.

Por una parte observamos unas luces venosas muy irregulares, de contornos anfrac-
tuosos, diverticulares o infundibuliformes, tal como se demuestra en la microfotogra-
fia de la figura. 4. Estas irregularidades no representan el nacimiento de otras tantas
colaterales, como se comprueba por los cortes seriados, sino que terminan en fondos
de saco generalmente infundibuliformes en cuyo fondo no se encuentran procesos
de trombosis. Esto se refleja también en que el espesor de las paredes sea muy desi-
gual. El revestimiento endotelial tapiza por completo la luz de estos vasos, pero en
cada sector varia notablemente su aspecto; en la mayoria de las zonas es normal,
pero en otras, especialmente en las partes estenosadas de la luz, muestran una tume-
faccién y proliferacién hasta disponerse en capas superpuestas. Estas zonas multies-
tratificadas son muy poco extensas y de aspecto micronodular. En las zonas en que
la luz es més homogénea no encontramos estas alteraciones del endotelio.

Nos llamé la atencién el comprobar que en la mayor parte de las «formaciones
vasculares» no aparece una delimitacién precisa de las capas de la-pared, hasta el ex-
tremo de que podemos afirmar que en realidad la disposicién en capas no existe, es
decir, carecen de estratificacién. Es verdad que encontramos, generalmente separados,
elementos coldgenos y musculares lisos — los eldsticos faltan totalmente —, pero sus
disposiciones relativas y sus proporciones de masa no son regulares en absoluto. Asi,
vemos que en el sector de un vaso existen por fuera del endotelio, bien elementos mus-
culares lisos, bien componentes coldgenos, cualquiera de los cuales no se disponen tam-
poco envolviendo de manera regular el tubo endotelial, sino que uno u otro tipo de
tejido se acumulan formando nédulos separados que contribuyen a dar la irregularidad
sefialada a la luz y al espesor de las paredes de los vasos.
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Por otra parte, ni siquiera estos acumulos de uno u otro tejido se disponen si-
métricamente en igual proporeién a ambos lados de la luz. Asi, vemos que mientras
en un lado la pared es extremadamente gruesa, la opuesta es delgadisima, apareciendo
casi exclusivamente constituida por la lamina endotelial. Ademés. frente a una parel
en que el tubo endotelial esta reforzado por tejido muscular liso encontramos otra en
que el tejido de resistencia, (duro», de la misma estéd exclusivamente constituido por
tejido conjuntivo. Existe, pues, una completa anarquia en el grosor y en la constitu-
cién de las paredes vasculares. Por si esto fuera poco, digamos que las fibras mus-

Fig. 4. — Microfotografia. Vena de calibre y paredes irre-

gulares. Las flechas sefialan los nédulos de proliferacién

endotelial. [rregularidad en la disposiciéon de la mus-
culatura parietal

culares v las células y fibras coldgenas no se dispunen en modo alguno en relacién con
el eje de la luz, va abrazéndolo ecircularmente o en espiral, ya siguiendo paralela-
mente su curso. sino que por el contrario lo hacen de las maneras mds irregulares -
caprichosas (fig. 4).

Notamos otra anormalidad que tiene gran umporwuncia para juzgar el valor fun-
cional de las paredes vasculares: la falta absoluia de elementos eldsticos.

Por otra parte. algunas dreas en los cortes muestran que el tejido estd cons-
tituido por elementos musculares lisos, cuvas tibras se disponen andrquicamente o
formando haces sin direccién ordenada pero perfectamente delimitados por tabiques
calagenus. Estas masas «miomatosas» aparecen surcadas por estrechas e irregulares
luces vasculares, de paredes puramente endoteliales y cuya luz no guarda relacién de
orientacién con las fibras v haces musculares que las rodean (fig. 5).

En fin, en los cortes aparecen de manera aislada venas v arterias de pequefio ca
libre, normales en su estructura. También se encuentran haces nerviosos sin lesiones
aparentes.

Resumiendo. el estudio histolégico nos permite observar la existencia de un plexo
formado por vasos muy urregulares en su calibre y en su construceién (entre los quo
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encontramos arterias, venas y nervios normales) y, ademds, intercalada una prolife-
racién andémala de fibras musculares lisas.

Esto nos plantea varios problemas. Ante todo necesitamos calificar estos vasos que,
como se ha visto, no corresponden de modo estricto a ningdn tipo normal (arteria, vena
o capilar), si bien muestran bastante semejanza con venas (debilidad y deficiente es-
tratificacién de sus paredes).

Pero, aun en el caso de variar esta semejanza estructural y considerarlos como

Fig. 5. — Microfotografia. Masa de musculatura lisa, de
fibras en torbellino con luces endoteliales en su espesor.

tales venas, hemos de subrayar la falta de coordinacién entre los elementos parieta-
les, resaltando como de gran trascendencia en lo funcional la disposicién aberrante
de los elementos musculares, lo que impide a éstos prestar forma regular a su luz, dar
tono a su pared y, por ende, conservarlos como elementos aproximadamente norma-
les desde el punto de vista de la dindmica circulatoria. Si a esto unimos la falta de
elementos eldsticos, queda referido el substrato histolégico de la forma y evolucién
— progresiva — del cuadro anatomoclinico.

Por otra parte, la existencia de amplias 4dreas constituidas fundamentalmente por
tejido muscular liso, con aspecto microseépico que nos recuerda los leiomiomas, re-
presenta segin nuestro modo de ver un aspecto muy especial del caso estudiado.

En fin, el cardcter congénito de la lesién nos lleva a subrayar su diferencia fun-
damental con los diversos tipos de angiomas verdaderos.

Discusion

Al tratar de catalogar esta lesién desde el punto de vista angiolé-
gico debemos hacerlo analizdndola y comparéndola con aquellas formas
clinicas o anatémicas que pudieran tener alguna semejanza, aunque ya
desde el principio hemos de sefialar que no encontramos parecido con nin-
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guna de las malformaciones venosas que encontramos descritas en la
literatura.

1) Semejanza posible con el Sindrome de Klippel-Trenaunay, que
se caracteriza por la aparicién congénita de tres elementos permanentes,
a saber: nevo segmentario, varices venosas e hipertrofia del esqueleto,
coincidentes en la misma regién. Seflalan los autores que la macromelia
constituiria el elemento mas original de este sindrome. Por otra parte, el
Sindrome de XKlippel-Trenaunay se refiere a malformaciones ubicadas
en el sistema venoso profundo de las piernas.

2) Se describen también variantes clinicas del Sindrome de Klippel-
Trenaunay, en las que podria faltar la dilatacién venosa o la osteohiper-
trofia. Pero esto se encontraria solamente en niflos de corta edad, en los
que estos sintomas no tuvieron tiempo de desarrollarse, apareciendo en
todo caso en los adolescentes bien desarrolladas ya ambas lesiones.

No hay punto de comparacién posible entre este sindrome o alguna
de sus variantes conocidas y el caso descrito por nosotros. En nuestra
enferma no existia ningn nevo en la pierna enferma ni en la sana, tam-
poco macromelia, y asi la longitud, contorno y estructura de los huesos
de la extremidad lesionada eran semejantes a los de la pierna sana, es-
tando ambas extremidades en relacién con la edad y el desarrollo total
de la enferma, es decir, normales.

3) Con el Sindrome de Parkes-Weber tampoco coincide el caso que
describimos, puesto que aquél se caracteriza por ir acompafiado de aneu-
rismas arteriovenosos o cirsoideos o de fistulas arteriovenosas multiples,
asi como de hipertrofia del miembro afecto, tal como lo describié su au-
tor, en 1918, con el nombre de «Hemangiectatic hypertrophy».

4) Con el cuadro que SERVELLE describe con el nombre de «angioma
venoso» dentro de las malformaciones venosas superficiales, el cual coin-
cide con el descrito por ELLER y ELLER con el nombre de «flebectasia di-
fusa genuina», que se caracteriza por venas con ensanchamientos tor-
tuosos, con dilataciones sacciformes, con trombosis y flebolitos (cdlculos
libres intravenosos de SERVELLE) y que van acompafiados de fenémenos
de osteélisis muy marcados y acortamientos sobre el esqueleto éseo del
miembro lesionado. En nuestro caso falta uno de los caracteres que SER-
VELLE v ELLER y ELLER apuntan como més caracteristicos del cuadro
que describen, es decir, la osteoporosis tan marcada que incluso puede
producir fracturas espontdneas.

Los angiomas profundos de SERVELLE y TRINQUECOSTE, que asientan
en el seno de masas musculares, se caracteriza también, aparte de una
malformacién vascular del tipo histolégico del angioma cavernoso, por
acortamiento y osteoporoesis del esqueleto del miembro afecto.

Finalmente, lo comparamos con lo que ALLEN, BARKER y HinEs lla-
man «Hemangioma difuson, malformacién vascular muy rara, unilteral,
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que afecta una extremidad entera o parte de ellas, constituida por mul-
tiples senos sanguineos dilatados, semejando venas atipicas de pared muy
delgada, las cuales alojan a veces flebolitos y pueden dar lugar a trombosis
agudas. Clinicamente aparece una extremidad agrandada, de contorno
desigual, que se adelgaza al elevar la pierna y vaciarse asi los sacos ve-
nosos. Eventualmente se puede encontrar «thrilly y otros ruidos vascu-
lares —sefial de fistula arteriovenosa —, manchas de color vino de Porto
en la piel de la extremidad enferma y aumento del oxigeno en los senos
venosos, asi como elongacién del miembro.

COMENTARIO FINAL

Es evidente que esta enferma podria ser catalogada por su sintoma-
tologia clinica y con mayor o menor aproximacién dentro del cuadro des-
crito como hemangioma venoso difuso por ALLEN, BARkER y HINEs,
aun con las diferencias que hemos seflalado y de las que queremos des-
tacar la velocidad de circulacién venosa, comprobada en nuestro caso
por los flebogramas seriados, en contraposicién a la lentitud de circula-
cién venosa descrita en el ALLEN. Y también la falta de trombos en las
paredes venosas, indicio indirecto de la velocidad circulatoria normal o
incluso aumentada, siempre en contraposicién con los casos descritos de
angiomas venosos en los que la trombosis es un fenémeno habitual.

Ahora bien, lo que da caracter de originalidad a este caso es la mor-
fologfa de los vasos neoformados y la disposicién estratigrafica de sus
paredes. Por ello asentamos este trabajo de un modo fundamental en el
estudio anatémico de los vasos resecados.

Se trata, pues, de una malformacién vascular unilateral, en el miem-
bro inferior derecho, de caracter congénito, difusa y constituida por unos
vasos de aspecto semejante a venas, si bien de constitucién andémala, y
ademas proliferaciones musculares lisas aberrantes. Por ello proponemos
el nombre de «angiomiomatosis difusa».

RESUMEN

Los autores exponen un caso de rara malformacién venosa congénita, con estudio
flebografico e histolégico, a la que se asociaba una proliferacién leiomiomatosa. ILa
revision de la literatura sobre casos con caracteristicas semejantes no les permitio
encontrar ninguno que coincidiera en todos los aspectos con el que presentan. Los
autores sugleren denominar al conjunto «Angiomiomatosis difusar.
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SUMMARY

A”rare leg venous congenital malformation is reported, with phlebographic and
histollogical studies. Venous malformation is associated with leiomyomatous prolifera-
tion. The term «Difuse Angiomyomatosisy is suggested.
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