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InTrRODUCCION. HISTORIA.

En los inicios del siglo xx. KLipPEL y TRENAUNAY (I) publican el primer
estudio clinico detallado del sindrome que reune en un mismo miembro un nevus
{o un angioma), varices y un alargamiento (o un acortamiento) Oseo.

Siete afos mas tarde, PARKES<WEBER (2), en Inglaterra, atribuye la entidad
clinica aislada por los autores franceses a un trastorno del desarrollo vascular em-
brionario, y la denomina “ hemangiectasia hipertréfica”. Es el primero en llamar la
atencién hacia la existencia de comunicaciones arteriovenosas congénitas, sin
que las considere no obstante como un elemento patogénico obligatorio y cons-
tante de esta malformacion.

En los treinta aflos siguientes, los autores americanos (en particular RIEN-
"2orF (3), G. E. Brown (4) y Horrton (5)) aportan una contribucién capital.
Gracias a la arteriografia y al “test” de saturacién de oxigeno en sangre venosa
creen proporcionar la prueba de que el nevus waricoso osteohipertrifico es la
expresion clinica tipo de la persistencia de fistulas entre arterias y wvenas due,
normalmente, deberian haberse atrofiado y desaparecido antes del nacimiento.
Este “shunt” arteriovenoso explica a la vez las varices y el alargamiento dseo
(hipertensién venosa), quiza el angioma, sino el nevus...

Hasta 10945 esta concepcién patogénica no fué discutida. Las observaciones
publicadas en Europa son, en verdad, raras y esparcidas, y los trabajos america-
nos parecen no haber atravesado el ccéano mas que de vez en cuando... El pro-

(*) Traducido del original en francés por la Redaccién.
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blema genético de la malformacién preocupa los espiritus. Se desconoce o descuida
el substrato angiopéatico.

Poco después de la guerra, SERVELLE (6) propone una nueva teoria: apoyan-
dose solo en la flebografia, cree poder atribuir la triada sintomatica de Klippel y
Trenaunay a una afeccidn *‘ puramente vemosa” (aplasia o compresiéon por una

Fig. 2. — Arteriografia mostrando las

comunicaciones arteriovenosas de loca-

lizacién periférica, a modo de filamentos

hinchados en su extremo, muy numero-

sos, intermediarios entre las opacifica-

ciones arterial o venosa anormalmente
cercadas.

Fig. i. — Arteriografias mostrando las

comunicaciones arteriovenosas de locali-

zacién proximal, muy tenues, incontable ,

microscépicas, ocupando todo lo ancho
del miembro.

brida de tal o cual tronco venoso profundo), y rechaza aceptar la existencia de
cortocircuitos arteriovenosos, a menos que signos clinicos directos (“thrill” y so-
plo continuo de refuerzo sistolico) atestigilen su presencia. Aboga por la con-
servacion de las varices superficiales en las cuales ve venas de suplencia funcio-
nalmente ttiles.

Algunos afios mas tarde, . MARTORELL y V. SALLERAS redactan una mono-
grafia (7). Los autores espafioles, de manera precisa y matizada, cierran la cues-
tién y, reservando a las investigaciones de SERVELLE la consideracién que mere-
cen, tienden a inclinarse por la opinién de los autores norteamericanos, es decir,
mtegrar el sindrome llamado de Klippel y Trenaunay en el cuadro nosolégico de
las fistulas arterivenosas congénitas.



ANGIOLOGIA COMUNICACIONES A-V. SfNDROMES HEMANGIECTASICOS ¥A'G~r
VOI. VIII. N.° # 273

Casy (8) por primera vez en Francia, asi como en varios otros paises, pu-
blican nuevas ohservaciones en apoyo de este concepto.

CONTRIBUCION PERSONAL

A)  Estudio analitico :

Hasta 1953, aflo en que publicamos, bajo la égida y con la aprobacién del
Profesor LErRiCHE, una Memoria sobre Fistulas arteriovenosas congénitas (9),
no osamos aceptar todavia una patogenia univoca en el sindrome de hemangiectasia
hipertréfica.

Fig. 4. — Arteriografia mostrando las
comunicaciones arteriovenosas de locals-

Fig. 3. — Fotografia de un enfermo zacién periférica de mayor calibre que en la

con sindrome de hemangiectasia hi- figura 2, a modo de ramilletes de minds-

pertréfica, sin otros trastornos que culas venas que cuelgan de las termina-
los comunes a las varices. ciones arteriales plantares.

Si, por un lado, con el conjunto de autores, creemos que en los casos donde a
la triada sintomética se une un “thrill” y un soplo perceptibles a nivel de los
vasos superficiales distales no existe problema — la existencia de un “shunt”
es entonces indiscutible —, dudamos en considerar éste como necesariamente
presente cuando no aparecen directamente en el examen clinico.
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Desde entonces hemos recogido varios casos, que eleva a 18 la cifra de
nuestra estadistica personal (*). En cuantas veces hemos tenido ocasién, se ha
procedido a investigaciones acopladas: arteriografia y flebografia, asi como dosi-
ficacion del oxigeno en sangre venosa. Entre los 18 casos, 10 han sufrido una o
varias intervenciones vasculares intentando contener la evolucién de su malfor-
macién o mejorar su estado funcional,

Fig. 5. — Flebografia del mismo enfer-
mo de lafigura 4.Obsérvese el pie relleno
de venas, que a.modo de una esponja
sumergida en liquido se deja deprimir
recuperando su tamafio al soltarlo.

La observacién de nuestros 11 primeros casos ha sido objeto ya de una pu-
blicacion (10).

De las exploraciones clinicas y paraclinicas y de los protocolos operatorios
efectuados, hemos llegado a las comprobaciones siguientes:

1.° En todos los casos que comportan — faltando uno de los elementos de
la triada —: nevus (o angioma), varices, desigualdad de longitud de los dos miem-

(*y La mayor parte de estos enfermos han sido examinados en el Servicio de nuestro
Maestro, el Prof. Jouve, en estrecha colaboracién con el Dr. E. BoURDONCLI.
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bros congéneres, existen comunicaciones arterivenosas anormales, incluso si no se
descubre clinicamente.

2° Diversas en cuanto a su situacion (localizadas o diseminadas), lo son de
igual forma en cuanto a su tipo. He aqui las diferentes variedades de anastomosis
que hemos podido reconocer :

a) Unas veces son de situacion proximal, muy tenues, microscépicas, in-

Fig. 6. — Obsérvense las hemorragias puntiformes, sefal
de alarma en este sindrome con comunicacionres arterio-
venosas de localizacién periférica.

contables, identificables en la arteriografia por el hecho de un retorno venoso
prematuro, en lluvia de substancia opaca ocupando toda lo ancho del miembro,
a la altura del nevus (o de un angioma plano sin relieve) (fig. 1) no parece que
exista a este nivel mas que un débil funcionalismo si se juzga por la discrecién de
las modificaciones vasculares clinicamente apreciables. Aqui no parece realizable
ni incluso necesario tratamiento quirdrgico alguno.

b) Otras veces las comunicaciones — sin dar tampoco signos clinicos di-
rectos — se visualizan por arteriografia en la parte wmds periférica del miembro,
a nivel de la suela plantar, bajo la forma de filamentos hinchados en su extremo,
muy numerosos, intermediarios entre las opacificaciones arterial y venosa anor-
malmente cercanas (fig. 2), sin sensible repercusion hemodindmica evolutiva. La
flebografia permite en la mayor parte de los casos de este tipo poner enl evidencia,
como lo ha demostrado perfectamente SERVELLE, anomalias o alteraciones de la
via venosa profunda. Los enfermos de este tipo llegan a la edad adulta e incluso
pasan de la cuarentena sin haber sufrido otros trastornos que aquellos —comu-
nes— mantenidos por las varices (fig. 3). La reseccion de las varices por el mo-
derno procedimiento del “stripping” completado si es preciso por inyecciones
esclerosantes, como si se tratara de varices banales, lleva al resultado previsto,
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sin otro incidente que una hemorragia peroperatoria algo mds importante que de
costumbre pero controlable con facilidad.

¢) Otras veces las fistulas localizadas también en lo planta del pie, pero de
mayor calibre, son ya mas claramente individualizables por arteriografia e incluso
por flebografia distal bajo estasia (fig. 4 y 5). Ramilletes de mindsculas venas
cuelgan de las terminaciones arteriales plantares. Al examen clinico el pie aparece
relleno de venas. Comprimido a mano plena y luego soltado, se llena en seguida

Flg. 7. — Fotografia mostrando un caso de fistulas arterio=

venosas en el miembro superior izquierdo, en el que el

“'thrill’ y el soplo se advertian en los vasos superficiales
distales.

como una esponja sumergida. Sin embargo, no se advierte “thrill” ni soplo alguno.
Signos funcionales ya mas acentuados caracterizan estas formas, hemorragias
cutineas puntiformes distales casi espontaneas dan la alarma (fig. 6). La cuida-
dosa ligadura, tras largas y cautas disecciones, de las colaterales arteriales plan-
tares, segun la técnica preconizada por MALAN en casos comparables (I1), autoriza
esperar un resultado duradero.

d) Otras veces, por altimo, las fistulas se descubren clinicamente: arterias y
venas superficiales distales estin animadas de “thrill” y soplo (figura 7). La
sangre venosa se halla sobreoxigenada en todos los niveles del miembro.
Los cortocircuitos son innumerables, en ciertos puntos de un calibre de va-
rias 0,1 de mm., visibles y aislables quirurgicamente (fig. 8). Por desgracia el
tratamiento quirdirgico, si bien el mas légico, no es menos descorazonador. Los
riesgos hemorragicos son espantosos. Partiendo con la idea de una intervencién
conservadora, a veces nos vemos obligados a amputar sin otro recurso. Las fistu-
las se hallan en todas partes, en la piel, musculos, huesos. Una comunicacion
resecada sin perjuicio, es una u otras varias que se abrirdn algo mas lejos en los



ANGIOLOGIA COMUNICACIONES A-V. SINDROMES HEMANGIECTASICOS PAG.
VOI. VIII, N.° 6 277

meses siguientes. Reséquese un segmento arterial, y algin tiempo después se le
halla de nuevo integramente reproducido. Esta angioneogénesis, verdadero
desafio quirtirgico diabdlico, es el cardcter mds impresionante de esta forma ex-
trema de las fistulas arteriovenosas congénitas.

B) Bosquejo de sintesis:

Desde el punto de wvista histopatolégico, constantes; de lugar, disposicién, as-
pecto, caracteres histopatologicos y calibre eminentemente variables; siempre mtl-

Fig. 8. — Obsérvense sefialadas por flechas varias comuni-
caciones arteriovenosas en el antebrazo de un caso en
que pudieron ser resecadas quirdrgicamente.

tiples, con frecuencia innumerables; precisando investigaciones clinicas y para-
clinicas precisas y minuciosas antes de emitir un prondstico y una conducta tera-
péutica... tales son, pues, los caracteres de las fistulas arteriovenosas en los
sindromes de hemangiectasia hipertréfica.

Desde el punto de vista patogénico, unas veces a partir del nacimiento todo o
parte del sindrome estd ya constituido, y la evolucién se efecttia en un solo sentido,
con incidentes evolutivos de gravedad distinta; otras, los signos no se exteriorizan
hasta transcurridos un ntmero variable de afios, por brotes sucesivos, con fre-
cuencia en ocasion de trauwmatismos que parece racional considerarlos como reve-
ladores de fistulas arteriovenosas ya constituidas aunque latentes (9).

En ciertos casos uno tiende a preguntarse si el trastorno vascular congénito
es en principio venoso para engendrar secundariamente la formacién de comunica-
ciones arteriovenosas anormales — esta nocién parece adecuada en cierto modo
para conciliar la teoria de SERVELLE y la de sus adversarios (8). En efecto la es-
tasia venosa profunda (aplasia, trombosis, brida) que, por si sola, puede determi-
nar el alargamiento 6seo, es sin duda igualmente capaz de provocar la abertura y
de impulsar estos “shunts” arteriovenosos particulares (y de funcionalismo pato-
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légico reducido) que son los conductos de Sucquet-Hoyer, de los que se conoce
mejor su papel en patologia a partir de los trabajos de Pruracus y VipaL-BarRra-
QUER (12), VOGLER (13) y FonTAINE y colaboradores (14).

Desde el punto de vista promdstico y de tratamiento, hay que oponer a las
fistulas distales, localizadas y de escaso calibre — mucho tiempo benignas y bien
toleradas —, las comunicaciones diseminadas, mas anchas, en pleno tronco, clini-
camente demostrables y cuya evolucién estd marcada por su tendencia a la ma-
lignidad.

REesuMEN

En todos los casos de hemangiectasias hipertroficas de los miembros parecen
existir comunicaciones arteriovenosas. Estas comunicaciones son de localizacién y
tipo variables, necesitando medios de investigaciéon angioldgicos precisos para
poder ser puestas en evidencia, ofreciendo posibilidades terapéuticas muy desigua-
les de una forma a otra. Cuanto hay en el sindrome de congénito y cuanto de ad-
quirido (papel del traumatismo revelador) es discutido por el autor.

SUMMARY

The roll of the arteriovenous fistula in haemangiectatic hypertrophy of a limb is discussed.
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