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Una de las teorias que pretende explicar el nevus varicoso osteohiper-
tréfico de Klippel-Trenaunay o hemangiectasia hipertréfica de Parkes-Weber
es la existencia de fistulas arteriovenosas congénitas. En trabajos ante-
riores hemos aceptado esta teoria como la mas convincente, si bien en
pocas ocasiones la angiografia nos ha permitido descubrir esta comuni-
cacion.

Se han descrito algunos casos en los que la comunicacién arteriove-
nosa multiple era evidente. Sobre todo en los enfermos en que, por ser la
comunicacion intradsea, fueron amputados. De estos la mayor parte lo
fueron por su localizacion en la tibia.

No tenemos conocimiento de que se haya publicado ninglin caso de
Sindrome de Klippel-Trenaunay con comunicacion arteriovenosa intradsea
fuera de la extremidad. Por este motivo creemos interesante relatar este
caso en el que existen comunicaciones arteriovenosas intradseas a nivel de
la V vértebra lumbar.

Caso cLiNico

El 1-VII-58 acude a nuestra Clinica Vascular un enfermo, de 15 afos
de edad, por tener una pierna hinchada de la que en algunos puntos mana
un liquido claro como agua o de aspecto lechoso.

La madre nos relata que nacié normalmente y que la tnica alteracion
visible en principio fue una pequefia mancha parda a nivel de la region
sacra. Fsta mancha se extendié mas tarde por la regién glitea del lado iz-
quierdo. A los 8 anos observaron que la extremidad inferior izquierda se
hacia poco a poco mas voluminosa. A los 13 afios aparecieron en la ingle
pequenas vesiculas que se rompian dando salida a un liquido claro como
agua y a veces semejante a la leche. La pierna hinchada no le duele; sélo
siente ligera pesadez.

Exploracion: La pierna izquierda muestra un ligero aumento de lon-
gitud y un evidente aumento de grosor en particular a nivel del muslo (fi-
gura 1). En el muslo y en la ingle presenta miltiples y pequenas vesiculas
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¢ vesiculo-costras de las que mana linfa clara o quilo. En la regién sacra
se observa una mancha parda, de temperatura local aumentada, que ocupa
la regién glitea sobre la metamera correspondiente a la S,. No hay flebec-
tasias. El engrosamiento de la pierna corresponde sobre todo a un aumento
de espesor del tegumento.

La oscilometria y la termometria lo-
cal muestran una disminucién del indice
oscilométrico y de la temperatura local
en la extremidad enferma.

La mancha pigmentada de la region
glitea muestra un notable aumento de
temperatura local.

La auscultacion muestra un soplo por
debajo del ombligo, audible también en
el plano posterior a nivel de la articula-
ciéon lumbo-sacra.

El estado general es bueno, aunque
el enfermo esta palido y bastante del-
gado. El corazén es normal y la tensién
arterial es de 115/60.

Los examenes rutinarios de labora-
torio no muestran ninguna anormalidad
importante.

La existencia del soplo inclina a
pensar en una fistula arteriovenosa a ni-
vel de los vasos iliacos. El nivel de esta
fistula explicaria la disminucién de osci-
lometria y termometria por debajo de la

Fig. 1 .— Enfermo de Sindrome

misma. Para confirmar la existencia de
esta fistula se obtiene un aortograma.
El aortograma (fig. 2) muestra que
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Un tronco arterial a cada lado parece
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y dirigirse hacia la vértebra. En el lado izquierdo se observa una dilata-
cién venosa aneurismatica extravertebral.

La radiografia simple (fig. 3) muestra a nivel de la V vértebra lumbar
una imagen de hemangioma vertebral. En una radiografia que posee el
enfermo, obtenida siete aflos antes, la vértebra tiene aspecto normal.

La hipertrofia del miembro, la mancha névica y las flebectasias pro-
fundas nos permiten catalogar este enfermo como Sindrome de Klippel-
Trenaunay.
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COMENTARIO

De la lectura de esta historia clinica se desprende que este enfermo
tiene no sélo las caracteristicas del sindrome de Klippel-Trenaunay sino
también las del llamado linfedema por reflujo quiloso. De hecho la mo-
lestia mas importante para el enfermo es la linforragia o quilorragia que
presenta de vez en cuando y que requiere periodos de reposo en cama para

Fig. 2. — Aortografia correspondients

al enfermo de la figura anterior (Sin-
drome de Klippel-Trenaunay), donde
podemos observar la existencia de una
comunicacién arteriovenosa miltiple ¢
intraésea (V  vértebra lumbar). Un
tronco arterial a cada lado parece emer-
ger del origen de la iliaca interna y

Fig. 3. — Radiografia simple del caso.
que presentamos, donde se observa a
nivel de la V vértebra lumbar la ima-
gen de un hemangioma intradseo. Dicha
imagen no se observaba en una radio-
grafia anterior en siete afios, en poder
del enfermo, en la cual dicha vértebra
presenta aspecto normal.

dirigirse a la vértebra. En el lado iz-
quierdo existe una dilatacién venosa
aneurismatica extravertebral.

que cese. Cabe suponer que al lado de la anomalia vascular arteriovenosa
debe existir una anomalia linfatica que permite el reflujo quiloso.

En publicaciones anteriores hemos sefialado la hiperoscilometria y la
hipertermia regional como caracteristicos del sindrome de Klippel-Tre-
navnay. En este caso ocurre lo contrario, pero es légico que asi sea, ya
que la hipertermia y la hiperoscilometria existen en los territorios donde
'a comunicacién arteriovenosa es mayor. En nuestro caso la comunica-
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¢i6n arteriovenosa reside en la columna lumbar, parte de la sangre arterial
deriva formando un cortacircuito hacia el sistema venoso y por lo tanto
el sector distal a la fistula queda con menor aporte sanguineo.

El enfermo no presenta ningln trastorno neuroldgico; la sensibilidad,
motilidad y reflejos son normales. A pesar de ello podria existir una
malformacién medular que explicara el sindrome de Klippel-Trenaunay.

RESUMEN

Los autores presentan un caso de Sindrome de Klippel-Trenaunay con
comunicaciéon arteriovenosa intraésea a nivel de la V vértebra lumbar.
Entre las caracteristicas del sindrome, podia auscultarse un soplo infraum-
bilical v en plano posterior a nivel lumbosacro. Se presenta un aortograma
muy demostrativo de las comunicaciones arteriovenosas y del aspecto de
la V vértebra lumbar. El trastorno principal de que se quejaba cra una
linfo o quilorrea.

SuMMARY

A case of Klippel-Trenaunay syndrome with intraosseous arteriovenous
fistula in the V lumbar vertebra is presented. Chylous or clear lymph lea-
king was the most troublesome complaint.



