
NUESTRA EXPERIENCIA EN F~STULAS 
ARTERIOVENOSAS CONGÉNITAS * 

Con inotivo de haber estudiado y tratado 18 cacos de fístulas arteriovenosas 
congénitas, casi todas ellas del tipo del Sindrorne descrito por KLIPPEL y T R ~ Y A U -  
N AY,  queremo$ recordar algunos conceptos ya conocidor. 

Ba,jo esta denominación ?e han agupado una serie de síndrome5 muy pareci- 
dos aiinque no idénticos caracterizados por la presencia de alteraciones vnsculares, 
especialmente vcnosas. e liipcrtsofin del miembro, en especial de su sector esquelb- 
tico. KLIPPFL y TR~NAUNAY, cn e1 año 1900, describen una serie de casos que agru- 
pan hajo cl nombre de aNevuq varicoso osteohipertrófico» caracterizador, corno 
su denominaciiin indica, por la presencia de un nevus que por lo general abarca casi 
todo el miembro inferior. visiblc desde el  nacimiento, aunque posteriormente puede 
extenderse, por variccx que aparecen por lo general en la primera infancia, des- 
amollñndose progrcsivamcnte. y por una hipertrofia del miembro con aumento de 
su longitud ylo del diimctro. 

Este sindromc resulta por demis característico, como para pensar en 61 frente 
iin paciente portador de varices del miembro inferior. 

En 1918, PARKFS-Wrnr~ descrihc bajo el título de «Hernangiectasia hipertrhfica~ 
un síndrome que no sólo agrupa el deccrito por KLIPPEL y TRENAUNAY sino, además, 
todas las liipertrofias dc un miembro producidas por alteraciones vasculares, tale< 
lo.; aneuricrnas arteriovenosos, nncurismas cirsoideos, varices, etc. 

Más adelante, los autores nortcamcricanos (PEMRERTON, RAID, HOLMAN, etc.) 
pretendieron unificar todos Ioq ~indromes.  atri buytndolos a variedades de fistulas 
arteriovenosas congknitas en las cuales veían la causa pazológica de este grupo dc 
enfermedades. 

SERVFLLF, bashndo~c cn sus ohservaciones y, especialmente, en estudios dlebo- 
prificos. atribuye el sindromc a una dificultad congénita del retorno en alguna 
vena importante. El estasis venoso rcsultnnre scrín la causa directa de las varices 
de la hipertrofia del miembro y del nevus. Esta patogenia seria la productora del 
síndrome de Klippel-Trenaunay. siendo en cambio el síndrome de Parkes-Weber 
atribuible a verdaderas comunicacianeñ arteriovcnosas congénitas. 

* Presentada cn el YT C o n g ~ s o  Latinonnicricano dc Angiologia, septiembre 1962. 
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La alteración vascular, que consiste para la mayoría de autores en comunj- 
caciones nrteriovcnosas múltiples anorrnalcs, resulta de una malforrnaci6n congé- 
nita local del sistema vascular. Mas concretamente, sc trataría de la persistencia de 
una disposicilin cmbrionaria. 

En cl cmbrión los vasoc prcqcntan todos la misma estructura de tipo capilar 
y forman una rcd con rnúltiple~ comunicaciones. Durante la evoluci6n se producen 
diferenciar cntre [os sectores venosos y arteriales, tomando cada uno las caracte- 
risticai Iii~tolrigicas del adulto, qucd:indo como unica comunicaci6n entre sí la red 
capilar. Peso si en un determinado territorio el desarrollo se detiene, persisten las 
~omunicaciones dircctaz cntrc ambos sistemas, constituycndore en distintos gradas 
Ins Sistulas arteriovenosa~. Cuando Ia alteración e.; muy circunscrita da lugar a la 
formación del angioma capilar congenjto, que cn muchas ocasiones rcgresa es- 
ponthneamente dcspués del nacimiento porque tos vasoc evolucionan hacia la nor- 
malidad sdnmenic con retardo. 

Si las comunicaciones son más grandes y no regresan o incluso crecen con 

el desarrollo, quedara cstabIecida definitivamente una corriente sanguínea del te- 
rntono nrttrinl a! venoso, creando condiciones hemodinámicas anormales que 
alteran en forma secundaria los vasos que comunican entre si, provocando el 
aumento de %u voIumcn y longitud y engtor;amicnto de las paredes de las venas por 
hipertcn~ibn, 

En la caída tensional que se producc en e! sistema arterial coma consecuencia 
del cscape de sangre hacia el territorio venoso aumenta cl aporte sanguineo hacia 
el micmbro afectado. lo cual explica su hipertrofia. Y csto ha podido demostrarse 
experimentalmente y se ohqerva. además, en la clínica en las fi~ru!ar arteriovenosas 
tsaiimáticas producidas en la infancia. 

Las distintas variedades anritomoclinicas depcndcn del tamaño y exacnsión 
dc las comunicacioncs anormales. Cuando estas estan niuy próximas, apefotonadas, 
formaran un angioma del tipo arterial o venoso. Si, en cambio, las alteraciones 
son mas difusas afectando todos los vasos de una región, tomarán el aspecto dc un 
aneurisma cirsoidco (fiebo-arteriectasia genuina de Hochenheirner y Sonntag). La 
caracteristica metamérica que muclias veces adopta el nevus vascular Iia Iieclio 
pensar que su origcn crtaría en una alteracibn primitiva de la meduta (tracto inter- 
mediolalcral) o de Sor gangliss simpáticos rcgionatcs (P. W ~ n m ,  LAIGNFL-LAVASTINE 
y TINFL, c~c.).  Para KL~PPEL y TR~NAUNAY la aEteraci6n inicial y principal es el 
nevus, qiic actuaría como múltiples comunicaciones arteriovenoí;ar cuyas conse- 
cuencias ultcriorcs scrian el estasi$ venoso (varices) y la Iiipcrtrofin del miembro. 
En cambio, para SERVELLE el nevus e$ tambiEn consecuencia del obstáculo al retorno 
venoso. 

Para PIULACHS la pnrogcnia del síndrome de Klippel-Trenaunay es la misma 
que para todas las clasc~ dc varices, jdiopáticas o poqtflchiticas. De acuerdo a sus 
cqtudioq  clínico^. anatomopatolligicos, arteriogaficos y flebogrhficos, todas se dc- 
herían <<a la existencia de numerosos pequeños canales arteriovenosos congénitos 
existentes en todas la5 personas, aunque variando cn numero y tamaño. En un 
cierto momento. hajo Ea acción de un agentc dcsencadenante (disturbio hormonal, 
embarazo, calor eucecivo. traumatismo, etc.) eslas comunicaciones, que eran fun- 
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cionat mente latentes bruscarnen te sc hacen activas ; esto ocurriri prabablernen te 
en aquellos individuos que por una dcwiación del desarrollo, tienen comunicacio- 
nes mis numerosas y m6s grandes o mtis Iábiles a un agente vasodilatndor». La 
abertura dc dichas comunicnciones produciri una alteración hemodinimica, las 
vcnas que reciben sangre n mayor presión sc dilatan, las ~LlvuIas se separan y se 
Iiacen incompetcntes contribuyendo a completar la insuficiencia venosa. Aparece 
entonces un nuevo factor, la transmisión retrógrada de la onda hipertensivn por 
el csfiicrzo, que tracrli disturbios cn la parte distnl de la extremidad inferior, talcs 
como cclcrna, esclerosis de la piel y dcl tejido celular s u h u t ~ n c o ,  iilceras veno- 
sas, ezc. Nuestro caso n." 11, con variccs y formación angiomatosa rápida en cada 
embarazo. encriadraria dentro de Ias ideas de PIULACHS. 

La triada clbsica de este síndrome, como fuc descrita por KLIPPEL y TRENAUNAY, 
consiste en nevus, vnrices e hipertrofia del miembro. Creemos que la presencia de 
esta triada es imprescindible para hablar del sindrome de Klippel-Trenaunay. De 
esta manera se dcsmernbrarian del síndrome otras formas parecidas o relacionadas 
cuya base anatiirnica comljn es la comunicaci0n arteri ovenosa anormal (angiomas 
localizados, aneurisrnas cirsoideos, etc.). 

El Nrvus cs congénito, unilateral, plano, de tipo vascular, de una  coloraciOn 
que varia dcsde el rojo subido hasta el azul: violiceo y est6 constituido por una sola 
mancha o por varias, confluentes o separadas, pudiendo ser circunscrito a una 
lona del miembro o extendido a todo su largo, con disposicibn metamerica. y mu- 
chas veces sobrepasando la raíz del miembro invade ta cadera, flanco, tbrax y n6n 
el niiembro superior. 

En nuestra caquistica nunca ha faltado, siendo localizado al dorso del pie 
en los casos 1 y 14, Ó extendido a todo el miembro inferior como en los casos 2, 
4, 6, 9, I h, 18, etc. 

Las FL~RECTASIAS son en general grandes, extendidas y de una topografia dis- 
tinta a la que se observa en las varices esenciales, siendo cl territorio mris dilatada 
casi siemprc cl de la safena intcrna. En general son muy tensas y la prueba de Trcn- 
dclenburg es Frecuentemente positiva doble. En algunos casos la elevacibn dcl miem- 
bro no las colapsa completamente, como en nucstros casos f y 14, dependiendo 
ello dcl tamaño de la comunicacióri arteriovesiosa. 

L:t HIPERTROFIA D ~ L  MIEMBRO consiste en un aumento global del niismo, que se 
traduce cn un aumento dc long-itud y del diimetro. El aumcnto de longitud distingue 
esta hipcrtrofra de1 linfcdema congénito, en el cual estri aumentado solamente el 
diámetro. Como ya bien sc sabe, la hlpertrofia del miemhro se debe al aumento de 
irrigación sanguinea en los cartilagos de conjunción durante la época de crecimiento. 

En nuestra c:iso 1 la hipertrofia era global, pero rnuclio más acentuada a nivel 
dcl pie. en dondc estaban local;izadas las miiltiples comunicaciones arteriovcnosas. 

El aumento de longitud es, en gcneral, de pocos centhetros, no pasando nunca 
dc los 10 cin. El dihmetro puede estar ensanchado (como en los casos 1, 4, 6, 15) 
igual o disminuido (corno en el caso 9). 

A esta triada pueden agregarse OTROS S~NTOMAS, algunos muy rrecuentes, como 
el aunletiro [le la fempercltura local debido a la abundante circulación colateral exis- 
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tcnte en la picl. Esta hipertermia cs más manifiesta a nivel de los nevus y en las 
vecindades dc las comunicaciones arteriovenosas. En el caso 1, la diferencia del 
pie izquierdo con el derecho era de 7" C; en el caso 4, la diferencia era de 1 " 5 C; 
y en el caso 6, era dc 3" C. 

K o  hemos observada fsquemia eivideirfe dista/ a las ufistulns, caracterizada por 
frialdad de la. parte sicral del miembro. Solamente en cl caso 1 dos dedos del pie 
eqtaban un poca frioq. 

La arteri~crasia es otra alteración que puede verse en este sindrome. Se debe 
al aumento del caudal sanguineo aspirado por las comunicaciones, lo que produce 
la dilatacibn de la arteria proxirnal a. las mismas (Casos 1 ,  7 y 17). 

La hiperosciloiilciría (Casos 1, 7 y 8) es una conqecuencia de cste aumento 
de caudal sanguíneo por encima de la cornunicacEon anormal, pudiendo estar dis- 
minuida por d ~ b a j o  de ella. Es poco constante en este síndrome debido a que tas 

cornunicacionc~ 5011 muy pequefias y extendidas. 
E ~ t o  último ocurre tamhiCn con el soplo y el ccfhrill)b, tan frecuentes en las fis- 

tulas arteriovcnosas adquiridas, tranmáticas, debido a1 gran tamaño de estas Ultimas, 
Solamente cn los casos 1 y 14 había <rthrill» manificsbo a nivel del pie enircrrno. 

Lor rrastnrilos trbjcos (pigmentación, induración, hlceras) son poco frecuentes. 
En el caso 1 habia una ulcesación crónica a nivel dcl dorso del pie, sobre el nevus; 
y en el caso 9,  placa^ descamantes en e l  muslo. 

T-A ~ s p i ~ n  h$dn acompnfiando cstc síndrome Fuc citada por WEILL, B O N N ~  
y Lwrsu. En nucstra casuiitica la espina bifida ocuIta fuc encontrada en los caso% 
1, 6, 15, siendo probablemente en los casos 7 y 9. 

La localización de las fistulas arteriovenosas congénitas es más frecuente en 
los miembros. principaImentc en los inrcrioreq, rara cn la cabeza y excepcional 
en el [ronco. 

En uno de nuestros casos, el 17, se halIaba localizada en el cuero cabelludo. 
En la literatura consultada sólo se hallaron dos casos seguros y dos dudosos de 
fi~tulas arteriovenwas congenitas de mta localizacitrn, encontrando en cambio 
cinco ;iclguiridas. Lógicamente, nunca puede descartarse, ni aun en nuestro casa, 
la posibilidad de un trauma obstbtrico desconocido que ponga en duda la veracidad 
del carricter congénito de la< fjstulas arteriovenosas dcl cuero cabelludo. 

En el cucro cabelludo adquiere significacibn el sintoma turnoración, habitual- 
mente piilshtil; hecho por lo dermis liigico ya quc la zona enferma asienta sobre la 
superficie dura del crbneo, diíerenciándoFa esta última cualidad del ccsinus pericra- 
riii}), tumoracibn veriosa que no late. 

El tratamiento deberri ser adecuado a cada caso en particular. En los casos 

lcves sc podrit incluqo ab~tencrse de todo tratamiento activo, limitándonos a un 
vendajc elastico durante la posici6n en pie, como en  el caso R. En los rectantes. 
en los cuales la hipcrtensihn venosa cawa trastornos funcionales y orginicos im- 
portantes, es necesario intervcnir actuando ya sea sobre las coniunicaciones o nevus, 
o directamente sobrc el complejo venoso. La exploración clinica y angicrgritfica 
será I:i guía para IR elección del tratamiento. 
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A) I n  ter ilenciones sobre cornun~cac~unes arreriult~itosas locali:rrEJas: Cuando la 
arterio~rafía demuestra esta condición se intervendrá directamente sobre ellas, 
tratando de aislar y ligar la fístuIa, lo que es muy dificil cn las conghitas, siendo 
más factible cxtirpar eI segmento de arteria y vena donde existen lo5 cshuntsn. 

Esto se ha hecho en nuestros casos 1, 14 y 17. 
RE Inferi*encioiones sohre malformar~ones i'ascu/~res consideradas como comu- 

nicaciones arrerioi*enesas: Esta situaciiin se da con cierta frecuencia a nivel de 
los tumores vasculares verdaderos, como angion~as, aneurismas cirsoidcos, ctc. 
LI extirpacidn será amplia y completa junto con la piel que la alkr_ga (Caco 17), 
debiendo algunas veces por eI tamaño de la extirpación cubrir con injertos libres 
de piel (Caso 3, en el cual se asoció la operacibn dc Trendelenburg con fieboex- 
tracci6n). 

C) Interrmciones sohre las a/fernriones renosos: En la gran rnayoria de los 
casos e? cirujano debe actuar sobre las varjceq, extirpando las venas dilatadas e 
insuficicntes. Si es el sistema safeno interno o el externo el afectado, Ia operación 
podsi conducirse como en el caso de las varices esenciales, extirpando cl cayado 
correspondiente y haciendo la flcboextracci6n (Casos 2, 6, 9, 12 y 13). En muclios 
casos la topografía anormal de Iris flebectasias obIiga a realizar di~eccioncs rnúlti- 
pies, n o  siendo raro encontrar en estas zonas finas comunicacionc~ arteriovenosas 
(Casos 3 y 7). 

Cuando existen malformaciones venosas profundas, coma en los casos citados 
por SERVELLE, será necesario explorarlas tratando dc corregirlas por ligaduras, 
aerecciones o liberaciones. En el caso 4 fue necesario ligar una vena femoral profunda 
anormal. 

l .n De acuerdo con nuestra experiencia, cl síndrome de Klippel-Trenaiinny 
proviene de una maIformación congenira caracterizada por comunicacio- 
nes arteriovenosas múltjplc; y de muy pequeño calibre, localizadas en la 
rnayoria de los casos a nivel de los ncvus. 

2.a En ninguno de nuestros casos hemos cncont cado inalformacioncs vcnosas 
profundas que pudieran explicar el estasi s venoso existente. 

3.g El diagniistico fue hecho por la clEnica y confirmado, en algunos casos, 
por la arteriograFia. 

4." Otra malforrnacibn congknita, la espina biiida oculta, fue comprobada 
radiogr6ficamente en tres casos, siendo muy posible en dos m9s. 

5.8 El tratamiento fue conducido en la mayoría de los casos sobre tF complejo 
venoso, practicando resecciones vennsas y fleboextraccioner;. En das casos 
de fjstiulas arteriovenosas local izadas se practicó la extirpación de loq 
vasos artcrialcs y venosos afectados (Casos 1 y 17). En otro caso, ademhs 
de la reseccion venosa se extirpó iin nevus angiomatoso ligando numerosas 
comunicaciones art eriovennsa~ (Caso 3). 

6." Los resultados han sido en general buenos, obteniéndose francas mejarias 
por la atenuación o supresión de la Iripertensión venosa. 

En el  postopcratorio alejado e[ enfermo debera usar una media elastica. 



La mejoría a veces es temporada ya que la malformaci6n persiste en algunos 
sectores y consigue abrir nuevas comunicaciones arteriovenosas y dilatar nuevas 
venas con recidiva del cuadro. 

CASO 1. 1. M., quince años, sexo masculino. Internado en el Servicio de Ia 
11." Catedra de Clínica Quirurgica de la Facultad de Ciencias Medicas de La Plata, 
los días 17-VI-53 y 24-2\1-54. Antecedentes; Deformación congénita del arco plan- 
tar del pie izquierdo, que dificulta la deambulación. Enfermedad actual; Desde el 
nacimiento se nota agrandamiento del miembro inferior izquierdo, especialmente 
del pie. A los doce años, despuks de un traumatismo, aparece ulceracion en dorso 
pie, dolorosa, que no cicatriza y aumenta de tamaño. Estado actual; Aumento 
global del miembro inferior izquierdo, Iongitvdinal y m4s marcado del pie en ancho, 
largo y alto. Mancha color cianiitico en cara externa de dorso pie, con dos uIcera- 
ciones. Varices en dorso y borde externo de pie. Dilatación de la safena interna, 
con pruebas negativas. Arteriectasia generalizada en todo el miembro. Pulso venoso 
que desaparece al comprimir la arteria femoral o la tibial anterior. Discreto edema 
del pie. Temperatura aumentada en pie izquierdo (6" 5 C superior al lado opuesto). 
Hipesoscilometría: en tercio inferior de la pierna izquierda 16 (derecha 6). Presencia 
de «thrilI» y soplo continuo con reforzamiento sist~lico (fonocardiograrna). Satura- 
ción de oxigeno : arteria femoral izquierda f 5,22 volúmenes %, vena femoral izquier- 
da I4,17 vol6menes % (diferencia 1,04 %); capacidad de oxígeno de la sangre 
18,29 volilmenes %. PresiOn venosa: vena femoral izquierda 16,2 cm agua, safena 
interna izquierda 43 cm agua, pliegue del codo 10,05 cm de agua. Cardiopatia: 
desdoblamiento del segundo tono; agrandamiento global del área cardíaca, con 
acentuación marcada del arco inferior izquierdo. Aumento del volumen minuto. 
Arteriografía por poplitea y por tibial posterior: se observan las comunicaciones 
art.eriovenosas con dilataciones aneurismáticas y de donde se ven partir venas dila- 
tadas. Tratamiento; Primer tiempo: extirpación de los vasos tibiales posteriores 
con sus comunicaciones. Segundo tiempo: Extirpación de los vasos tibiales ante- 
riores con parte del músculo pedio que es un verdadero angioma. 

Comentario; La ulceracjón recidiva, aunque de menor tamaño. La tempera- 
tura del pie izquierdo disminuye en 2". 

CASO 2. D. U., cuarenta y cinco años de edad, sexo mascuIiaio. Internado 
en el Servicio de la 11.' Cátedra el 1-X-55. Anrecedendes; Sin importancia. En- 
fermedad actual; Desde el nacimiento, news en todo el miembro inferior izquierdo. 
Varices en dicho miembro desde su iuventud. Trastornos tróficos en la zona del 
tendón de Aquiles. Estado actual; Alargamiento del miembro inferior izquierdo. 
Nevus rojo-vinoso que abarca desde la región glutea a todo el miembro. Yarices 
del territorio de la safena interna. Discreto edema. Aumento de la temperatura, 
trastornos tróficos en la regi6n retromaIeoIar externa. Arteriografía: Aumento de 
las ramas colaterales que van a la piel, especialmente en el muslo, observando al- 
gunas pequeñas dilataciones aneurismáticas. En la parte externa de la pierna se ob- 
serva el reIleno simultáneo de un tronco venoso. Flebografia transósea: Dilataciones 
vancosas de la safena interna. Traramiento; (Realizado en otro Servicio) Ope- 
raci6n de Trcndelenburg y fleboextracción, no mejorando de sus lesiones tróficas. 
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CASO 3. E. L. S.,  de diecisgis años, sexo femenino, enferma privada. Interna- 
da el 26-X-56. Emfcrm~slnd aciual; Desde los diez años nota nevuq cn pantorrilla 
izquierda y varices. Esrndo actual; Engrosamiento de picrna izquierda. Nevus 
rojo-vinoso, geográfico, cn cara anterointenia de muslo y picrna. Vnrices en cara 
interna y poitcrior de pierna. Pruebas positivas con lazo por debajo de la rodiIla, 
Temperatura aumentada en cara interna del miembro inicrior izquierdo (3" mas en 
el otro miembro). Orci!ometria, sensiblemente igual en ambos lados. «Test» ff uo- 
re<ccinico: disminución del tiempo en el lado izquierdo. Espina hiíida oculta de la 
primera vértebra secra. Flebogafia, normal. Artcriografia: se ven perfectamente 
las comunicaciones artenovenosas a nivel del tercio inferior de la pierna. Trara- 
mi~nro (6-VI-57): Operación de Trendelenbtirg y Rcbocxtracción de safena inter- 
na. Reseccidn del angiorna. El 19-1X-57, injerto dc piel en embaldosado en la 
superficie cruenta. Buena evoluciiin. 

Comentario; Se observii un esfacelo en toda la zona de implantación del angio- 
ma, IRCIUSO músculo, que hizo necesario cl injerto. Quedó con ligera rigidez del 
tobillo, En el acto operatorio sc vieron perfectamente las comunicaciones arterio- 
venosas. 

CASO 4. M. G.,  de veinticinco años de edad, sexo masculino. Tnternado en 
el Servicio de la 11." Cátedra de 26-V111-57. E~rferrnedud actual: Sevus en todo el 
miembro inferior izquierdo desde cF nacimiento.- esde de la infancia pre~ent6 mayor 
largo y diámetro de dicho miembro y dcsde hace cinco años varices. Estado aritral; 
El miembro inferior i~quierclo cs 5 cm más largo que el derecho y el diimetso mayor 
en 4 cm. Nevus rojo-vinoso desde cresta jliaca hasta el pie izquierdo, dejando sOlo 
libre la cara. rxtcrna dc muslo y tercio superior de la pierna. Vnriccs de la safena 

interna. Pruebas dc Schwartz y Trendelenburg positivas; Pertlies, neptiva. Tcm- 
peratura superior en 1 "  a la del lado derecho. Oscilometrfa igual en ambos miembros. 
Presión venosa en vena de pierna izquierda, acostado 20 cm agua, parado 101 cm 
de agua. c<Tc~t» fluorcqccinico: lado derecho 27", lado izquierdo 15". Saturación de 
oxígeno: arteria fcrnoral izquierda 96 "/,, vena femornl 94 %, ~afena  interna 
68 :d. Artcriografia femoral : se observan en muslo dos colatcralcs que van Iiacia 
la zona del nevus. Trafaniienro; Operación de Trcndclenburg y fleboextracción 
de safcna intcrna. Debido a intensa Iiernorragia dehe ligarfe la vcna fcmoral pro- 
funda. En el postoperiitorio, ffebotrombosis tratada cori anticoagulantes. Al mes, 
embolia pulmonar, Luego tratamieiito anticoa_gulantc prolongado, con muy buena 
cvolzici6n. 

CASO 5. M. C. B., doce años de edad, sexo femenino. Enferma de Consul- 
tono externo de Ia 11.8 Cátedra. Vista en mayo de t 957. E~fermeclad acruul; Desde 
el nacimiento nevus pigmcntario en cara anterior del tercio inferior de muslo de- 
recho, que crece hasta adquirir el tamaño actual. E ~ t ~ c J o  ocirtuf; News pigmenta- 
do, color negruzco, tamaño moneda de un peso, ubicado en e! tercio inferior de 
cata anterior de muslo derecho y quc di~minuye su tamaño al comprimirlo. Presenta 
dilataciones venosas que sc dirigen a In cara interna de la rodilla. Aumento de la 
temperatura locar. Arteriografin: Discreta arteriectasia. Finas ramificaciones artc- 
riales se dirigen a la zona del nevus. constituyendo comunicaciones aneriovenosaq. 
Tratamienro: Se propone la resección quirúrgica del nevus y de las dilataciones 
venosas. La farn~lia del enfermo no acepta. 
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CASO 6. 1. C. de Z., treinta y cinco aiior; de edad, sexo femenino. Enferma 
privada. Internada el 4-Vll-57. Et?ferrnerlnd acrual; Desde el nacimiento nevus 
externo que ocupa desdc el pie izquierdo hasta la cintura. En su infancia notan que 
el miembro inferior izquicrdo es más grande que el desecho. A los veintc años, 
durante un embarazo. aparecen varices, a las quc lucgo se agrega prurito, dolori- 
miento e hinchazon dc la pierna i7quierda. Esrnn'o ariunl; Aumento del diámctro 
en muslo y pierna izquierdos (2 cm). Nevus geografico desde el pie izquierdo a la 
cintura. Varices d d  territorio de la safena interna, con pruebas positivas. Tempc- 
ratura aumentada entrc 1" y 3" en el lado izquierdo. Oscilometría sin dircrcnciac. 
Saturacihn dc oxígeno : artcria remoral 93 :/,; vena dc pierna. izquierda, parada, 
61 %, acostada, 66 OJ,. Esbozo dc espina bifrda y de lumharización de la primera 
sacra. krteriograíia : probable dilatación aneurismática en picrna. Trutamieiiro; 

Operación dc Trendelenburg y fleboextracciiin. 
Comentario: Desaparición de la sintomatologla (cansancio, sensación urente, 

edemas, etc.). 

CASO 7. A. E. M., dieciocho a5os de edad, sexo masculino. Tnternado en el 
Servicio de la 11 ." Cázcdra el 2-1-57. Etifermcrfad actual; Desde el nacimiento news 
y dilataciones venosac en cl miembro inferior izquicrdo, que crecieron hasta no 
permitirle flexionar la rodilla. Cansancio y sensacicin urente. Estado aciuol; Alar- 
gamiento sensible del miembro inferior izquierdo con discreto genu-valgo. Nevus 
angiomatoso en tercio inferior dc cara externa del muslo con machones aistados 
Iinsia tercio medio de pierna, Enormes dilataciones vcnosas cn la cara posterior 
dcl muslo, cara externa y dos icrcios anteriores. En picrna, dilataciones venosas 
en cara antesoexterna y posterior. Cayado de sarena interna dilatado. Pruebas 
positivas. Hiperoscilometría hilateral con discreto aumento en tercio inrerior de 
pierna izquierda, Espina bifida sacra. Arteriografía : arteriectasia de los vaso femo- 
rales, dos arterias colaterales. gruesa5 ramas de Ia femoral profunda y la ícmoral 
superficial se dirigen y resuelven en pequeñas rarnificacione~ a nivel del nevvs dcl 
muslo. En la picsna una gruesa coIatcral de la tibia1 posterior se dirige a Fa cara 
postetainterna scsolviéndose en dilataciones superficiales. Trnlami~itro; Primer 
tiempo : re~ección venosa, y ligadura de tres comunicantes en región postcrocxterna 
del muslo. Segundo tiempo: Trendelenburg y fleboextracción con re~ccción venosa 
rrocanteriana. Falta rcsccción del nevus vascular. 

CASO 8. M. V., 67 años de edad, sexo femenino. lnternada en e! Servicio de 
la 1l.a Cátedra. Anlered~~ircs; News desde Ia infancia en miembro inferior dere- 
cho, con varices desde edad Iicmprana. Enfermedad nctunl; Se interna por hcrnia 
umbilical. Nota pesadez en picrna derecha y sensación de calor. Estac/u artical; 

No Iiay hipertrofia evidente. Nevur rojizo en cara externa de pierna y muslo. Yari- 
ces en picrna. de topografía irregular. Aumento de [a ternpcratura local a nivel de 
la pierna y pie derechos. Hiperoscilometria: muslo derecho 9, izquierdo 7, pierna 
derecha R, izquierda 5.  

Conrentnrio; Se trata de un caso mínimo de síndrome de Klippel-Trenaunay 
sin hipertrofia evidente del miembro y sin mayores alteraciones hcmadinámicas, 
salvo las varice$, por Io que no sc realiza. ningún tratamiento. 

CASO 9. M. A. T., veinte años de edad, sexo masculino. internado en el 
Servicio de la II.* Catedra el 30-VI-58. Et~firrn~dad acrual; Desde cl nacimiento 
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notan pigmentación morada global en el miembro inferior derecho, con aumento 
de temperatura en esta zona. Dcsde hace dos anos canqancio muscular a nivel del 
muslo con la bipedestaciiin. Dcsde joven, varice7 cle safena interna. E.~!adn arriirrl; 
Aumento de longitud dcl micmbro inferior derecho (5 cm). Disminución del diá- 
metro del lado enfermo en pierna (2,s cm) y cn muslo (2 cm). Nevus rojo-vinoso 
extendido en forma de sibana. desde la rcgión lumbar hasta los dedos del lado 
derecho, incluyendo la mitad derecha de 1;s órganos genitales externos. Varices 
en cara externa c interna de pierna. En musIa, saíena intcma dilatada y telangiec- 
tasias en cara externa. En esta misma región dos placas eritrocianiiticas con piel 
descamativa, pruriginosas. Pruebas funcionales, posirivas. Temperatura aumentada 
en el lado dereclio (3" 5 en pierna y pic). Pie plano longitudinal y hallux valgu~ cn 
el lado derecho. Deformación de la cresta del sacra. I-iiatus desde la segunda vér- 
tebra sacra. Tratamiento; Operación de Trendelenburg y fichoextraccicin de la 
safena interna del lado derecho. Ligadura de comunican tcq en cara externa de tercio 
inferior de muslo. Sangró abundantemente por cl Iccho de la flebocxtracción. 

Com~ir~ario; Se trata de un caso típico del sindrome de Klippel-Trcnaunay, 
con nevus, varices e hipertrofia del miembro infcrior derecho. cuyo tratamiento 
hemos encarado con la resección venosa, cuya dilatación es la que produce la sinto- 
matologia molesta para rl enfermo. 

CASO 10. A. Z., veintitré~. anos de edad. sexo masculino. Internado en el 
Servicio de la TI." CQtedrs el 28-V I 11-58. Et~ferrnednd ucfual; Desde cl nacimiento 
notan ayandamiento dcl pie izquierdo. A los diez años aparecen viirices en pierna 
derecha, que luego se agrandan apareciendo otras similares en el miembro izquierdo. 
Desde el nacimicnio presentó tarnbiCn manchas eritematoqar en ambas extremidades 
inferiores. E-~fndn acrrial; Notorio aumento global de los di6mctros de1 miembro 
inferior izquicrdo. Pie izquierdo mayor que el derecho cn largo, ancho y alto; 
marcado aitrncnta del tamafio de tos dedos segundo al quinto en ambos pies, ron 
predominio dcl segundo dedo i~quicrdo. Pequeño neviis pigmentario rojo-vinoso 
en tercio superior de muslo dereclio. Nevus de tipo vascular, erjtematoso. que se 
extiende en dos franjas, anterior y posterior, desde el pie hasta el nacimiento del 
miembro derecho; con iguales caracteres se prcscnta la piel en el cuadrante inferior 
izquierdo del abdomen. E n  miembro inferior izquierdo, presenta variceq de safena 
interna y en cara externa dc pierna, con pruebris funcionales positivas. En pierna 
derecha hay dilataciones vasicosas en cara extcrna de rodilla, pierna y garganta 
dc pic, con pruebas positivas con el lazo por debajo de la rodilla. Saturación de 
oxígcno: arteria femoral izquierda 95 "/,, sangc vcnosa miembro inferior izquierdo 
31í y;, derecho 48 ';O. Arteriografia femosal izquierda: Marcada arteriectasia con 
numerosgs arteriotas que se dirigen hacia [a piel; en cara inicrna de pierna se observa 
e! relleno simultáneo de las varices. Trarnniiento; Lado izquierdo : Vena femoral 
notablemente dilatada, doble tronco dc safena interna con doble cayado, todas la% 
paredes vcnosas csthn arterializadas. Operación de Trendclcn burg y fleboextracción 
que produjo abundante hemorragia, Lnclo derecho: Re~ecciiin dri la safcna cxterna 
y de una safcna anterior. En cara extcrna dc pierna se liga una gruesa comunicante 
arteriovenosa. 

CASO 1 1. D. G. de P., veinte años de edad, sexo femenino. Internada en el 
Servicio de la 1I.a Cátedra el 20-VII-58. Aniecec1~titcs.s: Casada a los diecisiete 
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años, tiene un hiio de tres años. Embarazada de cuatro meses. D~fcri~redmi actual; 
Desde hace cinco año5 dilataciones venosas en cara interna de rodilla derecha. 
Hace tres anos, con su primer embaraza, aumentan de tamaño y aparece mancha 
en piel de csia zona. Con el actual embarazo se a~randnn Ias dilataciones venosas 
y aparecen manchas en tercio inferior de picrna. FI.~i.~lnrl,r nrrirol; Discreto aumento 
de los diarnetrns del miembro inferior derecho; nevus angiomatoso violiceo, de 
8 cm de difimetro, en cara interna de rodilla y lcrcio superior de pierna; dos nevus 
m6s ptqueños de iguales caracteristicas en tercio mcdio c ~nferior de pierna. Cayado 
de safena interna diIatado; varices de safena interna y de las venas puden- 
das; pruebas funcionales. positivas. La temperatura est6 aumentada a nivcl 
dcl ncvus (2" más que en el Iado opiicsto). Arteriografía fernoral: Se vc cl 
rellena simultáneo arteria1 y venoso a nivel del ncvur. Saturacibn de oxigeno: 
Arteria fernoral izquierda 19,7 volitmenes 'x, sangre venosa lado izquierdo 13.7 y:, 
lado derecho 12 :L. Trntamlento; Opcrnción de Trendclenburg y fleboextraccibn 
de safena interna derecha. Incisiiin sobre e[ nevus angiomatoso, no hallando fiaula. 
arteriovcnosa rnacmsc8picarnente visible, Eiholurirjn; A los seis meses de su emha- 
razo presenta aumento del numero y tamaño de sus nevus de cara interna dc picrna 
con mayor dilatación de sus varices pudendas y aparición dc niievos paquetes ve- 
nosos de distribución irregular en muslo y pierna derecha. 

Comentcirio; Esta enfcrma no la encuadramos dentro del sindronie dc Ktippel- 
Trenaunay por presentar un cuadro adquirido y de clara etiología (cmharazo), 
correspondiendo asi a lo dcscrito por PIL~LACHS. 

CASO 12. L. C., rcintiskis años de edad. sexo masculino. Fniernado en el 
Servicio de la I 1 . k  CBicdra el 14-X-59. Enferniednrl ar~iial: D c ~ d e  hace varios me- 
ses nota dilataciones varicosas en ambos miembro5 inferiores más acentuadas en 
el izquierdo. E ~ ~ n ( l o  nclunf; Escoliosis de columna lumbar. Desnivel de crestas 
iliacaz y de plicgucs gliiteos por elevación del lado i~quicrdo. El micmbra inferior 
izquierdo es 7 cm m:ír largo que el derecha. Nevuq angiomatoso de 5 x 3 cm en 
cara anterior dc tercio superior de muslo, de bordes irregulares. Yarices de safena 
interna i7quicrda, con pruebas positivas doblcs. Trarsirii~itto: Safenectomía in- 
terna izqiiicrda. Buen rerultado. 

CASO 14. N .  S., cuarenta años dc edad, sexo masculino. lntcrnado el 20-Xl-59. 
Enfermo privado. Et!Serniedad aciual; Dede su nacimiento notaron agrandamiento 
del pie derecho, con aumento de la temperatura y dilataciones venasas superficialer. 
Esraclo nctuol; Gran aumento global dcl pie dcreclio; pie! engrosada. calienzc. con 
numrrosas dilataciones venosas en forma de colchón debajo de la piel. A In palpa- 
cirjn se advicrtc un aumento de los pulsos pcdio y tibia! posterior y en plantii y 
dorso del pie un frimito suave. Tamhitn se comprueba acentuada aumento dc la 
temperatura de todo d pie. Trarainicritn; Resección de las cornunícacion~s arce- 
riovenosas, que formaban un vcsdadcro angioma, y ligadura de la arteria tibia1 
posterior en su entrada en la planta dcl pie. El requltado obtenido no fue muy satic- 
factorio, ya que persisten comunicaciones artesiovenosas. 

CASO 15. N. P., quince años de edad, sexo femenino. Intcrnadn cn ct Servicio 
de Cirugia del Hospital E~pañol de La Plata e[ l4-V-61. A l ? t ~ c ~ í i ~ n ! e . ~ ;  A P O S  freF 
años eclampsia y lue_co c~trn'bismo convergente; pie plano a la misma edad. A los 
siete años, varisrno pnr laxitud ligamentosa, siendo enyesada en dos oportunidades. 
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Posteriormente empieza a padecer de edema de pierna derecha. Enfermedad ar- 
tual; Desde su nacimiento comprobaron numero505 pequeños nevus diseminados 
en cara ñnteroexterna de muslo, pierna y pic dcreclios. Luego del último yeso queda 
con edema y varices que persisten hasta los trece años, en que se practica opcracibn 
dc Raucr. Desde entonces se acentúan notahlcmente el edema y las varices de  la 
pierna dercclia. Estado actual; Discreta disarlria. Ectrabismo convergente. Miem- 
hroe inferiores: Discreto alargamiento dcl lado derecho con manifiesto aumcnto 
del diámetro. Las caras externas del muzlo, pierna y dorso del pjc sc YialIan ocu- 
padas por numerosos pequeños nevus vasctilares de color rojo-vinoso oecuro. 
Cicatrices operatorias en cata interna del muslo y en Iiueco popliteo. Una gruesa 
vena varicosa desciende por la casa antcrior del muslo, pasa por fuera de la rbtula 
y luego va hacia la cara cxtcrna dc la pierna. A la palpación sc comprueba un ede- 
ma duro, principaPmente en la repEOn dc la garganta del pie, tipo linfedcrna, por lo 
que se practica una linfografia: discreta dilatación de troncos linffiticos. Trara- 
mknro; Resección de la vcna dilatada desde su nacimiento hasta tercio medio de 
pierna, estando su descmhocndura superior a nivel dc la vena remoral com6n. 
Vendaje elástico permanen tc. Resultado aceptable. 

CASO 16. J. R., ocho añoe de edad, sexo masculino. Internado en el Servicio 
de Cirugía del Hospital Español de La Plata el 10-VJlT-61. E[ motivo del interna- 
miento es un traumatismo dc Iiipocondrio izquierdo con Iiipotcnqión y demás 
sintomas de hemorragia interna. La Iaparotomia exploradora demostrb la rotu- 
ra del bazo. Esplcncctomia. Posteriormente, al levantar la Iiistoria clínica completa 
del paciente se cnciicntra que desde el nacimiento prcscnta un n e w s  vascular rojo- 
vinoso extcndida en gran parte del miembro infcrior derecho. El ~xtado nciual de 
sus miembros infcriorcq nos muestra en el lado derccho eI nevus citado precedente- 
mente acompañado de discretas dilataciones vcnosas de trayecto irregular, en terri- 
torio dc saícna interna, un alargamiento de 2 cm dcl miembro bnferior derecho 
con rcqpecto al izquierdo, con aumento de temperatura. 7Talnrnienfo: Dadas las cir- 
cunitancias dc su internamiento, la edad del pacicnic y la discreta magnitud de sus 
dilataciones venosas, se aconseja xolarnentc uinr un rendaje elástico. rnanzenicn- 
do cn ohservación el enfermo en espcra de un momento quiriír~co mhs oportuno, 

CASO 17. P. R. T., diecinueve anos de edad, sexo masculino. Del Consul- 
torio externo del Servicio dc la Il . lt  Cátedra. Visto el 24V-59. A~I~PCP~PII IPS:  
Nacido de parto normal. Nunca Iia estado enfermo ni recuerda traumatismo en 
la zona afectada. Enferm~dad ortuol; Desde su nacimiento notaron su5 padres la 
presencia dc una tumoración pulsfitil en rcgiiin frontal izquierda. del tarnaíio dc una 
moneda de veinte centavos y mcdio centímetro de altura. Ésta ha ido creciendo 
lentamente, notando que en los ÚItimos tiempos se a g a n d a  de modo notable en 
épocas de mucho calor, con los crfucrzos y con la posición declivc dc la cabeza. 
E.~iado acrual; Al examinarlo %e advierte la presencia de la citada turnoración, del 
tamaño de una nuez, en 7ona fronto-temporal izquierda, putsAtil, que se agranda 
con los esfuerzos y la posición declive; a la palpación sc nota caliente, latiendo 
sincrbnicamente con cl pulso radial y presentando un rrérnito siciblico. A la auscul- 
tación se aprecia un suavc soplo continuo con reforzamiento sistólico. El resta del 
examen clínico es normal, lo mismo que el fondo dc ojo y cl electrocardiograma. 
EI estudio radiogrifico siniple del cráneo no demostrb anormalidadcs. Tratamien- 
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lo; Quirurgico, practicindose artenografia, previa diseccihn del tronco arterial, 
observ:indosc Ea arteria y la vena temporal superficial y la enorme iistola que las 
une. Con una incisión circular que rodea la tumoración se procede, entonces, a 
disecar y resecar cuidadosamente todos los vasos comprometidos. Vendaje corn- 
pre5ivo. CuraciOn del enfermo, que persiste hasta la fecha. 

C A ~ O  18. A. E., ocho meses de edad, sexo famenino. Examinada en el Consul- 
torio externo de la 11.n Citedra. El motivo de la consulta fue que de& el nacimiento 
habían notado la presencia de un nevus de color rojo-vinoso que, abarcando todo 
el miembro inferior, se acompañaba ya, a pesar de la edad, de dilataciones venosas 
y discreta hipertrofia de1 miembro respecto a su homónimo. El examen completo 
no demostró que este padecimiento se acompañara de otras afecciones congénitas. 
Tratamiento; Hasta tanto la niña tenga mayor edad, se aconsej8 vendaje elástico y 
el control periódico por Consultorio externo. 

Tras estudiar 1a etiopatogenia, clínica y tratamiento de1 sindrome de Klippel- 
Trenaunay dentro del capitulo de fistulas artcriovenosa congénitas, los autores 
cxponen sus conclusjones y terminan con s i l  caruistica personal (1 8 cacos) que pre- 
sentan resumida y comentada. 

Aíter a siudy of the etiopathogeny, clinical features and treatnient of KIippel- 
Trenaunay's Syndrom considered as belonging to the cliaptct of congenital arteno- 
venous fistulae, the avthors resume and cornrnent their conclusions and personal 
casuisiic ( 18 cases). 


