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El Sindrome de Klippel-Trenaunay es una malformacion congénita de los miem-
bros caracterizada por la presencia de tres sintomas: 1. Nevus, 2. Varices, y 3. Alar-
gamiento del miembro. El primero se presenta desde el nacimiento, el segundo
a los pocos meses y el tercero suele apreciarse al dar los primeros pasos.

Es poco frecuente. Entre 8037 enfermos con varices esenciales asistidos en nuestra
Clinica Vascular sélo 57 (0,719%,) fueron catalogados de Sindrome de Klippel-
Trenaunay.

Nevus. Constituye uno de los elementos de la triada sintomatica del Sindrome
de Klippel-Trenaunay. Suele ser evidente desde el nacimiento, pero puede exten-
derse posteriormente. En general es un nevus plano constituido por una sola mancha
o placa, o por varias de ellas. Su disposicion suele ser metamérica, subriendo la
proyeccion cutinea de una o varias raices raquideas vecinas, pero en ciertos casos
su distribucién no es exactamente radicular sino que corresponde a una zona de
proyeccion simpatica. La coloracién suele ser roja en las zonas proximales y cia-
nética en las distales.

Como regla general ocupa un solo miembro dando color rojo en la piel en una
extension mayor o menor. En otros casos aparecen también extensas manchas en
el abdomen, en el térax y hasta en el cuello y brazos. También puede presentarse
en las dos piernas.

Aunque casi siempre es plano, puede tener aspecto tuberoso. También puede
hallarse en su lugar verdaderos angiomas subcutanecos.

FLeBECTASIAS. Las dilataciones venosas, flebectasias o varices constituyen otro
de los sintomas primordiales del Sindrome de Klippel-Trenaunay. Aparecen en
la primera infancia, desarrollindose de modo paulatino hasta alcanzar tamafios
a veces considerables. Por su precocidad de aparicién, por su distribucién irregular
y por hallarse a menudo recubiertas de piel névica, se distinguen con facilidad de
las varices esenciales. No suelen corresponder a los territorios de la safena interna
o de la externa. Tampoco se llenan en sentido retrégrado por uno u otro de los
cayados de estas venas. Se llenan desde el sistema profundo por comunicaciones
anormales. En nuestros casos la mayoria de las flebectasias estaban situadas en
la cara externa del muslo y de la pierna.
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ALARGAMIENTO DEL MIEMBRO. El alargamiento del miembro es quiza el sintoma
mas sobresaliente del Sindrome de Klippel-Trenaunay. El alargamiento del miem-
bro permite diferenciar este sindrome del linfedema congénito.

El alargamiento origina una escoliosis mas o menos acusada segun la diferencia
de longitud entre los miembros. También puede originar una coxartrosis en los
adultos y viejos o0 a veces muy precozmente.

El alargamiento puede corresponder al fémur o a la tibia. Estos huesos tienen
una mayor longitud y diametro igual o menor que el del lado sano. El espesor
0seo es muy notable cuando existen comunicaciones arteriovenosas intradseas.
A veces se observan verdaderos gigantismos de la pierna o del pie.

Otros siNTOMAs. La piel, aparte del nevus, suele mostrar en la parte distal
edema, induracion, pigmentacién, dermatitis y hasta ulceras. A veces angiomas
en los dedos y en ocasiones verdadera elefantiasis por sobreafiadirse linfedema.

En algin caso se presenta hiperhidrosis que imposibilita el uso de la media de
goma.

También suele observarse hiperoscilometria e hipertermia regional. En varios
casos la arteriografia muestra una arteriectasia.

El Sindrome de Klippel-Trenaunay lo hemos visto asociado a otras malformacio-
nes, por gjemplo: con aracnodactilia, esplenomegalia y anemia hipocroma; con lin-
fedema por reflujo quiloso; con fistulas arteriovenosas de las partes blandas o con
fistulas arteriovenosas intradseas; con aplasia del sistema venoso profundo; con
espina bifida; con hiperhidrosis; con anhidrosis e hipertermia.

ExpLORACION CLiNICA

El enfermo debe ser examinado primero de pie. Se anotardn la situacion del
nevus, de las varices, y se medira la longitud de cada miembro. Se observara si el
aumento de longitud corresponde al fémur o a la tibia. Se realizaran las pruebas
de relleno venoso en posicion vertical y horizontal. Se auscultara la aorta abdomi-
nal, las iliacas y las arterias de la pierna, por si existe soplo. La presencia de edema,
dermatitis, ulceras, hiperhidrosis, serd también anotada.

La exploracion no se limitara a la pierna. El enfermo debe ser examinado com-
pletamente desnudo. Con frecuencia las manchas névicas se extienden a la region
glutea, al abdomen y al térax.

Otras posibles anomalias deben ser examinadas.

EXPLORACION ANGIOGRAFICA

La exploraciéon angiografica es absolutamente necesaria en el Sindrome de Klip-
pel-Trenaunay. Debe visualizarse el sistema arterial y debe visualizarse el sistema
VEnoso.

Para el sistema arterial serd necesaria la aortografia siempre que las lesiones al-
cancen la pared abdominal o exista un soplo a ese nivel. En otros casos puede ser
suficiente la arteriografia femoral. La aortografia puede poner de manifiesto la
existencia de fistulas arteriovenosas altas (fig. 1). La arteriografia femoral, la exis-
tencia de fistulas arteriovenosas a nivel de la pierna (fig. 2).

La flebografia debe visualizar el sistema venoso superficial y el sistema venoso
profundo. Debe practicarse por puncion transcutanea a nivel de la safena externa
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Fig. 1. Sindrome de Klippel-Trenaunay. La
aortografia pone de manifiesto la existencia de
comunicaciones arteriovenosas a nivel de la vV®
vértebra lumbar.

FiG. 2. Sindrome de Klippel-Trenaunay. Ar-
teriografia y esquema de la misma. Se obser-
va la presencia de una triple comunicacion
arteriovenosa entre el sistema arterial y el sis-
tema venoso extraaponeurdtico superficial, a
nivel de la rodilla. Este sistema wvenoso peri-
rotuliano daba la sensacion de simples varices.
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maleolar o de dilataciones venosas proximas. Debe repetirse si es necesario hasta
obtener una buena imagen del sistema venoso profundo. La permeabilidad o aplasia
del sistema venoso profundo es un conocimiento indispensable para la terapéutica.

En ocasiones puede ser util la linfografia. El linfedema asociado puede serlo por
hipoplasia linfatica o por la existencia de megalinfaticos insuficientes.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El Sindrome de Klippel-Trenaunay se distingue del linfedema congénito porque
en aquél existe un aumento de longitud. En el linfedema congénito este aumento de
longitud no se presenta.

El Sindrome de Klippel-Trenaunay se distingue del Sindrome de Mafucci porque
en éste se presenta de manera constante una condromatosis o una osteocondro-

displasia. La extremidad no esta alargada sino mas bien acortada. Existe angio-
matosis pero no flebectasias. Es mas frecuente en la extremidad superior, mientras
que el Sindrome de Klippel-Trenaunay es mucho mas frecuente en la inferior.

En la Hemangiomatosis osteolitica no hay alargamiento sino acortamiento del
miembro, se observan angiolitos en la radiografia y con frecuencia ostedlisis. Es
mas frecuente en la extremidad superior.

PRONOSTICO

La mayor parte de enfermos con Sindrome de Klippel-Trenaunay pueden llegar
a edades avanzadas sin grandes trastornos, sobre todo si son asistidos de modo
adecuado. Uno de nuestros enfermos acudidé a consultarse a los 64 afios por las
molestias que le ocasionaba una coxartrosis. En algunos casos se presentan com-
-plicaciones o hemorragias, linfangitis o ulceras. De estas complicaciones la mas
dificil de tratar es la hemorragia. Nosotros no hemos tenido que amputar uno solo
de nuestros enfermos. Sin embargo, cuando las fistulas arteriovenosas son intra-
tibiales puede ser necesaria la amputacion.

ETIOPATOGENIA

Este sindrome es conocido también como Hemangiectasia hipertrofica de Parkes-
Weber en la literatura anglosajona. Uno y otro nombre corresponden al mismo
sindrome y durante anos fue atribuido a la existencia de fistulas arteriovenosas
congénitas. En 1947 publiqué, con SALLERAS, varios casos de este sindrome, acep-
tando como mas verosimil la teoria de la fistula arteriovenosa congénita. Sin em-
bargo, desde 1945 SERVELLE, mediante excelentes estudios flebograficos, pretende
separar el Sindrome de Klippel-Trenaunay, atribuyéndolo a una obliteracién ve-
nosa, de la Hemangiectasia hipertrofica de Parkes-Weber, que estaria ocasionado
por fistulas arteriovenosas congénitas. Asi resulta que a los sesenta anos de su
descripcion todavia no hay acuerdo sobre la etiopatogenia y definicion del mismo.
Veamos lo que hemos aprendido de nuestros casos personales.

Evidentemente existen casos de Klippel-Trenaunay con fistula arteriovenosa
congénita. Esta comunicacion arteriovenosa es la que explica de manera convin-
cente ¢l alargamiento del miembro, hasta tal punto que se ha utilizado en terapéu-
tica para alargar las extremidades acortadas. Por otra parte, existen verdaderos
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Fic. 3. Alargamiento de la extremidad inferior FiG. 4. Sindrome de Klippel-Trenaunay por
derecha a consecuencia de la existencia de una aplasia congénita de la vena iliaca derecha.
fistula arteriovenosa traumdtica producida por Obsérvense las enormes varices en la raiz del
una herida de bala en época de crecimiento. muslo y en la pared abdominal.

Fi1G. 5. Flebografia del caso anterior,
donde se aprecia la aplasia de la iliaca
derecha vy la gran dilatacién de la iliaca
izquierda a través de la cual la sangre
venosa de las dos piernas puede alcanzar
el corazdn.
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experimentos humanos en los cuales una fistula arteriovenosa traumatica producida
por herida de bala en época de crecimiento origina un alargamiento de la extre-
midad (fig. 3). Entre nuestros casos existen algunos en los que la comunicacion
arteriovenosa miiltiple es de la mayor evidencia (fig. 2). La interrupcion operatoria
de estas fistulas hizo cesar el crecimiento de la extremidad. También existen casos
de oclusion venosa profunda semejantes a los descritos por SERVELLE. En la figura 4
mostramos un caso de aplasia congénita de la vena iliaca derecha en un enfermo
que vimos a los 64 afios de edad con enormes varices en la pared abdominal ade-
mas de un tipico Sindrome de Klippel-Trenaunay. La figura 5 corresponde a la
flebografia del mismo caso. En ella se aprecia la aplasia de la iliaca derecha y la
gran dilatacion de la iliaca izquierda a través de la cual la sangre venosa de las dos
piernas puede alcanzar el corazéon. Con mayor frecuencia la oclusion del sistema
venoso profundo reside en la vena poplitea.

En otros casos el Sindrome de Klippel-Trenaunay se asocia a otras malformacio-
nes, como por ejemplo la anemia de Cooley, la esplenomegalia y la aracnodactilia
(fig. 6). En el caso de la figura 7 se presenta asociado a linfedema por reflujo qui-
loso, con vesiculopustulas linfaticas y quilorragia por existencia de megalinfaticos
y fistula arteriovenosa intradsea a nivel de la quinta vértebra lumbar (fig. 1). A
veces se asocia con hemangiomas intramusculares que equivalen a fistulas arterio-
venosas (fig. 8).

También puede ocurrir que el Sindrome de Klippel-Trenaunay no se halle circuns-
crito a una sola extremidad sino que comprenda los dos miembros inferiores e in-
cluso el torax.

Por ultimo, con gran frecuencia no puede demostrarse en el Sindrome de Klippel-
Trenaunay ni la existencia de oclusiones venosas ni la existencia de fistulas arterio-
venosas. En la figura 9 mostramos un caso de Sindrome de Klippel-Trenaunay
con sistema venoso profundo normal con aortografia también normal. Si etique-
tamos de Sindrome de Klippel-Trenaunay los casos de aplasia del sistema venoso
profundo y de Sindrome de Parkes-Weber los casos de fistula arteriovenosa, ten-
driamos que buscar un tercer nombre para los que no tienen una cosa ni otra.

En conclusion, vemos que los tres sintomas caracteristicos del Sindrome de Klip-
pel-Trenaunay pueden coexistir con otras malformaciones vasculares arteriales,
venosas o linfaticas y que estas alteraciones son concomitantes pero no causales.
El Sindrome de Klippel-Trenaunay es un sindrome, no una enfermedad. Para evitar
confusiones debemos incluir dentro del mismo todos los casos que presenten sus
tres sintomas tipicos, tanto si se asocian a oclusiones venosas, a fistulas arteriove-
nosas o a otras malformaciones. Bajo ¢l punto de vista etiopatogénico creemos que
se trata de una displasia constitucional del sistema nervioso, que VAN DER MOOLEN
ha catalogado de VI® facomatosis.

TRATAMIENTO

Tratamiento del nevus y de los angiomas. Por regla general no necesitan trata-
miento. En un caso de nevus tuberoso sangrante hemos obtenido buen resultado
con inyecciones esclerosantes. Los hemangiomas pueden extirparse, como hicimos
en el caso de la figura 8.



FiG. 6. Sindrome de Klippel-Trenaunay asocia-
do a anemia de Cooley, esplenomegalia y aracno-
dactilia,

Fig. 7. Sindrome de Klippel-Trenaunay aso-
ciado a linfedema por reflujo quiloso, con vesicu-
lopiistulas linfaticas y quilorragia, por existencia
de megalinfiticos.

Fig. 8. Sindrome de Klippel-Trenaunay asociado
a la existencia de hemangiomas intramusculares,
hemangiomas que equivalen a fistulas arteriove-
nosas. Arteriografia.
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Tratamiento de las varices. "Las varices pueden tratarse por los métodos habi-
tuales, esclerosis, reseccion o fleboextraccién., Sin embargo, suelen recidivar con
rapidez. MYERS y JANES, de la Clinica Mayo, practican fleboextracciones multiples
y dicen obtener buenos resultados. En nuestra opinion, estas operaciones solo
pueden practicarse después de un estudio angiografico completo que nos demuestre
la permeabilidad del sistema venoso profundo. Es curioso observar como resec-
ciones practicadas en estos casos han ido seguidas de rapida recidiva pero no han
empeorado el cuadro. Ello se debe a la gran capacidad del sistema venoso para
compensar sus oclusiones.

Tratamiento de la agenesia del sistema venoso profundo. SERVELLE dice haber
obtenido buenos resultados mediante la liberacién de la vena poplitea o de la vena
femoral. FosTer y KITLEY han practicado un «by-pass» venoso entre la femoral y
la iliaca comun, que se trombosé. También se obstruyé un homoinjerto arterial
en un caso de DALE y SCOTT en una obstruccion congénita de la vena iliaca.

Tratamiento de las fistulas arteriovenosas. En muy raros casos se pueden de-
mostrar y localizar fistulas arteriovenosas. En un caso pudimos ligar estas comuni-
caciones. En otro, extirpamos los hemangiomas que actuaban como tales.

Tratamiento de las iilceras. En algunos casos hemos tratado la ulcera del Klip-
pel-Trenaunay por fleboextraccion y, en otros, por reseccién e injerto laminar
obtenido con el dermatomo de Padgett (fig. 10).

Tratamiento de la desigualdad de longitud de los miembros. Se puede acortar
el miembro enfermo o alargar el miembro sano.

Para alargar el miembro sano FONTAINE propuso la simpatectomia lumbar.
Pero en los casos de simpatectomia lumbar practicada en los nifios nunca hemos
observado un mayor crecimiento de la extremidad. La simpatectomia lumbar se
ha practicado en nifios en casos de megacolon y de paralisis infantil.

SERVELLE ha preconizado la ligadura venosa. Tampoco con ella se ha conseguido
un mayor crecimiento de la extremidad.

BIER preconizd la estasis venosa intermitente, que tampoco ha dado resultado.

La creacién de una fistula arteriovenosa terapéutica ha dado buenos resultados
en algunos casos consiguiendo mayor crecimiento de la extremidad. Se ha empleado
en casos de paralisis infantil. En otros, no ha dado ningun resultado. En cualquier
caso constituye una terapéutica desproporcionada y excesiva para los enfermos
de Klippel-Trenaunay.

La medida terapéutica mas simple y eficaz para alargar el miembro y evitar la
escoliosis compensadora es el uso de un tacén mas alto en la pierna sana mas
corta.

Para acortar el miembro mas largo enfermo, o mejor dicho para evitar su excesivo
aumento de longitud, hemos preconizado la ligadura de las fistulas arteriovenosas
cuando pueden localizarse e interrumpirse operatoriamente.

SERVELLE ha propuesto la liberacion de las venas profundas.

FoNTAINE y PETROV, la ligadura completa o incompleta de la arteria femoral.

Puede utilizarse también la epifisiodesis descrita por PHEMISTER.

Tratamiento de la hiperhidrosis. En un caso en que una intensa hiperhidrosis
impedia el uso de una media de goma, no dudamos en practicar una simpatectomia
lumbar. Con ésta y el reposo en cama conseguimos reducir el edema, cerrar la
ulcera y obtener un pie y pierna secos. Desde luego la pierna no sufrid ningin



Fic. 9. Sindrome de Klippel-Trenaunay
con sistema venoso profundo normal y aor-
tografia también normal. Fotografia de la
enferma, aortografia y flebografia. La flebo-
grafia se obtuvo puncionando una gran
dilatacién venosa vulvar.
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FiG. 10. Sindrome de Klippel-Trenaunay com-
plicado de ulcera. Curaciéon de la ulcera por
reseccién de la misma y aplicacién de un injerto
laminar obtenido con el dermatomo de Padgett.

alargamiento. De esta manera se consi-
guié que el enfermo pudiese llevar una
vida normal con el uso de la media
de goma.

Tratamiento del linfedema. En un caso
de linfedema por reflujo quiloso, conco-
mitante con un sindrome de Klippel-
Trenaunay, conseguimos la desaparicion
de la quilorragia mediante la linfangiec-
tomia de los megalinfaticos periiliacos
y el uso de media de goma.

RESUMEN

El autor describe el Sindrome de Klip-
pel-Trenaunay, sindrome que se caracteri-
za por la siguiente triada sintomatica: 1
Nevus, 2. Varices, y 3. Alargamiento del
miembro. Este Sindrome ha sido clasifica-
do de diferente manera por algunos auto-
res: A) Sindrome de Klippel-Trenaunay,
cuando es debido a una obliteracién
venosa profunda; B) Sindrome de Par-
kes-Weber, cuando es debido a fistulas
arteriovenosas congénitas. Esta clasificaciéon sélo sirve para establecer mayor
confusion. A veces en el sindrome no se observan fistulas arteriovenosas ni obs-
truccion venosa profunda; para cuyo caso se haria necesario un nuevo nombre.
Otras anormalidades pueden asociarse al sindrome, si bien son concomitantes,
no causales. La teoria etiopatogénica mas convincente es la de que se trata de una
displasia constitucional del sistema nervioso.

SUMMARY

The Klippel-Trenaunay Syndrome is described. This syndrome is characterised
by the following triad: (1) hemangioma of the skin, (2) varicose veins of the extre-
mity dating from infancy and (3) elongation of the leg. Some authors try to clas-
sify this syndrome into two varieties: (1) the Klippel-Trenaunay Syndrome due to
the deep vein obstruction and (2) the Parkes Weber’s Syndrome due to congenital
arteriovenous- fistulae. This classification is confunsing and useless. Sometimes
the Klippel-Trenaunay Syndrome has neither venous occlusion nor arteriovenous
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fistulae. A new name should be found for these cases. Many abnormalities can
be associated with the Klippel-Trenaunay’s triad, but these abnormalities are con-
comitant lesions and not the cause. Constitutional nervous displasia is the most
convincing etiopathogenic theory.
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