Un caso atipico de fistula arteriovenosa congénita
localizada en la arteria tibial anterior en el sindrome
de Klippel-Trenaunay (%)
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El sindrome de Klippel-Trenaunay, descrito hace mas de sesenta anos y conoci-
do también con el nombre de Nevus varicoso osteohipertrofico, tiene muchos
puntos de contacto con otros sindromes descritos como la Hemangiectasia hiper-
trofica de Parkes Weber, Flebarteriectasia genuina de Bochenheimer y Sonntag
y Sexta facomatosis de Van der Moolen. Todos ellos constituyen, al fin y al cabo,
la misma enfermedad, acaso con alguna variante sintomatica pero con un denomi-
nador comun: la fistula arteriovenosa congénita, ya sea multiple o localizada.

La primera descripcion que tenemos de esta entidad patolégica data de 1869,
cuando Trelat y Monod senalaron un sindrome en el que existia hipertrofia de una
extremidad inferior acompanada de un extenso nevus(1]).

El tripode sintomatico que caracteriza el sindrome esta constituido por la hi-
pertrofia de la extremidad inferior, las varices y el nevus plano o racemoso de
frecuente localizacion metameérica.

La etiologia del sindrome, aunque todavia oscura, se acepta universalmente
que corresponde a una embriopatia consistente en una aplasia de la red capilar
primitiva, cuya consecuencia es la falta de diferenciacién entre las arterias y las
venas, dando lugar a la formacion de miultiples fistulas arteriovenosas que al
producir una hiperemia activa sobre los cartilagos de conjuncion ain no cerrados
del nino dan lugar a la osteohipertrofia.

Las varices o flebectasias aparecerian como consecuencia de las comunica-
ciones arteriovenosas, debido a la ausencia del amortiguador capilar.

Por ultimo, el nevus fuera quizas la primera manifestacion disontogénica de
las fistulas arteriovenosas a nivel cutaneo. Algunos autores atribuyen el origen del
nevus a una malformacién del simpatico.

Las fistulas arteriovenosas constituyen, pues, el signo méas importante del
sindrome y son la causa nosoldgica y patoldgica principal tanto en su periodo evo-
lutivo, como causa directa del crecimiento de la extremidad, como en su periodo
final, como complicacion: la insuficiencia cardiaca por sobrecarga derecha. Claro
esta que esta complicacion es afortunadamente poco frecuente (personalmente, no
conocemos caso alguno), pues el que exista sobrecarga derecha depende del
tamano de la fistula y de lo cerca que se halle al corazon.

(*) Comunicacion presentada a las XIV Jornadas Angioldgicas Espafiolas, Bilbao 1968.
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En general las fistu-
las arteriovenosas con-
génitas incluidas en el
sindrome de Klippel-
Trenaunay si es que lle-
gan a visualizarse an-
giograficamente lo ha-
cen de manera multiple
y difusa. La forma madl-
tiple y localizada, como
en el caso que presen-
tamos, es muy rara;
siendo la forma unica
excepcional.

El motivo que nos
ha inducido a presentar
este caso es la rareza
del mismo en el modo
tan ostensible de mani-
festarse, tanto clinica
como angiograficamen-
te, aparte de que, cosa
no frecuente, el trata-
miento quirdrgico apli-
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CASO CLINICO

Nina de 14 anos de edad. Nos es remitida
el 3-XI-66 al Servicio de Cirugia Vascular, a tra-
vés del Servicio de Cirugia Ortopédica del Hos-
pital de San Rafael de Barcelona, por presentar
aumento de longitud y grosor de la extremidad

Fig. 2. Telerradiografia en donde se aprecia la osteohiper- |
trafia a expensas del fémur v de la tibia. Diferencia de |
longitud : 6 cm. e
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inferior izquierda, varices de distribucion irregular, ulcera varicosa y manchas
de color vinoso en muslo, pierna y dorso y planta del pie.

Antecedentes personales sin interés.

La enfermedad actual comienza a ics 6 anos de edad por la aparicion de
varices, nevus, edema ortostatico y sensible cojera paulatinamente en aumentio
con los afios. A los 8 afios de edad aparece Glcera maleolar interna, acompanada
de trastornos traoficos cutaneos en tercio inferior de la pierna, aumento de las
varices, pesadez en el miembro, aumento dg temperatura a lo largo de toda la
extremidad. Dos meses mas tarde, tras un ligero traumatismo casual sobre la
cara tibial anterior, aparece nueva llcera.
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FiG. 3. Ficha oscilométrica preoperatoria. Hiperoscilometria de la extremidad inferior izquierda.
Los puntos indican la localizacién de los soplos.

Fia, 4. Arteriograma del tercio superior de ln pierna, registrado segin la téenica de Rappaport y
Luisindn, Fronofistulograma de frecuencias medias (ml) y de frecuencias altas (m2). (Dr. A. Mar-
tinez Mufioz.)

Estas ulceras han permanecido abiertas hasta la actualidad y el aumento de
longitud de la extremidad ha llegado a provocar una importante basculacién pél-
vica con la concomitante escoliosis compensadora,

Exploracion clinica:

A) Paciente en bipedestacion: Considerable aumento de longitud de la ex-
tremidad inferior izquierda, con basculacion de la peivis y escoliosis lumbar com-
pensadora (fig. 1). Edema de la pierna semiorganizado, ulceras flebostaticas en la
cara anterior de la tibia entre los tercios medio e inferior y en la region maleolar
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interna. Trastornos tréoficos cutaneos de tipo estatico en el tercio inferior de la
pierna, que se confunden con un nevus plano vinoso que ocupa la misma region
y se extiende a la planta del pie. En la cara externa del muslo, desde el tercio
inferior hasta region glatea, también presenta manchas névicas pero mas rosa-
das, visibles anicamente mirando con mucho detenimiento y buena luz. Gran dila-
tacion de la safena interna aunque sin tortuosidades varicosas, pero con un sig-
no de Schwartz muy positivo. En cara anterior de la pierna se aprecian pequenas
varices de distribucion irregular. Medidas las extremidades desde la cresta iliaca

Fia. 5. Aortografia translumbar percutd-
nea. Arteriectasia iliofemoral

FiG. 6. Flebografia por puncién percutd-
n=za. Dilatacién de la safena interna. Co-
municantes insuficientes
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anterior hasta el maléolo interno da las
siguientes cifras: lado derecho 94 cm;
lado izquierda 100 cm. Existe por tanto
una diferencia de 6 cm, apreciable en
la telerradiografia (fig. 2].

B) Paciente sentada: En las extre-
midades se aprecia una proyeccion hacia
afuera y hacia arriba de 2.50 y 3.50 em,
respectivamente. Lo que demuestra que
el crecimiento tiene lugar a expensas del
féemur y de la tibia.

C) Paciente en decubito supino:
Gran aumento calérico de toda la extre-
midad inferior izquierda, con predominio
de la rodilla para abajo. Registrando la
temperatura cutdnea con un par termo-
eléctrico existe una diferencia de 8°C
respecto a la extremidad sana.

Pulsos arteriales positivos, excepto
en pedia y tibial posterior del lado afec-
tado.

A la auscultacion de focos arteria-
les se evidencia un soplo sistélico en la
femoral comun izquierda, propagado ha-
cia fosa iliaca del mismo lado. Esto obli-
goé a practicar una aortografia (fig. 5).
Seguiendo la linea femoral con el este-
toscopio observamos que el soplo va en
aumento hasta llegar al hueco popliteo,
donde la intensidad es maxima. No obs-
tante, el «nacimiento» de este soplo lo
recogeremos a nivel de la cabeza del pe-
rone.

La extremidad inferior izquierda pre-
senta un indice oscilométrico doble res-
pecto a la extremidad contralateral (fi-
gura 3).

Analisis hematolégicos de rutina:
nada anormal.

Exploraciones complementarias:

ECG: Eje eléctrico horizontal. Dis-
creto retardo derecho.

Fig. 7. Arteriografia femoral seriada percutdnea,
Shunt arteriovenoso a nivel de la arteria tibial anterior,
Visualizacion angiogrdfica de la arteria femoral y la

vena femoral.
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Ortocardiograma: Indice cardiotordcico 0.50.
Fonocardiograma: Soplo protomesosistélico en apex y foco pulmonar.
Fonofistulograma: Soplo sistdlico-diastélico continuo en maquinaria, maximo
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FiG. 8. Esquemas demostrando el hallazgo operatorio y la téenica quirtirgica que se empled para la
desconexidn.

mesosistolico. Morfologia en peonza con una estrangulacion a nivel de la union
sistolico diastélica. El componente sistolico contiene frecuencias altas y medias.
El componente diastélico es de frecuencias altas, en especial en su segmento
presistolico donde su tonalidad es muy elevada (fig. 4).

Oximetria: Gran arterializacion venosa. Arteria femoral 90 °%,, vena femo-
ral 80 9.
Aortografia translumbar percutanea: Arteriectasia iliofemoral por encima de

la fistula (signo radioangioldogico patognoménico de las fistulas arteriovenosas
congénitas). No se aprecian «shunts» arteriovenosos altos (fig. 5).

Flebografia directa por puncion de la safena interna: Se aprecia la gran di-
latacion de la vena con alguna comunicante insuficiente (fig. 6).

Arteriografia femoral seriada percutanea: Se aprecia con gran claridad la
existencia de una fistula arteriovenosa miultiple localizada por debajo del tronco
tibioperoneo, mas concretamente a nivel de la arteria tibial anterior.

El cortocircuito arteriovenoso es de gran calibre y a través de una bella ima-
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gen anatomopatorradiolégi-
ca permite ver opacifica-
das al mismo tiempo la ar-
teria y la vena femorales.
La silueta de la vena ya se
adivina arterializada (figu-
ra 7).

Intervencion (19-XI-66) :
Incision en «S» italica para
descubrir los elementos
del hueco popliteo, difici-
les de disecar por encon-
trarse vena y arteria inclui
das en una misma vaina
Postoperatorig fibrosa. Dislaceracion de

5 Xll- 66 los nu]sculog gemelos ’has~
ta caer encima del sdéleo.
Se secciona este musculo

Fig. 9. Ficha oscilométrica

del postoperatorio. Norma- transversalmente hasta en-
lizacion del indice  oscilo- contrar el «ovillo» arterio-
métrico. Desaparicion de los

soplos. venoso en donde estaba
Aparicion del pulso en pe- incluida la fistula, justa-

dia tibial posterior. e
4 P mente en el espacio inter-

0se0 y a unos tres centi-

metros por debajo del tron-
co tibioperoneo en la bifurcacion correspondiente a la
arteria tibial anterior (fig. 8-A). Desconexion arteriove-
nosa y reseccion del aneurisma formado (fig. 8-B). Am-
pliacion de la incision para explorar la arteria tibial pos-
terior, la cual aparece normal y con buen pulso.Se prac-
tica simpatectomia lumbar como complemento profilac-
tico de la isquemia que se habia establecido por deba-
jo de la fistula.

En el postoperatorio inmediato comprobamos la de-
saparicion del soplo y la normalizacion del indice osci-
lométrico (fig. 9).

Al mes de la intervencion una arteriografia femo-
ral de comprobacion puso de manifiesto la total desapa-
ricion de la fistula, con un restablecimiento correcto
de la continuidad arterial (fig. 10).

Al mes siguiente, extirpacion de las varices.

Fig. 10. Arteriografin femoral percutdnea seriada (fase arterial) del
postoperatorio. Desaparicion  del  “shunt” arteriovenoso. Continuidad

arterial conservada,

PAG.
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CONCLUSION

Hemos presentado un caso de sindrome de Klippel-Trenaunay con un grupo
de fistulas arteriovenosas macroscopicamente visibles en la region tibioperonea,
evidenciadas con perfecta claridad en el examen angiografico y resecadas qui-
rirgicamente con resultados satisfactorio.

Consideramos el caso de interés puesto que revisando la literatura mundial
parece ser que no existe otro en que pueda visualizarse con tanta claridad el
grupo de fistulas arteriovenosas y que dé en el postoperatorio un resultado
«aparentemente» tan bueno. Y decimos «aparentemente» porque por desgracia
estamos convencidos de que deben existir otras fistulas microscopicas o no de-
tectables arteriograficamente a pesar de la seriacion mas correcta; y aun en caso
de poder ser visualizadas, quiza serian imposible de cerrar quirtrgicamente.

Al ano de la intervencion hemos tenido ocasion de ver de nuevo a la nina
y de practicarle una nueva arteriografia. Se encuentra perfectamente bien. No se
han abierto mas ulceras. La arteriografia sigue siendo como la practicada en el
postoperatorio.

RESUMEN

Se presenta el caso de una nina con sindrome de Klippel-Trenaunay ocasiona-
do por fistula arteriovenosa congénita o nivel de la bifurcacién tibial anterior.
Resecadas las comunicaciones y el aneurisma formado, al ano de la intervencion
la enferma se halla perfectamente.

SUMMARY

A case of Klippel-Trenaunay syndrome of a young girl is presented. A conge-
nital arteriovenous fistula at the level of the anterior tibial bifurcation was obser-
ved. The arteriovenous communications and the aneurysm were excised. One year
after the operation the patient remained cured.
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