
Un caso atípico de fistula arteriovenosa congbnita 
localizada en la arterla tibia1 anterior en el síndrome 

de Klippel-Trenaunay (*) 

Jefe del Servicio de Cirugia Yaseular del Hospital de San Rafael. Barcelona (España). 

El síndrome de Klippel-Trenaunsy, descrito hace más de sesenta anos y conoci- 
do tainbién con el  nombre de Nevus varicoso osteohipertr~fico. tiene muchos 
puntos de contacto con otros síndromes descritos como La Hernangiectasia hiper- 
trofica de Parl<es Weber, Flebarteriectasia genuina de Rochenheimer y Sonntag 
y Sexta facomatosis de Van der Moolen. Todos ellos constituyen, al fin y al cabo, 
la misma enfermedad, acaso con alguna variante sintomática pero con un denomi- 
nador coinun: la fístula arteriovencsa congénita. ya sea múlt iple o localizada. 

La primera descripción que tenemos de esta entidad patológica data de 1869. 

cuando Trelat y Monod seiíalarori un sfndrome en el  que existía hipertrofia de una 
extremidad inferior acompañada de un extenso nevus(l1. 

El tripode sintomático que caracteriza el síndrome está constituido por la hi- 
pertrufia de la extremidad inferior, las varices y el nevus plano o racernoso de 
frecuente localisacion metamérica. 

La etiología del síndrome, aunque todavía oscura, se acepta universatmente 
que corresponde a i ins ernbriopatía consistente en una aplasia de la red capilar 
primitiva, cuya consecuencia es la falta de diferenciacióri entre las arterias y las 
venas, dando lugar z la Formación de múltiples fístulas arteriovenosas que al 
producir una hiperernia activa sobre los cartilagos de conjunción aún no cerrados 
del niño dan lugar a la osteohipertrofia. 

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

Por ultimo, el nevus fuera quiz5s la primera manifestacion disonlogenica de 
las fistulas arter i~venosas a nivel cutáneo. Algunos autores atribuyen el  origen del 
nevus a una malformación del simp&tico. 

Las fístulas arteriovenosas constituyen, pues, el signo m8s importante del 
sindrome y son la causa nosológicz y patológica principal tanto en su período evo- 
lutivo, como causa directa del crecimiento de la extremidad, como en su periodo 
fina[, como complicación: la insuficiencia cardíaca por sobrecarga derecha. Claro 
está que esta complicación es afortunadamente poco frecuente [personalmente, no 
conocemos czso slgunol. pues el que exista sobrecarga derecha depende del 
tarnaiie de la fístula y de lo  cerca que se halle al coraz6n. 

('1 Comunicación presentada a las XIV Jornadas Angioldgicas EspriBolas, Bllbao 1968. 
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En general las fistu- 
7 

las arteriovenosas con- 
génitas incluídas en el 
síndrome de Klippel- 
Trenaunay s i  es que [le- 

, gan a visualizarse an- 
\ giogrgficarnente lo ha- 
- cen de manera múltiple 

y difusa. La forma rnúl- 
% tiple y localizada, como 

en el caso que presen- 
tamos, es muy rara; 
siendo la forma única 
excepcional. 

El motivo que nos 
ha inducido a presentar 
este caso es la rareza 
del mismo en el modo 
tan ostensible de maní- 
festarse, tanto clínica 
como angiográficamen- 
te ,  aparte de que, cosa 
no frecuente, el  trata- 
miento quirúrgica apli- 
cado dio un resultado 

FIG. l .  Hd<culaciÚn 
pel>fc3 por liipcr- muy satisfactorio. To- 
trofid dc la cxtremi- dos sabemos que la 
dad izquierda. Ulcera normativa es que domi- 
fleboestdiicn. Pigmcn- 
1~1ci6n y trartornos nen los resultados de- 

Lrúficas. salentadores tanto si 

se operan como si  se 
abandonan a su evotu- 

ción natural. Ello es debido a la multiplicidad y 
difusián de los ~shunts-  arteriovenosos a lo  
larga de la extremidad, inabordable3 quirúrgi- 
carnente. 

CASO CLlNlCO 

Niña de 14 años de edad. Nos es remitida 
el 3 4 - 6 6  al Servicio de Cirugía Vasculai, a Era- 
vés del Servicio de Cirugía Ortapedica del Hos- 
pital de San Rafael de Barcelona, por presentar 
aumento de longitud y grosor de la extremidad 

Fro. 7. Teterradiografía en dondc ce apreci:~ 1.1 osteohipe:- 
rraf'a a rixpcnws del rémur v de In tihia Dilrrencin dc 1 

longii~i3 : ú cm 



inferior izquierda, varices de distribucion irregular, úlcera varicosa y manchas 
de color vinoso en muslo, pierna y dorso y planta del pie. 

Antecedentes personales sin intsres. 
La enfermedad actual comienza a ;os 6 anos de edad por l a  aparición de 

varices, nevus, edema ortostático y sensible cojera paulatinamente en aumento 
conJos anos. A los 8 anos de edad aparece úlcera rnaleolar interna, acornpaíiada 
de trastornos tr6ficos cutáneos en tercio inferior de la pierna. aumento de las 
varices, pesadez en el miernbrci, aumento $? temperatura a lo  largo de toda la 
extremidad. Dos meses más tarde, i ras un ligero traumatismo casual sobre la 
cara tibia1 anterior. aparece nueva úlcera. 

Fio. 1 Ficha oscilomf iric:i prcoperatonn. HipcroicilomctrIa dc ln cxt rcmidiid inf-nor izquicrdn. 
Los panro5 ~ndrcsn I r l  Iricnlif.icir;n de los soploc. 

Frc. 4. Arlcriograma drI icrcio c~ipcrior dc In picrn.~, rcpi~trndo scgi in I:i ICciiicn de Rappapork y 
Luisind,~. t'ronofi~iulograma clc Crcciicnci;is mcdi:i. rmll > rlc trccuciicias rilr:ic Cm:). (Dr. A.  Mar -  

tine7 Mi1irn7.) 

Estas úlceras han permanecido abiertas hasta la actualidad y el aumento de 
longitud de la extremidad ha llegado a provocar una importante basculación pel- 
vica con la concomitante escoliosis con~pensadora. 

A) Paciente en bipedcctación: Considerable aumento de longitud de la ex- 
tiernidad inferior izquierda, con basculacion de la pelvis y escoliosis lumbar cam- 
pensadora [fig. 1). Edema de ia pierna semiorqanitado. Úlceras flebostaticas en la 
cara anterior de la tibia e1iti.e los t ~ r c i o s  medio e inferior y en la región rnaleolar 



interna. Trastornos tróficos cutaneos de tipo estatico en el tercio inferior de la 
pierna, que se confunden con un nevus plano vinoso que ocupa la misma región 
y se extiende a la plaiita del pie. En la cara externa del muslo. desde el  tercio 
inferior hasta region glútea, Zambien presente manchas névicas pero mas rosa- 
das, visibles Unicamente mirando con mucho detenimiento y buena luz. Gran dila- 
tacibn de la safena interna aunque sin aortuosidades varicosas, pero con un sig- 
no de Schwartz muy positivo. En cara anterior de la pierna se aprecian pequefias 
varices de dlstribucién irregular. Medidas las extremidades desde la cresta ilíaca 
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Fic;. 6. Flchngrafía por punción pcrcut4- 
n::i. Dilnrnciiin de In knrcnn intcrnn. Cn- 

miitiicanlc~ inriificientei. 



ql anterior hasta el maleolo interno da las 
' siguientes cifras: lado derecho 94 cm: 

lado izquierda 100 cm. Existe por tanto 
una diferencia de 6 cm. apreciable en 
la telerradiografía [fig. 21. 

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

C) Paciente en decúbito supino: 
Gran aumento cailórico de toda la extñe- 
rnidad inferior izquierda, con predominio 
de la rodilla para abajo, Registrando la 
temperatura cutánea con un par terrno- 
eléctrico existe una diferencia de 8" C 
respecto a la extremidad sana. 

Pulsos arteriales positjves, excepto 
en pedia y tibia1 posterior det lado afec- 4 tado. 

A [a auscultacidn de focos arteria- 
les se evidencia un sopla sistólico en la 
fenioral cornuri izquierda, propagada ha- 
cia fosa ifíaca del mismo lado. Esto obli- 
gá a practicar una aortografía [ f ig .  5 ) .  
Seguiendo la linea femoral con el este- 
toscopio obsexvamos que el soplo va en 
aumento hasta llegar al hueco popliteo, 
donde la intensidad es m8xima. No obs- 
tavte. el  .nacimiento. de este soplo 10 
recogeremos a nivel de la cabeza del pe- 
roné. 

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

Analisis hematológicos de rutina: 
nada anormal. 

Exploraciones cornplerne~tarias: 

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

I'ic. 7. Artcriografia femoral ieriada pcrcutinea. 
Shunt nrtcriovenosc a nivel de la arlerin lihial anterior. 
\ i\uali7acinn angiogrifica de la artcria FcmoraF y 13 

vena fcrnoral. 



Ortocardiograma: lndice cardiotorScico 0.50. 
Fonocardiograma: Soplo protomesosictÓlico en apex y foco pulmonar. 
Fonofistulograrna: Soplo sistólico-diastólico continuo en maquinaria, maximo 

Ficj. 8.  Ektf~ic-ninq dcmri*ir,indo rl ~ R T : R L P O  opcratorio v l a  lCcnics qiiirtirgicn cluc $c cmplcri pnrn I:I 
dc~concri6n. 

rnesosistwlico. Morfología en peonza can una estxangwlación a nivel de la u n i ó n  
sistólico diastólica. El componente sistólico contiene frecuencias altas y medias. 
El componente diastolico es de frecuencias altas, en especial en s u  segmento 
presistólico donde su tonalidad es muy elevada [fig. 41. 

Oximetria: Gran arterialización venosa. Arreria femoral 90 %, vena femo 
ral 80 

Aortografia tranclumbar petcutanea: Arteriectasia iliofernoral por encima de 
la fístuta (signo radioangiol0gico patognomonico de las fistulas arteriovenosas 
congénitas]. No se aprecian ~ s h u n t s ~  arteriovenosos altos (fig. 5). 

Ffebografía directa por punción de la safena interna: Se aprecia la gran di- 
latacián de la vena con alguna comunicante insuficiente [fig. 63. 

Arteriografia femaral seriada percutanea: Se aprecia con gran claridad la 
existencia de una fístula arteriovenosa mtiltiple locaiizada por debajo del tronco 
tibioperaneo, mas concretamente a nivel de la arteria tibia! anterior. 

EI cortocircuito arteriovenoso es de gran calibre y a través de una bella ima- 
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gen anatomopatorradiol6gi 
ca permite ver opacifica 
das al mismo tiempo la ar. 
teria y la vena femoi.ales. 
La silueta de la vena ya se 
adivina arterializada [figu- 

1 , ' I  i , +{ 41 
ra 71. 

,,$, @&;$ Intervención [ 19-Xl-663 : 
t n c i s i ~ n  en u S ~  itálica: para 
descubrir los elementos 

4 del hueco poplíteo, dífici- 
les de disecar por encon- EF V i 6 6  trarse vena y arteria inclui 

k* h das en una misma vaina 
?ostop*r-+o *i a fibrosa. Dislaceración de 

S- xi i -  * c los músculos gemelos has- 
ta  caer encima del sóreo. 

FrB. 9. Fichn qscilomeirica Se secciona este músculo 
rlcl poiiopcrniorio. Norma- t ransversahente hasta en- 
Ii?:~~i¿itl d ~ 1  i i ld icc mcilo- contrar el arteiio- 
nicirico. IJccapnricibn de IOF 

c o p l n ~ .  venoso en donde estaba 
A~nr ic iún  d r l  niil<o en pc- incluida la fístula, justa- 

din Y ti l i inl powrior .  mente en el espacio inter- 
Óseo Y a unos tres centí- 
metros por debajo del tron- 

co tibioperoneo en la bifurcación correspondiente a la 
arteria tibial anterior [ f ig .  8-A). Desconexión arteriove- 
noca y resección del aneurisma formado [fig. 8-Bl. Arn- 

pliación de la incisiiin para explorar la arteria tibial pos- 
terior. la cual aparece norma! y con buen pulso.Se prac- 
tica sirnpatectomía lumbar como complemento profilác- 
tico de la isquemia que se había establecido por deba- 
jo de la fístula. 

En el pastoperatorio inmediato comprobamos la de- 
saparición del soplo y la normalización del índice osci- 
lométrico (íig. 9). 

Al  mes de la intervencibn una arteriografia femo- 
ral de comprobación piiso de manifiesto la total desapa- 
rición de la fístula, con un restablecimiento correcto 
de la continuidad arteria1 [fiq. 70). 

Al  mes sigiiiente, extirpacibn de las varices. 



Hemos presentado un caso de sindrorne de Klippel-Trenaunay con un grupo 
de fístulas arteriovenesas macroscópicarnente visibles en la región tíbioperonea, 
evidenciadas con perfecta claridad en eF examen angiografico y resecadas qui- 
rirrgicamente con recultadgs satisfacrorio. 

Consideramos el caso de interés puesto que revisando la literatura mundial 
parece ser que no existe otro en que pueda visuatizarse con tanta claridad el  
grupo de fistulas arteriovenasas y que dé en et postoperatorio un resultado 
-aparentenrenteu tan bueno. Y decimos napatentementen porque por desgracia 
estamos convencidos de que deben existir otras fistulas microscópicas o na de. 
tectables arteriograficamente a pesar de la s e r i a c i ~ n  más correcta: y aún en caso 
de poder ser visualizadas, quiza serían imposible de cerrar quirúrgicamente. 

A l  ano de la intervención hemos tenido ocasibn de ver de nuevo a ta niña 
y de practicarle una nueva arteriografia. Se encuentra perfectamente bien. No se 
han abierto mss úlceras. La arteriografia sigue siendo como la practicada en el  
postoperatorio. 

RESUMEN 

Se presenta el caso de una nifia con síndrome de Klippel-Trenaunay ocasiona- 
do por fistula arteriovenosa congénita o nivel de la bifurcación tibia! anterior. 
Resecadas las comunicaciones y el  aneurisma formado, al ano de la intervención 
la enferma se halla perfectamente. 

SUMMARY 

A case of  Klippel-Trenaunay syndrome of a yorrng gir l  is  presented. A conge- 
nital arteriovenous fistula at  the leve1 of the anterior tibia] bifurcation was obser- 
ved. The arteriovenous communications and the aneurysm were excised. One year 
after the operation the patient r e m a i n e d  cured. 

1 Martomll, F. y Salleras. Y.: -Fistulas Arterlovenosas Congdnltarr.. Ed J Janés. Barcelona 1950 
2 Beaulands, D. S.: Arterlovennus flstula In nn unusual sltp. Xanedlan Med Ass J -. 85 261.i961 

3 Brathwaite Fenton: One case of locnllznd nrtorlovenous fistula .Brit J Surg m ,  42 442:1955 
4 Szllagyl. D.: Perlpheral congenl tal srferlcvsnouri flstulae. "Surgery-. S1 61:18FS. 


