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DEFINICION

Con la denominacion de Sindrome de Klippel-Trenaunay se designa una
malformacion congénita de los miembros caracterizada por la existencia de:
a) nevus o angioma mas o menos extenso, con frecuencia de distribucién
metamérica; b) varices presentes desde la infancia o nacimiento; y c) osteo-
hipertrofia del miembro, que origina aumento en el diametro y longitud de la
extremidad (Cuadro 1).

RESENA HISTORICA

En 1900, Klippel y Trenaunay (1, 2 y 7) describieron varios casos, que
presentaron bajo la denominacién de «Nevus varicoso osteohipertroficos, carac-
terizados, como su designacion indica, por nevus, varices y osteohipertrofia de
un miembro. Klippel y Trenaunay creian que la alteracion inicial estaria cons-
tituida por el nevus y que a partir de él se desarrollaban secundariamente la
hipertrofia del miembro y las flebectasias (7).

En 1918, Parkes-Weber (1, 2 y 6) describe, con la denominacion de «Heman-
giomatosis ostechipertréfica». un sindrome que agrupando el Klippel-Trenaunay
estudia todas las hipertrofias de un miembro producidas por alteraciones vascu-
lares varias: aneurismas arteriovenosos, varices, aneurismas cirsoideos, etc,

Los norteamericanos Holman, Pemberton, Allen y Horton (5, 7) consideran
el sindrome como dependiente en exclusiva de fistulas arteriovenosas congé-
nitas.

Servelle (2, 7), en Francia, basandose en su casuistica personal numerosa,
tanto clinica como flebogréafica, atribuye el sindrome a la dificultad congénita
de retorno en alguna vena profunda principal (4). De esta manera, la estasis
venosa originaria las flebectasias, la osteohipertrofia del miembro y el nevus.

Piulachs y Vidal-Barraquer (3), de Barcelona, consideran que la patogenia
del sindrome se deberia a «la presencia de numerosos y finos canales arterio-
venosos congénitos existentes en todas las personas aunque variando el nime-
ro y tamano. En un cierto momento, bajo la accion de un agente desencadenante
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(disturbio hormonal, embarazo, calor excesivo, traumatismo, etc.), dichas co-
municaciones, que estaban funcionalmente latentes, se vuelven repentinamente
activas; ello ocurriria en individuos en que por una desviacion del desarrolle
tuvieran comunicaciones mas numerosas, mas grandes o con mayor labilidad
a un agente vasodilatador».

Martorell y Monserrat (6) describieron en Espafa un caso con aplasia de
la vena iliaca derecha.

Foster y Kirtley (6) publicaron un caso con atresia de la vena iliaca comin
e iliaca externa izquierda. Dichos hallazgos vienen a reforzar la teoria de Servelle,

ETIOPATOGENIA

En el embrién los vasos tienen, originariamente, la arquitectura y la estruc-
tura de los capilares, formando una verdadera red de comunicaciones. A medida
que la evolucion se produce, van adquiriendo los componentes propios de la
pared vascular del adulto, para convertirse en arlerias o venas con sus caracte-
risticas histoldgicas definidas y pierden asi sus multiples comunicaciones. Cuan-
do, por persistir, quedan comunicaciones intervasculares anormales, este fenome-
no revela un defecto de desarrollo embrionario y se puede hablar de malforma-
ciones congénitas, dando origen a la variedad de fistulas arteriovenosas. Si la
comunicacion es muy grande, queda establecida una corriente anormal directa
entre sistema arterial y venoso, aumentandose logicamente el caudal sanguineo
que pasa por la comunicacién y por la arteria y venas proximales, produciéndose
asi una dilatacion permanente y progresiva de los vasos arteriales y venosos de
un miembro, a lo cual se ha dado el nombre de «flebarteriectasia genuina».

Para mantener el caudal sanguineo que atraviesa el orificio fistuloso y para
evitar fendmenos de isquemia en el territorio distai a la fistula, el sistema cola-
teral arterial se dilata, conduciendo en parte mayor volumen de sangre hacia el
trayecto fistuloso y aportando ademas al sector distal el mismo volumen de san-
gre arterial que deja de llegarle por via troncular, derivada por la vena proximal.

Este aumento de aporte sanguineo al miembro afectado puede producir un
crecimiento exagerado. Cabe anotar que la comunicacién en la fistula arterio-
venosa congeénita es multiple y de pequeno calibre, de lo cual depende la sinto-

CUADRO |

SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY
(Triada Magistral)

CASO 1 2 3 4 5
Sexo 3 é 9 § ?
Edad (anos) 27 16 19 18 17
Angiomas o nevus XXXX XXX XX XXX XXX
Varices XXX XXXX XX XXX X

Osteohipertrofia XXXX XXX XX XXX X
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matologia clinica de las alteraciones vasculares producidas por la comunicacion
arteriovenosa congénita (3).

Rosler y Holman (3, 7) aceptan una evidente relacién causal entre el aumen-
to de volumen cardiaco y la fistula arteriovenosa congénita.

CUADRO CLINICO

Klippel y Trenaunay describieron una triada sintomética sobre la cual debe
basarse el diagnostico, pese a las muchas discrepancias actuales. Se trata de una
malformacion congénita de los miembros caracterizada por la existencia de nevus,
varices y osteohipertrofia del miembro.

El nevus presenta con frecuencia una distribucién metamérica. Esta distri-
bucion ha hecho pensar en que su origen tendria relacion con una alteracion
primitiva de la medula, tracto intermedio-lateral o de los ganglios simpéticos re-
gionales (P. Weber, Lavastine, Laignel, 7). Congénito, unilateral, plano, de tipo
vascular, de coloracién que va desde el rojo vinoso al azul violaceo, a veces lo
constituye una sola mancha o varias, proximas o distantes; se localiza en una
zona del miembro o en su totalidad. Puede invadir otras regiones como la glatea,
flanco, térax e incluso el miembro superior; tamblén puede localizarse a veces
en una zona muscular del miembro.

En cuanto a las varices, se observan en general flebectasias con marcada
hipertension venosa ortostatica, especialmente marcadas en el tracto de la safe-
na interna. Las pruebas de Schwartz y de Trendelenburg son positivas; esta altima
con alguna frecuencia es positiva doble.

La osteohipertrofia del miembro se comprueba por un aumento global de la
extremidad, tanto en longitud como en diametro, lo que nos permite distinguiria
con facilidad del linfedema congénito, donde sélo se aprecia un aumento de dia-
metro. En general, el aumento de longitud no sobrepasa los ocho centimetros.

Secundariamente a esta triada observamos también aumento de la tempera-

CUADRO n

SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY
(Hallazgos secundarios)

CASO 1 2 3 4 5
«Thrill» XXXX — — — -
Soplo continuo de refuerzo

sistolico XXXX — — == =
Trastornos troficos XXXX X — XXX —
Hiperemia XXXX XX X XXX X
Dolor pierna XXXX XX ® XXX X
Hiperoscilometria XXXX XX XX XXX XX
Genu valgo —_ —_ XX XXX —
Compromiso cardiaco XXX - - - -

Localizacion en el miembro inferior  lzq. Dr. 1zq. 1zq. lzq.
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tura local, por la rica circulacién colateral existente en la piel. Esta hipertermia
suele ser mas marcada a nivel de las zonas angiomatosas y en la proximidad de
las comunicaciones arteriovenosas. Existe a su vez dilatacion de los vasos regio-
nales (flebarteriectasia). Puede hallarse un aumento del indice oscilométrico
(hiperoscilometria) en todo el miembro o en la proximidad de las comunicacio-
nes. Si la comunicacién se halla a nivel de la raiz del miembro, el indice oscilo-
métrico puede estar disminuido en el sector distal. Cabe observar asimismo tras-
tornos tréficos, como pigmentaciones, eczemas, ulceraciones, que dependerdn de
la hipertension venosa ortostatica reinante (Cuadro 11).

HISTORIAS CLINICAS

Caso 1.: E. G, var6n de 28 afos de
edad. Visto el 28-1-64 por presentar varices
del miembro inferior izquierdo, tlcera bima-
leolar y extensas zonas de celulitis secun-
daria.

Desde el nacimiento presentaba zonas
angiomatosas localizadas en regién suprama-
leolar interna, tercio medio y superior de la
cara interna y region pretibial en la unién del
tercio medio con el inferior. En su infancia
noté ligero aumento de longitud de la extre-
midad y aparecieron flebectasias. Una ulce-
racion postraumética en el tercio inferior de
la pierna tuvo dificil cicatrizacion.

En la actualidad presenta (fig. 1) aumen-
to global de la extremidad inferior izquierda,
5 cm mas larga y con un didmetro superior
en 25 cm en muslo y 23 cm en pierna res-
pecto a la derecha sana. Anglomas rojo-par-
duzcos en los lugares citados antes. Ulcera
bimaleolar. Zonas de celulitis. Flebectasias
con marcada hipertensién venosa ortostéitica,
mas acentuadas en trayecto de la safena in-
terna y cara externa de la pierna, Hipertermia
en todo el miembro. Dolor intenso en la
pierna. Pruebas venosas, negativas. Presencia
de «thrill» y soplo continuo de refuerzo sis-
tolico en trayecto de vasos femorales, mas
acentuados a nivel de la femoral comdan.
«Thrill= y soplo continuo de refuerzo sistélico
en region poplitea y en diferentes zonas de
cara interna, posterior y externa de la pierna,

Cardiomegalia (grado II) a expensas del
ventriculo Izquierdo. Hiperoscilometria,

. Arteriografia por femoral comin y popli-
(’;IGA : ci‘t"'\‘gmmt‘ ldc KI'PIJ'-"‘deC]ﬂﬂHFta)a tea con relleno simultdneo venoso, flebarte-
aso 1. scrvese €l aumentio de longitu o 3 s
del miembro inferior y los trastornos tré- |i‘ecta_sra. No se observaron claramente comu
ficos distales. nicaciones.
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Flebografia por safena interna, dos centimetros por debajo del maléolo interno, de-
mostrando numerosas venas varicosas y rellenc simultdaneo de vasos profundos (venoso-
arteriales).

Tratamiento: 1.° tiempo: Exploracién femoral en tercio medio o inferior del muslo,
resecando tres comunicaciones arteriovenosas de fino calibre. Reseccién venosa su-
perficial.

1. tiempo: Resecciones venosas multiples en pierna. Mejoria del dolor y cicatri-
zacién de las ulceras. Recidiva a los tres meses, con Intensa hemorragia a nivel de la
zona angiomatosa.

3° tiempo: Exploracion ilio-femoral, dolicomegaarteria. Arteriectomia de la iliaca
externa y anastomosis terminoterminal.

4° tiempo: Exploraciéon poplitea, ligadura de la tibial anterior, reseccion amplia de
zona angiomatosa sangrante aledana a region pretibial.

En el postoperatorio inmediato hemorragias copiosas en zona de extirpacién angio-
matosa, que impidieron la aplicaciéon de injertos cutaneos, dolor intenso en el miembro
afectado. Se decide la amputacion en tercio medio de muslo,

En la actualidad el paciente se encuentra en buenas condiciones. Radiol6gicamente
se aprecia disminucién del tamanc cardiaco.

Caso 2: A. M, varon de 16 afos de edad. Consulta por presentar varices en el
miembro inferior derecho y notar la extremidad mas voluminosa. Se interna en el Ser-
vicio quirdrgico el 25-1X-63,

Desde el nacimiento observaron que el miembro interior derecho era mas delgado
que el izquierdo, presentando una mancha rojiza que se extendia desde el pie hasta la
reglon glutea. En el curso de su infancia la extremidad derecha se hizo més voluminosa
que la izquierda, apareciendo flebectasias. Empezé a cojear y a sufrir dolor de mediana
intensidad en la pierna.

A su ingreso se observaba aumento global de la extremidad inferior derecha, 3 cm
mas larga y con un didmetro 2 cm mayor en muslo y 3 cm mayor en tercio superior de
la pierna que la izquierda. Nevus de tipo vascular eritematoso que se extiende en dos
franjas, lateral y posterior, desde el pie hasta la region glitea y flanco del mismo lado.
Flebectasias con gran hipertension venosa ortostatica, muy marcada en trayecto de safena
interna, cara externa de pierna y rodilla. Pruebas de Schwartz y Trendelenburg, positivas.
Moderado aumento de la oscilometria y de la temperatura local respecto al miembro sano.

Flebografia: Se inyectaron numerosas venas superficiales varicosas, sin observarse
anomalias en troncos venosos profundos,

Arteriografia por puncién de la femoral comin: Tronco arterial de caracteristicas
normales y rica circulacién complementaria que se diige a la piel.

Tratamiento: 1.° tiempo: Cayado de safena interna sacular y ricamente arterializado.
Tratamiento de éste y flebroextraccion, ligaduras de varios paquetes fleblectasicos ané-
malos. A los ocho meses recidiva con numerosos paquetes flebectasicos de distribucion
irregular en muslo y pierna.

2° y 3° tiempos: Resecciones venosas multiples.

Paciente en observacion.

Caso 3.: E. G, mujer de 19 afos de edad, scltera. Vista el 31-VIII-65 por notar en-
grosamiento y ligero alargamiento de la extremidad inferior izquierda, varices y dolor en
la pierna.

Desde su infancia notaron que el miembro inferior izquierdo era mas grande que el
derecho. En dicha época empezdé a cojear. En la menarquia aparecieron varices, que
fueron en aumento.

Observamos aumento global del miembro inferior izquierdo, 3 cm méas largo y de
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un diametro 2,5 cm mayor en muslo y 3.2 cm mayor en pierna que el derecho. Nevus de
color parduzco en tercio superior, cara externa de muslo. Flebectasias con discreta hi-
pertension venosa ortostatica en tercio superior de pierna, dependientes del sistema sa-
feno interno. Pruebas de Schwartz y Trendelenburg, positivas. Aumento moderado de la
oscilometria y de la temperatura en relacién al miembro sano, Genu valgo,

Flebografia: Se inyectan numerosas venas varicosas superficiales, algunas perfo-
rantes insuficientes con sistema venoso profundo y visualizacion de doble femoral.

Tratamiento: Se propone exploracion femoral y safenectomia interna y vendaje elas-
tico para la deambulacién. En observacion.

Caso 4.: A. G., mujer de 18 anos de edad, soitera. Internada el 20-XI-60 en el Servi-
cio de Medicina Interna. Consulta por presentar desde el nacimiento nevus en todo el
miembro inferior izquierdo, varices desde hace seis afos, Ulcera maleolar externa desde
hace uno y dolor intenso en la pierna. En la infancia empezé a notar la extremidad inferior
izquierda més gruesa y larga que la derecha.

A su ingreso se observa que el miembro inferior izquierdo es 2.5 cm maés largo y
de un diametro 2.7 cm mayor en musio y 3 cm mayor en pierna que el derecho. Nevus
rojo-vinoso desde cresta iliaca a pie. Varices en trayecto de safena interna y externa, con
gran hipertensién venosa ortostdtica. Pruebas venosas, negativas para el sistema safeno
externo. Hiperoscilometria, Aumento considerable de la temperatura local. Genu valgo
acentuado.

Flebografia: Notable disminucién del calibre de ia vena poplitea, con aumento con-
siderable de la circulacion complementaria.

Tratamiento: Se propone exploracion poplitea y fleboextracciones secundarias. Se
rechaza todo tratamiento quirtrgico, por los familiares y enfermas. Alta del Servicio. Sin
mas noticias.

Caso 5.: C. G, mujer de 17 afos de edad. Vista el 13-1X-65 por angioma plano, rojo
granate, que desde cadera alcanza el pie por cara externa anterior de muslo y manchones
aislados por cara externa de pierna en extremidad inferior izquierda, Gruesa variz en
hueco popliteo.

Desde el nacimiento notaron una mancha rojo granate en regién glutea izquierda, que
posteriormente se extendid a todo el miembro. En la infancia observé alargamiento ligero
del miembro y dolor en la pierna.

Observamos aumento globa! de la extremidad inferior izquierda, 1.5 cm mas larga y
de diametro 2 cm mayor en muslo que la derecha, Angiomas con caracteristicas descritas
antes, Gruesa variz con gran hipertensién venosa ortostética, localizada en hueco popliteo.
Aumento moderado de la oscilometria y de la temperatura local. Pruebas venosas negati-
vas para la flebectasia situada en el centro del hueco popliteo.

Por una marcada sensibilidad al medio de contraste, no se practicaron estudios
angiograficos.

Tratamiento: Se recomiendan medidas antiestasicas generales y media elastica para
la deambulacién. Como terapéutica quirtrgica se plantea exploracion poplitea. En ob-
servacion.

ANATOMIA PATOLOGICA

Las observaciones de nuestros casos estan relacionadas con lesiones a ni-
vel de la piel, huesos y vasos arteriales y venosos en uno de ellos y solo de
piel en otros dos,

Caso |: Aspecto macroscopico. Miembro inferior izquierdo amputado a ni-
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vel del tercio medio del muslo. Mide 21 cm. desde la superficie de reseccion del
femur al borde superior de la rétula, 42 cm. desde este punto al maléolo interno
y 23 cm. de longitud el pie. La musculatura del muslo es 4.5 cm. mas corta que
el munon de fémur. La piel que recubre el mundn del muslo es normal. Sobre la
fosa poplitea hay una incision quirdrgica cicatrizada, de 8.3 cm de longitud. En
la piel que recubre la tuberosidad interna de la tibia se aprecia una pequefa éarea
hiperpigmentada de bordes difusos, de 2.5 cm. de didmetro. Todo el tercio medio
e inferior de la pierna, en especial en su parte anterior y externa, presenta una
piel corrugada, intensamente pigmentada, violacea. Sobre la cara anterior de la
tibia se observa una ulceracion de bordes difusos, de 20.3 cm. de longitud, al-
canzando hasta 5 cm. de anchura, con predominio sobre el tercio medio de la
pierna. El fondo de la dlcera es grisaceo, granular, irregular, con residuos de
medicamento de color violaceo. Las dos zonas maleolares, predominantemente
' en la externa, se hallan intensamente
I pigmentadas. Cortes alternos a nivel
'“ de la lesion ulcerosa dejan ver un
' espesor promedio de epidermia y co-
rium de 1,8 cm.; superficie de seccion
espongiforme, estando representadas
las cavidades de la esponja al parecer
por vasos sanguineos bien definidos
de hasta 0.3 cm de diametro. Disec-
cion cuidadosa de la musculatura, que
no muestra alteraciéon. La arteria po-
plitea junto con el munon femoral mide
25 cm. desde el extremo proximal
hasta su division en peronea y tibial
posterior; y al corte deja ver marca-
da dilatacion, mas o menos uniforme,
con un promedio de circunferencia de
38 cm.; el endotelio presenta algu-
nas areas serpiginosas de esclerosis.
Hay una ligadura que impide la per-
meabilizacion de la arteria tibial an-
terior. Las arterias peronea tibial y
posterior tienen un calibre mas o
menos uniforme, que va decreciendo
de forma gradual; no muestran alte-
racion prominente, excepto en el ter-

Fig. 2. Lesiones observadas en ¢l pero- cio inferior de la tibial posterior don-
né: espacios vasculares grandes en su ma-
yoria. Explicaciones en el texto de se observa un fondo de saco aneu-

rismatico delgado, de 1.6 cm. que

desciende 04 cm. de la zona de su desembocadura y situado en su porcion in-
terna; luego, la luz de la arteria continda sin alteraciones prominentes.

La arteria tibial anterior presenta en su inicio, después de su cayado u ori-

gen, marcada dilatacion de sus colaterales que llegan a alcanzar hasta 0.5 cm.

de diametro. No se pudo demostrar comunicacion arteriovenosas. El sistema ve-
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noso correspondiente deja ver ingurgitacion, especialmente marcada en la vena ti-
bial anterior.

Los arcos terminales del sistema venoso y arterial no demuestran altera-
cion prominente.

La conformacion y tejidos blandos del pie no muestran alteraciones macros-
copicas. Una corte longitudinal de todo el peroné muestra, en la unién de los
tercios inferiores y medio, dos zonas medulares de color carmelita parduzco
que resaltan muy bien sobre el rosado claro de la medula restante y que pre-
sentan marcada distorsion con una arquitectura francamente esponfigorme, sien-
do la mayor de una longitud aproximada de 3.7 cm.

Cuadro histolégico: Piel: Para su estudio tuvimos dos cuadros algo diferen-
tes. El primero estda en relacion con la lesion ulcerosa de la piel que recubria
los tercios medio e inferior de la tibia, que se halla muy modificado por la se-
vera ulceracién y medicacién topica. Se trata de una mezcla de vasos poco dife-
renciables, en las preparaciones coloreadas por hematoxilina-eosina, en cuanto
a su origen arterial o venoso, perc muy bien definidos de localizacion dérmica
de preferencia y con una sola hilera de células endoteliales. En las coloraciones
para reticulo se comprueba que estos vasos son venas y arterias. Los espacios
intermedios estan representados por una arquitectura espongiforme, fina, con
cavidades pequenas en panal, revestidos anteriormente por una hilera de células
endoteliales. El intersticio restante muestra algunos histiocitos con hemosiderina
y un variado nimero de elementos inflamatorios con predominio mononuclear.
Hacia la superficie el cuadro no es, en manera alguna representativo, debido a
marcada necrosis, infiltracion neutréfila, mononuclear y plasmocitos, con predo-
minio de lo primero. Existe ademas tejido de granulacién, hemorragias focales
pequenas y algunos histiocitos con hemosiderina. jHasta donde existe un com-
ponente definitivamente tumoral de hemangioma capilar definido? No lo pode-
mos decir con un cuadro ya tan modificado. Sin embargo, llama la atencién el
que al buscar sitios menos inflamatorios prima el cuadro de vasos simplemente.

CUADRO 1l

SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY
(Estudio angiografico)

(iSO 1 2 3 4 5

Arteriografia:
Relleno simultaneo

arteriovenoso KAXX —
Flebarteriectasia XXXX —
Venografia:
Relleno simultaneo venoso
arterial XXXX — — —
Troncos profundos permables XXXX XXXX XXXX X

Visualizacion doble femoral — — XXXX =

v
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El segundo ejemplo de lesién tegumentaria que encontramos son las man-
chas pigmentadas de la piel de la tuberosidad interna de la tibia. Alli hay un
lecho capilar muy prominente con paredes individualizadas, sin proliferacion
endotelial hacia las papilas dérmicas. Mas profundamente se ven vasos dilata-
dos bastante evidentes, entre los cuales hay arterias y venas con notorio aumen-
to del calibre y grosor de la pared, poco comunes a estos niveles, y que nos
hacen pensar ya en malformacion.

Huesos: Las lesiones en el peroné (fig. 2), son mucho méas simples. Ocupan
toda la cavidad medular y llegan hasta la cortical, adelgazandola. Estan represen-
tadas por espacios vasculares grandes en su mayoria, revestidos internamente
por una hilera de células endoteliales sobre una delgada ccndensacion conjun-
tiva fibrosa; en su luz hay masas de hematies. A veces se observan espacios
mas pequenos que semejan simpiemente un vaso dilatado. El cuadro es pues
diferente al de un simple hemangioma cavernoso de hueso.

Arterias: En las arterias popliteas y tibiales anterior y posterior, predominan-
do en la primera, vemos un cuadro que fluctua desde la presencia focal de algu-
nos histiocitos vacuolados en la intima hasta definidos pero reducidos focos de
ateroma. La arteria peronea esta indemne. La dilatacion aneurismatica de la
arteria tibial posterior acusa una arquitectura exactamente igual a la arteria que
le da origen. A este nivel se puede comprobar arteriosclerosis y ateroma; lo
cual nos hace concluir en que su existencia es muy posiblemente de origen
escleroateromatoso. Ademas, pudo haber un aumento de presion retrégrada por
comunicantes o fistulas arteriovenosas que no pudimos demostrar por nues-
tros medios.

Casos Ill y IV: Piel: Ambas biopsias se tomaron sobre el componente
hiperémico del muslo, sin que hubiesen trastornos troficos aparentes.

Los dos muestran moderado grado de acantosis con papilomatosis insinuada
y mediano aumento del pigmento meldnico basal. En el corium inmediatamente
papilar y muy superficial los capilares son prominentes, moderada y mediana-
mente dilatados, tratando de tener una pared algo definida y, a veces, particu-
larmente en el Caso lll, estan rodeados por linfocitos y fibroblastos juveniles a
manera de manguito. Hay también capilares semejanies aunque menos numerosos
en el corium medio. Los apéndices de la piel presentan moderada atrofia; las
glandulas sudoriparas se hallan mas superficiales de lo usual; y el colageno,
aunque denso, no estd homogeneizado.

Resumen de patologia: Las lesiones del perone y de la piel de la cara ante-
rior de la tibia son, en el primer Caso, definitivamente hemangiomatosas de tipo
capilar y cavernoso en el peroné. La iesion pigmentada de la tuberosidad interna
de la tibia, en el primer Caso, y las dos biopsias de piel, de los Casos Il y IV,
tienen un comun denominador: Capilares dérmicos superficiales y profundos muy
individualizados, con esbozo o definida formacion de una pared vascular, muy
diferentes de los normales, que unicamente muestran una hendidura revestida
por células endoteliales de citoplasma no aparente y nucleos muy aplanados.

No existe componente alguno tumoral, en sentido de neoformacion. Esta red
capilar es anormal en numero y calibre, pudiendo suponer que da cabida a un
mayor volumen sanguineo, modificando por tanto el tono de la piel y dandole
este aspecto macroscopico de moteado hiperéemico en veta serpiginosa. No tuvi-
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mos ejemplo de piel normal adyacente. aunque hemos planeado este estudio
comparativo.

La arteria y venas inmediatamente subdérmicas de la lesion del Caso prime-
ro, a nivel de la piel que recubre la tuberosidad interna de la tibia, son definiti-
vamente displasicas.

El concepto clasico de nevus flammeus o telangiectasicus (9) es diferente
a nuestros hallazgos, pues define solo dilatacion capilar y no transformacion de
la pared capitar. ;Hasta donde el cuadro de falta de evolucion capilar y de sus
comunicaciones «in utero» y en fase «neonatorum» persiste? (7). Y posterior-
mente, la angiectasia ;infiuyd en la modificacion de la pared capilar? No lo po-
demos afirmar, pero tenemos un hallazgo evidente: la red capilar subepidérmica
ademas de ser mas rica tiene a menudo, en nuestros casos, individualizacion
de la pared de los capilares.

TRATAMIENTO

El tratamiento a elegir dependera del cuadro clinico observado y de los es-
tudios angiograficos obtenidos. En los casos, como en nuestro primero, en los
cuales las comunicaciones arteriovenosas producen trastornos funcionales, or-
ganicos y troficos severos, habra que intervenir directamente sobre dichas co-
municaciones, individualizandolas y practicando ligaduras correspondientes o re-
secciones arteriovenosas parciales, con sustituciones o sin ellas, segun la impor-
lancia del segmento resecado. También habra que efecluar extirpaciones amplias
de las zonas angiomatosas donde se sospeche puedan existir verdaderos lagos
de comunicaciones arteriovenosas, Si persistieran comunicaciones arteriovenosas
intradseas multiples, hay que indicar la amputacion (7, 3, 1, 2).

En los casos, como nuestro Caso iV, en los cuales se sospecha la altera-
cion de un tronco venoso profundo, debera indicarse la exploracion practicando,
como preconiza Servelle, resecciones o liberaciones de acuerdo con el trastorno
hallado (2).

En un tanto por ciento elevado de casos habra que actuar sobre el complejo
venoso a semejanza de los tratamientos clasicos practicados en las varices esen-
ciales: ligadura de los cayados y colaterales, con fleboextracciones secundarias
de troncos correspondientes, completadas con ligaduras o extracciones parciales
muitiples, técnica empleada en nuestro Caso |l e indicada en el Il (7, 3, 1, 2, 5).

En casos moderados, como en nuestro V, hay que recomendar medidas anti-
estasicas generales, vendaje o media elastica permanente para la deambulacion.

RESUMEN

Tras una breve resena historica del Sindrome de Klippel-Trenaunay, se dis-
cute su etiopatogenia y se presenta el cuadro clinico. Se aportan cinco casos,
de tres de los cuales se expone su anatomia patologica. Termina con el trata-
miento. Se realiza a la vez un estudio comparativo entre los casos presentados
y los expuestos en la literatura mundial.
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SUMMARY

Five cases of Klippel-Trenaunay Syndrome are presented. A comparison of
these cases and those reported in world's literature is made. Clinical picture,
angiographic studies and histopathological aspects of the syndrome are des-
cribed. Final conclusions are made.
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