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Entre las malformaciones venosas con~éni tas  de los miembros figura la apla- 

sia de la vena iliaca. Esta aplasia, cuando vaclicñ en un solc lado, se manífiesta 
clínicamente como un Síndrome de Klippel-Trenaiinay. 

Los nevus. las varices y el alargamiento del miembro cuelen estar presentes. 

pero el  hallazgo más importante lo constituye la presencia de una gran dilatación 
venosa suprapública. de disposición horizontal, que deriva la sangre del sistema 

venoso de la pierna enferma hacia la ilíaca del otro lado. De esta manera. la ilísca 
del lado sano conduce hacia el  corazón la sangre venosa de las dos piernas. Coma 
consecuencia de este aumento de caudal sanguíneo, la ilíaca se dilata deterrni- 
nando una insuficiencia valvular secundaria que suele producir en el  sistema ve- 

noso de la pierna sana la aparición de varices de inucho menor tamaño que las 

de la pierna enferma. 
Vamos a relatar a continuación dos casos tipicos, cino en un niño de 12 arios 

de edad y otra en un hombre de 64 años de edad. 

Observación 1: El 17-V-67 acude a nuestra consulta un niho de 12 años de 
edad, que nos envía el doctor Fernández de Simón, Jefe de la Clinica de Dermato- 
logia del Hospital de la Marina de Cartagene. Presenta la safena interna de la 

pierna derecha varicosa y ligeramente la de la izquierda: extenso nevus en la 
cara posterior de toda la pierna, regi0n glutea y region lumbar. No existe desigual- 
dad de longitud entre los miembros inferiores. Lo más llamativo de su enfermedad 
es la presencia de una vena dilatada horizontal en la r e g i 6 ~  suprapúbica [fig. 1 ) .  

Aunque falta el alargamiento del miembro, se establece el diagnóstico de 

Síndrome de Klippel-Trenaunay con aplasia de la vena iliaca derecha. Este diag- 
nóstico queda confirmado pon- flebografía (fig. 2). 

ObservaclSn II: El 24-XE-61 acude a nuestra Clínica Vascular un enfermo de 
64 años de edad, con molestias a nivel de la cadera izquierda que l e  dificultan la 

marcha. Cuenta que desde la infancia presentaba voluminosas varices en la pierna 
derecha y en la region suprapubica. En una ocasián le resecaron unos paquetes 

varicocos de la pierna, sin notar mejoría. 
La exploracibn del enferma en posición vertical muestra un alargamiento de 

3 cm de la pierna derecha Eflg. 31, existencia de numerosas flebectasias en toda 
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la pierna y voluminosas flebectasias serpentinas en la región suprapúbica. Exten- 
sas manchas névicas de color rojo se hallan en toda la pierna. A nivel de las di- 
lataciones venosas suprapúbicas se observa que la sangre se dirige del lado en- 
fermo hacia el  lado sano. En la pierna Izquierda existe una dilatacion secundaria 
de la ssfena interna con insuficiencia del cayado de la misma. si bien esta dila- 
tacibn es de miicho menor tamaño que en el lado enfermo y apareció. no en la 
infancia sino en la adolescencia. La cadera está basculada y existe escoliosis de 
compensación. Los movimientos de ambas caderas están algo limitados por co- 
xartrosis. 

La tensión arterial es de 135180 rnmHg. Ligera taquiarritrnia sin Insuficiencia 
cardiaca. Pruebas rutinarias de laboratorio, normales. 

La flebografía (fig. 4) muestra la aplasia de la vena ilíaca derecha con circu- 
l a c i ~ n  complementaria ilio-ilíaca y gran dilatación de la vena ilíaca del lado opues- 
to, izquierdo. 

Ante una oclusión segmentaria venosa el tratamiento más racional parece 
ser la práctica de un injerto de sustitucibn o bien un injerto de derivación que 
desvíe la sangre hacia el lado no afectado, perrneable. con objeto de que la iZiaca 
no oclriida lleve hacia el corazlón la sangre venosa de la pierna ocluida. 

Lo que no debe hacerse es resecar las varices de l a  pierna y menos todavia 
las de l a  regiíin suprapúbica. Esta clltima operación, aparte de carecer de toda 
lógica, ha empeorado las cosas en los pocos casas en que se ha empleado. El 
injerto de sustitucibn ha sido utilizado en pocos casos y siempre se ha trombo- 
sado. Esta trombosis se atribuye a la lentitud de la circulacion venosa. Para ace- 
lerarla cabe pensar en dos procedimientos. 'Uno de ellos es la resección de las 
varices suprapúbicas, soTuci6n peligrosa ya que si  a pesar de ello se trornbosara el 
injerto habríamos privado al enfermo no sólo del paso directo de la sangre sino, 
además, de la derivación espontanea que el organismo se había fraguado. Cabria 
practicar una fístula arteviovenosa femoral en el lado enfermo, con objeto de que 
la penetración de la sangre arterial en el sistema venoso aumentara el caudal, la 
presión y la velocidad de la sangre en el  interior del injeryo de sustitución. Bajo 
el punto de vista fisilipatológico, esta operación parece razonable, pero si tenemos 
en cuenta los escasos trastornos que padecen estos enfermos y e! hecho de que 
de forma espontánea se haya establecido en ellos una derivación ilio-ilíaca resul- 
ta  evidente que las operaciones antedichas pueden no s61o ser inútiles sino hasta 

peligrosas, 
De nuestros dos enfermos uno no sufria la menor molestia y sus miembros 

inferiores tenían la misma longitud y el otro, el de 64 años de edad, sólo se 
quejaba de ztIgun dolor a nivel de la articulación coxofemoral del lado enfermo 
ncasronada por la bascu lac i~n de la pelvis consecutiva a la desigualdad de longi- 
tud de sus piernas. En este ult imo caso nos limitamos a indicar como Iinica tera- 
péutica el  uso de un tacón más alto en la pierna más corta. 

Estos dos casos nos llevan a hacer algunas consideraciones sobre el  Sindro- 
me de Klippel-Trénaunay. 

No se aclara nada pretendiendo separar este síndrome de la Hemangiomato- 
sis osteohiperttáfica de Parkes-Weber, que no es otra cosa que el mismo síndro- 
me descrito en inglés años más tarde. 
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Fir, l. - Ohscrvacic~ri n 1 Sindrrimc dr. K l i p  
pcl-TrCnaun:ii can npl.icin dc 1.i \crin i l i ~ c : ~  
dcrccli,i. en un niñn dc E l  a i i o ~  dr r.rl.id. Fle- 
hect:i\iai. rn 13 picrna dcrcclia y mil \  cCcaci3 

en  I n  irrliiierda. Ncvu5 cn c.ir.1 posicrior dc 1,) 
piern;i dcrccha y rccinnes c lu icn  y lurnlrnr. Oh- 
.Crve~e 1.1 notable cIil.itnciiiii dr una vcnn hnri- 
rnn ln l  cn rnnd supr.iptil>ica. rliir re dirigc dr 
d c r c c b ~  n i r i~i i ierd. i .  l ' ir, 2. - 1-lchogrrif1.r rlcl 
c: iw antenor. Sc coniprircha l a  ;inl,i\in dc I i  
vcn.1 iliacn i lc l  I:ido dcrcrho y 18 dil:it.icirin dc 
un.i ivcnn suprapiihicn dc ccirco hori/ririt;il qric 
llcvn ,I 1;i iliac.1 dcl I;ido irquicrdo. f:irnhii.n 
rnuy dil;itada, 1.1 \:iiigrc dcl mi crnhra iiiTcrior 
derecho í l i ic no pili*dn rernrn~i r  por  <u c.tiicc 

Flg. 4 

Fio.  3. - Ohscrvnción n." 2. Sindromr de K l i p -  
pcl-Tdnaunoy con aplnr i i  dr 1;1 vcna ili:icn 
rlerccha. en  un  homhrc clc h4 ador 4lc cdad. 
Yor:ihlvs Ilehc:i:i.;i~ en I:i picrna d'rccha y 
otriis, wcr1nd3ri:ic ? mcnos m;ircnda~, cii I ?  iz- 
cluicrd:~. hurcnsn.; iniinchns nC\ic,i\ cn c l  mirm- 
I i r o  inlcrior- dcreclio v c a d x i .  i'icrna dcrcclin 
mis 1arg.i qiie l a  i/c~uicrdn. MOII<~~UO~:I~; (11- 
I:it.icione.; vciiriqas sitpr.ipíiliicas I I I I C  cond iiccn 
Iii banarc dc dcrcchn ;I irtl i i icrde, 1.1:;. 4. - ITlc- 
hn~r:il'in dt*l c:iro antcricir. Se comprueba In 
:ipl.ici.i de  la vcii:i i l iac~i rlcrcchri y 1;) cnorme 
dil;ii:iciiin irenos:i ~uprnpuhic :~,  de c u r w  muy 
tnrtuu,o, que 1Icv:i a la ilí.ir:i i7quirrrl:i. miiy 

dilakida. 1;i .;?nprt. dcl micrril irn infcr iur dcrc- 
r h o  quc n o  pucd i  rcrorniir por FLI cnucc iirir- 

mil a causa d c  aquellri :ipla=,ia. 



Klippel y Trénaunay precisaron de forma magistral la triada sintornática :obre 
la que a ú n  hoy dia tiene que basarse el  diagnóstico. Así, pues, debe entenderse 
por Síndrome de Klippel-Trenaunay una malformación congenita de los miembros 
caracterizada por la existencia: S:, de un nevus, con frecuencia de distribucibn 
metamérica; S.", de varices. presentes desde la infancia o nacimiento; 3.", de una 
hipertrofia del miembro, en especial osteohipertrwfica, que origina aumento de 
longitud de ia extreniidad. 

Por ser la primera y más clara expos ic i~n  del cindrome, consideramos que 
facilffa e l  entendimiento científico emplear esta sola denominación. Designación 
que debe emplearse aunque se halien otras alteraciones concomitantes, tales 
como fistulas arteriovenosas, aplasias del sistema venoso profufido, trastornos 
linfaticos, nerviosos o de otro género. 

RESUMEN 

Se presentan dos casos de Sindrome de Klippel-Trénaunay con aplasia de la 
vena ilíaca derecha, circulación cobateral ilio-ilíaca y considerable dilatación de la 
vena i l íaca izquierda. Se hacen algunas consideraciones cobre su terapéutica y 

sobre el concepto del Síndrome de Klippel-Trenaunay. 

SUMMARY 

Two cases of Klippel-Trenaunay's Syndrome are presented. Atresic right iliac 
vein, suprapubic ilio-iliac collateral rf :ri)dtion, and considerable enlargement of 
the Eeft il iac vein are de most interesíing findings. 


