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SeviEla (Espahal . 

Como dice Martorell en su l ibro sobre enfermedades vasculares, setenta 
anos después de Ea descripción por Klippel y Trénaunay del síndrome que en la 
actualidad lleva sii nombre, no existe a ú n  unanimidad en los criterios de su etio- 
patogenia ni siquiera en 10s de la propia definición del mismo. 

Desde que Trelat y Monod describieroii en 1869 los primeros casos de estas 
entidades nosológicas, Bochenheimer y Sonntag, Parkes-Weber. Servelle, Pamber- 
ton, Reid, Halrnan, etc. aportan descripciones de nuevos casos, variantes de los 
mismos y sugieren y defienden teosias patogénicas en cuya discusibn no e s t i  
ausente un afán de prioridad y cierta competencia de escuela o nacionalldad. 
Como hecho fundamental presentan siempre una hiperemia pantisular del miem- 
bro afectado, vinculándola algunos con la existencia d~ comt~nicaciones arteriove- 
nosas de anatomía varia, mientras que otros señalan como causa un obsthculo 
en la red venosa profunda, bien por agenesia, por brida a por vaso arteria1 anóma- 
lo. En el primer caso se trataría de una l i iperemia activa; en el segundo, de una 
congestión pasiva. 

Orivier agrupa en el capitulo que denomina uvarices sintomAticasm a los cua- 
dros que llama agenesia venosa, aneurisma srteriovenoco y angioma, afirmando 
que estos cuadros o anomalías vascula:es tan diferentes como pueden ser las 
agenesias venosas profundas y las fistulas arteriovenosas son capaces de dar 
cuadros clínicos casi identicos. 

Por otra parte, se sucede la aportaclhn de nuevos casos y, junto a lo  que 
pudiéramos llamar cuadros incompletos, aparecen formas mixtas que sobrepasan 
en su afectación los límites vascu lar~s,  siendo cada vez más numerosas, pudién- 
dose decir que en la actualidad han sido pu'blicadas observaciones de estos cua- 
dros vasculares coincidiendo con toda clase de malformaciones congenitas, tales 
la anemia de Cooley, esplenomegalia, aracnodactilia, linfedernas por reflujo qui- 
;oso, fistula arteriovenosa intrabcea a nivel de la V.' vertebra lumbar, hemangio- 
mas íntramusculares que equivalen a verdaderas flstulas arteriovenosas (Mar- 
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1'1 Comuntcación al I Coloquio Fianco-Espafiol dr Anglologili, Barcelona [Espsoal . 1971 



torelll, etc. Todo este poli- 
rnorfismo estructural y topo- 
gráfico de estos procesos mal- 
formativos ha de ser hoy es- 
tudiado según los conocimien- 
tos de l a  evolución de los es- 
bozos vasculares en les pri 
meros estadios deb desarrollo 
embrionario y pensando en la 
posibilidad de una alteracibn 

de este desarrollo, esto es 
una disontogenia. Variaciones 
de esta causa disontogénica, 
bien en su naturaleza, bien en 
el lugar de actuación, en la 
cuantía, en su persistencia o 
bien en el momento en que in. 
cide y perturba el  normal de- 
sarrollo embxiológico, son las 
responsables del polimorfis- 
rno estructural de que antes 
hablábamos (Malan y Puglio- 
nisi l .  
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De esta forma explicaria- 
mos [as diferencias clinicas 
y estructurales de los t res ca- 
sos siguientes. escegidoc en- 
tre nuestra casuistica. 

Caso l. Enferma D. G. H., 

de 21 años de edad. Yaricec 
en miembro inferior derecho, 
cuya aparición data de la in- 
fancia y con rápido aumento 
de volumen en los últ imos 
años. coincidiendo con el ini- 
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cio de las molestias de características típicamente varicosas. Alargamiento del 
iniernbro enfermo y manchas sonrocadas o rojovinosas en ambos miembros in- 
feriores, brazo derecho y torso. 

Se comprueban objetivamente estos extremos (figs. 1 A y B]:  angiomas pla- 
nos irregularmente drseminados pero cu- 
briendo griin parte de la superficie corporal. 
En miernbrn inferior derecho, grandes nódu- 
los varicosos con ausencia de pulsatilidad, 
soplo o ~thr i l l . .  El  colapso venoso en la ele- 
vacibn del miembro es rápido y total. La sa- 
fena interna se continúa por un arca supra- 
público superficial que se dirige al cayado de 
la safena interna izquierda, emitiendo una 
rama ascendente que profundiza y desapa- 
rece en la regibn subumbilical. La medida de 
los miembros arroja una diferencia de 3 cm. 
en favor del lado derecho- donde existe un 
aumento de temperatura que alcanza en uno 
o dos grados centígrados [ a  totalidad de su 
altura. Norrnaljdad oscilografica. 

El estudio oximetrico demostró ausencia 
de arterialización de la sangre de los vasos 
varicosos. 

La flebografía ascendente [fig. 2) mues- 
tra cérno la sangre contrastada pasa directa. 
mente de la safena interna derecha a la sa- 
fena interna Izquierda y se continina luego 
por la ilíaca de este lado, siendo muy pro. 
funda la huella de comyiresión de la arteria 
tliaca derecha. El camino sequido es e l  del 
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La exploración quirúrgica de la regirin dsmostrb la agenesia de l a  vena iliaca 



derecha y un aumento considerable de la vena ilíaca del lado izquierdo, que se 
continuaba con la cava inferior sin más cambios que el de dirección, sufriendo la 
comprensión estenosante de la arteria ilíaca derecha que se hundía en la masa 
$Tanda del colector venoso. 

Una flebografia ascendente inyectando en el dorso del pie y suprimiendo los 
globos varicosos mediante un vendaje compresivo, no consigue visualizar vaso 
profundo alguno [fig. 31. 

Por todo eIlo, diagnosticamos el caso de agenesia venosa de la totaljdad de 
las venas profundas del miembro, siendo pues, en e/ sentido de Servelle, un caso 
típico de síndrome de Klippel-Trénaunay. 

Caso II. Enferma de 25 anos de edad. Varices desde su primera infancia, 
nevus cutánea y edema del miembro varicoso, que es e[ derecho. Manifiesta que 
tiene una pierna más larga que la otra [fig. 4 ) .  

Al efectuar las mediciones nos encontramos con el hecho sorprendente de 
que la disparidad de medidas es precisamente por un acortamiento del miembro 
enfermo, ya que como es lógico no podemos hablar de alteraciones en el creci- 
miento de un miembro que vonsideramos sano. El acortamiento es pequeño pero 
evidente: sólo 2 cm. 

Nada más de particular o mencionable en el resto de la exploración clínica 
Ausencia de hiperpulsatilidad o hiperoscilometría; no existen tampoco soplo y 
sthrilla. Las diferencias de  temperatura cutánea en puntos simktrices alcanzaban 
solamente el grado centígrado. 

La exploración arteriográfica nos daba imágenes normales. 'Una flebografia 
ascendente inyectando en el dorso del pie con compresibn elástica a nivel supra- 
rnaleolar comprueba la conducción de le sangre contrastada hacia la profundidad, 
quedando detenida a nivel del tercio medio y volviendo a la superficie hacia la 
safena a favor de una colateral insuficiente. Esta imagen persiste en todas las se- 
riograf fas. 

El descubrimiento del hueco popliteo demuestra una atresia evidente de la 
vena poplítea, sin que se encuentre, como es muy frecuente en las malformacio- 
nes de este sector, una gran vena que acompaña el nervio ciático y que junto a 
la safena interna constiti iye el medio mas eficaz de circulación de retorna. 

E[ interés de este caso estriba, s nuestro juicia, en el acortamiento del miem- 
bro enfermo, llegando a pensar en la posibilidad de que un obstáculo venoso 
baja, inferior a la rodilla. condiciolara una hipoemia en las estructuras de esta ar- 
ticulación por lo cual, estando en ella ubicadas las epífisis fértiles, respondiese 
con un acortamiento en el desarrollo del hueso a causa de un retraso en l a  
génesis endocondral. Seria posible también l a  malformación venosa de los pro- 
pios vasos nutricios. 

Pero investigando en los antecedentes de esta enferma nos encontramos con 
el antecedente casi olvidado. aparte de la aplicación de fósforo en la superficie 
de los nevus, de la indicación de radioterapia. A edad muy temprana sufrió a ni- 
vel de l a  rodilla la aplicación de seis sesiones, responsables a nuestro parecer 
del acortamiento, que pudiéramos llamar malformación inversa, que exhibe este 
segundo caso que presentamos. 



Caso 111. Varón de 9 años de edad. A nuestro juicio es una de las llamadas 
formas mixtas. Desde el nacimiento notaron unas manchas en la piel de la pier- 
na izquierda que con el tiempo fueron creciendo y oscureci.t5ndose. Este miem- 
bro tuvo un desarrollo mas rápido que el derecho, tanto en longitud como en 
grosor: sufriendo en el cansancio precoz y dolores. La madre manifiesta que las 
heridas cicatrizaban mal y se infectaban con facilidad, apareciendo con frecuen- 
cia en la planta del pie grietas y ampollas. 

No hay antecedentes valorables. El desarrollo intelectual del ni60 ha sido siem- 
pre normal, cursando los estudios que corresponden a su edad. 

El considerable crecimiento del miembro se hace a expensas de ambos sec- 
tores. La piel presento manchas de colar café con leche. La palpacion de la 
safena interna demiiestra evidente aumento de volumen. sin flexriosidades. Son 
tambikn palpables unos noduTos tumorales subcutáneos de tamaño variable. al- 
gunos alcanzan e! de un huevo de gallina, discretamente sensibles. La osciforne- 
tría es igual en ambos lados. Como erl los dos casos anteriores, existe un aiirnen- 
t o  de la temperatura cutánea cifrada en un grado o grado y medio. 

La presencia de la hipertrofia y el aumente de calibre de las venas super- 
ficiales nos sugieren !a ex is tenc i~  de un síndrome de Klippel-Trénaunay, pero 
el  color de las manchas cutáneas y la existencia de turnoraciones inducen al 
diagnóstico cfínico de la afeccion neurnlógica descrita por Von Recklinghausen 
con el nombre de Neurofibromatosis. Aunque en esta enfermedad son frecuentes 
las alteraciones esqueleticas, se reFieren siempre a deformaciones craneales, ci- 
foescoliosis, sindactilias, defectos osteolíticos, etc., y nunca a dismetrías del tipo 
expuesto que le condiciona una notable cojera por desigualdad de los miembros 
[figura 51. 

En la seriografía arteria1 cabe observar el aumento rápido de la complejidad 
de los vasos colaterales que llega a producir una verdadera maraña de finos 
vasos. Tres segundos más tarde la sangre contratada ha pasado a la  red venosa 
superíicial, signo indirecto de comunicacit5n arreriovenoca. 

La biopsia de un trozo de piel morena, con cuña de tejido subcutáneo, nos 
señala el diagnóstico anatornopatológico de .forma Schwannoide con hiperplasia 
vascuTar de ReckTinghausen~. 

Por todo ello creimos que nos hallábamos frente a uno de estos casos en los 
que las alteraciones congénitas sobrepasan los l imites de las estructuras vascu- 
lares; cosa lógica s i  se piensa en que el agente teratogeno no tiene por qué ce- 
ñirse en su acción al sistema vascular. sino que puede afectar a l  desarrollo de 
otros varios. 'De ahi la cantidad y calidad de sindromes disontogénicos que afec- 
tando estructuras tisulares varias incluyen en sus anomalías las prapias vascu- 
lares, tales los sindromes de Maffucci. Albright y distintas facornatosis como la 
hernangiomatosis de Lindau, el angiorna ciitsneo de Sturge-Weber, etc., donde la 
l inea de separac i~n entre lo puramente maldormalivo y 10 blastomatoso es a 
veces dif ici l  de establecer y donde lo vascular y lo  nc?urolbqico van tan ligados 
que hay autores que proponen agruparlos bajo la denominaci6n ndisplasias Mas- 
tomatosas neuroectoderrnicas congénitas. y que por coexistir a menudo con tu- 
mores del fondo ocular, denominados facornas, han sido también llamados Saco- 
matosis. Por ello Van der Molen ha creado para estas displasias que presentan 



la  triada clásica constituida par nevus. varices y elongación del miembro. e l  tér- 
mino de VI facomatosic IMartorelll. 

En consecuencia de todo lo anterior, creemos que estos diferentes cuadros, 
estas angiodisplasias, deben ser estudiadas en conjunto como tales malforma- 
ciones congenitas, condicionadas por la herencia de cromosomas alterados o 
por deformaciones del proceso evolutivo de los biastomas, siendo provocadas 
estas desviaciones por causas exógenac ambientales, bien de caracter infeccio- 
so, metab0lico. táxico e, incluso, rnec8nico. 

ha alteración de la naturaleza morfogcnética vascular dependería, pues, del 
tiempo en que comienza a inducirse la desviación embriológica y de la calidad y 
numero de cromosomas afectados. Y dado la complejidad evolutiva del sistema 
vascular, con sus neoformaciones y reabsorciones concomitantes, las posihilida- 
des del nivel de presentación de estas anomalias pueden ser numerosas asi como 
su naturaleza y compleiidad. Agenesias venosas por reabsorción de elementos 
que debieron ser definitivos, persistencia de vasos que normalmente debieron de- 
saparecer, presencia de comunicacions arteriovenosas como reliquias más o me- 
nos antiguas de[ primit ivo estado reticular, angiomas, cavernomac, etc. son po- 
sibles en clínica merced a los trastornos de los centros organizadores que con- 
ducen, segun Speman, a una cadena de acciones inductivas que regulan el proce- 
so de diferenciación de las estructuras emhrionarias (Malan y Puglionisi). 

RESUMEN 

Tras unos breves comentarios histórico patngkricos y sobre las formas mix- 
tas, e l  autor presenta tres casos diferentes en cuanto a la clinica y estructura: 
uno de agenesia total del sistema venoso profundo de la extremidad inferior: otro 
can atresia de Fa vena poplítea, donde sorprendentemente el miembro afecto era el 
más corto: y un tercero, forma mixta, mezcla de Klippel-Trknaunay y neurofibro- 
matosfs de Recklinghausen. 

Con motivo de estas formas mixtas, el autor considera que estas angiodis- 
plasias deben ser estudiadas conjuntamente con otras rnalformacjones congé- 
nitas que algunos autores denominan adisplasias blastornatosas neuroectodérmi- 
cas congeni tas~ y que las engloba a todas. 

SUMMARY 

Among his casuistic the ñuthor selects three cases of Klippel-Trénaunay Syn- 
drome. The f irst was dile to total asenesia of  the deep venous svstem i n  one 
leg. The second had atresfa of the popliteal vein and the affected l imb was shorter 
than the other. The third patient presented Klippel-Trénaunay associatd t o  Rec- 
kllnghausen neurofibromatosis. Sometimes Klippel-Trenaunay Syndrome is seen in  
patients having other conqenital disease as in the third case presented, so t h i s  
angiodysplasia must be considered as a congenital rnalforrnation and classified 
according many authors under the name of .Congenital neuroectodermic blasto- 
rnatous dysplasiasn. 
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