Sindromes de Klippel-Trénaunay y de Parkes-Weber:
Clasificacion practica y terapeutica
basada en los hallazgos angiograficos (*)

CH. BOURDE

Marsella (Francia).

La presencia de hemihipertrofia, multiples nevus o angiomas y varices en
un mismo miembro plantea el problema de la relacion de esta triada con las
fistulas arteriovenosas congénitas, lo cual implica un pronostico mas cauteioso
respecto a la suerte del miembro.

El sindrome fue descrito por primera vez por los franceses Klippel y Trénau-
nay (1) en 1900 y, més tarde, en 1907, relacionado con una anomalia vascular por
Parkes-Weber (2, 3), quien presenté en 1918 la evidencia de comunicaciones arte-
riovenosas concomitantes en la pierna hemangiectasica. Entre 1924 y 1935, auto-
res norteamericanos, Rienhoff (4), Mont Reid (5, 6), Lewis (7) y Horton (8) vy,
maés recientemente, Coursley (9), Szilagyi (10), desarrollaron el concepto de
que la triada =naevus varicoso osteohipertréfico» implica fundamentalmente co-
municacion arteriovenosa congénita y que por lo comin era su cuadro clinico
dominante.

Este punto de vista fue aceptado en general hasta 1945, en que Servelle (11,
12), de Francia, afirma que con la ayuda de la flebografia es posible averiguar que
el sindrome de Klippel-Trénaunay sin «thrill» o soplo detectable externamente no
es debido a comunicacion arteriovenosa sino a una anomalia venosa profunda
congénita (atresia venosa, compresion externa de la vena poplitea por una banda
fibrosa o por una arteria aberrante).

Nuestras observaciones y curso de unos 75 casos a partir de 1950 indican
que ambas teorias tienen su parte defendible y su parte de error: cabe estar de
acuerdo con Servelle en que algunos casos parecen libres macroscopicamente de
conexiones arteriovenosas, pero, por otra parte, pueden existir fistulas arterio-
venosas microscopicas sin signos clinicos directos,

Martorell y Salleras (13, 14), Caby (15), Robertson (16), Malan y Puglionisi
(17, 18), D'Allaines (19), Cormier (20), en Europa, y Lindenauer (21), en Estados
Unidos, exponen hallazgos similares a los de nuestro primer articulo en 1952 (22
a 28). Van der Stricht (29) esta plenamente convencido de que las fistulas arterio-
venosas juegan su papel, incluso aunque no se visualizen por angiografia.

[*] Comunicacién al | Cologuio Franco-Espaiol de Angiologin, Bercelona (Espana), 1971. Traducido del
original en Inglés por la Redacclon
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No obstante, los méas decisivos signos los proporcionan la arteriografia (Hor-
ton y Ghormley, 30) y la flebografia (Servelle, 11), y fue precisamente Parkes-
Weher quien tuvo la inteligencia de pasar sin la confirmacion radiologica a de-
tectar las conexiones arteriovenosas,

La mas conveniente
clasificacion deberia ba-
sarse en la concisa y
practica angiografia mas
que en los cuadros clini-
cos, como propone Pug-
lionisi (31) o Van der
Molen (32). Idénticos
pacientes pueden estar
afectados por la misma
triada sintomatica don-
de uno careceria de sin.
tomas (a menos que
un traumatismo sobre-
venga y dé impulso a
la evolucién, convirtien-
do el prondstico de la
enfermedad en peor),
mientras otro estaria
amenazado de perder el
miembro, secundaria-

Fia. 1. Pequefias co- mente a la presencia de

municaciones arterioveno-
sas  sin  signos clinicos,
“thrill” o soplos, pero
bien localizadas por arte-
riografia (a) (Anomalias
difusas en los conductos

fistulas arteriovenosas.
El pronostico variaria de
acuerdo con el calibre,
namero, lugar y posibili-

venosos profundos a la
flebografia). Tratamiento :
Reseccidn de las venas vi-

dades de acceso a ellas.

a ricosas y de dos anaslo-
mosis arteriovenosas en la parte alta de la  pantorrilla (b) (Doctores Bourdoncle y Bourde)
Resultado bueno, aunque incompleto
Clasificacion

Nosotros clasificamos el sindrome de hamangiectasia hipertréfica en cinco
grupos de gravedad creciente,

Grupo I: Sindrome de Klippel-Trénaunay leve,

Adulto por lo general joven o muchacho joven con la triada de mancha desde
el nacimiento, escasas o pequenas varicosidades y aumento de longitud de la
extremidad sin dolor ni trastorno funcional.

Estos casos no requieren angiografia ni tratamiento quirtrgico. Sélo esta
indicada una correccion ortopédica si la diferencia de longitud entre ambas piernas
es evidente, La flebografia, si se practica, puede mostrar normalidad o sistema
venoso profundo atrésico.
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Grupo Il: Sindrome de Klippel-Trénaunay con constantes y evidentes anoma-
lias venosas profundas, sin comunicaciones arteriovenosas congeénitas.

Aqui siempre es recomendable el examen arterio y flebografico,

En estos casos los arteriogramas son normales, sin evidencia de conexiones
arteriovenosas patoldgicas. La flebografia muestra la ausencia (atresia) de venas
profundas en la region poplitea o de la femoral superficial. Proponemos llamar a
estos casos Klippel-Trénau-
nay-Servelle, en considera-
cion a la contribucién de
Servelle en el conocimien-
to de los datos flebografi-
cos profundos,

El problema se presen-
ta en si hay que resecar o
no las venas varicosas me-
diante fleboextraccion. En
algunos casos la respuesta
es si, pero no en todos. Es-
tas varices deben destruir-
se solo cuando es seguro
que determinan un empeo-
ramiento funcional en el
miembro o estan amenaza-
das de ruptura y cuando no
desempenan papel alguno
en la circulacion venosa de
retorno. Esto no siempre
es facil de decidir. Nuestra
propia experiencia demues-
tra que la reseccion veno-
sa da a menudo una gran
mejoria funcional.

En algunos casos, los
hallazgos flebograficos in-
dican la exploracion del es-
pacio popliteo; recomenda-
da por Servelle (12), para
efectuar una flebolisis o
bien ligar el tronco venoso
con el intento de aumentar

Fia. 2. — Diminutas comunicaciones arteriovenosas abrién- la estasis (y subsiguiente

dose en pequefas venas varicosas, visibles externamente g

bajo la piel de la sucla plantar, ¢n un muchacho de 12 desarrollo en los casos don.
afios. de el miembro afectado es

mas corto que el opuesto]),

Grupo lll: Triada con venas varicosas pequenas y negligibles pero demos-
trables fistulas arteriovenosas por arteriografia.

En este grupo no existen signos clinicos de fistulas arteriovenosas pero tien-

de a ser mads molesto que el grupo anterior. La arteriografia demuestra comunica-
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ciones arteriovenosas que
afectan a ramas secunda-
rias, no a los troncos, co-
mo testifica la determina-
cion de saturacion de oxi-
geno en sangre venosa,
examen que debe realizar-
se en todos los casos
(Brown, 1927, 33).

Las varices son exten-
sas y requieren tratamien-
to quirdrgico. El problema
es similar al del grupo I,
pero puede aparecer clara
sangre roja tras la fleboex-
traccion de las venas su-
perficiales. La hemorragia
no es intensa y una firme
compresion elastica des-
pués de la operacion suele
ser suficiente,

Grupo IV: No existen
todavia signos directos dc
comunicaciones arteriove-
nosas pero si son notables
en la arteriografia en dis-
tintas partes de la pierna
(figura 1).

Estas comunicaciones
arteriovenosas deben ser
resecadas por el cirujano.
En la planta del pie, donde
se aprecian a menudo, es
muy dificil distinguir entre
genuinas comunicaciones
arteriovenosas o anastomo-
sis precapilares (conduc-
tos de Sucquet-Hoyer) mas
anchas de lo normal y pa-

Fig. 3, — Mujer de 35 afios de
edad. Aneurisma cirsoide de la
mano y multiples comunicacio-
nes arteriovenosas en el antcbra-
zo, después dec varias operacio-
nes con éxito (a) y reseccidon de

varias fistulas (b) (Prof. Salmon y Dr. Bourde). Afios mis tarde, ulceracion del pulgar con osteo-
porosis dolorosa (c). Amputacién de los dos primeros dedos. Buena curacidn ¥y gran mejoria fun-

cional (d) (Prof, Salmon)
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tolégicamente funcionantes para producir isquemia distal (fig. 2)

Grupo V: Existen signos clinicos directos («thrill» y/0 soplo) en el lugar
aparente de la comunicacion, mas evidente sobre las venas. Se trata de un soplo
continuo de refuerzo sistolico y a menudo con signos indirectos como el de Nico
ladoni-Branham (bradicardia). Este grupo debe clasificarse como Sindrome de
Parkes-Weber (2, 3).

|
i
) C
Fic. 4 Fistula arteriovenosa terminoterminal di-
recta. Amplia sahida. (a) Mujer de 35 afos de

edad. Dicz afios antes amputacion de la pierna
(b, ¢) Cuatro exposiciones/segundo: Varins comu-
nicaciones en & hueso., (d) Tratamiento: Opera-
cion, Hemostasia imposible a pesar de todos los
esfuerzos. Amputacion por encima de la rodilla
(Dr. Bourdoncle, Prof. Trifaud, Dr. Bourde)

La arteriografia necesita varias exposiciones (fig. 4). Examen definitivo y
mas que seguro es también la medida de saturacion de oxigeno en sangre venosa
proximal a la fistula.

El prondstico en este grupo es grave y la amputacion, bastante a menudo en
la base de la pierna, es por lo comun la unica posibilidad terapéutica debido a
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las inumerables y/o constante reapertura de las fistulas arteriovenosas y ademas
por su existencia en los huesos (5, 14, 23) (figs. 3 y 4).

RESUMEN

En todos los casos el Sindrome de Klippel-Trénaunay esta asociado a una ano-
malia vascular, con frecuencia venosa profunda sin evidencia de fistula arteriove-
nosa. La fistula puede ser microscopica, quieta, latente. Estas malformaciones
venosas profundas mas fistulas arteriovenosas pueden ser mas o menos faciles
de identificar clinicamente, de visualizar arteriograficamente y de resecar quirir-
gicamente. Por otro lado, hay que retener en la mente que el sindrome de fistulas
arteriovenosas congénitas, cuando es difuso, puede presentarse como una triada
de Klippel-Trénaunay y, a la inversa, cuando esta localizado, puede hacerlo sin la
presencia de la triada.

La arterio y la flebografia son los mejores medios de esquematizar especifi-
camente la clasificacion, la terapéutica y el prondstico.

Los sindromes de hemagiectasia hipertrofica pueden dividirse en cinco gru-
pos de acuerdo con la importancia de las fistulas arteriovenosas: 1) Klippel-Tré-
naunay con signos leves; 2) Klippel-Trénaunay con notables venas varicosas y ano-
malias venosas profundas congénitas (Servelle); 3) sindrome semejante mas ne-
gligibles conexiones arteriovenosas bien visibles por arteriografia; 4) sindrome
semejante con méas importantes fistulas arteriovenosas, con notable saturacion de
oxigeno pero sin signos clinicos directos, las cuales deben ser resecadas; 5) sin-
drome semejante, con cada uno de los sintomas de la triada mas importantes,
signos directos de gran comunicacion arteriovenosa y muy dificil actuacién qui-
rurgica, que debe denominarse sindrome de Parkes-Weber.

SUMMARY

After some nosologic and physiopathologic considerations the author points
out the works of Servelle demonstrating the possibility of a Klippel-Trénaunay
Syndrome of exclusive venous origin. It is emphasized that phlebography and
arteriography are the most important explorations for classification, therapy and
prognosis of the syndrome. The hypertrophic hemangiectasic syndrome are divided
in five groups, depending on the importance of the arteriovenous fistulae,
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