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Pese a las muchas discrepancias que existen en la actualidad, el diagnéstico
de esta malformacién congénita vascular debera seguir basandose en la triada
sintoméatica descrita por Klippel y Trénaunay en 1900 bajo la denominaciéon de
«Nevus Varicoso Osteohipertréficons.

En 1918 Parkes-Weber describié con la denominaciéon de «Hemangiomatosis
Osteohipertréfica» un sindrome que, agrupando el Klippel-Trénaunay, estudia to-
das las hipertrofias de un miembro producidas por alteraciones vasculares varias:
aneurismas arteriovenosos, varices, aneurismas cirsoideos.

En Norteamérica, Holman, Pemberton, Horton, Courseley, consideran el Sin-
drome como dependiente en exclusiva de fistulas arteriovenosas congénitas.

Servelle, en Francia, basandose en estudios flebograficos, atribuye el Sindro-
me a la dificultad congénita de retorno en alguna vena profunda principal (atresia
venosa, compresion de la vena poplitea por banda fibrosa o por una arteria abe-
rrante).

Basandonos en nuestros estudios, efectuados a partir de 1961, nos permite
comprobar la veracidad de las teorias defendidas hasta el momento.

Martorell y Monserrat describen en Espafa un caso con aplasia de la vena
iliaca derecha.

Tuvimos también la oportunidad de ver en consulta un paciente de seis
anos, de raza negra, remitido para estudio por E. Saiibi, con las caracteristicas
clinicas descritas en el caso presentado por estos autores. Infortunadamente el
paciente no regreso para la comprobacion de estudios angiograficos.

A la gran variedad de nuevos casos aportados, Martorell y Palou presentan
otro con comunicacién arteriovenosa intradsea a nivel de la V vértebra lumbar.

En una de nuestras comunicaciones se describen hemangiomas cavernosos en
el peroné, que como afirma Martorell equivalen a verdaderas fistulas arteriove-
nosas.

Habiendo tenido la oportunidad en los dltimos 11 anos, de hacer un estudio
en 24 pacientes afectos de este Sindrome, hacemos énfasis en el concepto de
Martorell, cuando afirma que la triada clinica de Klippel-Trénaunay es un Sindrome
y no una enfermedad, en el cual pueden hallarse malformaciones vasculares va-
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Fi6 1, — Aspecto de la mano y antebrazo del caso de Klippel-Trénaunay que presentamos. Fic 2, —
Datos de exploracién vascular del mismo caso de la figura anterior, F1¢. 3., — Anteriografia del re-
petido caso, mostrando las comunicaciones arteriovenosas.
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rias. Unificando con €l nuestro criterio, no obstante, damos especial importancia
a los estudios angiogréficos (arterioflebografia seriada) y medida de saturacion
de oxigeno en sangre venosa proximal a las fistulas.

Basandonos en la util clasificacion de Bourde, presentamos un caso con evi-
dentes malformaciones vasculares congénitas del miembro superior derecho, que
corresponderia al grupo V de ésta y que podriamos considerar como variedad
Parkes-Weber. Complementamos el estudio con electromiografia y consideracio-
nes sobre estudios cromosémicos comparativos con otra paciente afecta de esta
malformacion congénita vascular.

CASO DEMOSTRATIVO

J. P. L., varon de 44 anos de edad, Visto el 24-VI-1971. Sin antecedentes
familiares de interés.

Consulta por presentar (lcera sangrante a nivel del pulgar derecho. Relata
que desde su primera infancia, comenzé a notar aumento en los didmetros de la
mano y del antebrazo a la vez que notaba grandes dilataciones venosas en ellos.
Como también una coloracion azulada en los pulpejos de los dedos pulgar, indice
y medio.

Hace ocho meses presentd dolor en el dedo pulgar, con formacion ampollosa
a nivel del pulpejo, que dejoé la ulceraciéon anteriormente descrita, con presenta-
cion de hemorragias profusas, que el paciente cohibia con presién digital.

Exploracion: Regular estado de nutricion. Pupilas isocéricas y normoreactivas.

Fundoscopia: O. D. coroidoretinitis yuxtapapilar y multiples placas de coroi-
doretinitis ecuatorial semejando una retinosis pigmentaria. Los vasos de la retina
son normales en calibre y forma. O. I. fundoscopia normal.

Cuello: normal.

Térax: pulmén y corazén clinicamente normales. A Rayos X, silueta cardiaca
dentro de los limites normales.

E. C. G.: ritmo sinusal bradicardico y bloqueo de rama izquierda G-1.

Extremidad superior derecha (Figs. 1 A-B): considerablemente deformada, se
aprecian grandes dilataciones venosas, tortuosas, en cara externa del antebrazo y
dorso de la mano, comprendiendo los dedos pulgar, indice, medio, anular y meni-
que. Presentando los tres primeros coloracion azulada por angiomatosis a nivel
de los pulpejos y ulcera sangrante del pulgar. El resto de piel de la mano, ante-
brazo y brazo sensiblemente normales. En cara interna, tercio inferior, medio y
superior del antebrazo, hacia el territorio del sistema radial, se observan grandes
dilataciones venosas saculares pulsatiles. «Thrill», especialmente marcado a nivel
de las dilataciones saculares del tercio inferior y superior del antebrazo. Soplo
continuo con refuerzo sistélico a dichos niveles. Signo de Branham (bradicardia).
Por tacto la temperatura es mayor a la del miembro opuesto; hay aumento en
longitud y diametro de esta extremidad e hiperoscilometria (fig. 2).

En la radiografia simple del antebrazo no hay evidencia de lesiones dseas ni
de flebolitos. En la mano en la primera falange del dedo anular se observa una
modificacion 6sea compatible con periostitis reactiva. Tampoco hay evidencia de
flebolitos.
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La arteriografia seriada pone en evidencia |la existencia de aneurisma cirsoide
de la mano y multiples comunicaciones arteriovenosas en el antebrazo (fig. 3).

La medida de saturacion de oxigeno en sangre venosa proximal a las fistulas
nos demuestra definitivamente la arterializacion de esta sangre (95 %).

Los estudios cromosomicos comparativos con una paciente del sexo feme-
nino afecta de Sindrome de Klippel-Trénaunay del miembro inferior izquierdo en
ninguna de las metafases analizadas se encontrd, en ambos, anomalia numérica o
estructural de los cromosomas. Los cariotinos montados confirmaron el resultado
anterior. El patron de cromosomas sexuales fue XY para el primero y XX para la
segunda (E. Yunis «Seccion Genética Humana» U. N.).

Electromiografia: Al examen electromiografico comparativo se observa dis-
minucién en la fuerza, caracterizada por disminucién aproximada del 50 9% en la
amplitud de los potenciales de accién y disminucién aproximada del 40 9% en la
frecuencia.

En definitiva: compromiso claro de fibras musculares por atrofia consecutiva
a las alteraciones vasculares (G. Oliveros - E. Ruiz. «Seccion Fisioldgica U. |. S.»).

Tratamiento quirtrgico: Primer tiempo (23-X-1971). Bajo anestesia general se
practica incisién scbre cara anterior del antebrazo. tercio superior. Abordaje de
arteria radial en el sitio donde se aprecia gran aneurisma sacular. Diseccion y
liberacién de todo el trayecto arterial. Reseccion de comunicantes arteriovenosas
y del saco aneurismatico en un trayecto aproximado de 7 cm. Sustitucion por
injerto autdlogo con vena cefalica, con anastomosis término terminal (Drs. J. Na-
ranjo - E. Guerrero).

Postoperatorio: satisfactorio. Cicatrizacion de la ulcera del pulgar. Se da de
alta del servicio quirtrgico el 30-X-71.

Regresa en junio del presente ano, presentando dolor en el pulgar, la udlcera
se halla cicatrizada y no ha vuelto a sangrar. Relata que puede trabajar en labores
del campo cuatro horas sin presentar cansancio en la extremidad. Anterior a la
cirugia su capacidad de trabajo era aproximadamente de una hora.

Segundo tiempo quirdrgico: (24-V1-72). Bajo anestesia general, exploracion de
la arteria radial, en su tercio medio e inferior, Tratamiento de comunicaciones
arteriovenosas. Individualizacion arterial, que presentaba alteraciones aneurisma-
ticas a nivel del canal del pulso y tabaquera anatomica; dificultdndose la anasto-
mosis distal para implantacion de injerto, se efectian ligadura y reseccion arterial
y venosa a estos niveles. (Drs. J. Naranjo - E. Guerrero.) Postoperatorio satisfac-
torio. Paciente en observacion.

RESUMEN

Tras una breve resena histérica se presenta un caso demostrativo de Klippel-
Trénaunay, variedad Parkes-Weber.

Se hace énfasis en la importancia de los estudios angiogréficos seriados, de
la utilidad de la oximetria y se efectiia estudio cromosémico comparativo. Elec-
tromiografia. Se esboza tratamiento quirtrgico, considerado ampliamente satis-
factorio.
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SUMMARY

After considering the different types of Klippel-Trenaunay Syndrom, the author
presents a case due to arteriovenous fistula in one upper limb. Seriate angiogra-
phies and oxigen blood levels are considered of major importance for the diag-
nosis of the disease. In this case electromyographic and chromosomic studies
were carried out. The patient went under surgical treatment with good results.
The surgical treatment is described.
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