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La presencia de hemihipertrofia, múltiples nevws o angiomas y varices en 
un mismo miembro plantea el problema de la relacibn de esta triada con las 
fistulac arteriovenosas cong6nitas, lo cual implica un pronóstico mas cauteioso 
respecto a la suerte del mieinbro. 

El síndrome fue descrito por primera vez por los franceses Klippel y Trénau- 

nay [ i  1 en 190D y, mas tarde. en 1907. relacionado can una anornalia vascular por 
Parkes-Weber (2, 33, quien presente en 1918 la evidencia de comunicaciones arte- 
riovenosas concomitantes en la pierna hernangiectásica. Entre 1924 y 1935, auto- 
res norteamericanos. Rienhoff (41, Mont Reid (5, 6). hewis (73 y Horton [8) y, 
más recientemente, Coursley (91, Szilagyi (10). desarrollaron el concepto de 
que la triada =naevus varicoso ostcol i ipert róf ico~ implica fundamentalmente co- 
municación arteriovenosa congénita y que por lo  común era su cuadro clínico 
dominante. 

Este punto de vlsta fue aceptado en general hasta f 945, en que Servelle (11. 
123, de Francia. afirma que con la ayuda de la flebografía es posible averiguar que 
el síndrome de Klippel-Trenaunay sin n I h r 1 1 1 ~  a sopla detectable externamente nn 
es debido a comunicación arterfovenosa sino a una anomalía venasa profunda 
congenita [atñesia venoca, compresión externa de la vena poplitea por una banda 
fibrosa o por una a r t e r l a  aberrante). 

Nuestras observaciones y curso de unos 75 casos a partir de 1950 indican 
que ambas teorías tienen su parte defendible y su parte de error: cabe estar de 
acuerdo con Servelle en que algunos casos parecen libres macroscópicarnente de 
conexíones arteriovenosas, pero, por otra parte, pueden existir fístulas artetio- 
venosas microscópicas sin signos clínicos directos. 

Martorell y Salleras (13. 14). Caby [15 ] ,  Robertson [ 1 6 ] ,  Malan y Puglionlsi 
(17, 781, D'Ailaines [ 1 9 ] ,  Cotmier [20), en Europa, y Lindenauer [21] ,  en Estados 
Unidos, exponen hallazgos similares a los de nuestro p r i m e r  articulo en 1952 /22 
a 281. Van der Stricht (291 está plenamente convencido de que ras fístulas arterio- 
venosas juegan su papel, incluso aunque no se visualizen por angiografía. 

E ' )  Comunicscion a l  I Coloqul~ Franco-Espaiiol de Angiolonle Earceloria IEspañ~I 1971 Traducido del 
oriqinnl en inqlrs por la  Redacclon 



No obstante, los más decisivos signos los proporcionan la arteriografia [Hor- 

ton y Ghormley, 30) y la flebografia [Servelle, 113. y fue precisamente Parkes- 
Vileier quben tuvo la rnteligencia de pasar sin la confirmación radiológica a de- 
tectar las conexiones arteriovenosas. 
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La más conveniente 

clasíficación deberia ba- 
sarse en la concisa y 
práctica angiografia más 
que en los cuadros cl ini- 
cas, como propone Pug- 
lionisi (311 o Van der 

Molen [32). Idénticos 
pacientes pueden estar 
afectados por la misma 
t r ~ a d a  sintornática don- 
de uno careceria de sin. 
tomas l a  menos que 
un traumatismo sobre- 
venga y dé impulso a 
la evolución, convirtien- 
do el  pronóstico de la 
cnferrnedad en peor]. 
mientras otro estaria 

h amenazado de perder el 
m i e m b r o ,  secundaria- 
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Nosotros clasíficamos el síndrome de harnangiectasia hipertríifica en cinco 
grupos de gravedad creciente. 

Grupo I: Síndrome de Klippel-Trénaunay leve. 
Adulto por lo general joven o muchacho joven con la  triada de mancha desde 

el nacjrniento. escasas o pequehas varicosidadcs y aumento de longitud de la 
extremidad sin dolor ni trastorne fiincional. 

Estos casos no requieren angiografía ni tratamiento quirfírgico. S610 está 
indicada una cotrecci6n ortopédica si la diferencia de longitud entre ambas piernas 
es evidente. La flebografía, s i  se practica, puede mostrar normalidad o sistema 
vcnoso profundo atrécico. 



Grupo II: Síndrome de Klippel-Trenaunay con constantes y evidentes anorna- 
lías venosas profundas, sin comunicaciones arteriovenosas congen~tas. 

Aqui siempre es aecomendabie el examen arterio y Re'bografico. 
En estos casos los arteriogramas son normales, snn evidencia de conexiones 

arteriovenosas patológicas. La flebografía muestra la ausencia (atresia) de venas 
profundas en la región poplítea a de la femoral superficial. Proponenios llamar a 

estos casos Klippel-Trénau- 
m --l naysevei ie,  en considera- 

cien a la contribucion de 
' Servelrs en el conocim~en- 

7 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 deban destruir- 

se solo cuando es seguro 
que determinan un empeo- 
ramiento funcional en el 
miembro o están amenaza- 
das de ruptura y cuando na 

1 desempeñan papel alguno 

en la circulación venosa de 
retorno. Esto no sieiiipre 
es fácil de decidir. Nuestra 
propia experiencia demues- 
tra que la resección veno- 
sa da a menudo una gran 
mejoría funcional. 

En algunos casos, los 
hallazgos flebogrificos in- 
dican la exploración del es- 
pacio poplítea; recomenda- 
da por Servelle (121, para 
efectuar una flebolisis o 
bien ligar e l  tronco venoso 

. , con el intento de aumentar 
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desarrollo en los casos don. 
niics. de e l  m i e m b r o  afectado es 

mas corto que el opuesto]. 
Grupo 111: Triada con venas varicasas pequefias y negligibles pero demos- 

t r a b l e ~  f~c tu las  arteriovenosas por arteriografía. 
En este grupo no existen signos clínicos de fístulas arteriovenosas pero t ien- 

de a ser mas molesto que el qrupe anterior. t a  arteriografia demuestra comunica- 



ciones arteriavenosas que 
afectan a ramas secunda- 
rias, no a los troncos, co- 
mo testifica la determina- 

a 
ción de saturación de oxi. 

p. 
geno en sangre venosa, 

-M&--- examen que debe realizar- - se en todos los casos 
(Brown, 1927, 331. 

Las varices son exten- 
sas y requieren tratarnien- 
to quirúrgico. El problema 
es similar al del grupo II. 
pero puede aparecer clara 
sangre roja tras la fleboex- 

b tracción de las venas su- 
perficiales. La hemorragia 
no es intensa y una firme 
comnresión elasfica des- 
pwé; de la operacihn suele 
ser suficiente. 

Grupo lV: No existen 
todavie signos directos dr 
c ~ r n u n i c a c ~ o n e ~  arteriove- 
nosas pero sí son notables 
en la arteriograffa en dis- 
tintas partes de la pierna 
[figura 11. 

. rS 
Estas comunicaciones 

arteriovenosas deben ser 
resecadas por el cirujano. 

I En la planta del pie, donde 
se aerecian a menudo. es 
rnuv'dffícil dlstinauir entre 
genuinas comunicaciones 
arteriovenosas o anastorno- 

sis precapilares [conduc- 
tos de Sticquet-Hoyer) más 

1 anchas de lo normal y pa- 

f io.  3. - Mujer dc 35 ni[o$ de 
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telógicamente funcionantes para producir isquemia dista1 [fíg. 21. 
Grupo V: Existen signas clínicos directos [-thrilln y,ío soplo) en el lugar 

aparente de lo comunicación, mas evidente sobre las venas. Se trata de un soplo 
continuo de refuerzo sistólice y a menudo con signos indirectos como el de Nico- 
ladoni-Branham (bsadicardia) . Este grupo debe clasificarse corno Síndrome de 
Parkes-Weber [2 ,  3 ) .  

Frc. 4. - Fi r iu ln  arncriovcnosn icrminoieminnl di- 
rcctn. Arnpli ,~ wlida. In) Miijcr de 35 años dc 
edad. I1ic.r años ante.; ampiit,~cíon de Ia picrnci. 
(h. C) ( 'u:~ira ~ X P O F ~ C ~ D ~ C I  I-cpundo: Vari:is mmu- 

nicacionn en el hiicco. (t l i  rratamicnio: Opera- 
citin. l lcrnostasio iiripn.;ihlc n gcsar dr todo!, los 
~SFUCTJO>.  Arnput:icii'iil por cncimit dc I:i rodill;~ 

l Dr. Rourrlonclih. I'rof. Trifaud. Dr. Rourdcl. 

La arteriografia necesita varias exposiciones (fig. 4 ) .  Examen definitivo y 

más que seguro es tarnbien la medida de saturación de oxígeno en sangre venosa 
proximal a la fictula. 

El pronóstico en este grupo es grave y la amputación, bastante a menudo en 
la base de la pierna, es por lo común la  única posibilidad terapéutica debido a 



las inumerables yJo constante reapertura de las fístulas arteriovenosas y además 
por su existencia en los huesos (5 .  14, 23) [fígs. 3 y 43. 

RESUMEN 

En todas los casos el Síndrome de KIippel-Trenaunay este asociado a una ano- 
malía vascular, con frecuencTa venosa profunda sin evidencia de fistula arteriove- 
nosa. ha fistula puede ser microscópica, quieta, latente. Estas malformaciones 
venosas profundas más fístulas arteriovenosas pueden ser más o menos fáciles 
de identificar clinicamente, de visualizar arteriograficamente y de resecar quirúr- 
gicamente. Por otro lado, hay que retener en la mente que el síndrome de fístulas 
arteriovenosas congénitas, cuando es difuso, puede presentarse como una triada 
de Klrppel-Trenaunay y, a la inversa, cuando esta localizado, puede hacerlo sfn la 
presencia de la triada. 

La arterio y la flebografia son tos mejores medios de esquematizar especlfi- 
camente la clasificación, la terapeutica y el pronostico. 

Los síndrornes de hemagiectasia hipertrófica pueden dividirse en cinco gru- 
pos de acuerdo con la importancia de las fistulas arteriovenosas: 1) Klippel-Tr&- 
naunay con signos leves; 2) Klippel.TrBnaunay con notables venas varicosas y ano- 
malías venosas profundas congénitas [Servelfe); 31 síndrome semejante m i s  ne- 
gligibles conexiones arteriavenosas bien v!sibles por arteriografia; 4) cíndrome 
semejante con más importantes fístulas arteriovenosas, con notable saturación de 
oxígeno pero sin signos clínicos directos. las cuales deben ser resecadas: 51 sín- 
drome semejante, con cada uno de los síntomas de la triada más importantes, 
sfgnos directos de gran comunicación arterlovenosa y muy dif lci l  actuación qui- 
rúrgica, que debe denominarse síndrome de Parkes-Weber. 

After some nosologic and physiopathologic considerations the author points 
out the works of Servelle demonctrating the possihility of a Klippel-Trenaunay 
Syndrome of exclusive venous orígín. It í s  emphaslzed that phlebography and 
arteriography are she most important explorations for classification, therapy and 
pxognosls of the syndrome. The hypertrophic hemangiectasic syndrome are d~viderl 
in f ive groups, depending on the irnportance of the arteriovenous fistulae. 
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