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Entre las malformaciones congénitas del sistema venoso de los miembros
inferiores figura la aplasia de la vena iliaca. Aplasia que cuando radica en un
solo lado se manifiesta por un Sindrome de Klippel-Trénaunay.

Lo que mas nos llama la atencion, aparte de la triada sintomatica consti-
tuida por el nevus, las flebectasias y el alargamiento del miembro, es la gran
dilatacion venosa suprapibica. Esta dilatacién, de disposicion horizontal, deriva
la sangre venosa de la pierna enferma hacia la iliaca contralateral, con lo cual
la del lado sano conduce la sangre de ambos miembros inferiores hacia el core-
zon. Este es el motivo por el que se dilata, determinando una insuficiencia
valvular secundaria capaz de producir varices en la extremidad del lado sano,
aunque de mucho menos tamano que en el lado enfermo. La vena suprapubica
que adquiere tal desarrollo es, por lo comtn, la subcutdanea abdominal anasto-
mosada a la del lado opuesto.

Esta circulacion complementaria suprapibica suele observarse también en
las oclusiones iliacas postrombédticas, si bien casi nunca adquiere este tamano.
Pasaria algo similar a cuanto ocurre en las oclusiones de la vena porta, sean
postromboticas o congénitas. En las congénitas, sindrome de Cruveilhier-Baum-
garten, las venas de la pared abdominal surgen con mayor precocidad y son de
mayor tamano.

Bajo el punto de vista terapéutico, ante una oclusion venosa segmentaria
iliaca unilateral lo mas racional parece ser la practica de un injerto de sustitu-
cion o bien de derivacion (al otro lado). Lo que no debe hacerse es resecar
las varices de la extremidad y mucho menos las dilataciones venosas supra-
pubicas. Esta ultima operacion no soélo carece de logica, sino que ha empeo-
rado el cuadro las pocas veces que la han utilizado. E| injerto de sustitucion,
sin mas, siempre se ha trombosado, lo que se atribuye a la lentitud de la circu-
lacion venosa. Con objeto de acelerarla se ha pensado en dos procedimientos:
reseccion de las varices suprapubicas; y practica de una fistula arteriovenosa
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femoral en el lado enfermo. En el primer caso, el cierre de la derivacién espon-
tanea hacia el lado sano aumentaria la velocidad por el injerto, pero es solu-
cion peligrosa dado que si, a pesar de todo, el injerto se trombosa, habriamos
suprimido la dnica via de derivacion fraguada por el organismo de modo espon-
taneo. En cuanto al segundo, la fistula arteriovenosa aumentara el caudal, la
presion y la velocidad de la sangre en el injerto de sustitucion. Esta solucién
nos parece, pues, razonable; pero si tenemos en cuenta los escasos graves
trastornos que padecen estos enfermos y el hecho de que de manera esponta-
nea el organismo ha establecido una derivacion ilio-iliaca eficiente, resulta que
estas operaciones no solo pueden ser indtiles sino hasta peligrosas.

A

Fig. 1 Caso |. A) Se observa asumento de
tamafo de la extremidad inferior izquierda
nevus, flebectasias y notable dilatacién del
cayado de la safena de este lado, junto a una
vena horizontal supraplibica que vehicula la
sangre a la vena iliaca del otro lado. B) Flebografia por puncién de la safena, demostrando la
aplasia de la vena iliaca izquierda y la derivacién hacia la del otro lado a través de la vena
suprapibica dilatada.

En nuestros casos, dejando de lado la triada sintomatica del Sindrome de
Klippel-Trénaunay, el primero s6lo presentaba una hipertrofia de la extremidad,
el segundo acudié Gnicamente por molestias en la articulacion coxofemoral por
basculacién de la pelvis, que corregimos con el uso de un tacon mas alto; y el
tercero no sufria la menor molestia ni acusaba diferencia de longitud entre sus
miembros inferiores.
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Observacion I.— M. T. E. Nina de 3 meses de edad. El 24-VIII-67 acude a
nuestra Clinica Vascular, manifestando sus padres que desde el nacimiento le
han observado un nevus generalizado, la pierna izquierda mas larga e hinchada
y flebectasias en la raiz del miembro y pared de hemiabdomen izquierdos. Se
la somete a tratamiento conservador y observacién periddica.

Pasa asi varios anos hasta que en 1974 el examen muestra un nevus plano
hematico generalizado que ocupa de preferencia el brazo, hemitérax y pie iz-
quierdos y la raiz del muslo derecho. La extremidad inferior izquierda es mas
larga que la derecha y en la raiz del miembro y en la pared del abdomen pre-
senta flebectasias, en esta ultima localizacion horizontales, con dilatacion a su
vez del cayado de la safena interna (fig. 1-A).

La flebografia (fig. 1-B), obtenida por puncion del cayado de la safena
interna dilatado, demuestra una aplasia de la vena iliaca izquierda, dilatacion

Fig. 2 Caso Il. A) Se observa hipertrofia del miembro
inferior derecho, profusas y wvoluminosas flebectasias, casi
monstruosas en regién suprapibica. B) Extenso nevus y dila-
tacion secundaria de la safena Interna del otro lado. C) Fle
bografia que demuestra la aplasia de la vena |liaca derecha
con una enorme circulacion complementaria suprapibica que
lleva la sangre a la vena iliaca del otro lado notablemente
dilatada.

de una vena supraptbica y desaglie de la circulacion venosa en la vena iliaca
del lado derecho

Observacion Il.— J. A. Varon de 64 anos de edad. El 24-XI-61 acude a nues-
tra Clinica Vascular por molestias en cadera izquierda que dificultan la marcha
Desde la infancia presenta voluminosas flebectasias en la pierna derecha y en
region suprapubica. En una ocasion le resecaron unos paquetes varicosos de la
pierna sin notar la menor mejoria.

La exploracion del enfermo en posicion vertical muestra un alargamiento
de 3 cm en la pierna derecha (fig. 2- A), existencia de numerosas flebectasias
en toda la pierna, que son voluminosas y serpentinas en la region suprapabica
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(fig. 2-B). Extensas manchas névicas de color rojo por toda la extremidad.
A nivel de las dilataciones venosas suprapubicas se observa que la sangre se
dirige del lado enfermo al sano. En la pierna izquierda existe una dilatacion
secundaria de la safena interna con insuficiencia del cayado, si bien esta dila-
tacion es mucho menor que en el lado enfermo y no aparecio en la infancid, sino
en la adolescencia. La cadera estd basculada y existe escoliosis de compensa-
cion. Los movimientos de ambas caderas estan algo limitados por coxartrosis

T. A., 135/80 mm Hg. Ligera taquiarritmia sin insuficiencia cardiaca

Pruebas rutinarias de Laboratorio, normales.

Flebografia (fig. 2-C): Aplasia de la vena iliaca derecha con voluminosa
circulacion complementaria ilio-iliaca y gran dilatacion de la vena iliaca izquierda.

Observacion Ill.—J. J. T. Varon de 12 afos de edad. Acude a nuestra Cli-
nica Vascular el 17-V-76, remitido por el Jefe de la Clinica Dermatolégica del
Hospital de la Marina de Cartagena, por presentar flebectasias en ambas piernas
y abdomen

La exploracion del enfermo en posicion vertical muestra una pierna derecha
con la safena interna varicosa y lo mismo la pierna izquierda, aunque menos
manifiesto. Extenso nevus en la cara posterior de toda la pierna, region glitea

A B
Fig. 3 Caso IlIl. A) Se observa una extremidad inferior derecha con una safena interna varicosa
nevus extenso y una vena horizontal de notable calibre en regién suprapabica: discretas varices
en la extremidad contralateral. No hay diferencias de longitud entre los miembros inferiores
B) Flebografia que demuestra una aplasia de la vena iliaca derecha con circulacion complemen
taria Ilio-iliaca hacia la ilinca del otro lado que esta bastante dilatada
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y region lumbar. Ausencia de desigualdad de longitud entre los miembros infe-
riores. Lo méas llamativo es la existencia de una vena horizontal dilatada en
la region suprapubica (fig. 3-A).

Flebografia (fig. 3-B): Aplasia de la vena iliaca derecha con circulacion
complementaria ilio-iliaca y gran dilatacion de la vena iliaca izquierda.

A pesar de las numerosas publicaciones sobre Sindrome de Klippel-Trénau-
nay, ninguna explica de forma convincente su etiopatogenia. No se aclara nada
pretendiendo separar este sindrome de la Hemangiomatosis ostechipertréfica de
Parkes-Weber, que no es otra cosa que el mismo sindrome descrito en inglés
anos mas tarde.

Klippel y Trénaunay precisaron de forma magistral la triada sintomatica
sobre la que aln hoy dia se bhasa el diagndstico. Asi, pues, debe entenderse
por Sindrome de Klippel-Trénaunay una malformacién congénita de los miembros
que se caracteriza por la existencia: 1.°, de un nevus, a menudo de distribucién
metameérica; 2.°, de varices, presentes desde la infancia o nacimiento; y, 3.", de
una hipertrofia del miembro, en especial osteohipertrofica, que origina un aumen-
to de longitud de la extremidad.

Consideramos que, por ser la primera y mas clara exposicion del sindrome,
emplear esta sola denominacién facilita el entendimiento cientifico. Denomina-
cién que debe emplearse aunque se observen otras alteraciones concomitantes,
tales como fistulas arteriovenosas, aplasias del sistema venoso profundo (como
en los casos presentados), trastornos linfaticos, nerviosos o de otro género

RESUMEN

Se presentan tres casos de Sindrome de Klippel-Tréenaunay con aplasia de
la vena iliaca, circulacidn ilio-ilfaca complementaria y notable dilatacion de la
vena iliaca del otro lado. Se hacen algunas consideraciones sobre terapéutica
y sobre el concepto del Sindrome de Klippel-Trénaunay.

SUMMARY

Three cases of Klippel-Trénaunay Syndrome are presented. Atresic iliac vein,
suprapubic ilio-iliac collateral circulation, and considerable enlargement of con-
tralateral iliac vein are the most interesting findings.
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