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RESUMEN

Introduccioén: El Sindrome de Klippel Trenaunay es uno de los sindromes
congénitos neuro-cutaneos con afecciones vasculares, es de presentacién poco
frecuente y caracterizado por angioma o nevus flammeus, hipertrofia asimétrica de
tejidos blandos y varices, aunque se pudieran observar otras alteraciones
asociadas.

Objetivo: Identificar la frecuencia y las caracteristicas de las fistulas
arteriovenosas en Ecuador.

Métodos: De un total de 3 000 enfermos atendidos por distintas causas
vasculares, se detectaron y estudiaron 23 pacientes diagnosticados con fistulas
arteriovenosas congénitas por examen clinico y estudios complementarios
(escaniometria de miembros, gasometria venosa comparativa de miembros, presion
de oxigeno y angiotomografia axial computarizada dinamica). Se analizaron las
siguientes variables: edad, sexo, localizacién de las fistulas y tratamiento.
Resultados: Se encontré una elevada frecuencia de fistulas (34,7 %) en menores
de un afio, seguidos de grupo de edades entre 6 a 10 afios (26 %). Se constaté que
la localizacién mas frecuente (86,6 %) correspondi6 a los miembros inferiores y el
tratamiento médico fue el mas utilizado.

Conclusiones: En Ecuador existe una alta frecuencia de fistulas arteriovenosas
congénitas, sobre todo en las edades tempranas de la vida. En el diagnéstico de
esta enfermedad se destaca la importancia de la clinica y de la gasometria venosa
comparativa.
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ABSTRACT

Introduction: Klippel Trenaunay syndrome is an infrequent congenital
neurocutaneos syndrome causing vascular conditions, and characterized by
angioma or nevus flammeus, asymmetric hypertrophy of soft tissue and varicose
veins, although other associated alterations might be observed.

Objective: To identify the frequency and characteristics of arteriovenous fistulae in
Ecuador.

Methods: Out of 3 000 patients, who were seen because of various vascular
causes, 23 patients were detected and studied. They had been diagnosed with
congenital arteriovenous fistulas based on clinical examination and complementary
studies (of limb scanning, comparative venous blood gasometry to determine
oxygen pressure and dynamic axial angiotomography. The following variables were
analyzed: age, sex, location of fistulas and treatment.

Results: High frequency of fistulas (34.7 %) was found in children aged less than
one year, followed by 6- 10 years age group (26 %). The most frequent location
(86.6 %) was in lower limbs and medical treatment was the most widely used.
Conclusions: In Ecuador, there is high frequency of congenital arteriovenous
fistulae, above all at early ages of life. Clinic study and comparative venous blood
gasometry are important for the diagnosis of this disease.

Keywords: Congenital arteriovenous fistulae; comparative venous gasometry in
limbs; dynamic Angiotac; limb scanniometry.

INTRODUCCION

En los inicios del siglo xx, Parkes Weber atendié a un paciente que tenia una
mancha de color vino, varices e hipertrofia del miembro, tejido 6seo y blando
ademas de presentar malformaciones arteriovenosas; a lo que le llamé
hemangiectasia hipertréfica; sin embargo, los primeros sintomas sefialados por él
fueron previamente reportados por dos médicos franceses quienes lo describieron
en dos pacientes, denominandolo nevus vascular osteohipertréfico. Actualmente, se
le llama a la triada sindrome de Klippel y Trenaunay y si hay fistulas arteriovenosas
sindrome de Parkes Weber, aunque se considera ambos sindromes juntos.!

El sindrome de Klippel-Trenaunay es una enfermedad congénita, caracterizada por:
hemangioma cutaneo, venas varicosas e hipertrofia del miembro comprometido.2*
Es conocido que estas malformaciones arteriovenosas son complejas y dificiles de
tratar, algunos autores las llaman anomalias de hipertrofia, su diagnéstico debe ser
precoz para una mejor conducta a seguir.®

Se ha descrito que estas malformaciones arteriovenosas, también pueden ser
linfaticas.®”
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La causa es desconocida, aunque existe la hipétesis de que pudiera ser causada por
anormalidades en el mesodermo durante el desarrollo fetal y se cree que es como
una displasia mixta del mesodermo y del ectodermo.?®

Es un sindrome raro, descrito como una enfermedad autosémica dominante, por su
asociacion significativa a los genes AGGF1 y VG5Q.° Se estima que la tasa de
incidencia oscila entre 3 y 5 por 100 000 habitantes, mientras que la tasa de
prevalencia es de 1 por 20 000 - 40 000 nacidos vivos.0-11

En los pacientes con un sindrome de Klippel-Trenaunay pueden encontrarse
también problemas vasculares en los ojos (nervio 6ptico, iris, coroides, retina y
orbitas),!? y malformaciones en otros 6rganos, tales como: el higado, los intestinos,
el bazo, y los rifiones. Cuando la malformacién esta ubicada a nivel de los vasos de
la columna vertebral puede ocasionar escoliosis por lesion 6sea.*3

Por todo lo anterior es objetivo de este trabajo identificar la frecuencia y las
caracteristicas de las fistulas arteriovenosas congénitas en Ecuador.

METODOS

Se llevé a cabo un estudio observacional, descriptivo-prospectivo en 23 pacientes
con fistulas arteriovenosas en los miembros, de un total de 3 000 enfermos
atendidos por distintas causas vasculares en el Hospital del Instituto Ecuatoriano
del Seguro Social (IESS) de Manta, Manabi, Ecuador. El periodo de estudio fue de
septiembre de 2009 a septiembre de 2016.

El diagndstico de fistulas arteriovenosas congénitas fue realizado por examen
clinico y los siguientes estudios complementarios:

- Escaniometria comparativa de los miembros para determinar hipertrofia.

- Gasometria venosa comparativa de los miembros para determinar la presiéon de
oxigeno.

- AngioTAC dinamica para determinar el tamafio de las fistulas y poder realizar
tratamiento quirdrgico, de ser necesario.

Las variables analizadas fueron: edad, localizacién de las fistulas y tratamiento
realizado.

Se confecciond una base de datos para el procesamiento estadistico. Las variables
cuantitativas se resumieron como frecuencias absolutas y relativas.

RESULTADOS

Se encontré que la mayor frecuencia de pacientes estuvo en el grupo de edades
menores de un afo (34,7 %), seguidos por el grupo de 6 a 10 afios (26 %) (tabla

1) (Fig. 1).
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Tabla 1. Distribucion de los pacientes segun |la edad

Edad (afios) n %%

Menores de un afio 8 34,7
1-5 3 17,3
6-10 6 26,0
Mas de 10 5 21,7
Total 23 100,0

Fig. 1. Fistulas en el miembro inferior derecho de un lactante
(foto del autor).

Se observoé que el 86,9 % de las fistulas arteriovenosas predominaron en los
miembros inferiores (tabla 2, (Fig. 2).
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Tabla 2. Distribucion de los pacientes segidn el miembro afectado

Miembro afectado n B

Inferiores 20 86,9
Superiores 2 8.6
Inferiores y superiores | 1 | 4,3
Total 23 100,0

Fig. 2. Klippel Trenaunay con una marcada hipertrofia del
miembro inferior, con nevus y varices (foto del autor).

Se constaté que el tratamiento médico fue el mas utilizado (78,2 %); y solo el 21,7
% necesitd del tratamiento quirdrgico (tabla 3).
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Tabla 3. Distribucidn de los pacientes segun el tratamiento

Tratamiento n %

Medico 18 78,3
Quirdrgico 5 21,7
Total 23 100,0

DISCUSION

Es conocido que las fistulas arteriovenosas congénitas (sindrome de Klippel-
Trenaunay-Weber) son también llamadas: angio-osteo-hipertrofia; nevus varicosos,
sindrome osteo-hipertrofico; hemangiectasia hipertroéfica; nevus verrucoso
hipertréfico. Por ser una enfermedad congénita y rara, tipicamente se presenta al
nacer, con mancha vinosa, exceso de crecimiento de tejido 6seo, tejido blando y
venas varicosas. Ademas, se debe sefialar que estos pacientes pueden presentar
sangramiento rectal y hematuria.>*

Este sindrome se puede observar clinicamente en los miembros inferiores y los
superiores (brazos, tronco, cabeza y cuello), aunque la localizacién en la cabeza y
cuello es rara.**

En este estudio la edad que predominé fue la de menores de un afio, pero hay que
recordar que por ser una enfermedad congénita puede aparecer desde el
nacimiento, y aunque la mancha vinosa es observada desde el inicio de la
enfermedad, su diagnéstico no puede ser confirmado hasta la aparicion de las
venas varicosas y la hipertrofia del miembro afectado. Ademas, el hecho de haber
encontrado en segundo lugar, una elevada frecuencia de fistulas arteriovenosas
congénitas en el grupo de edades entre 6 y 10 afos, esta en correspondencia con
los resultados de otros autores,¢ya que es en estas edades, y no antes, donde
aparecen las varices.

En este trabajo se pudo constatar que mas del 80 % de las fistulas estaban
localizadas en los miembros inferiores, cifra superior a la publicada por Nahas'” y
otros que en su serie de casos encuentran, a este nivel, una frecuencia de 70 %,
sin embargo, los valores de frecuencia en los miembros superiores fueron
superiores (11 % vs. 8,6 %).

Cabe recordar que en esta investigacion el diagnéstico del sindrome en los
pacientes se realiz6 por la clinica, la gasometria venosa comparativa entre el
miembro enfermo y el miembro sano. Esta ultima técnica demostré una elevada
presion parcial de oxigeno en el miembro enfermo con respecto al sano, explicado
por el paso de la sangre oxigenada por las fistulas arteriovenosas; y el de la sangre
arterial por estas vias.

Hay autores que sefialan la importancia de la ultrasonografia y la relacién clinico
radioldgica en el diagndstico de las fistulas arteriovenosas congénitas, ya que en las
imagenes se puede observar un alargamiento de los musculos y la conservacion de
sSu arquitectura.
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Cuando hay sospecha de toma de los vasos linfaticos se recomienda realizar una
resonancia magnética de estos,®-2° que, si bien se registra su alta frecuencia en
este sindrome,*° por razones justificadas no fue utilizada en este trabajo.

Un complementario que ayudaria la confirmaciéon del diagnéstico, el pronéstico y la
conducta médica a seguir lo constituye la resonancia magnética tridimensional
contrastada ya que muestra las diferencias en el tamafio de los miembros, los
problemas vasculares venosos, el estado del hemangioma, su tipo y tamafio, y las
comunicaciones arteriovenosas.?!

Existe el consenso de que el tratamiento mas utilizado es el conservador o médico,
lo que coincidié con el resultado obtenido, donde se trataron los enfermos con
medias elasticas y la correccion ortopédica por la desigualdad del tamafo de los
miembros.

Aunque en este trabajo no se incorporé farmaco en el tratamiento médico, hay que
sefialar que existen varios productos que son utilizados, como por ejemplo el
Sirolimus (Rapamicina), que es un inmunosupresor usado para evitar el rechazo de
6rganos trasplantados, especialmente en el trasplante de rifibn , ademas de ser
eficaz en el combate de algunos tipos de cancer porque frena la proliferaciéon celular
y el crecimiento de los tumores; también retarda la proliferaciéon de las células
musculares lisas y las del endotelio vascular. Es recomendado en las
malformaciones complejas, capilares, venosas y linfaticas.??:23

Otro tratamiento médico utilizado es la Bleomicina, clasificado como un antibiético
antitumoral, que detiene o desacelera el crecimiento de células cancerigenas en el
cuerpo debido a la rotura de la doble hélice de ADN, lo que contribuye a que la
célula detenga su ciclo celular y se muera por apoptosis. También es recomendado,
con resultados satisfactorios, cuando hay malformaciones linfaticas que acompafan
al sindrome de Klippel-Trenaunay; su modo de administracion es por via
intralesional para esclerosar el tumor.2425

Spicer 26 y otros sefialan que el tratamiento con laser esta indicado en los
hemangiomas y en aquellos casos con Ulcera presente.

Hay que decir que es polémico el tratamiento quirurgico de las varices y sus
resultados son muy discutidos, no obstante, es lo mas aceptado cuando ya existen
ulceras y presencia de muchos sintomas; en estos casos esta indicada la flebo-
extraccion de las safenas.?”

El laser endovenoso es otra técnica quirurgica practicada para las varices (safenas)
combinado con otros procederes. 22 La embolizaciéon puede realizarse para la total
desaparicion de un problema cerebral o en cualquier otra parte del cuerpo, o para
disminuir o eliminar el flujo arterial, sobre todo cuando se trata de fistulas grandes;
al respecto Zhang 2° y otros, recientemente publicaron el caso de un paciente con el
sindrome de Klippel-Trenaunay, que presentaba una esplenomegalia masiva donde
se embolizo la arteria esplénica. Cabe sefialar que este procedimiento se puede
utilizar para tratar las malformaciones arteriovenosas, el aneurisma cerebral, la
fistula cavernosa de la arteria cardtida y ciertos tumores.3°

En este trabajo el tratamiento quirdrgico se utilizé cuando se detectaron fistulas
visibles. En este proceder se emplearon lupas quirdrgicas para el implante en la
fistula de un chip de plata con la finalidad de interrumpir la comunicaciéon. Todos los
pacientes operados se mantienen con una evolucion satisfactoria.
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Es importante sefialar que cuando hay una diferencia mayor de 2 cm entre la
longitud o tamafio de los miembros inferiores, debe realizarse, cuando el paciente
tenga entre los 10 y 14 afos de edad, una epifisiodesis para asegurar la igualdad
de los miembros; ademas, para controlar el crecimiento excesivo de los dedos
puede realizarse la destruccién del cartilago de crecimiento.

Goémez JC,3! sefala que cuando los pacientes tienen discordancia del tamario del
pie o exista una macrodactilia, pueden beneficiarse con la reseccion radial del
mismo.

El objetivo del tratamiento quirdrgico es la obtencidon de un pie no doloroso y
cosméticamente funcional, que se adapte a todo tipo de terreno por donde el nifio
se traslade.

Los procedimientos sugeridos son: la amputacion del dedo, la epifisiodesis y
reduccién de los tejidos blandos acomparfiado de una reseccién parcial o total de la
falange distal y la amputacion en rayo (pie de princesa).

Finalmente se puede concluir que en Ecuador existe una alta frecuencia de fistulas
arteriovenosas congénitas, sobre todo en las edades tempranas de la vida, de ahi la
importancia de la clinica y de la gasometria venosa comparativa en el diagndéstico
de esta enfermedad.
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