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Hemangiectasia FHipertréfica
(8indrome de Parkes Weber)*

Por los Doctores:

EMILIO ALEMAN®** y MANUEL PEREZ STABLE®**

Presentamos en esta comunicacién a la Sociedad Cubana de
Pediatria el reporte de un nifio que padece de un proceso que juz-
gamos de interés debido a su poca frecuencia entre nosotros, ya que
s6lo hay dos casos!: 2 publicados en la literatura nacional y en nues-
tros largos afios de ejercicio profesional sélo recordamos haber visto
anteriormente un solo easo que hubo de escapar a nuestro control ¥
puede ser posiblemente uno de los reportados por los otros compafieros,

Se trata de un nifio de 3 afios de edad, de la raza blanea, que
es remitido a nuestro servicio del Hospital **A. A, Aballi”’ por pre-
sentar desde el nacimiento una extensa mancha de ecolor rojo vinoso,
comprendiendo el miembro inferior derecho, asi como la parte corres-
pondiente del troneo, ¥y que a medida que ha ido creciendo el niiio
sus familiares se han percatado de cémo va aumentando el volumen
de dicho miembro inferior derecho eon relacién al izquierdo, lo que
los ha alarmado, asi como la observacién de grandes virices o “‘ca-
bhezas de venas’’, como les llaman vulgarmente, a nivel del pubis (fi.
gura 1).

Salta inmediatamente a la vista que al par que el proceso der-
matoldgico, que tiene todas las caracteristicas de un nevas vaseular
o angioma plano de gran extensidn, existe un trastorno cireulatorio,
un impedimento a la eireulacién de retorno que se manifiesta por las
virices que hemos dicho, y ademés un proceso de distrofia de todo
el miembro inferior derecho, gque se traduce por aumento de volumen
¥ mayor longitud del mismo, distrofia que veremos comprende a

* Lefdo en la Jornada Pedidtrica de Santa Clara, Sept. 24-27, 19569,
** Jefes de Servicio del Hospital Infantil "A. A. Aballi™.
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todas las estrueturas profundas al revelarse por los rayos X gue los
huesos eorrespondientes han erecido tamhbién en longitud v en grosor.

Fig. 1

El aspecto dermatoldgico observado en este nifio  corvesponde
exactamente a la brillante v pormenorizada deseripeidén que hizo el
Dr. R Queroe! cuando relatd la observacion de una nifia de 10 afios
que presentaba el sindrome en cuestion,

En la eara plantar v parte dntero-externa del pie dervecho, en
la parte dntero-externa de la pierna, en la parte dntero-externa del
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musloe ¥ dnterc-externa v posterior del térax del mismo lado se ob-
serva una diseoloracién de tinte violdeeo difuso gue se intensifiea en
la actitud vertical, notindose en un examen mis detenido una serie

de venas dilatadas, flexuosas v anastomosadas,

Mormal Fig. 2 Hipertrofia

El miembro en conjunto aparece aumentado de volumen como
hubo de comprobarse por las mediciones cfectuadas. La temperatura
local esti aumentada ¥ a la palpacidn toda la regidn afeetada por ol
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proeeso presenta una elasticidad especinl, como si debajo existieran
cavernas sanguineas euyo liguido se desplazara a la presiém y que
contrasta econ la resistencia elistiea que se nota en el tegumento

normal.

Fig. 3
Arteriografia.

Al examen radiolégico no se comprueba alteracidén alguna de
los huesos del erdinee ni del resto del euerpo, salvo en el miembro
afeetado, en gque se demuestra que el fémur tiene una longitud mayor
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que la de su congénere, que los didmetros de sus epifisis v diafisis
también son mayores gue. los correspondientes al opuesto, hecho que
también se puede eonstatar en las mediciones de la tihia.

& T

Fig. 4
Flebograflia.

La arteriografia, practicada en la Fundaeidn Castellanos como
cortesia del Dr. Otto Gareia y del propio Dr. Castellanos, no revela

alteracién alguna tanto en los gruesos vasos eomo en-los de pequefio
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calibre, luego el sistema arterial no pavece mmpromendo ni revela
existencia de comunieacion arterio-venosa,

La flebografia, por uno de nosotros, Dr. Pérez Stable, con la
cooperacion del Dr. Eduardo Rivero, si es demostrativa de dilata-
ciones en las gruesas venas de la raiz y porcién distal del muslo, pero
no se puede evidenciar que exista comunicacién arterio-venosa.

Avanzando en la exploracién vaseular se practica por el Dr. O.
Gareia un estudio osilométrico de ambas extremidades inferiores para
comparar ¥ resulta que la eurva del lado derecho muestra una mayor
amplitud que la del izquierdo o sano (ver grafiea 1).

Grafica 1
Oacilometria.

La gasometria determinada en arteria y vena femorales oscilé en
los limites normales, no mostrando evidencia de comunicacién arterio-
venosa,

Las mensuraciones comparativas de ambos miembros arrojan los
siguientes resultados:
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Longitud :

Pierna derecha: desde la espina illaca dntero-superior al maléolo
interno: 425 em.

Pierna izquierda: 38.75 em. (es decir que hay 3.75 em. de di-
ferencia,

De la espina ilinea derecha al epicindilo del fémur: 22.5 em.

La misma mensuracion en el lado izquierdo: 20 em. (diferen-
cia 2.5 em.

Del epiedndilo del fémur al maléolo interno : lado derecho: 20 em.,
v en el izquierdo: 18.75 em. (diferencia 1.25 em.).

Circunferencin :

Muslo derecho: 40 em, Muslo izguierdo: 35 em. Diferencia: 5 em.

Rodilla derecha: 26.25 em. Rodilla izquierda: 25 em. Diferen-
cia 1.25 em,

Pierna derccha: 18,75 em. Pierna izquierda: 17.5 em. Diferen-
cia 1.25 em.

INTERPRETACION PATOGENICA

Olivier? hizo en 1955 un ensayo de elasificacidon de las virices
sintométicas de malformaciones vasculares vy propone la siguiente:

1) Virices sintomiticas de agenesia de los troncos venosos pro-
fundos.

2) Variees por fistula arterio-venosa.

3) Angiomatosis varicosas (venas varicosas ¥ angiomas de ordi-
nario ecavernosos en el tejido subeutfineo).

Las dos primeras quedan excluidas en nuestro caso por el examen
radiolégico ¥ gasométrico. Nos queda, pues, la tereera eventualidad
gque fue puesta de manifiesto al hacerse ¢l reporte del examen histo-
légico de piel ¥ tejido eclular subeutéineo,

Examen histopatoldgico: Todo el corion y el tejido celular sub-
eutiineo estin invadidos por vasos sanguineos dilatados, hiperplasiados,
especialmente los ecapilares arteriales ¥ wvenosos, constituyvende un
tejido cavernoso.

Profundizando en la etiopatogenia de este proceso nos encon-
tramos con gue se han emitido distintas interpretaciones por los au-
tores gue han estudiado el mismo, asi:

Trelat ¥ Monod? en 1869 deseribieron un sindrome caracterizado
por la aparicién de un nevus vaseular con o sin dilataciones varicosas
en un miembro hipertrofiado.
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Mis tarde Klippel y Trenaunay® en Francia le aplicaron la deno-
minacién de nevus varicoso ostechipertréfico a este sindrome, ¥ luego
en Alemania es deserito por Bochenheimer vy Sonntaz® con el apela-
tivo de flebaterectasia v flebeetasia genuina, hasta gue finalmente es
individualizado en Inglaterra por Parkes Weber como hemangieetasia
ostechipertréfiea,

Klippel ¥ Trenaunay consideraban como alteracién inicial el
nevus ¥y que a partir de éste se desarrollaban seeundariamente la
hipertrofia del miembro ¥ la flebeetasia, Bode" sostenia que los nevi
vasculares actuaban como verdaderas eomunicaciones arterio-venosas
¥ que a consecuencia de ellas se ereaba una sobrecarga ulterior de
la red venosa con la consiguiente hipertensién de sua territorio, se-
guido de una insuficiencia valvular tradueida por la flebeetasia, ¥
como efecto del éxtasis venoso en las vénulas terminales, especial-
mente a nivel de los cartilagos de conjuneién se produeiria la hiper-
trofia del miembro.

Los casos de fistulas arteriovenosas han side demostrados me-
diante la arteriografia, asi como los de distribuecién arterial normal,
ademis de perecibirse en estos ecasos el thrill earacteristico. Igual-
mente se ha demostrado en algunos easos el trastorno de la cirenlacidn
de retorno por una compresion anatdémice de una vena importante o
la agenesia de ésta, produciéndose en este caso las virices como con-
secuenecia de la dilataeién seeundaria de nuevas vias de derivaeitnm
compensadoras, influyendo aqui en ¢l mismo sentido el éxtasis venoso
para originar la hipertrofia del miemhro afectade.

Otros autores, entre ellos Gougerot®, interpretan el sindrome
como la expresion de una lesidn neurovegetativa primitiva, traducién-
dose ésta por una parilisis funeional del simpitico latero-medular
para algunos, con la consiguiente pardlisis de la vasoconstriccidn, que
constituiria la determinante del sindrome, mientras otros apoyan una
teoria simpitica mis general en la ecual se asociaria a la aplasia de
las eélulas que presiden la vasoconstrieeidn, las que gobiernan la pig-
mentacion ¥ el metabolismo de los territorios afectados.

El Dr. Agneta® hace una aportaeidén interesante la cual lo fa-
culta para—basindose en la angiografia—, desechar la relacién de
causa a efecto entre el nevus ¥y la hipertrofia, aducida eomo patogenia
de la enfermedad, aceptando como més verosimil la de un trastornoe
newro-vdsculo-trdfico de origen central ¥ névieo, concomitantes o para-
lelos, ¥ en ocasiones sustitutivos. o de un trastorne genético, seglin
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se acepte la teoria de la alteracidn neurotrdfica o la genotipica para
expliear estas anormalidades.

Y eomo corolarie de lo antes dicho, el autor considera inapro-
piado eontinuar llamando a la eondicién en estudio hemangicctasia
hipertréfiea, debiendo segiin & subsistir Gnicamente el de enfermedad
de Parkes Weber,

Inzerillo, eitado por Casuceiol® niega que la malformacién hiper-
trofiea esté en dependencia directa del estado arterio-venose, sefia-
lando que un caso del Instituto **Rizzoli’" presentaba una maerodae-
tilia del indice ¥ del medio de la mano derecha y ademis luxacion
congénita de la eadera del mismo lado. La alteraeién mas importante
estaba constituida por la hipertrofia con produeeidn dsea periostal en
alounas partes del esqueleto de las artieulaciones vy de atrofia in-
tensa en otras, con formaciones caledreas mis o menos caleifieadas
en el seno de las partes blandas. Fn los casos del autor, los exdmenes
histolégicos demostraron la presencia de una malformaeion basal di-
fusa de todos los tejidos de origen mesenguimatoso. Casuccio cree
que: 1) la hipertrofia ¥ la angiomatosis pucden ser ambas la expre-
sidn de una alteracion congénita, ¥ 2) la hiperirofia ¥ la alteracion
dsea pueden ser la eonsecuencia de la alteracidn vasenlar de origen
congénito, -

En un moderno trabajo, Rasponi'! presenta un caso estudiado
desde el punto de vista eapilorosedpico, demostrando sraves trastornos
morfoldgicos de los eapilarves con aumento de la presion, pero sin
ninguna alteraeidén de la rvesistencia eapilar. Para cste antor existirian
formas frustradas del sindrome de Parkes-Weber: 1) la forma néviea
avaricosa, v 2) la forma varicosa andéviea, v sepin acotaciin de ese
trabajo *‘la mayoria de los estudiosos preficren hoy relacionar la
hiperplasia o malformaeiéon vasal (néviea) v la hipertrofia como
coordinadas entre ellas y» consecutivas a un trastornoe de desarrollo
procedente de una anomalia de constitueion de la eélula germinal o
respectivamente de segmentacién del embrion ™.

RESUMEN

Reportamos una observacion (3% en la literatura nacional) de la
enfermedad de Parkes Weber, la enal presentaba la triada tipica de:

a) nevus plano,
b) varices,
¢) hipertrofia del miembro afeetado.
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No se demostrd la existencia de comunicacidn arterio-venosa,
correspondiendo al tipo IIT de la clasificacién propuesta por Olivier,
el eual lo define asi:

Angiomatosis varicosas (venas varicosas y angiomas de ordinario
cavernosos en el tejido subeutineo).

Este aspecto fue corroborado por el examen histoligico de la
piel tomada a nivel del miembro enfermo.

SUMMARY

A case of the Parkes Weber syndrome in a three years old male
child is reported in this paper.

The patient showed the typical pieture of: 1) extensive flat
Port wine nevus, 2) varicose veins and 3} hemi-hypertrophy of the
involved extremity.

There were no evidences of arterio-venous shunt. The histologyeal
examination revealed dilatation of the arterio-venous eapillary bed
of the skin in the affected sites.
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