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Sindrome de Parkes Weber en un neonato: reporte de un caso
Parkes Weber syndrome in a neonate: a case report

Carlos Avilez-Soto!? , Leda Zuniga-Alfaro?®

RESUMEN

El sindrome de Parkes Weber es una patologia congénita e
infrecuente, cuya incidencia es de 1:100,000 personas; se
manifiesta por la tétrada que incluye malformaciones
vasculares, varices, crecimiento excesivo de partes blandas-
tejido dseo y manchas en vino de oporto. El diagndéstico es
clinico y se confirma mediante estudios imagenoldgicos.
Presentamos el caso de un neonato que al examen fisico
presenta manchas en vino de oporto en extremidades inferiores
y genitales, ademas de hipertrofia de tejidos blandos. El examen
doppler de extremidades inferiores que reporta malformacion
arteriovenosa en ambas extremidades y flujo estasico. La
angiotomografia de miembros inferiores reporta hipertrofia de
tejidos blandos y malformacion arteriovenosa en vasos
popliteos y vasos linfaticos. Paciente fallecié a sus 14 dias de
vida por coagulopatia y choque séptico. EI manejo es
conservador, el prondstico de vida suele ser desalentador,

debido a las complicaciones que suelen ser frecuentes.
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ABSTRACT

Parkes Weber syndrome is a rare congenital pathology,
whose incidence is 1:100,000 persons; it is manifested by
the tetrad that includes vascular malformations, varicose
veins, soft tissue-bone tissue overgrowth and port wine
stains. The diagnosis is clinical and is confirmed by imaging
studies. We present the case of a neonate with port-wine
stains in the lower extremities and genitalia, in addition to
soft tissue hypertrophy. Doppler examination of the lower
extremities showed arteriovenous malformation in both
extremities and stasis flow. Angiotomography of lower
limbs reported soft tissue hypertrophy and arteriovenous
malformation in popliteal vessels and lymphatic vessels.
Patient died at 14 days of life due to coagulopathy and
septic shock. Management is conservative; life prognosis

is usually discouraging due to frequent complications.

Keywords: Neonatology; Neonate; Parkes Weber syndrome;

Port-wine stain (Source: NLM-MeSH)

Citar como:
Avilez-Soto C, Zuniga-Alfaro L. Sindrome de
Parkes Weber en un neonato: reporte de un caso.
Rev Hisp Cienc Salud. 2022; 8(3):99-104.
DOI https://doi.org/10.56239/rhcs.2022.83.557

N ———



INTRODUCCION El manejo de Parkes Weber suele incluir tratamiento

. . con laser, radioterapia, crioterapia, escleroterapia,
El sindrome de Parkes Weber es una patologia P b P

. . . vendajes compresivos (para manejo de linfedema e
congénita infrecuente, que se caracteriza por J P (p ]

: : : insuficiencia ven | tratamien irdrgi I
malformaciones vasculares. Fue descrito por primera suficiencia venosa), el tratamiento quirdrgico suele

~ . . ilizar (nicamen n I nferm
vez en el afio 1907 por el dermatélogo londinense utilizarse - Gnicamente cuando la enfermedad es

Frederick Parkes Weberl. Se ha descrito que la demasiado sintomatica o cuando se presentan

. _ . . complicaciones graves®.
transmision es autosémica dominante por mutaciones P 9

en el gen RASAL en el cromosoma 5q13.1, dicho gen
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es responsable de controlar el crecimiento, ] »
Neonato masculino de 39 semanas de gestacion

diferenciacion y proliferacion celular?. ) }
calculada por test de Capurro, nacido por cesarea

debido a presentacion pélvica completa, meconio (+),

El diagnostico de este sindrome suele confundirse L i ) )
no fétido, no caliente, APGAR 7 y 9 al primer y quinto

muchas veces con el sindrome de Klippel-Trenaunay; i ) i . i
minuto, respectivamente; sin pérdida del bienestar

la triada de Klippel-Trenaunay es: manchas en vino de i i y
fetal. Se brindaron todos los pasos de reanimacion

Oporto, hipertrofia de tejidos blandos/éseos y varices; ) . . )
neonatal convencional, sin necesidad de requerir

Parkes Weber se caracteriza por la misma triada antes ) L,
reanimacion neonatal avanzada. Madre VIH (-), VDRL

mencionada mas la presencia de malformaciones . i ,
no reactivo, tipo y RH (O+) sin antecedentes

vasculares de tipo fistulas arteriovenosas®. Ambos L.
personales patoldgicos, no porta carnet de vacunas.

sindromes suelen asociarse con otros padecimientos u . ;
Al examen fisico: peso de 3.2kg, talla 55cm, perimetro

anomalias como ser polidactilia, sindactilia, . ; o
cefalico de 35.5cm, perimetro toracico de 31cm,

convulsiones, retraso en el neurodesarrollo, ; ) )
perimetro abdominal 30cm. En genitales se observa

malformaciones  genitourinarias, = malformaciones . .
presencia de mancha en vino de Oporto en ambos

gastrointestinales, coagulopatia de kasabach Merrit, 3 L ) 3
testiculos, con ubicacion del esfinter anal mas

embolismo pulmonar, falla cardiaca, . . L.
posterior del sitio anatomico normal, pero permeable.

hemimegalencefalia, entre otras 4. i
(Ver figura 1).

Figura 1. Presencia de mancha en vino de Oporto en ambos
testiculos, con ubicacion del esfinter anal mas posterior del sitio

vivos, sin tomar en consideracion los casos que no se anatémico normal, pero permeable.

La incidencia es alrededor de 1:1000.000 nacidos

diagnostican, debido a que es una patologia
sumamente rara y poco conocida®. El diagnostico de
Parkes Weber al igual que el de Klippel-Trenaunay
suele ser clinico, estudios complementarios que
ayudan al diagnéstico y a detectar las malformaciones
vasculares son la ecografia Doppler, tomografia
computarizada, resonancia magnética, arteriografias,

venografias’3.
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En extremidades se observa presencia de bulas y de
cambios inflamatorios de tipo vascular y linfatico en
extremidad izquierda. (Ver figura 2), se aprecia
ademas dermatosis diseminada a extremidades que
afecta gliteos, muslos, regidon sacra y genitales,
caracterizada por neoformaciones vasculares y
manchas en vino de Oporto, principalmente en

extremidad izquierda. (Ver figura 1-2).

Figura 2. Presencia de bulas y de cambios inflamatorios
de tipo vascular y linfatico en extremidad izquierda.

Se realizan dentro de los estudios iniciales una placa
de rayos x de miembros inferiores, donde se evidencia
hipertrofia de tejidos blandos de extremidad inferior
izquierda, sin deformidades oOseas. (Ver figura 3).
Ultrasonido  transfontanelar que no  reporta
anormalidades. Ultrasonido abdominal sin
anormalidades. Se realiza ultrasonido Doppler de
miembros inferiores que reporta malformacion
arteriovenosa en ambas extremidades y flujo ectasico,
y se sugirid por parte del departamento de Radiologia,
realizar una angiotomografia para delimitar y
caracterizar de mejor manera las estructuras

vasculares afectadas.
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Figura 3. Placa de rayos x de miembros inferiores, donde se
evidencia hipertrofia de tejidos blandos de extremidad inferior

Se realiza angiotomografia que reporta hipertrofia de
tejidos blandos y malformacién arteriovenosa en
ambas extremidades a nivel de vasos popliteos,

ademas de malformacion linfatica. (Ver figura 4).

Figura 4. Angiotomografia que reporta hipertrofia de tejidos blandos
y malformacién arteriovenosa en ambas extremidades a nivel de
vasos popliteos, ademas de malformacion linfatica izquierda, sin

deformidades Oseas.




Se hizo interconsulta con los servicios de Genética y
Dermatologia del hospital, ambos servicios sugirieron
un manejo y seguimiento multidisciplinario estricto,
debido a las complicaciones que son muy comunes y
por la edad del paciente. Lastimosamente el paciente
fallecié a sus 14 dias de vida secundario a colapso
vascular, coagulopatia y sepsis, a pesar del soporte
vital brindado.

DISCUSION

Gran parte de la morbimortalidad del sindrome de
Parkes Weber es debido a la vasta cantidad de
complicaciones y de malformaciones de los diferentes
organos y sistemas. Aquellos pacientes con
obstruccién del drenaje linfatico tienen mayor riesgo de

fallecer por celulitis y bacteriemia?®.

La fisiopatologia del sindrome no esta del todo clara,
algunas teorias involucran la obstruccién de las venas
profundas de las extremidades, principalmente las
venas popliteas, y la presencia de venas varicosas
causando sobrecarga de volumen®, otra teoria
involucra anormalidades mesodérmicas lo cual
explicaria la formacién anormal de los tejidos blandos
durante la vida fetal'!, y finalmente mutaciones en los
genes encargados de regular el crecimiento y
diferenciacion celular; lo cual es clave durante la

angiogénesis para evitar defectos??.

Es importante conocer los principales diagndsticos
diferenciales de los llamados “sindromes de
sobrecrecimiento”, siendo los mas comunes el
sindrome de Proteus, Klippel Trenaunay, Parkes
Weber, neurofibromatosis tipo 1, sindrome de Sotos,
sindrome de Perlman, sindrome de Weaver,

enfermedad de Madelung, entre otros?s.
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El manejo debe de ser multidisciplinario debido a que
afecta diferentes 6rganos y sistemas, el tratamiento
suele ser conservador basandose en controlar los
sintomas; Ultimamente se han utlizado varios
farmacos en el manejo médico, el Sirolimus (farmaco
inmunosupresor) para ayudar a retrasar el crecimiento
de las células vasculares y musculares lisas; la
Bleomicina utilizada como agente esclerosante
durante la escleroterapia; mostrando resultados

prometedores!.

El manejo quirdrgico que suele incluir terapia con laser
y embolizacién de vasos se deja para aquellos casos
donde hay presencia de Ulceras de dificil manejo, y
sintomatologia moderada a grave, acompafiada de
complicaciones cardiovasculares/hematologicas®®.
Tanto el sindrome de Parkes Weber como el sindrome
de Klippel-Trenaunay son patologias sumamente raras
e infrecuentes, por lo que muchas veces no son
diagnosticadas o se diagnostican de forma errénea,

confundiéndose un sindrome con el otro.

Se necesita mayor cantidad de estudios para conocer
mejores y nuevas alternativas de manejo médico y
quirargico; para de esta manera poder brindar un mejor
abordaje de los sintomas y de las complicaciones,
mejorando asi, considerablemente, el prondéstico y la
calidad de vida de los pacientes que sufren de estos

sindromes.
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