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RESUMEN

Se describe el caso clinico de una infante de 4 afios de edad atendida inicialmente en
el Servicio de Pediatria del Hospital el Instituto Ecuatoriano de Seguridad Social de
Ibarra, de la Republicade Ecuador y luego en el de Cirugia Vascular, donde se le
diagnostic6 sindrome de Parkes Weber.
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ABSTRACT

The case report of a 4 years child is described assisted initially in the Pediatrics Service
of the Social Security Ecuadorian Institute Hospital of Ibarra in Ecuador Republic and
then in the Vascular Surgery Service, where she was diagnosed Parkes Weber
syndrome.
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INTRODUCCION

Los primeros estudios del sindrome de Klippel-Trenaunay datan de 1900 cuando
Klippel y Trenaunay describieron un caso caracterizado por un nevo en el miembro
inferior, varices e hipertrofia de los tejidos y del esqueleto del segmento afectado,
denominado nevo varicoso osteohipertréfico. Mas tarde, en 1918 Parkes Weber
describié un caso, similar pero no idéntico, denominado hemangiectasia hipertréfica,
que se distinguia por la presencia de angiomas, varices, aneurismas cirsoideos o
arteriovenosos e hipertrofia segmentaria.*?

El sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) es una rara enfermedad vascular congénita de
causa desconocida, en la cual los vasos sanguineos y/o linfaticos no se forman
correctamente. Se caracteriza por una triada de sintomas: manchas de vino de oporto
(malformacion venosa capilar) que cubren uno o mas miembros, anomalias vasculares
congénitas, generalmente venas varicosas, ausencia o duplicacidon de una estructura
venosa, malformacion o hipertrofia (agrandamiento de un miembro). La ausencia de
fistula arteriovenosa lo distingue del sindrome de Parkes- Weber.?
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Por su parte, este ultimo se identifica por una o mas malformaciones arteriovenosas de
alto flujo, que conlleva a un crecimiento excesivo del hueso y los tejidos blandos de la
extremidad afectada, generalmente mas grave que en el SKT, y multiples fistulas
arteriovenosas (conexiones anormales entre las arterias y las venas) que pueden
conducir a insuficiencia cardiaca. Suele ocasionar dolor en la extremidad afectada y
una diferencia de tamafio entre los miembros;*® asimismo, afecta a los miembros
superiores mas comunmente que SKT, pero también a los inferiores. Su ocurrencia es
mas rara que SKT, pero ambos se incluyen entre los sindromes neurocutaneos con
afeccion vascular. "8

Teniendo en cuenta lo anterior se describe un caso de sindrome de Parkes-Weber
diagnosticado inicialmente como sindrome de Klippel-Trenaunay.

CASO CLINICO

Se describe el caso clinico de una paciente de 4 afios de edad, residente en lbarra,
provincia de Imbabura, Republica de Ecuador, quien fue atendida en el Servicio de
Pediatria del Hospital del IESS de Ibarra, por presentar dolor y un hematoma en la
cara anterior del muslo izquierdo, después de un trauma ocasionado mientras jugaba
en la escuela, a partir de una caida de sus propios pies.

Teniendo en cuenta el antecedente referido por la madre de angioma en el miembro

inferior izquierdo (MI1) desde su nacimiento, sin identificar la variedad y el tipo hasta
ese momento, fue valorada en el Servicio de Cirugia Vascular del mencionado centro
hospitalario.

¢ Examen fisico

- Frecuencia cardiaca: 105 latidos por minuto
- Tension arterial: 120/70 mm de Hg

- Peso: 14 kg

- Talla: 101 cm

- Temperatura: 36,1 °C

e Examen fisico vascular

- Miembro inferior izquierdo: hipertrofia de tejido blando y 6seo, que incluia el tejido
muscular de todo el miembro desde la region glatea, muslo y pierna, con
crecimiento 6seo de toda la extremidad, ademas de nevo violaceo en la regién
glatea izquierda y muslo, asi como varias manchas distintivas en vino de oporto
con bordes bien definidos.

- Sistema venoso periférico: varices de localizacién atipica en cara posterior del
muslo, pierna y dorso del pie (figura 1).
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Fig.1. Manchas de vino

de oporto en todo el MIl,
anomalias vasculares
congeénitas, venas varicosas
e hipertrofia del miembro.

- Sistema arterial periférico: pulsos femoral, popliteo, tibial posterior y pedio
presentes.

- Hematoma de 3 x 4 cm en la cara anterior del muslo, no pulsétil, atribuible a caida
de sus propios pies desde hacia 48 horas.

El antecedente de un hemangioma en la extremidad, desde su nacimiento, seguido del
hematoma del muslo, ademas de los hallazgos al examen fisico en el miembro inferior
izquierdo, orientd al diagnéstico clinico de un posible sindrome de Klippel Trenaunay,
por lo cual fue ingresada para recibir terapia antimicrobiana y estudiar la variedad del
hemangioma.

Se indicé oxacilina (600 mg cada 12 horas por 10 dias), compresas de solucién salina
en la zona afectada (15 minutos cada 2 horas) y reposo, con lo cual se logré la
reabsorcion completa del hematoma sin reaccién linfatica local y cuadro febril.

¢ Examenes complementarios

- Escanograma 6seo: se observo crecimiento 6seo de la epifisis y del grosor de la
cortical del fémuir.

- Ecografia arterial y venosa del miembro inferior izquierdo: imagenes de
malformaciones arteriovenosas que se extendian por la regiéon glutea y el
compartimiento anterior del muslo, con registro al Doppler de flujo diastoélico y
sistélico e imagen duplex de comunicaciones arteriovenosas.

- Gasometria de venas femorales izquierda y derecha: la vena femoral izquierda
mostro lo siguiente: pH de 7,40; PO, de 104 y saturacion de O, de 98,8 %;
resultados que infirieron la existencia fistulas arteriovenosas en la extremidad,
por PH y presiones arteriales en la muestra venosa.

- Angiografia del miembro inferior izquierdo: presencia de multiples calcificaciones
redondeadas en tejidos blandos, especificamente en los compartimientos
musculares del muslo y la regidn posterior de la pierna, asi como incremento de
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volumen del miembro inferior izquierdo y del grosor de la cortical del fémur, en
relacion con el contralateral (figura 2).

Fig. 2. Aumento de volumen
del miembro inferior izquierdo
por grupos musculares y del
grosor de la cortical del fémur

e Test de Farril: el miembro inferior derecho media 44,7 cm y el izquierdo 45 cm. La
administracion del medio de contraste permitié observar adecuada distribucién,
trayecto y calibre de los vasos arteriales desde la aorta, iliacas comunes, interna,
externa, femorales, poplitea y tibiales hasta la regién distal; asimismo, se
percibieron imagenes de malformacioén vascular arteriovenosas que se extendian
por todo el miembro inferior izquierdo, provocaban anomalia en los planos
musculares y afectaban la regién glutea, asi como los compartimientos anterior
del muslo y posterior de la pierna (figura 3); también se visualizaron multiples
lesiones redondeadas y nodulares de forma difusa, localizadas en el tejido celular
subcutaneo del mismo lado, con importante vascularizacién dependiente tanto del
sistema venoso como arterial, ademas de hemangiomas por fistulas
arteriovenosas.

Fig.3. Iméagenes de malformacion
vascular arteriovenosa por todo el
miembro inferior izquierdo
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e Electrocardiograma

- Ritmo sinusal
- Frecuencia cardiaca: 105 latidos por minuto.

- QRS: 72 ms; QT: 314 ms; QTC: 415 ms. Trastorno de conduccion por la
rama derecha y dilatacion de la auricular derecha.

e Ecocardiograma transtoréacico Doppler y color
- Frecuencia cardiaca: 90 latidos por minuto.

- Situs solitus con levocardia, concordancia auriculoventricular y ventriculo
arterial.

- Septum interauricular e interventricular integros.
- Drenaje venoso pulmonar normal.
- Auricula izquierda: diametro normal.

- Ventriculo izquierdo: con diametros, espesores de pared y motilidad
segmentaria normal. Fraccion de eyeccion: 88 %.

- Ventriculo derecho: cavidad de tamafio normal. Funcién sistélica conservada,
véalvula mitral y pulmonar con apertura y cierre normales, asi como el flujo
transvalvular, sin persistencia del conducto arterioso. Valvula tricuspide con
apertura normal, leve insuficiencia que permitié estimar una presion sistoélica
de la arteria pulmonar (PSAP) de 25 mm de Hg, asi como raiz adrtica y arco
aértico sin alteraciones. Vena cava inferior de tamafo normal, con colapso
inspiratorio mayor de 50 % y ausencia de derrame pericardico.

Se realizaron interconsultas con cardiologia y oftalmologia, en busca de
malformaciones vasculares asociadas al sindrome de Parkes-Weber, cuyos resultados
revelaron lo siguiente:

- Cardiologia: en el electrocardiograma se observaron trastornos de la conduccion de
la rama derecha y dilatacion de la auricula derecha; en el ecocardiograma,
tricuspide con apertura normal, leve insuficiencia, con PSAP de 25 mm de Hg, sin
malformaciones cardiovasculares, ni repercusion de las fistulas arteriovenosas del
miembro inferior izquierdo sobre el sistema cardiaco.

- Oftalmologia: fondo de ojo y tension arterial ocular normales; ausencia de glaucoma
y melanosis escleral.

COMENTARIOS

La presencia de la triada manchas de vino de oporto en el gliteo y el muslo izquierdos,
las vérices y la hipertrofia de tejidos blandos y 6seos orient6 al diagndéstico inicial de
Klippel Trenaunay Weber, pero la angiografia con la presencia de malformacion
vascular arteriovenosa, que se extendia a todo el miembro inferior izquierdo y
provocaba anomalia en los planos musculares, en la region glitea y en los
compartimientos anterior y posterior del muslo y la pierna del mismo lado, confirmé el
diagndstico y corrobord que las técnicas de imagen son de gran valor para la precision
diagnéstica de la enfermedad.®*°
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En algunos estudios se asocia el sindrome de Klippel-Trenaunay con anomalias
oftalmoldgicas como el glaucoma y la melanosis escleral bilateral.
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