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APRESENTAÇÃO

A práticas preventivas e práticas curativas, que por muito tempo andavam 
separadas e aplicadas a momentos distintos dos processos de saúde e doença dos 
indivíduos, cada vez mais tem adquirido um aspecto complementar, principalmente quando 
consideramos a Saúde Pública como uma missão, no sentido de viabilizar um bem social 
comum garantindo as condições de saúde para a população.

Esse modo de pensar a medicina e a saúde coletiva tem orientado as mudanças 
nas políticas de saúde no Brasil, mais precisamente a partir da Constituição de 1988, onde 
o princípio do direito universal à atenção à saúde se fundamentou em diretrizes para a
descentralização e integralidade das ações, e principalmente na participação comunitária.

A Medicina preventiva por conceito está voltada fundamentalmente aos cuidados 
rotineiros e antecipados, contemplando a adesão aos programas de vacinação, a realização 
de check-ups e exames periódicos, a prática de atividade física regular e iniciativas 
relacionadas à saúde mental, como a prática de meditação e psicoterapias. Já a Medicina 
curativa é aquela direcionada à cura de enfermidades e/ou tratamento de sintomas, evitando 
o agravamento e aparecimento de complicações. As estratégias são muitas e variadas, de
acordo com a doença a ser combatida, podendo englobar tratamentos medicamentosos,
terapias, intervenções cirúrgicas, etc.

Baseados nos conceitos, e no caminhar lado-a-lado dessas duas abordagens, 
propomos com esta obra oferecer ao leitor material de qualidade fundamentado produções 
acadêmicas, desenvolvendo os principais conceitos e discutindo diferentes métodos 
relacionados à temática central dos quatro volumes iniciais.

Finalmente destacamos a importância da Atena Editora como mecanismo de 
viabilização dos dados através de uma literatura, rigorosamente avaliada e fundamentada.

Desfrute ao máximo desta literatura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: o caso relatado é de um paciente 
com Síndrome de Parkes-Weber, que tem como 
manifestações o crescimento excessivo de um 
membro, fístulas arterio-venosas e malformação 
dos capilares; ainda, por ser uma doença 
rara e com manifestações sistêmicas, torna o 
tratamento complexo com difícil controle das 
repercussões. Assim, o paciente desenvolveu 
insuficiência cardíaca devido ao volume 
sanguíneo que chegava ao ventrículo direito, 
uma dificuldade de cicatrização e um longo 
tempo de internação devido a infecções e mal 
perfusão dos membros. Por isso, as tentativas de 
tratamento com realização de embolização das 
fístulas não trouxeram sucesso para o paciente, 
que veio a óbito. É importante ressaltar que é 
um diagnóstico difícil, podendo ser confundida 
com outra síndrome, como foi relatado, com a 

Síndrome de Klippel-Trenaunay. 
PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Parkes-
Weber, insuficiência cardíaca, manifestações 
sistêmicas.

PARKES-WEBER SYNDROME: A 
RARE CASE OF COMPLICATION WITH 

CARDIAC INSUFFICIENCY
ABSTRACT: Clinical case: a patient with 
Parkes-Weber Syndrome who had manifested 
an excessive limb growth, arteriovenous fistulas 
and capillary malformation. Since it is a rare 
disease with systemic manifestations, treatment 
is complex and its complications difficult to 
control. The aforementioned patient developed 
heart failure due to the blood volume arriving to 
the right ventricle and wound-healing difficulties. 
Besides, he was hospitalized for a long period of 
time due to infections and poor limb perfusion. 
Therefore, all treatment attempts with fistula 
embolization were not successful, and the patient 
died. It is important to mention that Parkes-Weber 
Syndrome is difficult to diagnose and it can be 
misdiagnosed as another syndrome – Klippel-
Trenaunay Syndrome.
KEYWORDS: Parkes-Weber Syndrome, heart 
failure, systemic manifestations.

1 |  INTRODUÇÃO
A Síndrome de Parkes Weber (SPW) 

é descrita como um tipo de angiodisplasia, 
atualmente é denominada - baseado na 
Classificação de Hamburgo - ‘’malformação 
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congênita (CVM) hemolinfática mista com shunt arteriovenoso (AV). ‘’
De acordo com algumas literaturas mais antigas, a Síndrome de Parkes Weber era 

comumente relatada como a síndrome de Klippel-Trénaunay, que consiste em malformações 
sindrômicas do sistema muscular e esquelético. Entretanto, destoante do previamente 
discorrido, a SPW atualmente é uma entidade autocontida distinta.

Embora a SPW seja de incidência idiopática e esporádica, há evidências, em 
trabalhos previamente descritos, que seja devido a mutações no gene RASA1.

Clinicamente, a SPW apresenta-se como combinação de malformação capilar, fístula 
arteriovenosa de fluxo rápido e crescimento excessivo de membros (figura1), envolvendo 
preferencialmente a extremidade inferior. 

O diagnóstico é estabelecido pelo quadro clínico e exames complementares. 
As pistas para diagnóstico clínico da SPW incluem manchas rosa mais brilhantes com 
rápido enchimento capilar, calor incomum da pele, ausência de doença linfática e dor 
desproporcional aos achados físicos. Em relação à imagem diagnóstica, essa é uma 
abordagem multimodal. O Ultrassom Doppler pode apontar um alto fluxo sanguíneo nas 
manchas vasculares ou nos tecidos moles, entretanto, o padrão ouro é a arteriografia. 

Trata-se de uma síndrome rara em nosso dia a dia, porém merece um grande 
destaque devido ao seu progressivo avanço e grave morbidade. 

2 |  RELATO DE CASO
Paciente, 18 anos, sexo masculino, 55kg, deu entrada no Hospital Santa Casa 

de Misericórdia de Goiânia com suposto diagnóstico prévio de doença vascular por 
malformação arteriovenosa. Além disso, em 2016 realizou uma amputação coxofemoral 
em membro inferior esquerdo devido a uma lesão trófica seca e infectada.

Na primeira consulta, apresentava-se com quadro de descompensação de doença 
cardíaca, dispneia, edema de membros inferiores e abertura da lesão do coto de amputação 
coxofemoral esquerda, com saída de secreção brancacenta e fétida, sem presença de 
febre. 

Paciente não etilista e não tabagista, com as seguintes comorbidades: cardiomiopatia 
dilatada e insuficiência cardíaca de fração de ejeção preservada e malformação 
arteriovenosa descoberta aos 7 anos. 

Antecedente cirúrgico de amputação de membro inferior esquerdo (2016). 
Medicamentos que estava em uso de Metoprolol 25mg 1x/d, Sulfato Ferroso 40mg 

4x/d, Nitrofurantoína 100mg 4x/d e altas doses de Furosemida. 
Ao realizar os exames complementares, foram encontrados os seguintes resultados:
Ecocardiograma (13/03/2020) Fração de ejeção 61%. Dilatação discreta átrio 

esquerdo. Dilatação discreta do ventrículo esquerdo. Função sistólica normal. Sinais de 
refluxo para átrio esquerdo. Sinais de refluxo para átrio direito. Conclusão: insuficiência 
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mitral leve, insuficiência tricúspide moderada, aumento do átrio esquerdo, estenose aórtica 
leve. 

Raio X de tórax (03/04/2020): Cardiomegalia 
Arteriografia (28/04/2020): Múltiplas fístulas arteriovenosas 
O tratamento consistia no controle da infecção em coto com antibióticos direcionados 

por cultura, porém a má vascularização do local dificultava a cicatrização e resolução do 
quadro, sendo umas das causas de sua internação prolongada. 

Na compensação da insuficiência cardíaca de fração de ejeção preservada, o 
tratamento era muitas vezes ajustado com altas doses de diuréticos para diminuir o retorno 
venoso e diminuir os sintomas sistêmicos.

Além disso, foram realizadas embolizações na tentativa de diminuir a quantidade de 
fístulas e suas complicações sistêmicas, o que não resultou em melhora do quadro clínico.

Figura 1: Membro esquerdo hipertrofiado com cicatriz de amputação prévia e membro direito 
sem malformações. 

3 |  DISCUSSÃO
De acordo com a classificação Internacional da Sociedade de Estudos das 

Anormalidades Vasculares (ISSVA, 2018), a Síndrome de Parkes-Weber traria malformação 
capilar, somada a fístulas (shunts) arterio-venosas e crescimento exagerado do membro. 
Enquanto isso, a Síndrome de Klippel-Trenaunay traria malformação capilar, malformação 
venosa e linfática e também crescimento exagerado do membro. Dessa forma, de acordo 
com os exames de imagem realizados, a presença dos shunts arterio-venosos (figura 2) 
eram incontestáveis, além de uma insuficiência cardíaca, muito mais característico também 
na primeira síndrome citada. Antigamente, a SPW era encaixada como uma variante da 



 
Práticas Preventivas e Práticas Curativas na Medicina 4 Capítulo 21 171

SKT, entretanto com os novos estudos, foram individualizadas.
Dessa forma, as fístulas arteriovenosas sistêmicas presentes podem causar 

insuficiência cardíaca de alto débito, devido à redução da resistência vascular sistêmica 
(pelas malformações arteriovenosas e aumento compensatório do débito cardíaco). Ou 
seja, de acordo com o mecanismo de Frank-Starling, o coração se ajusta ao volume 
sistólico de acordo com o retorno venoso, para manter o débito cardíaco. Sendo assim, na 
Síndrome de Parkes-Weber, há aumento do retorno venoso por fistulas disseminadas em 
todo o corpo. Por isso, quanto maior o volume de sangue no ventrículo, mais distendidas as 
fibras musculares cardíacas se tornam e, assim, levam a um aumento na força de contração 
(carga), aumentando o comprimento diastólico final das fibras musculares cardíacas e, 
com isso, a força de contração, que é o volume sistólico. O grau de aumento do débito 
cardíaco depende do tamanho físico e da magnitude do fluxo da fístula e o tratamento 
pode exigir reversão ou modificação do shunt. No geral, o ideal é a cirurgia de excisão do 
shunt causador, contudo, as lesões podem ser difíceis de localizar com precisão ou, em 
alguns casos, tão extensas a ponto de impedir a oclusão completa. (BANZIC, BRANKOVIC, 
MAKSIMOVIć, et al., 2016)

Além disso, o crescimento do membro é explicado devido à mutação de ganho de 
função que converte um proto-oncogene em um oncogene que leva à super-expressão de 
proteínas que fazem a sinalização e fatores de crescimento, resultando na proliferação 
celular descontrolada. Apenas um alelo do proto-oncogene precisa ser danificado para 
formar um oncogene, e essa alteração geralmente está presente nas células cancerosas. 
Nesse ínterim, o conceito de proto-oncogene resume-se em genes que codificam proteínas 
importantes na divisão e na diferenciação celular normal. Têm-se como exemplos: 
Proteína Quinases, em que a proteína quinase B (PKB) ativa e inibe vários substratos 
e, portanto, suprime a apoptose e ativa a tradução e, indiretamente, a divisão celular. 
(VANHAESEBROECK, STEPHENS, HAWKINS, 2012)

A síndrome de Klippel-Trenaunay (KTS) é, um importante diagnóstico diferencial 
com a SPW, na grande maioria dos casos, uma condição esporádica, embora casos 
familiares raros tenham sido relatados. Nesse contexto, os vários defeitos genéticos têm 
sido identificados como possíveis fatores causais para KTS, incluindo a super-expressão do 
fator angiogênico VG5Q e um cromossomo 18 em anel supranumerário. Além disso, vários 
estudos indicam que a maioria dos pacientes com KTS carregam mutações somáticas pós-
zigóticas no fosfatidilinositol-4, 5-bisfospato3-quinase, gene da subunidade alfa catalítica 
(PIK3CA). Essas mutações de ganho de função em PIK3CA levam à ativação da proteína 
quinase B (PKB) e, em última análise, o alvo da rapamicina em mamíferos (mTOR), com 
proliferação celular resultante e angiogênese. O PKB é ativado pela fosfatidilinositida 
3-quinase (PI3K). (VANHAESEBROECK, STEPHENS, HAWKINS, 2012)

Ainda, na KTS são comuns manchas vinho do porto (formadas pelos capilares), 
veias varicosas com ou sem mal formação e a hipertrofia do membro, sendo as duas 



 
Práticas Preventivas e Práticas Curativas na Medicina 4 Capítulo 21 172

primeiras características que não estavam presentes no paciente. Por essa somatória de 
fatores analisados nas comparações das duas síndromes, concluímos o diagnóstico clínico 
como Síndrome de P. Weber.

Contudo, o diagnóstico definitivo seria confirmado pela determinação do genótipo 
em que estaria presente o gene RASA 1. Entretanto, infelizmente não foi possível solicitá-
lo, pois o paciente veio a óbito ainda em investigação, devido às complicações acarretadas 
pelas fístulas arteiovenosas, que, mesmo com as embolizações, não resultaram em 
melhora clínica do paciente, o qual continuou com repercussões sistêmicas. (figura 3) 
(BELL, SCHUBERT) (DUBREY, HILSON, DAHDAL, 2009)

Figura 2: FAV
 AFSE – Artéria femoral superior esquerda
 AFPE – Artéria femoral posterior esquerda
 AJID – Artéria ilíaca comum direita
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Figura 3: 3.1Pré-embolização com Glubran e Lipiodol (ramo da artéria femoral superior; a 
esquerda com FAV e aneurisma) 

3.2 Embolização com Histoacryl e Lipiodol

3.3 Oclusão das duas FAV, na tentativa de diminuir o retorno venoso e, assim, diminuir a 
insuficiência cardíaca.
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4 |  CONSIDERAÇÕES FINAIS
O caso apresentado não teve uma conclusão diagnóstica por meio de exames 

genéticos, porém devido às características clínico-radiológicas apresentados, foi possível 
concluir o diagnóstico de Síndrome de Parkes Weber. Além disso, o paciente não obteve 
sucesso nas tentativas de tratamento, uma vez que, por se tratar de uma síndrome 
extremamente grave, as complicações por ela provocadas são de difícil controle, dessa 
forma, foram esgotados os recursos disponíveis para o tratamento, sem resultados positivos 
com nenhuma das terapias e o paciente veio a óbito. 
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