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Rubrik: Fallbericht

Kasuistik: Parkes-Weber-Syndrom
bei einem 63jahrigen Mann

A. Bartok, Th. Rand, E. Minar

Bl Zusammenfassung

Angiodysplasien (arteriovendse Malformationen) sind im kli-
nischen Alltag selten. Das Parkes-Weber-Syndrom falt die
Kombination angeborener, hamodynamisch relevanter arte-
riovenoser Fisteln und einer GliedmaBenhypertrophie (Rie-
senwuchs) zusammen. Wir berichten iiber einen 63jihrigen
Patienten mit Parkes-Weber-Syndrom.

M Einleitung

Bei komplexen Angiodysplasien (Polydysplasien) handelt es

sich um relativ seltene, angeborene Geféaffehlbildungen [1],

die —im Gegensatz zu den Monodysplasien — mehrere mesen-

chymale (GefiB-)Gebiete betreffen. Hinzu kommen Fehlbil-
dungen auch nichtvaskuldrer Gewebe (z. B. Knochen), die
primir (von vornherein in die Dysplasie eingebunden und Teil
derselben) oder sekunddr (durch raumfordernde Verdrin-
gungserscheinungen, wie z. B. Knochenarrosionen oder hamo-
dynamische Nachfolgeeffekte bei groferen arteriovendsen

[AV-]Fisteln) entstanden sind [2]. In der Literatur gibt es fiir

viele dieser Syndrome Eigen-(Autoren-)Namen. Wolf und

Partsch unterschieden Ende der achtziger Jahre drei Formen

[3]:

1. Parkes-Weber-Syndrom (umschriebener Riesenwuchs der
unteren Extremitdt mit kongenitalen AV-Fisteln, Fehlen
von Anomalien der tiefen Venen)

2. Klippel-Trenaunay-Syndrom (meist dysproportionierter
Riesenwuchs, Fehlen von aktiven AV-Fisteln, gelegentli-
che Anomalien der tiefen Venen)

3. Servelle-Matronell-Syndrom  (Skeletthypoplasie, Ge-
fdaBnévi- bzw. Him- oder Lymphangiome, Fehlen von AV-
Fisteln und Anomalien der tiefen Venen)

Die Abgrenzung des Weber-Syndroms von den anderen Syn-
dromen ist deswegen wichtig, weil sich die Therapie beim er-
sten (chirurgisch bzw. gering invasiv) von der bei den anderen
(konservativ) unterscheidet.

M Fallbericht

Der 63jdhrige Patient stellte sich erstmals im Oktober 2001 in
unserer Ambulanz mit mehreren, seit ungefihr 6 Wochen be-
stehenden, flachen, konfluierenden, f6tiden, rezidivierend
blutenden Ulzera an der Streckseite des linken Unterschen-
kels vor und berichtete iiber ein Schwere- und Hitzegefiihl
sowie iliber unangenehme Pulsationen ober- und unterhalb des
Knies (sieche Abb. 1). In der Anamnese konnten ein mit Zink-
leimverbanden behandeltes Ulkus schon in der Kindheit, eine
Hyperpigmentierung des linken Beines sowie multiple Ulzera
im 18. Lebensjahr, die am Land mit Heilkrdutern behandelt
worden waren, erhoben werden. Die weitere Vorgeschichte
war bis auf eine Operation des linken Knies 1965, eine Pupil-

lenldhmung des linken Auges nach einem Arbeitsunfall und
eine massive Varikositas der V. saphena magna links am Un-
terschenkel seit 10 Jahren unauffillig.

M Klinische Untersuchung

Bei der Inspektion wurden eine Beinumfangsdifferenz sowie
eine Differenz der Beinlidnge von 3 cm zugunsten links festge-
stellt. Samtliche Krampfadern der linken unteren Extremitét
pulsierten sichtbar, alle peripheren Pulse waren rechts kriftig,
vor allem die Pulse der A. femoralis und A. poplitea links
hebend und schwirrend tastbar. Uber einigen Bereichen des
Ober- und Unterschenkels fand sich systolisch-diastolisches
Schwirren, das vom Patienten selbst wahrgenommen und als
kontinuierliches ,,Maschinengerdusch® mit systolischem
Maximum auskultiert werden konnte.

B Apparative Diagnostik

Die Oszillographie zeigte tiberhohte Oszillationen beider un-
teren Extremitéten. Die distalen Arteriendriicke waren an der
linken unteren Extremitdt (90 mmHg in der A. tibialis post.
links vs. 145 mmHg in der A. tibialis post. rechts bei einem
systolischen Druck der A. brachialis von 130 mmHg) auf-
grund des erniedrigten peripheren Widerstandes deutlich ver-
ringert.

Farbduplexsonographisch imponierte links ein AV-Fistel-
Konvolut bereits zwischen der A. (Durchmesser 15 mm) und
V. femoralis communis (Durchmesser 20 mm) mit einem
DurchflufSvolumen von etwa 2,5 1/min, ab der Oberschenkel-
mitte in kurzen Abstinden mehrfach kleine Kollateralen mit
massiven arteriovendsen Shunt-Bildungen.

Abbildung 1: Lokalsituation bei der Erstvorstellung. Es imponiert eine deutlich ver-
gréRerte, ddematose linke untere Extremitat mit Hyperpigmentation des Unterschen-
kels, prall gefiillter V. saphena magna und multiplen flachen, mit Krusten belegten Ulzera.
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In der Thermographie der unteren Extremititen kam ein
Temperaturunterschied (Temperatur des rechten Beines zwi-
schen 31 °C minimal und 33,6 °C maximal vs. 34,4 °C bis
37,1 °C links) zur Darstellung.

Im Nativrontgen des linken Kniegelenks fanden sich im
dargestellten Femur- und Tibiabereich inhomogene Knochen-
strukturen mit zahlreichen, zum Teil bis iiber bohnengroflen
Aufhellungen und landkartenformigen Osteolysen der Tibia
sowie breitere, streifige Sklerosierungen, vermutlich im Rah-
men eines chronischen entziindlichen Knochenprozesses.
Weiters zeigten das Femur im distalen Abschnitt und im dor-
salen Bereich sowie die Tibia an der Medialseite deutliche
periostale Auflagerungen (sieche Abb. 2).

In der MRT des linken Knies mit distalem Ober- und proxima-
lem Unterschenkel zeigten sich multiple varikds imponierende,
serpiginds-tubulidre GefédBstrukturen in den Weichteilen des
Ober- und Unterschenkels mit Lumenweiten von bis zu 2 ¢cm, der
kortikalen Oberflidche teilweise anliegend, diese stellenweise
imprimierend, im Sinne von hidmangiomatosen Weichteilver-
dnderungen. Der mediale Tibiakopf zeigte eine muldenformige,
scharf sklerotisch begrenzte Einsenkung, im tibrigen waren die
Gelenksflichen von Femur und Tibia wellig konturiert, jedoch
scharf begrenzt, mit groben Randwulstbildungen.

T OS ap unten xxT OS stiluntentd

9
Scale 10# %
(&

Abbildung 2: Réntgen des linken Kniegelenks
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In der i.a. digitalen Subtraktionsangiographie kamen im Be-
reich der Beckenetage links deutlich hypertrophe Gefilstruk-
turen mit deutlich beschleunigtem Fluf3 und ausgeprigten
GefiBkollateralen auch iiber die A. iliaca ext. links, ab Ober-
schenkelmitte in kurzen Abstinden mehrfach fingerdicke
Kollateralen mit ausgeprigten arteriovenosen Shunt-Bildungen
und auch im Bereich der Poplitea- und Unterschenkelregion
mehrfache Anastomosen zu arteriovendsen Gefil3kollateralen
zur Darstellung. Der periphere Abstrom erfolgte, soweit beur-
teilbar, tiber die A. tibialis anterior und posterior (siche Abb. 3).

M Therapie und Verlauf

In Zusammenschau aller Befunde und der Anamnese wurde
die Diagnose eines Parkes-Weber-Syndroms gestellt und der
Patient zur Therapieevaluation auf unserer Bettenstation auf-
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Abbildung 4: a) i.a. DSA des Oberschenkels wahrend und b) nach erster Emboli-
sation mit Glubran-Lipiodol-Gemisch (Mischungsverhéltnis 1:1). Der Hauptstamm der
A. femoralis superficialis ist kaliberstark und gut durchgéngig, die Seitenaste und ins-
besondere die arteriovendsen Malformationen (AVM) sind embolisiert und kommen
nicht mehr zur Darstellung. Das Embolisierungsmaterial ist durch die punktfdrmigen
bis fleckigen Stippchen im ehemaligen AVM-Vaskularisationsgebiet erkennbar, die
der Lipiodol-Komponente entsprechen.

Abbildung 3: i.a. DSA des Oberschenkels vor Embolisation: ausgedehnte arteriovendse
Malformation (AVM) gespeist von der deutlich erweiterten A. femoralis superficialis
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Abbildung 5: Verlaufskontrolle 12 Monate nach Embolotherapie: deutlich gebesserte
Lokalsituation. Es sind nur noch flache, prétibiale und medio-malleolére Ulzera vorhanden.



genommen. In einer interventionellen Sitzung wurde mittels
Lipiodol-Glubran iiber femorale Seitenéste eine Embolisation
von pathologischen, den distalen Femur im Diaphysen- und
Metaphysenbereich arrodierenden Gefafverbindungen durch-
gefiihrt (siehe Abb. 4a, b).

Die Embolisation verlief ohne Komplikationen. Schon am
Tag nach der Intervention war eine deutliche Verbesserung
der Stromungssituation zu bemerken, die sich in einer Abnah-
me des palpatorischen Schwirrens und einem Leiserwerden
des Fistelgerdusches supragenual &dufBerte. Aufgrund der
Lokaltherapie und Nekrosektomie besserte sich wihrend des
stationdren Aufenthalts die Lokalsituation am linken Unter-
schenkel zusehends. Der Patient konnte nach Anleitung zur
sterilen Wundpflege und Kompressionstherapie in hdusliche
Pflege entlassen werden.

Wihrend zweier weiterer interventioneller Sitzungen wur-
den arteriovendse Fisteln im zentralen Kniegelenksbereich
und infragenual embolisiert.

Unser Fallbericht 148t die klinische Bedeutung des Parkes-
Weber-Syndroms aus praktischer Sicht erkennen und weist
auf die zentrale Bedeutung der genauen Diagnose hin, die
Konsequenzen fiir die richtige Therapie hat. Bei der therapeu-
tischen Zielsetzung standen die Vermeidung der Amputation
des betroffenen Beines, die Verbesserung der hamodynami-
schen Auswirkungen auf das Herz-Kreislauf-System und das
Abheilen der trophischen Stérungen der unteren Extremitit

im Vordergrund. Die klinische und apparative Diagnostik er-
moglichte die Unterscheidung vom Klippel-Trenaunay-
Syndrom und vom Servelle-Matronell-Syndrom. Insbesonde-
re das Nativrontgen, die MRT, die Farbduplexsonographie
und die Angiographie wiesen auf das Vorhandensein von akti-
ven AV-Fisteln Typ II nach Vollmar [4] bei diesem 63jdhrigen
Patienten hin. Die deutliche Verbesserung der hdmodyna-
mischen Situation nach den Embolisationen bestitigte das
richtige therapeutische Vorgehen, das sich im Abheilen der
trophischen Stérungen des betroffenen Beines (Abb. 5) und
der Prophylaxe einer Herzinsuffizienz manifestierte.
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