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Introdução

Síndrome de Klippel-Treénaunay-Weber (SKTW) é o

nome pelo qual é conhecido um conjunto de sinais que

consiste em mancha em vinho do porto, anomalias venosas

e hipertrofia de ossos e tecidos moles, ou, pelo menos, dois

desses sinais clínicos.

Foi descrita inicialmente em 1900 por Maurice Klip-

pel e Paul Trénaunay, que relataram dois casos que
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Resumo
Contexto: A síndrome de Klippel-Trénaunay-Weber é uma doen-

ça rara sobre a qual encontramos poucos artigos na literatura (geralmente
relatos de casos esporádicos relacionados a complicações).

Objetivo: Avaliar o perfil epidemiológico dos portadores da re-
ferida síndrome.

Métodos: Foram copilados dados dos prontuários de 58 pacientes
acompanhados no ambulatório de doenças linfáticas e angiodisplasias da
disciplina de Cirurgia Vascular da Faculdade de Ciências Médicas da
Santa Casa de São Paulo.

Resultados: A distribuição foi igual entre homens e mulheres
(30 homens e 28 mulheres). A idade média dos pacientes em tratamento
foi de 12,8 anos. Na maioria dos casos, a doença foi diagnosticada na
infância, sendo a mancha em vinho do porto o primeiro sinal notado pela
família, no nascimento ou primeiro ano de vida. O sintoma mais referido
foi a dor, normalmente relacionada aos sintomas de estase venosa, sendo
o sintoma considerado debilitante. Pela classificação CEAP, encontra-
mos as crianças nas classes C0 e C1 e a maioria dos adultos nas classes
avançadas. Foi diagnosticada a presença de fístulas arteriovenosas em
8,5% dos casos. Apenas 6,8% referiram história familiar.

Conclusão: A síndrome de Klippel-Trénaunay e a síndrome de
Parkes Weber são apresentações diferentes de uma única enfermidade e
podem ser estudadas conjuntamente como síndrome de Klippel-Trénau-
nay-Weber. O melhor momento para reconhecer os portadores e poder
amenizar a progressão de insuficiência venosa, hipertrofia óssea e tecidos
moles é a infância. O tratamento compressivo deve ser indicado a todos
os portadores com o intuito de diminuir a evolução da doença venosa
periférica.

Palavras-chave: Angiodisplasias, síndrome de Klippel-Trénau-
nay-Weber, vascular, síndrome.

Abstract
Background: Klippel-Trenaunay-Weber syndrome is a rare disor-

der about which there are few articles available (most of them are spo-
radic case reports related to complications).

Objective: To assess the epidemiological profile of patients with
Klippel-Trenaunay-Weber syndrome.

Methods: Medical records of 58 patients followed at the lymphatic
disease and angiodysplasia outpatient clinic for the discipline of Vascular
Surgery at the Faculdade de Ciências Médicas da Santa Casa de São
Paulo were reviewed.

Results: The disorder affected males and females equally
(30 males and 28 females). The mean age of patients under treatment was
12.8 years. In most cases, the syndrome had been diagnosed in childhood,
with Port wine stain as the first sign noticed by the family at birth or dur-
ing the first year of life. The most frequently reported symptom was de-
bilitating pain usually associated with symptoms of venous stasis. The
CEAP classification was C0 and C1 for younger patients and C4-C6 for
most older patients. Arteriovenous fistulas were diagnosed in 8.5% of
cases. Positive family history was reported by only 6.8% of patients.

Conclusion: Klippel-Trenaunay and Parkes Weber syndromes are
different presentations of a same disorder and they can be studied as one,
Klippel-Trenaunay-Weber syndrome. Childhood is the optimal moment
to identify affected patients and to reduce progression of venous insuffi-
ciency and bony and soft tissue hypertrophy. Compression should be in-
dicated for all affected patients to reduce progression of peripheral
venous disease.

Keywords: Angiodysplasias, Klippel-Trenaunay-Weber syn-
drome, vascular, syndrome.



apresentavam mancha em vinho do porto, varizes e hiper-

trofia óssea e de tecidos moles chamada originalmente de

naevus vasculosus osteohypertrophicus1. Sete anos depo-

is, Frederick Parkes Weber descreveu alguns casos com si-

nais semelhantes aos descritos por Klippel e Trénaunay2.

Em 1918, Parkes Weber descreveu um caso em que a pre-

sença de fístula arteriovenosa estava associada à tríade de

sinais referida acima3,4.

Inicialmente, as duas síndromes eram estudadas se-

paradamente, e a presença de fístula arteriovenosa era con-

siderada uma característica exclusiva da síndrome de Par-

kes-Weber. Após a observação de casos nos quais se

constatou surgimento de fístulas arteriovenosas não diag-

nosticadas anteriormente, presença de fístulas capilares

em ambas as patologias e semelhanças no quadro clínico e

na evolução das doenças, alguns autores começaram a

considerá-las como uma única doença, sugerindo, então,

para elas, um único nome: síndrome de Klippel-Trénau-

nay-Weber5.

A SKTW é um distúrbio mesodérmico congênito raro

de etiologia desconhecida e expressão variável. Pode de-

correr de uma mutação para dominante autossômica,

quando ocorrida na embriogênese, ou para autossômica

dominante com penetrância incompleta. Isso explica a

ocorrência familiar. Esta não apresenta um padrão de peri-

odicidade geracional regular, podendo a síndrome ser

transmitida por muitas gerações por indivíduos fenotipica-

mente normais6,7.

A SKTW é uma síndrome que produz lesões em dife-

rentes níveis e que apresenta má-formações vasculares di-

versas, desde capilares, angiodisplasias arteriais ou veno-

sas, má-formações no sistema venoso ou fístulas

arteriovenosas. A tríade de sinais descrita acima compre-

ende hemangioma plano, presente em 98-100% dos paci-

entes, alterações venosas como má-formações e varizes,

presente em 72% dos casos, e hipertrofia óssea e de tecidos

moles, verificada em 67% das ocorrências da doença. A

soma dos três sinais se dá em 63% dos pacientes, restando

uma porcentagem de 37% com apenas duas característi-

cas7,8.

A síndrome acomete, na grande maioria das vezes, um

único membro inferior (80-85%). É bilateral nos membros

inferiores em 12,5% dos casos e acomete membros cruza-

dos em 2,5%. Pode atacar todos os quatros membros, mas

em menos de 1%8 das ocorrências.

As manchas em vinho do porto são o primeiro sinal,

notado já ao nascimento. Elas podem se localizar em der-

mátomos, ou apresentar distribuição aleatória. Frequente-

mente, acometem o membro com hipertrofia, mas também

podem afetar outras regiões do corpo e ainda podem variar

de profundidade, limitada à epiderme ou acometendo toda

a derme9.

As má-formações venosas compreendem desde hipo-

plasia venosa ou ausência de válvulas até aplasia do siste-

ma venoso profundo. São mais comuns em membros

inferiores e não é constatada predisposição para o território

da safena. Devido às alterações nos sistemas venosos,

pode ocorrer flebite, sangramento, trombose venosa pro-

funda, embolia pulmonar e insuficiência venosa crônica4.

A presença de angiodisplasias arteriais ou venosas é

comum e pode acometer qualquer região do corpo, desde a

pele até os órgãos viscerais. Por isso, existe a possibilidade

de ocorrer sangramento nesses locais, causando hemoperi-

tônio, hemotórax, hematúria ou enterorragia10.

A hipertrofia de ossos e de tecidos moles torna-se evi-

dente nos primeiros anos de vida e progride em diferentes

ritmos até os 12 anos. A diferença de comprimento nos

membros inferiores varia desde menos de 1 até 12 cm.

Assim, esta diferença pode acarretar alterações na marcha

e escoliose4.

A hipertrofia de tecidos moles parece ser primária e

não secundária à má-formação vascular como se acredita-

va4. A relação do crescimento ósseo com as alterações vas-

culares também não é bem estabelecida, mas se acredita

que o fluxo aumentado de sangue arterial na epífise devido

às fístulas arteriovenosas ou capilares pode ser a causa da

hipertrofia4.

A dor é o sintoma mais frequente e pode ser deflagrada

pela doença venosa, pela escoliose gerada pela diferença

de membros ou, ainda, por hemangiomas que acometem as

mais diversas regiões da superfície corporal, planos pro-

fundos ou vísceras.

O duplex scan deve ser o primeiro exame a ser realiza-

do, porque, além de avaliar adequadamente o sistema ve-

noso profundo e superficial, ele é útil na identificação de

angiodisplasias e fístulas arteriovenosas. A tomografia

computadorizada e a ressonância magnética são comple-

mentares ao duplex scan e são usadas com o intuito de
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avaliar as angiodisplasias e determinar suas características

para definir o tratamento11,12.

Deve ser realizado um escanograma para estudar a di-

ferença de comprimento entre os membros inferiores com

vistas a avaliar a necessidade de uso de órteses para com-

pensar a referida diferença entre os membros inferiores.

A arteriografia é útil para identificar e programar a

embolização de fístulas arteriovenosas e de angiodisplasi-

as. A realização de uma venografia pode ser útil para avali-

ar a necessidade de intervenções no sistema venoso, mas

essa avaliação deve ser feita com base no exame da veno-

grafia em conjunto com o do duplex scan. A angiorresso-

nância vem mostrando resultados promissores em relação

à substituição da angiografia8,13,14.

O tratamento da SKTW é essencialmente conservador

e consiste no uso de compressão e medicação venotônica e

linfocinética, bem como de anti-inflamatórios para o con-

trole da dor11,12.

O tratamento cirúrgico das fístulas é contraindicado

devido aos maus resultados obtidos e à reincidência dos

sintomas. A intervenção sobre o sistema venoso superfici-

al é controversa, e deve ser reservada a pacientes muito

sintomáticos e com sistema venoso profundo patente.

Contudo, alguns autores apresentaram resultados satisfa-

tórios com intervenções sobre o sistema venoso profundo e

novas técnicas cirúrgicas para tratamento do sistema veno-

so superficial como ablação por radiofrequência, endola-

ser e escleroterapia com polidocanol13-19.

O objetivo deste estudo foi avaliar o perfil epidemio-

lógico dos pacientes acompanhados por SKTW no ambu-

latório de angiodisplasias e linfedema da disciplina de

Cirurgia Vascular da Faculdade de Ciências Médicas da

Santa Casa de São Paulo.

Métodos

Foram revisados prontuários de 58 pacientes que estão

em acompanhamento no ambulatório de doenças linfáticas

e angiodisplasias da disciplina de Cirurgia Vascular da Fa-

culdade de Ciências Médicas da Santa Casa de São Paulo.

Os pacientes incluídos na pesquisa tiveram pelo menos

uma consulta entre os meses de abril de 2007 e outubro de

2008.

Como não houve alteração do tratamento proposto na

ocasião do levantamento, apenas constatação do tipo de

tratamento que já estava sendo realizado, a comissão de

ética aprovou o trabalho.

Para classificação da doença venosa foi escolhida a

classificação clínica CEAP, utilizada de forma cumulativa

de acordo com o proposto pela mesma classificação.

Resultados

Nossos dados mostraram uma distribuição equitativa

entre homens e mulheres, havendo 30 homens e 28 mulhe-

res. A idade do início do tratamento variou de 1 a 35 anos,

resultando uma média de idade, no momento do diagnósti-

co, de 12,8 anos. O primeiro sinal notado pela família foi a

mancha em vinho do porto, já no nascimento ou no primei-

ro ano de vida.

Na maioria dos casos, houve acometimento de mem-

bro inferior unilateralmente (40% no membro inferior es-

querdo e 46% no membro inferior direito). Em 9% dos

pacientes, a SKTW se apresentou em ambos os membros

inferiores, em 3%, em membro inferior associado a mem-

bro superior, e em 2%, apenas no membro superior esquer-

do.

Constatamos diferença no comprimento dos membros

inferiores em 77,5% dos pacientes, mas a diferença ultra-

passou os 25 mm em apenas seis pacientes, ou seja, em

10% dos casos. A diferença variou de 3 a 30 mm, sendo a

média de 11,5 mm. Em nenhum destes pacientes houve ne-

cessidade de cirurgia ortopédica, sendo indicado apenas o

uso de órteses (Figura 1).

O sintoma mais referido foi dor, presente em 68% dos

casos; em 80% destes pacientes, a dor estava relacionada à

estase venosa. Edema foi referido por 31 indivíduos, ou

seja, 53%. A maioria dos pacientes tolerou os sintomas,

que foram considerados debilitantes por 10 deles, por nove

como causa de dor e por um relacionado à enterorragia de

repetição.
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Encontramos 54 pacientes com manchas em vinho do

porto, o que representa 93,1% dos casos. Este foi o primei-

ro sinal físico observado pela família e também o encontra-

do com maior frequência. O segundo sinal mais comum,

encontrado em 86,2% dos casos, foi hipertrofia óssea ou de

partes moles.

As alterações venosas estiveram presentes em 72,4%

dos pacientes, manifestas pela presença de varizes em

56,8%, e má-formações vasculares que incluíram angiodis-

plasias, alterações no sistema venoso profundo e fístulas ar-

teriovenosas em 25,8%. Além disso, 7,4% dos indivíduos

apresentaram varizes em associação com má-formações.

Quanto à classificação da doença venosa segundo a

CEAP, encontramos 56,8% dos pacientes com varizes vi-

síveis, 53% com edema e 13,7% com alterações tróficas

secundárias à estase venosa. Três pacientes apresentaram

úlcera de estase, apenas um com úlcera ativa e os outros

dois com úlceras cicatrizadas (Figura 2).

Foi diagnosticada a presença de fístulas arterioveno-

sas em quatro pacientes dos 47 estudados, pois 11 pacien-

tes (8,5% dos casos) eram muito novos para serem subme-

tidos a exames de imagem. Apenas 6,8% dos pacientes

referiram história familiar. Outras alterações venosas en-

contradas foram esporádicas.

Discussão

Devido à observação de que um paciente sem fístulas

arteriovenosas no início do quadro pode apresentar fístulas

em exames futuros; ao fato de haver fístulas capilares tanto

na síndrome de Klippel-Trénaunay quanto na síndrome de

Parkes Weber; e à semelhança existente nos sintomas e

evolução das duas síndromes referidas, estas são conside-

radas uma única síndrome denominada síndrome de Klip-

pel-Trénaunay-Weber, concordando com as colocações de

Mullins em seu artigo de 19625.

A distribuição foi equitativa entre homens e mulheres.

O diagnóstico é feito na infância e o primeiro sinal é a pre-

sença de manchas em vinho do porto, vistas já ao nasci-

mento, sendo também o sinal mais frequente, como foi

constatado por Curado, Mulliken e Viljoen9,10,12.

Alterações venosas foram verificadas em 72,4% dos

nossos casos; essa mesma distribuição foi encontrada por

Curado em 2008 e por Dellis em 20078,11. No entanto, en-

quanto essas alterações venosas são citadas pelos mesmos

autores como o segundo sinal mais frequente da síndrome,

os nossos dados mostram a hipertrofia óssea e de partes

moles presente em 86,2% dos casos como a segunda alte-

ração mais frequente.

Na classificação CEAP encontramos muitos casos C0

e C1, que são mais freqüentes na infância, sendo que a in-

cidência de alterações tróficas secundárias a estase venosa

são raras neste período da vida. No entanto, em geral, as

classes C2 e C3 foram as mais encontradas nos nossos ca-

sos.

Esse fato parece estar relacionado ao maior número de

crianças da casuística, uma vez que nos adultos com mais

de 16 anos, encontramos mais casos no estágio C4, C5 e

C6. Isso nos faz desenhar a evolução da doença varicosa

nos pacientes acometidos pela síndrome e afirmar que o

tratamento da doença venosa é importante, dado que o sin-

toma mais referido e mais debilitante foi a dor relacionada

à insuficiência venosa crônica.

A presença de fístulas arteriovenosas foi rara e não

houve relação com a gravidade do quadro clínico, nem

tampouco com a hipertrofia óssea ou de partes moles. O

mesmo padrão foi encontrado por Ziyeh em 200413. Esse

achado mostra a não existência de uma relação fisiopatoló-

gica entre as fístulas arteriovenosas macroscópicas e os de-

mais sinais encontrados na síndrome, como hipertrofia e

alterações venosas.

O fator que mais contribuiu para a gravidade da doen-

ça, levando em conta os sintomas e os sangramentos, foi a

complexidade das má-formações venosas, como sistema

venoso profundo avalvulado ou muito hipoplásico e angio-

displasias grandes e em locais de difícil intervenção.

Repercussões clínicas debilitantes são normalmente

relacionadas a hipertrofia óssea e de partes moles na infân-

cia, a insuficiência venosa crônica nos adultos e a
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apresentações não habituais das alterações venosas que le-

vam a sangramentos de repetição.

O tratamento deve focar o controle clínico da insufi-

ciência venosa crônica e a intervenção em pacientes com

varizes calibrosas e sistema profundo patente, além da pre-

venção de complicações causadas pelas angiodisplasias.

O grande desafio no tratamento desta síndrome é a

melhora da qualidade de vida dos pacientes com hipertro-

fia óssea e de tecidos moles acentuada. O grande avanço

no tratamento da SKTW vai ocorrer quando tivermos a

possibilidade de diferenciar precocemente os pacientes

com quadros mais graves e, a partir daí, desenvolver trata-

mentos para amenizar ou frear o crescimento ósseo e a hi-

pertrofia de partes moles, seja cirúrgicos ou baseados em

terapia para suprimir o efeito da mutação gênica responsá-

vel pelas alterações presentes na doença que nos ocupa,

permitindo-nos ser mais agressivos no tratamento dos

pacientes graves sem causar os efeitos colaterais do trata-

mento nos pacientes com a forma branda da síndrome.

Conclusão

A síndrome de Klippel-Trénaunay e a síndrome de

Parkes Weber são apresentações diferentes de uma única

enfermidade e podem ser estudas em conjunto como sín-

drome de Klippel-Trénaunay-Weber.

A maioria dos pacientes apresenta os primeiros sinais

da doença na infância. Neles, as alterações clínicas de mai-

or morbidade não estão presentes. Este é o momento ideal

para reconhecer os portadores da SKTW com o intuito de

iniciar medidas terapêuticas que poderão diminuir a mor-

bidade da síndrome.

O tratamento de eleição ainda é conservador e visa o

controle da doença venosa e o alívio dos sintomas. O trata-

mento compressivo deve ser indicado a todos os portado-

res da doença com vistas a diminuir a evolução da doença

venosa periférica, que foi pouco encontrada nas crianças e

adolescentes e referida com causa frequente de sintomas

nos adultos. O uso de palmilha ou calçado especial ameni-

za a deformidade na coluna vertebral causada pela diferen-

ça nos membros inferiores.

O paciente portador da síndrome deve ser acompanha-

do em centro de referência com experiência e arsenal tera-

pêutico diversificado para atuar da melhor forma nos casos

de insuficiência venosa avançada, fístulas arteriovenosas

macroscópicas e angiodisplasias complexas.

A divulgação junto aos colegas pediatras para o diag-

nóstico precoce da síndrome é essencial no tratamento

adequado desta doença.
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