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Resumo

Contexto: A sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber ¢ uma doen-
¢arara sobre a qual encontramos poucos artigos na literatura (geralmente
relatos de casos esporadicos relacionados a complicagdes).

Objetivo: Avaliar o perfil epidemioldgico dos portadores da re-
ferida sindrome.

Métodos: Foram copilados dados dos prontuarios de 58 pacientes
acompanhados no ambulatério de doengas linfaticas e angiodisplasias da
disciplina de Cirurgia Vascular da Faculdade de Ciéncias Médicas da
Santa Casa de Sdo Paulo.

Resultados: A distribuicdo foi igual entre homens ¢ mulheres
(30 homens e 28 mulheres). A idade média dos pacientes em tratamento
foi de 12,8 anos. Na maioria dos casos, a doenga foi diagnosticada na
infancia, sendo a mancha em vinho do porto o primeiro sinal notado pela
familia, 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 classificagdo CEAP, encontra-
mos as criangas nas classes CO e C1 e a maioria dos adultos nas classes
avangadas. Foi diagnosticada a presenga de fistulas arteriovenosas em
8,5% dos casos. Apenas 6,8% referiram historia familiar.

Conclusio: A sindrome de Klippel-Trénaunay e a sindrome de
Parkes Weber sdo apresentagdes diferentes de uma unica enfermidade e
podem ser estudadas conjuntamente como sindrome de Klippel-Trénau-
nay-Weber. O melhor momento para reconhecer os portadores e poder
amenizar a progressao de insuficiéncia venosa, hipertrofia dssea e tecidos
moles ¢ a infancia. O tratamento compressivo deve ser indicado a todos
os portadores com o intuito de diminuir a evolu¢do da doenga venosa
periférica.

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

Introducao

Sindrome 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

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 Ciéncias Médicas da Santa Casa de Sdo
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 CO 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.

¢ hipertrofia de ossos ¢ tecidos moles, ou, pelo menos, dois
desses sinais clinicos.

Foi descrita inicialmente em 1900 por Maurice Klip-
pel e Paul Trénaunay, que relataram dois casos que
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apresentavam mancha em vinho do porto, varizes e hiper-
trofia dssea e de tecidos moles chamada originalmente de
naevus vasculosus osteohypertrophicus'. Sete anos depo-
is, Frederick Parkes Weber descreveu alguns casos com si-
nais semelhantes aos descritos por Klippel e Trénaunayz.
Em 1918, Parkes Weber descreveu um caso em que a pre-
senga de fistula arteriovenosa estava associada a triade de
sinais referida acima’*.

Inicialmente, as duas sindromes eram estudadas se-
paradamente, e a presenca de fistula arteriovenosa era con-
siderada uma caracteristica exclusiva da sindrome de Par-
kes-Weber. Apos a observagdo de casos nos quais se
constatou surgimento de fistulas arteriovenosas nao diag-
nosticadas anteriormente, presenca de fistulas capilares
em ambas as patologias e semelhangas no quadro clinico e
na evolucdo das doengas, alguns autores comecaram a
considera-las como uma unica doenga, sugerindo, entdo,
para elas, um Unico nome: sindrome de Klippel-Trénau-
nay-Weber”.

A SKTW ¢ um disturbio mesodérmico congénito raro
de etiologia desconhecida e expressdo variavel. Pode de-
correr de uma mutacdo para dominante autossdmica,
quando ocorrida na embriogénese, ou para autossomica
dominante com penetrancia incompleta. Isso explica a
ocorréncia familiar. Esta ndo apresenta um padrdo de peri-
odicidade geracional regular, podendo a sindrome ser
transmitida por muitas gerac¢des por individuos fenotipica-
mente normais®’.

A SKTW ¢ uma sindrome que produz lesdes em dife-
rentes niveis e que apresenta ma-formagoes vasculares di-
versas, desde capilares, angiodisplasias arteriais ou veno-
sas, ma-formacdes no sistema venoso ou fistulas
arteriovenosas. A triade de sinais descrita acima compre-
ende hemangioma plano, presente em 98-100% dos paci-
entes, alteracdes venosas como ma-formacdes e varizes,
presente em 72% dos casos, € hipertrofia 6ssea e de tecidos
moles, verificada em 67% das ocorréncias da doenga. A
soma dos trés sinais se da em 63% dos pacientes, restando
uma porcentagem de 37% com apenas duas caracteristi-

cas7’8.

A sindrome acomete, na grande maioria das vezes, um
Ginico membro inferior (80-85%). E 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% das ocorréncias.
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As manchas em vinho do porto sdo o primeiro sinal,
notado ja ao nascimento. Elas podem se localizar em der-
matomos, ou apresentar distribuigdo aleatdria. Frequente-
mente, acometem o membro com hipertrofia, mas também
podem afetar outras regides do corpo e ainda podem variar
de profundidade, limitada a epiderme ou acometendo toda
a derme’.

As ma-formagdes venosas compreendem desde hipo-
plasia venosa ou auséncia de valvulas até aplasia do siste-
ma venoso profundo. Sdo mais comuns em membros
inferiores e ndo ¢ constatada predisposigdo para o territorio
da safena. Devido as alteragdes nos sistemas venosos,
pode ocorrer flebite, sangramento, trombose venosa pro-
funda, embolia pulmonar e insuficiéncia venosa cronica®.

A presenga de angiodisplasias arteriais ou venosas ¢
comum e pode acometer qualquer regido do corpo, desde a
pele até os o6rgaos viscerais. Por isso, existe a possibilidade
de ocorrer sangramento nesses locais, causando hemoperi-
tonio, hemotorax, hematuria ou enterorragialo.

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 diferenga de comprimento nos
membros inferiores varia desde menos de 1 até 12 cm.
Assim, esta diferenca pode acarretar alteragdes na marcha
e escoliose”.

A hipertrofia de tecidos moles parece ser primaria e
ndo secundaria a ma-formagdo vascular como se acredita-
va*. A relagio do crescimento 0sseo com as alteragdes vas-
culares também ndo ¢ bem estabelecida, mas se acredita
que o fluxo aumentado de sangue arterial na epifise devido
as fistulas arteriovenosas ou capilares pode ser a causa da
hipertrofia®.

A dor ¢ o sintoma mais frequente e pode ser deflagrada
pela doenga venosa, pela escoliose gerada pela diferenca
de membros ou, ainda, por hemangiomas que acometem as
mais diversas regides da superficie corporal, planos pro-
fundos ou visceras.

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 ¢ util na identificacdo de
angiodisplasias e fistulas arteriovenosas. A tomografia
computadorizada e a ressonancia magnética sdo comple-
mentares ao duplex scan e sdo usadas com o intuito de
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avaliar as angiodisplasias e determinar suas caracteristicas

para definir o tratamento'"'%.

Deve ser realizado um escanograma para estudar a di-
ferenga de comprimento entre os membros inferiores com
vistas a avaliar a necessidade de uso de Orteses para com-
pensar a referida diferenga entre os membros inferiores.

A arteriografia € util para identificar e programar a
embolizacdo de fistulas arteriovenosas e de angiodisplasi-
as. A realiza¢@o de uma venografia pode ser util para avali-
ar a necessidade de intervengdes no sistema venoso, mas
essa avaliagdo deve ser feita com base no exame da veno-
grafia em conjunto com o do duplex scan. A angiorresso-
nancia vem mostrando resultados promissores em relagdo

a substituigdo da angiografia®'*'*.

O tratamento da SKTW ¢ essencialmente conservador
¢ consiste no uso de compressao ¢ medicagdo venotdnica e
linfocinética, bem como de anti-inflamatoérios para o con-

trole da dor''2,

O tratamento cirargico das fistulas ¢ contraindicado
devido aos maus resultados obtidos e a reincidéncia dos
sintomas. A intervengao sobre o sistema venoso superfici-
al ¢ controversa, ¢ deve ser reservada a pacientes muito
sintomaticos e com sistema venoso profundo patente.
Contudo, alguns autores apresentaram resultados satisfa-
torios com intervengdes sobre o sistema venoso profundo e
novas técnicas cirurgicas para tratamento do sistema veno-
so superficial como ablagdo por radiofrequéncia, endola-

. . 13-1
ser e escleroterapia com polidocanol'*™"’.

O objetivo deste estudo foi avaliar o perfil epidemio-
logico dos pacientes acompanhados por SKTW no ambu-
latorio de angiodisplasias e linfedema da disciplina de
Cirurgia Vascular da Faculdade de Ciéncias Médicas da
Santa Casa de Sao Paulo.

Métodos

Foram revisados prontuarios de 58 pacientes que estdo
em acompanhamento no ambulatoério de doencas linfaticas
e angiodisplasias da disciplina de Cirurgia Vascular da Fa-
culdade de Ciéncias Médicas da Santa Casa de Sao Paulo.
Os pacientes incluidos na pesquisa tiveram pelo menos
uma consulta entre os meses de abril de 2007 e outubro de
2008.

Como nédo houve alteragdo do tratamento proposto na
ocasido do levantamento, apenas constatagcao do tipo de

J Vasc Bras 2009, Vol. 8, N°3 221

tratamento que ja estava sendo realizado, a comissdo de
ética aprovou o trabalho.

Para classificagdo da doenga venosa foi escolhida a
classificagdo clinica CEAP, utilizada de forma cumulativa
de acordo com o proposto pela mesma classificag@o.

Resultados

Nossos dados mostraram uma distribui¢ao equitativa
entre homens e mulheres, havendo 30 homens e 28 mulhe-
res. A idade do inicio do tratamento variou de 1 a 35 anos,
resultando uma média de idade, no momento do diagnosti-
co, de 12,8 anos. O primeiro sinal notado pela familia foi a
mancha em vinho do porto, ja 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 diferenga no comprimento dos membros
inferiores em 77,5% dos pacientes, mas a diferenga ultra-
passou 0s 25 mm em apenas seis pacientes, ou seja, em
10% dos casos. A diferenga 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 orteses (Figura 1).

O sintoma mais referido foi dor, presente em 68% dos
casos; em 80% destes pacientes, a dor estava relacionada a
estase venosa. Edema foi referido por 31 individuos, ou
seja, 53%. A maioria dos pacientes tolerou os sintomas,
que foram considerados debilitantes por 10 deles, por nove
como causa de dor ¢ por um relacionado a enterorragia de
repeticao.
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Figura 1 - Diferenca de comprimento entre os membros infe-
riores
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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 fisico observado pela familia e também o encontra-
do com maior frequéncia. O segundo sinal mais comum,
encontrado em 86,2% dos casos, foi hipertrofia 6ssea ou de
partes moles.

As alteragdes venosas estiveram presentes em 72,4%
dos pacientes, manifestas pela presenga de varizes em
56,8%, e ma-formacdes vasculares que incluiram angiodis-
plasias, alteragdes no sistema venoso profundo e fistulas ar-
teriovenosas em 25,8%. Além disso, 7,4% dos individuos
apresentaram varizes em associagcdo com ma-formagoes.

Quanto a classificagdo da doenca venosa segundo a
CEAP, encontramos 56,8% dos pacientes com varizes vi-
siveis, 53% com edema e 13,7% com altera¢des troficas
secundarias a estase venosa. Trés pacientes apresentaram
ulcera de estase, apenas um com ulcera ativa e os outros
dois com ulceras cicatrizadas (Figura 2).

Foi diagnosticada a presenca de fistulas 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 historia familiar. Outras alteracdes venosas en-
contradas foram esporadicas.

Discussio

Devido a observagdo de que um paciente sem fistulas
arteriovenosas no inicio do quadro pode apresentar fistulas
em exames futuros; ao fato de haver fistulas capilares tanto
na sindrome de Klippel-Trénaunay quanto na sindrome de
Parkes Weber; ¢ a semelhanca existente nos sintomas ¢
evolugdo das duas sindromes referidas, estas sao conside-
radas uma unica sindrome denominada sindrome de Klip-
pel-Trénaunay-Weber, concordando com as colocagdes de
Mullins em seu artigo de 1962°.
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Figura 2 - Classificagdo CEAP
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A distribuigdo foi equitativa entre homens e mulheres.
O diagnostico ¢ feito na infancia e o primeiro sinal ¢ a pre-
sen¢a de manchas em vinho do porto, vistas ja ao nasci-
mento, sendo também o sinal mais frequente, como foi

constatado por Curado, Mulliken e Viljoen™'*'2.

Alteragdes venosas foram verificadas em 72,4% dos
nossos casos; essa mesma distribui¢do foi encontrada por
Curado em 2008 e por Dellis em 2007%'". No entanto, en-
quanto essas alteragdes venosas sao citadas pelos mesmos
autores como o segundo sinal mais frequente da sindrome,
os nossos dados mostram a hipertrofia 6ssea e de partes
moles presente em 86,2% dos casos como a segunda alte-
racdo mais frequente.

Na classificagdo CEAP encontramos muitos casos CO
e C1, que sdo mais freqiientes na infancia, sendo que a in-
cidéncia de alteragdes troficas secundarias a estase venosa
sdo raras neste periodo 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 numero de
criangas da casuistica, uma vez que nos adultos com mais
de 16 anos, encontramos mais casos no estagio C4, C5 e
C6. Isso nos faz desenhar a evolugao da doenga varicosa
nos pacientes acometidos pela sindrome e afirmar que o
tratamento da doenga venosa ¢ importante, dado que o sin-
toma mais referido e mais debilitante foi a dor relacionada
a insuficiéncia venosa cronica.

A presenca de fistulas arteriovenosas foi rara e ndo
houve relagdo com a gravidade do quadro clinico, nem
tampouco com a hipertrofia 6ssea ou de partes moles. O
mesmo padréo foi encontrado por Ziyeh em 2004, Esse
achado mostra a ndo existéncia de uma relaco fisiopatolo-
gica entre as fistulas arteriovenosas macroscopicas e os de-
mais sinais encontrados na sindrome, como hipertrofia e
alteragdes venosas.

O fator que mais contribuiu para a gravidade da doen-
¢a, levando em conta os sintomas e os sangramentos, foi a
complexidade das ma-formagdes venosas, como sistema
venoso profundo avalvulado ou muito hipoplésico e angio-
displasias grandes e em locais de dificil intervengao.

Repercussoes clinicas debilitantes sdo normalmente
relacionadas a hipertrofia dssea e de partes moles na infan-
cia, a insuficiéncia venosa cronica nos adultos e a
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apresentagdes nao habituais das alteragdes venosas que le-
vam a sangramentos de repeticao.

O tratamento deve focar o controle clinico da insufi-
ciéncia venosa cronica ¢ a intervengdo em pacientes com
varizes calibrosas e sistema profundo patente, além da pre-
vengdo de complica¢des causadas pelas angiodisplasias.

O grande desafio no tratamento desta sindrome ¢ a
melhora da qualidade de vida dos pacientes com hipertro-
fia 6ssea e de tecidos moles acentuada. O grande avango
no tratamento da SKTW vai ocorrer quando tivermos a
possibilidade de diferenciar precocemente os pacientes
com quadros mais graves e, a partir dai, desenvolver trata-
mentos para amenizar ou frear o crescimento dsseo e a hi-
pertrofia de partes moles, seja cirurgicos ou baseados em
terapia para suprimir o efeito da mutag@o génica responsa-
vel pelas alteragdes presentes na doenga 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 sindrome.

Conclusio

A sindrome de Klippel-Trénaunay e a sindrome de
Parkes Weber sao apresentagdes diferentes de uma tnica
enfermidade ¢ podem ser estudas em conjunto como sin-
drome de Klippel-Trénaunay-Weber.

A maioria dos pacientes apresenta os primeiros sinais
da doenga na infancia. Neles, as alteragoes clinicas de mai-
or morbidade ndo estdo presentes. Este ¢ o momento ideal
para reconhecer os portadores da SKTW com o intuito de
iniciar medidas terapéuticas que poderdo diminuir a mor-
bidade da sindrome.

O tratamento de eleicao ainda é conservador e visa o
controle da doenga venosa e o alivio dos sintomas. O trata-
mento compressivo deve ser indicado a todos os portado-
res da doenga com vistas a diminuir a evolucao da doenca
venosa periférica, que foi pouco encontrada nas criangas ¢
adolescentes ¢ referida com causa frequente de sintomas
nos adultos. O uso de palmilha ou calgado especial ameni-
za a deformidade na coluna vertebral causada pela diferen-
¢a nos membros inferiores.

O paciente portador da sindrome deve ser acompanha-
do em centro de referéncia com experiéncia e arsenal tera-
péutico diversificado para atuar da melhor forma nos casos
de insuficiéncia venosa avancada, fistulas arteriovenosas
macroscopicas e angiodisplasias complexas.
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A divulgag@o junto aos colegas pediatras para o diag-
nostico precoce da sindrome ¢ essencial no tratamento
adequado desta doenga.
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