SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY-PARKES-WEBER
COM ANGIOMATOSE MEDULAR

JAMES PITAGORAS DE MATTOS *#

Até a presente data foi registrada na literatura a nosso alcance apenas
um caso de sindrome de Klippel-Trénaunay-Parkes-Weber associada a an-
giomatose medular. A oportunidade que se nos apresentou de estudar exem-
plar morbido com tal associacdo justifica a apresentacdo deste trabalho.

Numerosas referéncias bibliograficas a propésito de compressdes medula-
res determinadas por angiomas sao encontradas na literatura tais como as
referidas por Guillain, Schmit & Bertrand (1932) ¥, Marinesco & Draganesco
(1935) 13, Turner & Kernohan (1941) ¥, Borges Fortes (1944) 3, Epstein,
Beller & Cohen (1948) ¢, porém, estes casos ndo se acompanhavam de ma-
nifestacoes cutaneas. O primeiro caso relatado de angiomatose cutaneo-me-
dular é o de Cushing (1906) 4, ocupando, no dorso, o dermatomo superposto
a uma hemangioma pial.

A primeira referéncia bibliografica sobre casos de hipertrofia corporal
acompanhada de alteracbes vasculares foi feita por Trélat & Monod (1869) 7,
que verificaram que frequentemente a hipertrofia se acompanhava de dilata-
c¢oOes vasculares acometendo os capilares (nevus) e as veias subcutineas (va-
rizes); entretanto, estes autores nédo chegaram a individualizar tais altera-
c¢bes numa sindrome.

Ulteriormente, Klippel & Trénaunay ' descreveram, em 1900, sob o nome
de nevus-0steo-varicoso-hipertrofico, uma sindrome caracterizada pela se-
guinte triade sintomatica: angioma subcutdneo plano, varizes congénitas e
hipertrofia tissular. Observaram cstes autores que os angiomas eram do tipo
plano e que se localizavam, habitualmente, no segmento hipertrofiado. As
varizcs eram inaparentes ao nascimento, sendo o seu desenvolvimento rapido
e ocorrendo geralmente em torno da puberdade. A hipertrofia tissular pode
ser segmentar ou total, manifestando-se sobretudo no sentido longitudinal.
Além da forma completa da sindrome, descreveram trés formas frustas (for-
ma anévica, forma osteohipertrofica ¢ forma avaricosa).

Em 1918, Parkes-Weber!! descreveu a “hoemangiectatic hypertrophy™
lembrando que as hipertrofias dos membros inferiores podem se acompanhar
também de aneurismas artério-venosos ou cirsdides, ou de angiomas. Par-
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kes-Weber considerava a sindrome de Klippel-Trénaunay, anteriormente des-
crita, como forma atenuada da grande familia das flebarterietasias hiper-
troficas, colocando o fator arterial em segundo plano.

Hallervorden ¥, em 1923, referiu-se a um caso de hipertrofia cerehral
marcada na sindrome de Klippel-Trénaunay-Parkes-Weber.

A primeira venografia em casos de sindrome de Klippel-Trénaunay foi
feita por Servelle !5, em 1942. Ulteriormente, outras foram realizadas, ob-
servando-se blogueio da circulacdo venosa com formacdo de varizes.

Poinso, Charpin & Mme. Deprez !5, em 1946, elaboraram duas teorias
para explicar a hipertrofia (teoria vascular) e o angioma (teoria neuro-ve-
getativa). A teoria vascular, sustentada por Servelle, implicaria em ano-
malias na rede artério-venosa primitiva; a hipertensdo venosa e o cxcesso
de aporte sanguineo levariam a hipertrofia. A teoria neuro-vegetativa pri-
mitiva, ja sustentada por outros autores, admitia uma lesdo simpatica. No
caso apresentado havia, no membro hipertrofiado: hiperpulsatilidade, acelera-
cao da corrente circulatéria e tensdo venosa baixa, parecendo indicar inca-
pacidade do sistema nervoso simpatico em promover controle vasoconstritor.

A participacado do sistema arterial foi defendida por Van Bogaert & Ke-
gels (1947) 'Y, ao publicaremm um caso de nevus varicoso osteohipertrofico.

Louis-Bar & Legros {2, em 1948, relataram um caso de sindrome de
Klippel-Trénaunay em crianca de trés anos e meio que, desde a idade de
seis meses, apresentava crises de auséncia. No mesmo trabalho relataram
outro caso associado a neuroma plexiforme na face interna da coxa esquerda.
Abundantes plexos terminais no interior dos nevus vasculares, foram obser-
vados, em 1949, por Weil, Bonnet & Leveau ?!,

Em 1950, Aimes ! diferenciou a sindrome de Klippel-Trénaunay da de
Parkes-Weber, caracterizando a primeira pela triade sintomatica constituida
por nevus vascular plano, varicosidades e hipertrofia corporal e, a segunda,
por apresentar, em lugar do nevus vascular plano, angiomas e aneurismas
artério-venosos.

Liévre ', em 1953, relacionou certos casos da sindrome de Klippel-Tré-
naunay com a doenca de Von Recklinghausen. Além da associacio acima
citada, outras ja foram descritas por diversos autores, assim como: sin-
dactilia, aracnodactilia, polissindactilia, agenesia do 4.c radio-metacarpodacti-
lia, dedos em martelo, espina bifida, hipoplasia da primeira costela, luxacéo
congénita da pelvis, uretra hipospadia, lipomatose, microcefalia e acrocefalia.

Quanto a etiologia da sindrome, cabe citar Becker (1969) ¢ que se
referiu a varios trabalhos com incidéncia familiar e a casos em parentes
consanguineos. Admite este autor, como fator principal um gen, talvez he-
redoldbil, gens associados ou secundarios e fatores peristasicos (enddgenos
e ambientais).
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Wiedmann, Tolksdorf, Hansen & Klose (1969) ?? estudaram os cromosso-
mas de 8 doentes (2 homens e 6 mulheres) que exibiam a sindrome de
Klippel-Trénaunay-Parkes-Weber, ndo observando qualquer alteracéo, excluin-
do, desta maneira, a hipotese de aberrag¢do cromossomial.

Djindjian, Hurt & Houdart (1973) ® relataram um caso semelhante ao
nosso. Tratava-se de um paciente de 12 anos com a sindrome de Klippel-Tré-
naunay-Parkes-Weber, que apresentou hemorragia meningea determinada por
rotura de aneurisma artério-venoso medular em T10-T11l. O caso descrito
por estes autores e o exemplar morbido que motivou a nossa publicacao
constituem, a nosso ver, os primeiros surgidos na literatura universal

OBSERVACAO

D.A.C., 33 anos, sexo masculino, branco, solteiro, brasileiro, enfermeiro, inter-
nado em 16-02-71 (Reg. n.o 21.856). Inicio da doenca hd 6 meses quando o pa-
ciente passou a sentir dorméncia no pé direito que ascendeu ao cabo de dias, até
ao joelho. Trinta dias ap6s, a mesma sensacdo apareceu no membro inferior es-
querdo. Decorridos 2 meses, comecou a ter dificuldade para andar, piorando lenta
e progressivamente, chegando até a necessitar de apoio para a locomocdo. Em
seguida, experimentou periodo de melhora, voltando a andar sem apoio, continuando,
porém, com a sensacdo de dorméncia. Atualmente encontra-se pior da marcha
e comecando a apresentar retencdo urindria e fecal. Antecedentes pessoais e fa-
miliares — Nascido de parto normal e a termo. Sua mée notou, logo apés 0 nas-
cimento, manchas na pele de coloracdo vermelha que, com o0 passar dos anos, au-
mentaram de tamanho, chegando também a aparecer em outros territérios. N&ao
ha referéncia quanto a doenca semelhante na familia. Exame fisico — A inspecéo
observamos manchas de coloracdo vermelha, irregulares, fazendo relevos, de tama-
nhos varidveis (05 a 2 c¢m), Unicas em algumas 4areas, agrupadas em outras.
assim distribuidas: pequenas ao nivel da hemiface e pavilhdo auricular D, o qual
e apresenta alterado em sua forma, sendo maior que o E, e também na regiao
costal D com transversal chegando a produzir abaulamento. Manchas semelhantes
sa0 também observadas em &reas dos membros superior e inferior E, os quais se
aptresentam hipertrofiados (Fig. 1). Escoliose toraxica. Exame mneurolégico — Si-
nal de Romberg. Marcha pareto-espasmodica. Forca diminuida nos membros inferio-
res. mormente a de flexdao. Leve hipertonia elastica no membro superior direito
¢ acentuada nos membros inferiores. Os reflexos cutadneos-abdominais apresentam-se
aholidos e o0s cutaneos-plantares em extensdo (sinal de Babinski). Reflexos pro-
fundos vivos nos membros superiores e exaltados nos inferiores. Reflexo de Rosso-
limo presente bilateralmente. Sensibilidade: hipoestesia tatil, térmica e dolorosa
desde T9-T10 para baixo; hipopalestesia desde as espinhas iliacas antero-superiores
para baixo e hipobatiestesia nos membros inferiores (Fig. 2). Ao exame dos nervos
cranianos ohservamos, somente, reducéo bitemporal do campo visual, mais acentuada

a E. Troficidade — hipertrofia do dimidio corporal E, encontrando-se as seguintes
medidas:
Segmentos Comprimento Perimetro

direito esquerdo direito esquerdo
Braco 265 ¢m 28 ¢m 28 ¢m 30 ¢m
Antebraco 24 ¢m 24 ¢m 2535 ¢m 26 ¢m
Mao 18 ¢m 18 ¢m 23  c¢m 23 ¢m
Coxa 44 ¢m 46 ¢m 47 ocm 48 ¢m
Perna 37 m 35 ¢m 315 ¢m 36,5 ¢m
Tornozelo 21 cm 23 c¢m

pé 235 ¢m 24 ¢m
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Fig. 1 — Caso D.A.C. Manchas de coloracdo vermelha, ir-
regulares, fazendo relevos, unicas em algumas
dreas, agrupadas em outras. Hiperirofia do mem-
bro inferior esquerdo,

Fig. 2 — Caso D.A.C. Hipoestesia titil, térmica ¢ dolorosa de TY-T10 para

bairo. Hipopalestesia desde as espinhuas iliacas dntero-superiorves para

bairo.
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Exame do aparelho cdrdio-vascular — Pressdo arterial nos 4 membros: membro
superior esquerdo 120/90 mm Hg: membro inferior direito 130 mm Hg; membro
inferior esquerdo 150 mm Hg. N&o foi possivel o registro da pressio arterial minima
nos membros inferiores. Exames complementares — Os seguintes exames laborato-
rials mostraram-se normais: hemograma, hemossedimentacao, tempo de coagulacio
e sangramento, glicose, uréia, creatinina, colesterol, exame de fezes e de urina.
Grupo sanguineo O fator Rh negativo. Exame do liquido cefalorraqueano: punciao
lombar em decubito lateral; liguido limpido; a prova de Queekenstedt-Stookey mos-
trou bloqueio do espaco sub-aracndide. Ecoencefalograma normal. Eletrencefalo-
grama normal, com paroxismos lentos (ondas lentas de 6-7 c¢/s) na area fronto-tem-
poral E, acentuados e difundidos pela hiperpnéia (Dr. Ismar Fernandes). FKleiro-
cardiograma normal. Exames radiolégicos — Simples de cranio normal; da coluna
toraco-lombar mostrando lesdes degenerativas moderadas na coluna lombar e pre-
senca de nodulos de Schmol em T11, T12, L1 e L2; radiografias das articulacdes
dos joelhos mostrando hipertrofia oOssea & E, constando de diferencas de 10 mm
a0 nivel do joelho e de 7 mm a0 nivel do terco superior da tibia. Mielografiu
(Fig. 3) — Bloqueio total ao nivel de T9-T10; o limite superior da coluna de
contraste apresenta-se irregutar como nas imagens de angioma (Dr. Oswaldo Fer-
nandes).

Evolu¢do — Como ciinicamente tratava-se de sindrome de compressdo medular,
confirmada pelas provas de permeabjlidade do canal raqueano e mielografia, in-
dicamos a laminectomia. Entretanto, o paciente recusou-se & cirurgia, recebendo
alta em 22-03-71. Ulteriormente, soubemos que o0 paciente havia sido submetido
a laminectomia no Hospital de Ipanema (INPS). Entramos em contato com o Dr.
Adherbal Maia que, gentilmente, se prontificou a nos ceder o resultado da angio-
grafia medular e o laudo operatorio. Em 15-0-72 foi realizada a angiografia me-
dular, que mostrou angiomatose difusa (Fig. 3). Em 17-04-72, o paciente foi subme-
tido a laminectomia (T7-T8-T9), evidenciando-se processo de aracnondite adesiva.
A angiomatose difusa ndo comprimia a medula.

COMENTARIOS

Sob a designacdo de nevus osteovaricoso-hipertréfico, Klippel & Trénau-
nay descreveram a sindrome caracterizada pela triade: angioma subcutdneo
plano, varizes congénitas e hipertrofia tissular. Além da forma completa,
acrescentaram trés formas frustas: anévica, osteohipertrofica e avaricosa.
Outros autores consideram a sindrome de Parkes-Weber como variante da
de Klippel-Trénaunay, da qual difere pela presenca de aneurismas arté-
rio-venosos ou cirsdides e angiomas. No caso em apreco, elementos clinicos
(hipertrofia corporal e anomalias vasculares) permitiram considera-lo como
pertencente as sindromes acima descritas. Além destas citadas alteracoes
morfolégicas e vasculares foi evidenciada, ndo s6 pelo exame neurolégico
como também pelas provas de permeabilidade do canal raqueano e mielogra-
fia, a sindrome de compressido medular. E digno de nota a inexisténcia de
varizes, fato que o coloca na forma avaricosa descrita por Klippel-Tré-
naunay.

Poder-se-ia julgar o angioma como responsavel pela sindrome de com-
pressio medular, baseados tanto na presenca das malformacbes vasculares
e subcutaneas, como também nas imagens mielografica e angiografica. En-
tretanto, a exploracido cirurgica evidenciou que apesar da angiomatose ser

difusa néo determinava compressio da medula. Certamente, a4 conta da
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Fig. 3 — Caso D.A.C. A esquerda, mielografia mostrando bloqueio totat
do contraste ao nivel de T9-T10, sendo que o limite superior
da coluna de contraste apresenta-se irregular, como nas ima-
gens de angiomas; a direita, angiografia medular mostrando
angiomatose difusa,

aracnoidite adesiva secundaria, encontrada no campo operatdrio, deve ser
filiado o quadro compressivo medular. Sangramentos sucessivos anteriores
devem ter determinado irritacAo e consecutivo espessamento da aracndide
espinhal.

A etiologia da sindrome de Klippel-Trénaunay-Parkes-Weber permancce
obscura, jAa que foi excluida a hipétese de aberracdo cromossomial.

Alguns autores separam a sindrome de Klippel-Trénaunay da de Par-
kes-Weber, o que nfo coincide com a nossa opinido. Consideramos que a
sindrome descrita por Parkes-Weber seja variante da de Klippel-Trénaunay,
fato este anteriormente ja descrito pelo primeiro autor.

Atualmente, ha tendéncia em agrupa-las no grande capitulo das facoma-
toses, designando-as dentro da conceituacdo unitaria, como sindrome de
Klippel-Trénaunay-Parkes-Webher.
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RESUMO

E relatado um caso de sindrome de XKlippel-Trénaunay-Parkes-Weber
associada a angiomatose medular. O autor salienta ter encontrado na lite-
ratura somente uma referéncia com tal associacio.

SUMMARY

Klippel-Trénaunay-Parkes-Weber syndrome with spinal cord angioma:
« case report

A case of Klippel-Trénaunay-Parkes-Weber syndrome associated with
spinal cord angioma is reported. The author points out that it was found
only one reference in literature with such association.
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