Relato de Caso --

Relato de caso: sindrome de Klippel-Trénaunay-
Weber

Case Report: Klippel-Trénaunay-Weber syndrome

VICTOR PARREIRA BIZINOTO '*
ANDRE DE OLIVEIRA MARTINS ! ® RESUMO
ADRIANA SANTA CECILIA BORGES !
MARIA APARECIDA LIMA !

JULIO DANTE BONETTI !

Introducao: A sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber
(SKTW) é caracterizada pelo conjunto de sinais que consiste
em malformacoes capilares, malformagoes venosas com ou
sem malformacées linfaticas associado ao supercrescimento
de membros. Na maioria das vezes, envolve apenas uma
extremidade com malformacio arteriovenosa e cerca de
75% dos pacientes manifestam antes dos 10 anos de idade.
Relato de Caso: Relatamos um caso de Klippel-Trénaunay-
Weber em um paciente de 7 meses em acompanhamento
na enfermaria da Cirurgia Plastica do Hospital de Clinicas
da Universidade Federal de Uberlandia para o qual foi
proposto tratamento cirirgico da lesdo. Conclusao: Como
a SKTW é uma doenca com morbidade progressiva e
grave, o paciente deve ser acompanhado em um centro de
referéncia com experiéncia e arsenal terapéutico diversificado
para atuar da melhor forma possivel no tratamento.

Descritores: Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber;
Malformacoes vasculares; Hemangioma.

B ABSTRACT

Introduction: The Klippel-Trénaunay-Weber syndrome
(KTWS) is characterized by several signs, including capillary
malformations and venous malformations with or without
lymphatic malformations associated with limb overgrowth. In
most cases, only one extremity is involved with arteriovenous
malformation, and approximately 75% of the patients manifest
symptoms before 10 years of age. Case Report: We report a case
of a 7-month-old patient with KTWS followed-up at the Plastic
Surgery Service of the Hospital de Clinicas, Federal University of
Instituicao: Universidade Federal de Uberlandia; surgical treatment of the lesion was proposed for the
Uberlandia, Uberlandia, MG, Brasil. patient. Conclusion: Since KTWS is a progressive disease with
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INTRODUCAO

A sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber (SKTW)
é caracterizada pelo conjunto de sinais que consiste
em malformacées capilares, malformacées venosas
com ou sem malformacgées linfaticas associado ao
supercrescimento de membros!. Na maioria das vezes,
envolve apenas uma extremidade com malformacéo
arteriovenosa e cerca de 75% dos pacientes manifestam
a afeccéo antes dos 10 anos de idade??.

A sindrome de Klippel-Trenaunay foi descrita pela
primeira vez por Maurice Klippel e Paul Trenaunay. Eles
relataram dois casos que possuiam a triade (mancha em
vinho do porto, varizes e hipertrofia 6ssea e de tecidos
moles) em comum?. Algum tempo depois, Frederick
Weber descreveu alguns casos apresentando semelhanga
com a triade, tendo a presenga de fistula arteriovenosa
como associacdo®’. A SKTW e a Sindrome de Parkes
Weber podem ser consideradas em conjunto como sd de
Klippel-Trenaunay-Weber por apresentar sinais clinicos
diferentes de uma unica enfermidade’®.

A sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber é um
disturbio mesodérmico congénito raro, sendo registrados
cerca de mil casos em todo o mundo’. A SKTW distribui-se
igualmente entre os diversos grupos étnicos e afeta mais
homens, na proporgéo de 1,5:178. A etiologia da sindrome
permanece desconhecida, embora existam algumas
teorias de sua patogenia®.

Embora a SKTW seja uma condigdo esporadica,
trabalhos relatam casos familiares de SKTW que néo
foram herdados de um padrao mendeliano, sugerindo
uma heranc¢a multifatorial, com penetracio e expressao
varidveis. Estudos realizados posteriormente por
Happle sugerem que a heranca de um tnico gene
defeituoso adquirido na embriogénese poderia explicar o
desenvolvimento dessa sindrome, bem como a ocorréncia
de casos esporadicos e familiares, sugerindo que a
heranca autossdmica dominante é mais provavel'®!,

Clinicamente, a SKTW compreende hemangioma
plano, alteragées venosas como ma-formagoes e varizes,
hipertrofia éssea e de tecidos moles!?'3,

O diagnéstico € clinico e pode ser feito pela presenca
datriade de anormalidades, ou sendo necesséarios apenas
dois sinais da triade. Geralmente os pacientes cursam
com manchas em vinho do porto, desde o nascimento,
principalmente em membro hipertrofiado, variando em
profundidade!t. As ma- formagbes venosas acometem
os membros inferiores na grande maioria dos casos.
Angiodisplasias arteriais ou venosas podem estar
presentes em qualquer regido do corpo, desde a pele até
6rgaos viscerais. Por isso, existe a possibilidade ocorrer
flebite, sangramento, trombose venosa profunda (17% dos
pacientes), embolia pulmonar, hemoperitonio, hemotérax
e insuficiéncia venosa cronica’s.

Trata-se de uma sindrome pouco frequente
em nosso meio, porém merece destaque pelo fato da
progressiva e grave morbidade.

RELATO DO CASO

D.A.R, Tmeses, masculino, natural e procedente de
Anapolis-GO, encaminhado ao nosso servico do Pronto
Socorro do Hospital de Clinicas da Universidade Federal
de Uberlandia, MG, em 29/12/2014 com quadro de febre,
vOmitos, diarreia e desidratagio havia 2 dias. Associado
a esse quadro, apresentava hemangioma gigante em
membro inferior esquerdo, varizes e hipertrofia 6ssea e
de tecidos moles (sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber)
(Figura 1) com antecedente de tratamento prévio recente
a laser em outro servigo de Goiania-GO e em uso de
propranolol.

Figura 1. Hemangioma gigante, varizes e hipertrofia éssea e de tecidos moles
em membro inferior esquerdo.

Evoluiu-se rapidamente e gravemente com necrose
do membro inferior esquerdo (MIE) até a regido glutea
ipsilateral e com quadro de choque séptico refratario
(Figura 2). Recebeu tratamento intensivo em CTI com
drogas vasopressoras e antibioticoterapia de amplo
espectro por 28 dias. Na avaliacdo da cirurgia vascular,
foi realizado o ecoDoppler arterial e venoso, constatando-
se a presenca de malformagio e pequenas fistulas
arteriovenosa da extremidade esquerda, confirmando
o diagnéstico sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber.
Contudo, permaneceu com lesdo necrética extensa em
MIE sendo necesséario, primariamente, desbridamento
cirdrgico do MIE e posteriormente desarticulagio
coxofemoral esquerda com colostomia protetora em
28/01/2015.

Apébs 2 meses de tratamento clinico intensivo,
houve melhora clinica e tépica da lesdo em regiao de
pés-operatério da desarticulagido (Figura 3A), sendo
realizada enxertia de pele em malha com uso do
dermatomo elétrico e do Mash Graft para oclusdo da
ferida cruenta (Figura 3B), sendo a area doadora de coxa
direita. O paciente apresentou boa recuperagio clinica e
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Figura 2. Presenca de infecgéo e tecido necrético em todo
o membro inferior esquerdo até a regiao glautea ipsilateral.

Figura 3. A: Area cruenta ap6s desarticulacéo coxofemoral esquerda;
B: Pés-operatério imediato de enxertia de pele em malha; C: 15° p6s-operatério
de 4rea receptora.

epitelizagio da area receptora e doadora, obtendo alta
hospitalar no 15° dia de pés-operatério (Figura 3C).

O paciente estda em acompanhamento ambulatorial
neste servigo, evoluindo satisfatoriamente com
epitelizacdo completa da area doadora e receptora. Ja
foi realizado fechamento da colostomia de protegédo com
a reconstrugao do transito intestinal.

DISCUSSAO

Este estudo foi motivado por ter recebido um
paciente referindo tratamento prévio em outro servigo de
Cirurgia Plastica com tratamento conservador da SKTW
com laser. Tal conduta manteve o paciente incapacitado,
sofrendo com sintomas de estase venoso crénico e evoluiu
com complicacoes de infecgdo locais de pele até receber
o tratamento final.

Nao existe nenhum tratamento curativo, e os
objetivos terapéuticos sdo destinados a melhorar os
sintomas do paciente e corrigir as consequéncias de
les6es graves e a discrepincia de comprimento. No
entanto, todos os autores concordam que as medidas
conservadoras continuam norteando o tratamento da
SKTW. Isso néo afasta a necessidade de intervencoes
cirargicas pontuais durante a evolucgéo da histéria natural
da doenga.

As terapias adjuvantes podem variar desde
a terapia a laser, escleroterapia com microespuma,
resseccoes escalonadas de veias ectasiadas e até exéreses
mais amplas¢1, As indicagoes mais utilizadas para o
tratamento operatério sdo: as hemorragias, as infeccoes
locais, o tromboembolismo e a ocorréncia de ulceracoes
de perna muito refratirias. Outras indicagées sdo: dor
local, limitacéo funcional e estética'”.

A radioterapia intervencionista tem grande papel
na propedéutica das malformagodes arteriovenosas
(MAVs). Por meio da mesma, é possivel avaliar o tipo
de malformacido e como os vasos de alimentacido séao
estruturados. Para o tratamento de MAV de baixo fluxo
(STWK), em alguns casos pode ser aplicada uma injecao
de agente esclerosante para tornar os vasos menores.

Em outros, isso pode ser feito sob fluoroscopia. Ha
opcoes limitadas de tratamento para displasia venosa
congénitas. Em casos graves, o intervencionista pode
usar remogao cirdrgica, escleroterapia ou uma técnica de
ablagdo endovascular. Se houver sintomas na pele, tais
como uma mancha vinho do porto, podera ser indicado
o tratamento a laser.

Em casos como o supracitado, considerando
o tratamento realizado, a cobertura da area cruenta
pela enxertia pode ser vista como uma boa opgio
reconstrutiva, visto a simplicidade do procedimento,
menor morbidade quando comparamos com o uso dos
retalhos e possibilidade de reabilitagido através do uso
de préteses.
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Apesar de ser o mais alto nivel de amputacdo em
membro inferior, a protetizacio é eficiente, de vez que
a prétese para este nivel de amputagio proporciona
seguranca e estabilidade, com marcha continua, com ou
sem auxiliar de locomog¢éo, dependendo de outros fatores,
entre eles a idade do paciente.

A SKTW deve ser suspeitada em todos os recém-
nascidos com malformacées capilares envolvendo uma
extremidade do corpo desde o nascimento. O diagnéstico
diferencial para a SKTW é a sindrome de Proteus e
a sindrome de Maffucci, entre outras malformacoes
capilares da pele ndo sindrémicas®.

Avancos maiores serao feitos quando for possivel
diagnosticar ainda mais precocemente a SKTW e
impedir o desenvolvimento da hipertrofia de tecidos,
angiodisplasias complexas e outras alteracoes fenotipicas,
talvez corrigindo ou impedindo a mutagio genética
relacionada®.

CONCLUSAO

A SKTW é uma doenca rara, com morbidade
progressiva e grave. O paciente portador da sindrome
deve ser acompanhado em um centro de referéncia com
experiéncia e arsenal terapéutico diversificado para atuar
da melhor forma possivel no tratamento. Cada paciente
tem parciménia e individualizagio na escolha do melhor
tratamento, bem como a época ideal de realiza-lo.

Atualmente, aindicagéo de intervengbes operatérias
é restrita as complicagoes decorrentes do quadro inicial.
No presente caso, a utilizagio do tratamento operatério
foi decisivo para permitir uma melhora no quadro clinico
e de qualidade de vida do paciente, mostrando que pode
ser uma alternativa vélida.
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