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RELATO DE CASO

Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber: associacao do
tratamento operatério a escIeroterapia por espuma
Klippel-Trenaunay-Weber Syndrome: association of operative treatment with foam sclerotherapy

Ronald Luiz Gomes Flumignan', Daniel Guimardes Cacione?, Silvia Iglesias Lopes®, Caroline Nicacio Bessa Clezar?,
Carolina Dutra Queiroz®, Aécio Rubens Dias Pereira-Filho®, Newton de Barros Jr’, Fausto Miranda Jr®

Resumo

A Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber representa a associagdo de hemangiomas planos, ectasias venosas e hipertrofia do segmento corpéreo
afetado. Apresenta-se o caso de um paciente de 39 anos, sexo masculino, seguido desde 1993 no servigo da Disciplina de Cirurgia Vascular da Escola
Paulista de Medicina (Unifesp), por quadro inicial da sindrome em membro inferior esquerdo. O paciente foi tratado apenas por elastocompressio
e medidas gerais. Neste periodo, ele evoluiu com piora da estase venosa, da hipertrofia 6ssea e da hiperpigmentagéo de pele. Na ultrassonografia
Doppler colorida venosa dos membros inferiores havia perviedade do sistema venoso profundo, hiperfluxo venoso, insuficiéncia segmentar de veia
safena magna com sinais de tromboflebite e tributarias insuficientes. Indicou-se, para a melhora da estase venosa, ligadura da jungao safeno-femoral
esquerda e escleroterapia (polidocanol 3%) retrégrada da mesma, com exérese das ectasias venosas. O paciente recebeu alta hospitalar no primeiro
dia pds-operatorio e atualmente estd em acompanhamento ambulatorial com melhora significativa dos sintomas.

Palavras-chave: Varizes; escleroterapia; Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber; solugoes esclerosantes

Abstract

The Klippel-Trenaunay-Weber Syndrome is the association of hemangioma, venous ectasia, and hypertrophy of the affected body segment. We report
the case of a 39-year-old male followed-up since 1993 due to onset of symptoms in the left lower limb. He was treated only with the use of elastic
stockings and general measures. Over the years, he had worsening of venous stasis, of bone hypertrophy, and of skin hyperpigmentation. Color-coded
Doppler ultrasonography of the lower limbs showed patency of the deep venous system, venous overflow, segmentar insufficiency of the greater
saphenous vein with signs of thrombophlebitis, and insufficient tributary veins. In order to improve venous stasis, ligation of the left sapheno-femoral
junction and retrograde foam sclerotherapy (polidocanol 3%) with resection of tributary veins were performed. The patient was discharged in the first
postoperative day and has been followed as an outpatient, presenting significant improvement of the symptoms.
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Introducao

A Sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) foi descrita,
em 1900, pelos médicos franceses Maurice Klippel e Paul
Trenaunay e associa mads-formagdes vasculares (heman-
giomas planos e ectasias venosas) e hipertrofia do mem-
bro afetado'?. Posteriormente, em 1907, Parkes Weber*
descreveu uma sindrome semelhante que incluia também

fistulas arteriovenosas. Apds ter sido identificado o apare-
cimento de fistulas arteriovenosas em pacientes com SKT,
alguns autores tratam as duas entidades nosologicas como
sendo partes de uma mesma doenca, que foi chamada de
Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber (SKTW)?>*¢, sendo
que outros preferem ainda tratar separadamente®”®.

A causa exata da SKT ndo é bem conhecida, porém,
sugere-se que seja decorrente de alteragdo do mesoderma
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durante o desenvolvimento embriondrio®®. Especula-se que
haja alteragdo ao nivel do antagonista da angiopoetina-25,
com manuten¢do de pequenas comunicagdes arterioveno-
sas nos membros que provocardo a sintomatologia asso-
ciada?, embora alguns autores postulem que a hipertrofia
de tecidos moles ¢ alteracdo primadria e ndo se relaciona as
fistulas®.

A presenga dos sintomas e sua intensidade podem va-
riar desde a ocorréncia de hemangiomas planos discretos
até ectasias venosas de grande volume e grande deformi-
dade dos membros®. Somente 63% dos pacientes diagnos-
ticados com a SKTW apresentam os trés sinais classicos
de malformagdes, hemangiomas planos e ectasias venosas
com hipertrofia do segmento afetado®*'°. Um total de 95%
dos pacientes apresenta acometimento das extremidades,
prevalecendo as inferiores. A grande maioria dos pacien-
tes (98%) apresenta hemangiomas planos cutdneos>” ™.
Grandes dilatagdes venosas superficiais e profundas sao co-
muns na SKTW e podem piorar com a idade e com a pro-
gressdo da doenga pelo refluxo venoso complexo, incompe-
téncia valvular, hipertensdo venosa e prejuizo da fun¢éo de
bomba muscular®.

Aproximadamente 50% dos pacientes sdo tratados de
maneira conservadora com auxilio de elastocompressao e
ndo necessitam de tratamento cirurgico”>'’. Alguns pacien-
tes com veias profundas pérvias e competentes se benefi-
ciam da escleroterapia, ressec¢do escalonada de veias vari-
cosas e exérese dos aneurismas venosos®>'’.

As principais causas de dor no membro afetado estdo
relacionadas com as anormalidades da insuficiéncia venosa
cronica, tais como: celulite, tromboflebite superficial, trom-
bose venosa profunda, calcificagdo da malformacio vascu-
lar e malformagdes vasculares intradsseas'’.

Relato de caso

O presente trabalho estd de acordo com a Resolugio
n° 196/96 do Conselho Nacional de Satde, de 10 de outubro
de 1996.

Paciente de 39 anos, auxiliar de almoxarifado, natural
de Alagoas, procedente de Sao Paulo, procurou o Servigo
de Cirurgia Vascular da Escola Paulista de Medicina da
Universidade Federal de Sdo Paulo em 1993, com queixa de
varizes na perna esquerda. Nesta ocasido, ele relatou a pre-
senca de veias varicosas que aumentaram de calibre desde a
infincia. Aos 17 anos, comegou a apresentar manchas aver-
melhadas no membro, principalmente ao redor das veias
varicosas. Nao apresentava outros antecedentes pessoais ou
familiares. Nessa ocasido, iniciou tratamento conservador
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com elastocompressdo, hidratacdo de pele e controle das
infec¢des cutaneas.

Em 2000, o paciente retornou ao ambulatério com pio-
ra das varizes, hiperpigmentacio de face medial de perna
esquerda (CEAP C 4a)""*, hemangiomas planos e aumento
do comprimento do membro inferior esquerdo (MIE) por
hipertrofia 6ssea (escanograma com diferenga de 2,5 cm no
comprimento do fémur). Os pulsos arteriais eram simétri-
cos e normais. Foi mantido com tratamento clinico e, em
2006, houve aparecimento de grande ectasia venosa (5 cm)
na regido anterior do joelho esquerdo (Figura 1). Outros
membros da familia do paciente foram investigados e nao
foi encontrado um sinal ou sintoma clinico de sindrome se-
melhante em nenhum deles's".

Com a evolugdo da doenga, surgiram novas ectasias
venosas (Figura 2), de aproximadamente 5 cm, na regiao
da coxa, joelho e perna esquerda. Foram relatados episo-
dios de tromboflebites superficiais tratadas por analgesia
e anti-inflamatdrios ndo- esteroides. Em abril de 2009, a
ultrassonografia Doppler colorida (UDC) revelou sistema
venoso profundo pérvio, sem sinais de trombos recentes
ou antigos. A UDC evidenciou ainda hiperfluxo nas veias
femorais comum, superficial e profunda, sugerindo presen-
¢a de microfistulas arteriovenosas. No sistema superficial
havia insuficiéncia segmentar de veia safena magna desde
13 cm abaixo da prega inguinal até tornozelo, com sinais de
tromboflebite prévia e tributaria insuficientes.

Em razdo da sintomatologia dolorosa, dos episodios
de tromboflebite e da limita¢do das atividades fisicas e la-
borais, indicou-se tratamento operatdrio para desconexao
safenofemoral (SF) por ligadura da jungao SF e realizagdo
de escleroterapia com microespuma de polidocanol a 3%,
injetada em cateter introduzido retrogradamente pelo coto
distal da safena magna alcangando até o nivel do joelho'.
Além disso, realizou-se a exérese das ectasias venosas na
coxa, joelho e perna esquerdas e esclerose com polidocanol
a 3% dos ramos remanescentes (Figura 3) por injegao dire-
ta. A microespuma foi obtida com a mistura do polidocanol
a 3% com ar ambiente numa dilui¢do de 1:4 mL, segundo a
técnica de Tessari", com volume total de 10 mL. O paciente
apresentou boa recuperagio, obteve alta hospitalar no pri-
meiro dia pos-operatdrio, mantendo tratamento conserva-
dor com elastocompressdo, antibioticoterapia profilatica e
cuidados de higiene e estd em acompanhamento ambulato-
rial neste servico como mostra a Figura 4.

O paciente manteve-se bem até dezembro de 2009, quan-
do referiu reinicio das dores na regido do joelho esquerdo, em
face lateral, na qual havia grande ectasia venosa com cerca de
4 cm de diametro (Figura 5). Optou-se por realizacdo de nova
sessdo de escleroterapia com microespuma (polidocanol a
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Figura 1 - Vista anterior dos membros inferiores de paciente com Sin-
drome de Klippel-Trenaunay-Weber. A — hipertrofia de membro inferior
esquerdo desnivela a interlinha dos joelhos. B — dermatite ocre, heman-
giomas planos em perna esquerda e abaulamento em regido medial de
joelho esquerdo (ectasia venosa)

3%) ambulatorial, por puncéo direta e compressdo local. No
sétimo dia pos-escleroterapia, verificou-se redugdo impor-
tante do tamanho da ectasia venosa (Figura 5) e melhora dos
sintomas. Atualmente, ele segue em acompanhamento am-
bulatorial com elastocompressdo e cuidados locais.

Discussao

Alguns autores'®"” verificaram a ocorréncia de associa-
¢do familiar do aparecimento da SKTW. Neste caso, como
na maioria da literatura, ndo hd relato de ocorréncia desta
sindrome na familia, talvez por estar relacionada & mutagéo
autossdmica dominante de penetrancia incompleta®. O pa-
ciente em questdo apresentou-se a0 noOSso servigo com qua-
dro inicial de veias varicosas sem lesdo cutinea (hemangio-
ma plano), que s6 se manifestou posteriormente. Quadro
esse pouco tipico, uma vez que os pacientes costumam se
apresentar com hemangiomas cutineos de inicio, podendo
progredir com ectasias venosas e, por fim, com a hipertrofia
do membro afetado>7*1°.

Os autores que consideram a SKT separadamente da
SKTW defendem que a presenca de fistulas arteriovenosas
interfere diretamente na gravidade do quadro e em seu trata-
mento®. Aqueles que consideram que se trata apenas de uma
entidade nosoldgica (SKTW) justificam que estas fistulas nao
interferem no quadro clinico, nem tampouco na relagio com
hipertrofia de tecidos®. Todos os autores concordam, no en-
tanto, é que as medidas conservadoras continuam norteando
o tratamento da SKTW. Isso ndo afasta a necessidade de in-
tervengdes pontuais durante a evolugio da histéria natural da
doenca. Estas terapias adjuvantes podem variar desde a tera-
pia a laser, escleroterapia com microespuma, ressecgoes esca-
lonadas de veias ectasiadas e até exéreses mais amplas®'®°. As
indicagdes mais utilizadas para o tratamento operatorio sao:
as hemorragias, as infecgdes locais, o tromboembolismo e a

Figura 2 - Vista anterior de membro inferior esquerdo de paciente com
Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber. A — ectasia venosa em joelho
esquerdo. B — ectasia venosa em perna esquerda
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Figura 3 - Paciente com Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber. A —
regido inguinal esquerda dissecada e exposta croga de safena magna
(reparo com fita vascular). B — face medial de perna esquerda dissecada
pos-exérese de ectasia venosa (seta). Esclerose de tributarias remanes-
centes com polidocanol 3% (seringa)

ocorréncia de ulceragdes de perna muito refratarias. Outras
indicagdes sdo: dor local, limitagao funcional e estética®. No
caso descrito, o sistema venoso profundo era pérvio e com-
petente (como na maioria dos casos), permitindo a indicagao
do tratamento operatorio’ ™. A limitagdo funcional associada
a dor local das ectasias venosas foi determinante para essa
indicagdo cirurgica.

A SKTW ¢ doenga rara, com morbidade progressiva
e grave, deve ser tratada com parcimonia e individualiza-
¢d0 na escolha do melhor tratamento e época de realizd-lo
para cada paciente. Atualmente, a indica¢do de interven-
¢des operatorias é restrita as complicagdes decorrentes do
quadro inicial. No presente caso, a utiliza¢do de associa¢do
do tratamento operatério com o escleroterdpico se mos-
trou eficiente e conseguiu permitir uma melhora no quadro
clinico e de qualidade de vida do paciente, mostrando que
pode ser uma alternativa vélida para estes casos. Avang¢os
maiores serdo feitos quando for possivel diagnosticar ainda
mais precocemente a SKTW e impedir o desenvolvimento
da hipertrofia de tecidos, angiodisplasias complexas e ou-
tras alteragdes fenotipicas, talvez corrigindo ou impedindo
a mutagdo genética relacionada.
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Figura 4 - Paciente com Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber. Face
medial de perna esquerda no sétimo dia de pds-operatério

B

Figura 5 - Paciente com Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber.
A — regidao do joelho esquerdo, em janeiro de 2010, com novo aneu-
risma venoso em face lateral (seta). B — regido do joelho esquerdo apos
sete dias de escleroterapia com polidocanol 3%. Redugdo importante
do tamanho do aneurisma venoso (seta)
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