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Complicacoes ortopédicas na sindrome de
Klippel-Trenaunay

Orthopedic complications in Klippel-Trenaunay syndrom

Sergio Mainine', Lucas Leite Ribeiro” Thiago Francisco Nascimento?, Eiffel Tsuyoshi Dobashi'

Resumo

Introducéo: A Sindrome de Klippel-Trenaunay é uma afeccéo congénita da mesoderme, infrequente, a qual se caracteriza por uma triade composta por
hemangiomas cutédneos, veias varicosas e hipertrofia dos tecidos 6sseos e/ou das partes moles; quando combinada com fistulas arteriovenosas passa
a ser denominada Klippel-Trenaunay-Weber-Parkes. Relato de caso: Os autores apresentaram um paciente portador da sindrome de Klippel-Trenaunay
associada a deformidade angular de joelho, geno valgo, e gonartrose. Discussao: Em virtude da necessidade do diagndstico precoce dessa afecgéo,
com a finalidade de prevencédo de sequelas,foram apresentados os resultados dos exames imagem para avaliagdo pré-operatéria e a metodologia

terapéutica adotada. O tratamento consistiu da realizagéo de osteotomia supracondiliana do fémur, com cunha medial de subtracéo.
Palavras-chave: Doenca Klippel-Trenaunay; genu varum; osteoartrose gonartrose.

Abstract
Introduction: The Klippel-Trenaunay syndrome is a mesoderm congenital disorder, infrequent, which is characterized by a triad of cutaneous hemangiomas,

varicose veins, bone and soft tissues hypertrophy; when associated with arteriovenous fistulas it is called Klippel-Trenaunay-Weber-Parkes. Case report: The
authors presented a case report of a patient with Klippel-Trenaunay syndrome associated to angular deform. The authors presente a case report of a patient with
Klippel-Trenaunay syndrome associated to angular deformity of the knee, genu valgus and knee arthritis. Discussion: In view of the need for early diagnosis of
this condition, in order to prevent sequelae, are presented the results of the image exams to preoperative evaluation and the methodology adopted therapy. The

treatment consisted of supracondylar osteotomy. The treatment consisted of the succed of femur supracondylar osteotomy with medial wedge subtraction.

Keywords: Disease Klippel-Trenaunay; genu varum; osteoarthritis.
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sica infantil, sindrome da osteoangiohipertrofia e sindrome de Klippel-

Introducao
Trenaunay-Weber (SKTW).

A triade composta por malformagdes capilares (principalmente
os nevus vinhosos), hipertrofia 6ssea, tecidos moles e veias varicosas
ou malformadas"” caracteriza uma condigdo patolégica congénita rara
de etiologia indefinida® denominada Sindrome de Klippel-Trenaunay
(SKT) descrita em 1900'. Como sin6nimos da doenga, sdo comumen-
te utilizados os termos hipertrofia angiectdsica congénita, sindrome da

osteo-hiperplasia angiectasica, sindrome da osteo-hiperplasia angiecta-

Cabe ressaltar, entretanto, que a associagio das fistulas arteriove-
nosas a SKT, descrita por Parkes Weber em 1907 e 1918, caracteriza-se
por manifestagdes hemodindmicas varidveis e determina tratamento e
progndstico distintos’.

S4o descritas associagdes com anomalias do sistema linfético e das
veias profundas (atresia, hipoplasia, incompeténcia vascular e dilata-

¢des aneurismaticas)™*, microfistulas arteriovenosas’-**, hemangiomas
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viscerais e faciais, sindrome de Kasabach-Merrit’, coagulopatia intra-
vascular disseminada, lipodistrofia, retardo mental’, hiperidrose, atro-
fia da pele, verrugas, dermatites, tromboflebites e celulites®.

A SKT acomete invariavelmente os membros superiores e mais ra-
ramente o tronco, a cabega ou 0 pescogo’; porém, na maioria dos casos,
aproximadamente 90%, os membros inferiores sdo acometidos. O inicio
do reconhecimento da hipertrofia dssea e dos tecidos adjacentes varia
consideravelmente, pois pode ser detectada desde o nascimento ou perce-
bida durante o desenvolvimento da crianga acometida por esta condiggo.

Entre as manifestagbes do sistema musculoesquelético, descritas
na literatura ortopédica, sdo referidos: a displasia do desenvolvimento
do quadril (DDQ), a sindactilia, a macrodactilia®’, a polidactilia’, o pé
metatarso varo, o pé torto congénito o equino-cavo-varo, a anisomelia,

a escoliose e as deformidades angulares de membro inferiores.

Relato do caso

Paciente do sexo masculino, 43 anos, branco, mestre de obras,
queixava-se desde a infancia de deformidade progressiva em joelho es-
querdo. Decidiuprocurar o Ambulatério de Joelho do Hospital IFOR
de Sdo Bernardo do Campo, por sentir aumento progressivo de dor no
joelho e na regido lombar.

Apbs exame clinico foram percebidos a inspegdo: distribuigdo
assimétrica da pilificagdo, aumentada no hemicorpo esquerdo, méacula
rosicea no hemitérax esquerdo, veias varicosas acentuadas em membro
inferior esquerdo, hemi-hipertrofia a esquerda, escoliose toracolombar
sinistro-concava redutivel e geno valgo acentuado a esquerda.

Os exames radiogrificos simples de joelho esquerdo demonstraram

um eixo femorotibial com valgo de 20°, valgismo entre a metéfise e diafise

da tibia de 10°, osteofitose intensa patelofemoral, fémoro-tibial medial e
lateral, e uma irregularidade dos condilos femorais, tibiais e patelofemo-
ral. A escanometria demonstrou um fémur esquerdo maior que o direito
em 2,8 cm, e tibia esquerda maior do que a direita em 1,7 cm, num total de
4,5 cm de discrepancia entre os membros inferiores (Figura 1).

Nio houve alteragio arterial demonstravel a arteriografia; no en-
tanto, foi observada auséncia de contrastagio da veia femoral esquerda
e de vavulas do lado esquerdo, com varizes exuberantes, durante fle-
brografia (Figura 2).

Consequentemente, ap6s investigagio foi realizado o diagnéstico
de SKT associado a geno valgo e escoliose.

Foi iniciado um processo de investigagdo e avaliagdo pré-opera-
toria, baseado principalmente na preocupagio da ocorréncia de maior
sangramento intraoperatdrio e até hemorragias. As perspectivas de alte-
ragdes cicatriciais reconhecidas na SKT também foram consideradas.

Apbs essa investigagdo e rigorosa avaliagdo pré-anestésica, o pa-
ciente foi considerado pronto para submeter-se ao tratamento operaté-
rio, que consistiu em osteotomia supracondiliana do fémur esquerdo,
com cunha medial de subtragdo classica (Figura 3).

Em reavaliagdo pés-operatdria de trés anos, o paciente apresen-
tou-se com membros inferiores (MMII) alinhados, sem queixas de dor

no joelho e na regido lombar (Figura 4).

Discussao

Em 1900, os médicos franceses Klippel e Trenaunay descreveram
uma sindrome caracterizada por: hemangiomas de extremidades (mal-
formagdes capilares), hipertrofia de ossos e tecidos e presenga de vari-

zes ou malformagdes venosas'. Klippel e Trenaunay' ndo mencionaram

e

Figura 1 — Escanograma: alongamento do membro inferior esquerdo.

Figura 2 - Flebografia: varizes em membro inferior esquerdo.
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fistulas arteriovenosas. Ao contrario, Parkes-Weber® chamou a mesma
sindrome de hipertrofia hemangiectasica com dilatagdes arteriovenosas
(fistulas). Ainda existe confusdo acerca dessas duas sindromes. Entre-
tanto, esses autores acreditam que as diferengas entre elas sdo caracte-
rizadas pela existéncia ou ndo de fistulas arteriovenosas, o que implica
diferencas terapéuticas e prognosticas.

Na SKT, os membros inferiores s3o os mais acometidos (85%) e o
acometimento unilateral o mais frequente (85%). Membros superiores
(15%), ambos os membros (10%) ou forma cruzada sdo acometimentos
mais raros. O hemangioma pode estar presente do nascimento aos seis
anos sendo que a maioria dos sintomas esté presente antes do primeiro
ano®. Na maioria dos casos a manifestagdo clinica da doenga é notada ao
nascer ou nos primeiros anos de idade®.

Hemi-hipertrofia e hemi-hipotrofia sio definidas como assime-
tria entre os lados esquerdo e direito do corpo, numa proporgdo muito
maior do que poderia ser considerado normal. Pode envolver o compri-
mento ou a circunferéncia dos membros, assim como a cabega, o tronco
e os 6rgdos internos. Deve-se, a0 examinar, procurar malformagdes
vasculares associadas a malformagdes dos dedos ou macrodactilia, as
quais normalmente estdo associadas a condi¢des de aumento do cres-
cimento. Musculatura hipotrofiada, alteragdes neurolégicas, retardo
mental ou anormalidades de movimentos podem estar associadas ao
hipocrescimento.

A ressonancia magnética e outras técnicas de imagem podem
determinar a variagdo normal de discrepancia nos membros, definida
como assimetria anormal (5% de diferenga entre os membros), seja em

comprimento ou em circunferéncia.

Mainine S, Ribeiro LL, Nascimento TF,

A hemi-hipertrofia e a hemi-hipotrofia podem ser inicialmente
classificadas em congénitas ou adquiridas. A assimetria adquirida pode
resultar de trauma, infecgdo, radiagdo ou inflamagdo. As formas con-
génitas podem ser classificadas como total ou limitadas, sindrémicas
(parte de uma sindrome) ou ndo-sindrémicas (isoladas).

O hipercrescimento pode ser idiopatico ou associado a hiper-
trofia ndo-sindrémica, como na sindrome de Beckwith-Wiedemann,
neurofibromatose e Bannayan-Zohana; ou associado a malformagdes
vasculares como SKT, sindrome de Proteus ou malformagdes linfati-
cas. A hemi-hipertrofia idiopatica ou ndo-sindrémica esta presente em
aproximadamente 1 para 50.000 na populagio. E raro manifestar-se ao
nascimento e é mais comum o aparecimento com o crescimento.

Lesdes cutaneas vasculares ndo estdo associadas a hemi-hipertro-
fia ndo-sindrémica. Sdo raras as anomalias esqueléticas como macro-
dactilias, displasia do desenvovimento do quadril e pé torto congénito.
Anomalias genitourindrias sdo frequentemente associadas assim como
hérnias inguinais, criptorquidia e alteragdes na medular do rim. Estudos
recentes sugerem uma incidéncia de 5,9%. Ultrassonografia abdominal
é recomendada como screening para criangas com hemi-hipertrofia.

A exata etiologia ndo esté esclarecida’. De acordo com a definigdo
dada por Szilagyi et a/. ¢, a sindrome é um misto de malformagdes vas-
culares sem fistulas arteriovenosas de grande débito. Dentre as causas
sugeridas, o desenvolvimento anormal da mesoderme leva a um au-
mento no tamanho e niimero de veias’. A hipdtese de uma anormalida-
de da mesoderme pode ser controlada por fatores de angiogénese e vas-
culogénese como o fator de crescimento endotelial vascular (VEGF)

(ou FCEV)®. Uma interrupgdo do delicado balango do VEGF mediada

Figura 3 — Pés-operatério: correcao do genovalgo.

Figura 4 — Hipertrofia e hipertricose do hemicorpo esquerdo: cor-
recéo do genovalgo
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por uma remodelagio vascular pode resultar em um desenvolvimento
anormal vascular e consequente hipertrofia do membro®.

No entanto, os efeitos dos fatores hemodinimicos na hipertrofia dos
membros ainda ndo estdo confirmados e podem ser menos significantes do
que previamente suposto’. Alguns autores propdem que o fluxo sanguineo
é maior nos membros afetados, porém a auséncia de fistulas arteriovenosas
dificulta o esclarecimento da hipertrofia. Os nevus, segunda caracteristica
da STK, sdo decorrentes do aumento da circulagio capilar durante o desen-
volvimento uterino, sendo essa uma anormalidade da mesoderme?.

Alguns autores, apés estudarem o efeito da hiperpressio venosa sobre
o hipercrescimento, citaram a estase venosa como causa do hipercrescimen-
to do membro e a ligadura da veia do membro contralateral como compen-
sadora desta diferenga. Porém, hd autores que acreditam que a hipertrofia
nada tem a ver com a estase venosa existente no membro hipertrofiado’.

A maioria dos casos é esporddica e ndo foi confirmada heranga
familiar, embora ja tenham sido descritos casos familiares. Em uma sé-
rie de 47 pacientes portadores da sindrome, foi visto que as mies de
dois pacientes tinham hemangiomas capilares e a irma de outro pacien-
te também tinha hemangioma que foi retirado por razdes estéticas'’.
Em uma investigagdo com 114 pacientes portadores da SKT os autores
acreditaram tratar de uma heranga multifatorial’, porém hd quem afirma
que o nimero pequeno da amostra ndo permite validar tal hip6tese’.

A ressonincia magnética é o exame de imagem de escolha’ para
essa complexa sindrome congénita. As desvantagens incluem a menor
resolugdo de imagem se comparada a angiografia com contraste e me-
nos informagdes a respeito do fluxo sanguineo. Recomenda-se a rea-
lizagdo da ressonancia magnética para visibilizagdo de anormalidades
venosas e locais de comunicagio de sistemas venosos profundos’.

Numerosos artigos tém discutido o tratamento cirtirgico desses

1,245

pacientes"***%!. O consenso mostra que a ligadura ou excisdo das vari-

zes ndo traz beneficio e pode piorar os sintomas™®*.

Referéncias

A maioria dos pacientes é tratada de maneira expectante devido a
alta frequéncia de recidiva (50%)°. A intervengio cirtirgica nesses pa-
cientes deveria ser restrita a desobstrugdo de veias profundas e corregio
de desigualdade de membros inferiores, afirmou Lindenauer em 1971".
Artigos mais recentes sugerem que a cirurgia ortopédica pode ser mais

‘s o . A
necessaria em outras situagdes do que na discrepancia dos membros

inferiores>%"!0

incluindo cirurgia para diminuigdo do pé para utiliza-
¢do de calgados e amputagdes para promover funcionalidade ou melhor
aparéncia’.

Em uma série de 47 pacientes, uma menina de oito anos foi sub-
metida a encurtamento e osteotomia derrotativa do fémur devido ao
encurtamento de 4,5 cm'. Antes da intervengdo cirtirgica, a flebografia
com contraste € a angiorressonincia magnética puderam documentar
mais detalhadamente a anatomia vascular. O tratamento cirdrgico ve-
noso mais realizado é a ressecgdo das veias, incluindo as embriogénicas
e excisdo das varicosidades. Embora a excisdo das varizes seja frequen-
temente incompleta e as malformagdes venosas possam recidivar em
50% dos pacientes, grande melhora clinica é notada na maioria deles’.
Se agenesia das veias profundas estiver presente, ndo devem ser indica-
das varicectomias extensas®.

Quanto a discrepancia dos membros inferiores, a epifisiodese da
tibia s6 é indicada quando a discrepancia entre os membros for grande
o suficiente para ndo permitir o uso de palmilhas corretivas ou sapatos
adaptados para diminuir a diferenga®. O tratamento cirtirgico deve ser
guiado pelos sintomas’. Para os pacientes com sangramento e sinto-
mas persistentes relacionados a hipertensdo venosa, a cirurgia deve
ser considerada’.

Como a SKT é rara e os problemas dos pacientes sdo complexos,
estes devem receber cuidados multidisciplinares em centros qualifica-
dos’, devendo ter seu diagnéstico sindromico o mais precoce possivel

para que se tenha um tratamento mais eficaz.
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