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RELATO DE CASO

TROMBOEMBOLISMO PULMONAR EM PACIENTE COM
SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY-WEBER: RELATO DE CASO

PULMONARY TROMBOEMBOLISM IN A PATIENT WITH KLIPPEL-
TRENAUNAY-WEBER SYNDROME: CASE REPORT

Luis Arthur Brasil Gadelha Farias', Mariana Fatima Cabral de Oliveira?,
Maycon Fellipe da Ponte?, Aglaerton Silva Pinheiro?.

RESUMO

A sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber (KTW) é uma doenca rara caracterizada
por disturbio vascular com malformagdo capilar, venosa e linfatica, grandes
hemangiomas e hipertrofia dssea ou de tecidos moles. Relatamos o caso de uma
mulher de 24 anos de idade, obesa, com historia prévia de linfedema e
hemangioma unilateral da perna direita que evoluiu com tromboembolismo
pulmonar. Ela possuia diagndstico clinico e ultrassonografico de sindrome de
Klippel-Trenaunay-Weber ha 5 anos. Apds a anticoagulacdo, a paciente evoluiu
assintomatica e sem novos eventos tromboembdlicos.

Palavras-chave: Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber; Embolia Pulmonar;
Tromboembolia; Tromboembolia Venosa.

ABSTRACT

Klippel-Trenaunay-Weber syndrome (KTW) is a rare disease characterized by
vascular disorder with capillary, venous and lymphatic malformation, large
hemangiomas and bone or soft tissue hypertrophy. Herein we report the case of a
24-years-old women, obese, with previous history of unilateral lymphedema and
hemangioma in right leg witch evolves to pulmonar tromboembolism. She had
clinical and ultrasonographic diagnosis of Klippel-Trenaunay-Weber Syndrome five
years before. After anticoagulation, the patient evolves assymptomatic and
without new tromboembolic events.

Keywords: Klippel-Trenaunay-Weber  Syndrome;
Thromboembolism; Venous Thromboembolism.

Pulmonary  Embolism;
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INTRODUCAO

A sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber (KTW) é
uma doenca cutanea rara caracterizada por disturbio vascular
com malformagdo capilar, venosa e linfatica, grandes
hemangiomas e hipertrofia 6ssea ou de tecidos moles. A
doencga foi primeiramente descrita por Klippel e Trenaunay em
1900 como uma triade constituida por mancha vinho do
porto, veias varicosas e hipertrofia de tecidos 6sseos ou moles
de extremidades.” Em 1907, Parkes Weber descreveu uma
sindrome que incluia também fistulas arteriovenosas.?
Atualmente, muitos autores tratam ambas entidades
nosolodgicas como parte de uma unica sindrome nomeada
como KTW3# enquanto outros ainda tratam as sindromes
separadamente.®

A  etiopatogénese sugere a presenga de
anormalidades do mesoderma no desenvolvimento fetal com
regulagdo anormal de fatores de crescimento afetando a
angiogénese.® S30 complica¢bes da doenca: sangramentos do
trato gastrointestinal, genitourindario, baco, figado e sistema
nervoso central, tromboflebite intermitente, eventos
tromboembodlicos, trombocitopenia, defeitos de coagulagao,
anemia grave, insuficiéncia cardiaca congestiva e
autoamputacio dos dedos.’No presente artigo, reportamos o
caso de uma paciede do sexo feminino com diagndstico prévio
de KTW que evoluiu com Tromboembolismo pulmonar.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 24 anos, obesa, com
histéria prévia de linfedema e hemangioma unilateral no
membro inferior direito desde o primeiro ano de vida (Figura
1), com diagndstico ultrassonografico de KTW ha 5 anos,
iniciou quadro de dispnéia subita associado a tontura, nauseas
e vOmitos. Duas semanas antes da admissdo atual, a paciente
havia apresentado dor, calor e rubor em face anterior da coxa
e joelho direitos que atrapalhava a deambulagdo associado a
febre com calafrios (T2 38,9 C). Na suspeita de erisipela, tratou
com Azitromicina por trés dias sem melhora do quadro.

Figura 1: A. Linfedema do membro inferior direito. B e C.
LesGes vinho do porto em face lateral da coxa, face anterior
do joelho direito e em gluteo direito se estendendo em
direcdo a regido inguinal.

A paciente foi admitida taquidispneica, com tempo de
enchimento capilar reduzido e saturagdo de oxigénio limitrofe
(93%). Ao exame fisico apresentava murmdurio vesicular
diminuido em base direita, edema assimétrico em MID, pulsos
periféricos palpaveis e sinais de linfangite cronica com calor e
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dor a palpagdo em topografia do joelho direito. Na ocasido da
admissdo, a paciente portava ultrassonografia doppler de MID
de 2012 descrevendo malformagdes vasculares venosas
associadas a insuficiéncia valvular, fistular arteriovenosas e
linfedema de terco distal. Apds estabilizacdo da paciente,
foram solicitados inicialmente hemograma completo, uréia,
creatinina, troponina, CK-MB e eletrocardiograma que se
apresentaram normais. D-dimero ndo se encontrava
disponivel no hospital. A radiografia de térax da admissdo foi
sugestiva de tromboembolismo pulmonar (Figura 2). Na
suspeita de tromboembolismo pulmonar, foi iniciado
anticoagulagdo plena e solicitados ultrassonografia doppler
venosa de membro inferior direito que ndo revelou sinais de
trombo e angiotomografia de térax compativel com TEP

bilateral (Figura 3).

Figura 2: A radiografia de tdrax revelou leve opacidade
subsegmentar no pulmao direito e proeminéncia do segundo
arco com dilatagdo do tronco pulmonar sugestivo de
hipertensao.

N A e B. Angiotomografia de
pulmonares direita e esquerda apresentando falhas de
enchimentos difusas compativeis com tromboembolismo
agudo interessando as regides distais, ramos lobares e
interlobares. C e D: Corte transversal com imagens de falha de
enchimento dos ramos das artérias pulmonares compativel
com trombos bilateralmente.
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A paciente recebeu alta hospitalar apds 15 dias de
internamento sem intercorréncias e em anticoagulagdo plena.
Evoluiu com melhora da dispnéia, ndo sendo necessario
intubacdo orotraqueal e medidas invasivas. Atualmente a
paciente segue em acompanhamento ambulatorial
completamente assintomatica em uso de Xarelto.

DISCUSSAO

Os hemangiomas em pacientes com KTW sdo
malformacgdes vasculares. Anomalias freqlientes do sistema
venoso profundo, como agenesia, hipoplasia, atresia,
incompeténcia valvar ou compressdo externa das veias por
bandas fibrosas acompanham a apresentacgdo clinica classica
da doenca e estavam presentes na paciente. »>>7Apesar de a
paciente possuir os achados desde a infancia, nota-se que o
diagnéstico da sindrome ocorreu de forma tardia. E possivel
diagnosticar KTW apds o nascimento ou na infancia por meio
da clinica e dos achados ultrassonograficos compativeis.®® A
presenca de malformagdes venosas como apresentado pela
paciente, aumenta de forma consideravel o risco de eventos
tromboembdlicos ocasionando tromboembolismo pulmonar
ou morte subita.’ Yamada et al. descreveu o caso de uma
paciente de 17 anos com KTW que apresentou quadro de
tromboembolismo pulmonar, sendo realizada trombectomia e
anticoagulacdo plena.’® Ndo obstante, o pulmio n3o é o Unico
orgdo descrito como sitio de eventos tromboembdlicos.
Existem relatos de tromboembolismo em outros sitios, como
por exemplo o cérebro e vasos iliacos. %12

Villela et al. descreveu o perfil clinico-epidemiolégico
de 58 pacientes portadores de KTW. A distribui¢gdo por sexo
mostrou-se equitativa com 30 homens e 28 mulheres. A média
de idade do tratamento foi de 12,8 anos. O acometimento
apresentado pela paciente mostrou-se semelhante aos
achados descritos, com 86% dos pacientes apresentando
acometimento de membro inferior unilateral (40% membro
inferior e esquerdo e 46% membro inferior direito) e o
primeiro sinal notado pela familia a presenga da lesdo vinho
do porto. As alteragGes venosas estavam presentes em 72,4%
e as fistulas arteriovenosas em 25,8%.13

E importante ressaltar que apesar da evolucdo
favordvel apresentada pela paciente na auséncia de
trombectomia e cuidados intensivos, é possivel a evolugdo
para o obito conseqiiente ao tromboembolismo pulmonar,
inclusive em criangas. ** O tratamento da sindrome ainda é
predominantemente conservador visando o controle da
doenga venosa e o alivio dos sintomas. O maior desafio
encontra-se em tratar a hipertrofia dssea e de partes moles.3

O acompanhamento em servico terciario mostra-se
importante principalmente para o rastreio e resolugdo de
complicagbes da doenga, assim como a prevengdo de
complicagbes como o tromboembolismo pulmonar. A
sindrome de Klippel-Trenaunay e a sindrome de Parkes Weber
sdo apresentagbes diferentes de uma unica enfermidade
diferenciadas pela presenca de fistulas arteriovenosas, mas
podem ser estudadas em conjunto como sindrome de Klippel-
Trenaunay-Weber. A divulgacdo da sindrome entre os
profissionais da salde e especialistas neonatologistas,
pediatras, clinicos e vasculares mostra-se relevante para o
diagndstico precoce e prevengao de complicagdes.
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