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INTRODUCAO

A sindrome de Klippel-Trenaunay, também conhecida como
sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber, ¢ uma anormalidade
congénita rara de manifestacio clinica varidvel e de etiologia
desconhecida.! O critério diagnéstico cldssico é uma triade de
anormalidades, que incluem malformagées capilares (comu-
mente nevus cutdneos/hemangiomas), malformacoes venosas
ou veias varicosas, e hipertrofia dssea e de tecidos moles, afetan-
do um ou mais membros, sem a presenca de malformagoes arte-
riovenosas hemodinamicamente significativas.*>* O diagndstico
de sindrome de Klippel-Trenaunay ¢é feito com a presenca de no
minimo dois desses trés sinais.>*> Observam-se malformacées
venosas ou capilares em 98% dos casos, varicosidades venosas
em 70% a 90% dos casos e hipertrofia dssea e de tecidos moles
em 50% a 94% dos casos.® No entanto, a associagio de anoma-
lias venosas como hipoplasia, aplasia, incompeténcia venosa e
malformagées linféticas, pode ocorrer com frequéncia.*

Gravidez ¢ raramente descrita em pacientes com sindrome
de Klippel-Trenaunay e sua incidéncia nio é conhecida. Exis-
tem apenas 21 casos de gravidez em mulheres com sindrome de
Klippel-Trenaunay na literatura. O primeiro caso foi descrito
em 1989 por Verheijen e cols.”

Foram pesquisadas as bases de dados PubMed/Medline,
Embase, Lilacs e Biblioteca Cochrane, seguindo a terminologia
MeSH (Medical Subject Headings). Os resultados foram revi-
sados manualmente e os artigos realmente relacionados foram
selecionados e tiveram sua bibliografia revisada (Tabela 1).

A sindrome de Klippel-Trenaunay ¢ uma condi¢io rara e
uma vez que a gravidez pode exacerbar as complicagées da do-
enga, colocando assim as gestantes sob alto risco obstétrico, a
gestagdo foi, historicamente, desencorajada nessas pacientes.

Dessa forma, existe uma falta de conhecimento sobre as ges-

tantes com sindrome de Klippel-Trenaunay e sua evolugio obs-
tétrica. De acordo com nossa pesquisa, esta ¢ a terceira série
de casos relatada e a primeira na literatura com mais de uma
paciente com duas ou mais gestacoes cada. Esta série de casos
descreve o curso pré-natal, intraparto e pds-natal de duas mu-
lheres com sindrome de Klippel-Trenaunay que tiveram duas
gestacoes cada.

RELATO DA SERIE DE CASOS

Caso 1

Mulher, branca, apresentava desde o nascimento aumento
de volume e comprimento de membro superior direito e mem-
bro inferior direito (Figura 1), além de manchas na pele. Aos
sete anos, foi diagnosticada como portadora da sindrome de
Klippel-Trenaunay e, aos 15 anos, notou o surgimento de dila-
tacoes varicosas nos membros inferiores, referindo dor e edema.
Submeteu-se a uma safenectomia em membro inferior direito
aos 23 anos.

Primeira gestacao

No inicio do pré-natal em sua primeira gestacio, aos 25
anos, observava-se o aumento de tamanho do membro infe-
rior direito em relagio ao esquerdo, além de varizes e edema
em vulva e membros inferiores. Intercorréncias no pré-natal:
tlcera genital (tratada satisfatoriamente com promestriene t4-
pico), piora da assimetria corporal (com evidente aumento de
volume de membro inferior direito e membro superior direito)
e edema 4+/4+ em membros inferiores e vulva. Foi indicada
cesdrea na 382 semana, devido a vicio pélvico e pela gravidade
da doenga materna, e a paciente deu 2 luz um recém-nascido

do sexo feminino, pesando 3.070 gramas, com indice de Apgar
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no primeiro e quinto minutos de 8 e 9. Durante a operagio,
verificou-se a presenca de rede vascular calibrosa em peritoneo
visceral. Foi indicada profilaxia antitrombética nas primeiras
duas semanas do puerpério. A paciente recebeu alta no terceiro
dia de pds-operatério.

Apés dois anos, ocorreu piora da insuficiéncia venosa, princi-
palmente em membro inferior direito. A paciente referia dor e for-
migamento em membros inferiores. Ao exame fisico, apresentava
edema em membros inferiores (maior A direita), varizes em mem-
bro inferior direito até o gliteo e em membro inferior esquerdo
até a panturrilha. Fez nova cirurgia de varizes aos 28 anos.

Segunda gestacdo

Aos 32 anos, a paciente engravidou novamente, G2P1. Na
19 semana de gestagio, apresentou suspeita clinica de trombo-
se venosa, em membro inferior direito, recebendo enoxapari-
na. Na 32* semana de gestacdo, a ocorréncia de tromboflebite
em face posterior de coxa fez com que se aumentasse a dose
de anticoagulante. Foi realizada cesrea na 38* semana devido
a gravidade da doenca vascular materna e i apresentagio fe-
tal andmala (pélvica), e para suspensio oportuna da profilaxia
antitrombdtica, com incisdo uterina corporal longitudinal, em
virtude da grande quantidade de varizes supravesicais aderidas
a0 segmento uterino, e laqueadura tubdrea bilateral no mesmo

Figura 1. Assimetria evidente, com membro inferior
direito hipertrofiado. Varicosidades presentes em ambos os
membros inferiores (caso 1).
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tempo cirtrgico. O recém-nascido era do sexo masculino, pe-
sava 3.150 gramas, com indice de Apgar no primeiro e quinto
minutos de 10 e 10.

Caso 2

Mulher, parda, foi diagnosticada como portadora da sindro-
me de Klippel-Trenaunay aos cinco anos de idade. Desde oito
meses de idade apresentava hemangiomas em abdémen, dorso,
pescoco, orelha direita, brago direito, palma da mio direita,
membros inferiores e planta do pé direito (Figura 2). Apresen-
tava também membro superior direito aumentado em volume
em relagdo ao esquerdo e apresentara episédios de hematémese
aos oito anos. Foi diagnosticada com hipertensio arterial sisté-
mica aos 12 anos.

Primeira gestacéo

Aos 19 anos, no inicio do pré-natal de sua primeira gesta-
¢do, a paciente apresentava multiplos hemangiomas de f4cil
sangramento em membros inferiores e superiores, pescogo
e tronco e havia assimetria de membros superiores, sendo
o direito maior em relagio ao esquerdo. Ao exame gineco-
légico especular, foram observadas méculas rubras em colo,
nao sendo observadas telangiectasias em parede vaginal. A
hipertensao arterial foi tratada com pindolol (20 mg ao dia)

Figura 2. Multiplos hemangiomas cutaneos em mama direita
e membro superior direito. 0 membro superior esquerdo ¢
poupado. Assimetria evidente de membros superiores, com
hipertrofia do membro superior direito (caso 2).
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até a 37% semana de gestagdo, quando este medicamento foi
substituido por amlodipina (5 mg ao dia). Ao longo da ges-
tacdo, a paciente apresentou piora da manifestagio cutinea
da sindrome de Klippel-Trenaunay, com ficil sangramento
dos hemangiomas e epistaxe. Foi realizada cesdrea, sem in-
tercorréncias, com 38 semanas de gestagdo por falha de in-
dugdo do trabalho de parto. O recém-nascido era do sexo
masculino, pesou 3.350 g e teve indices de Apgar no primei-
ro e quinto minutos de 9 e 10. Nao foi observada nenhuma
complicagio tardia.

Segunda e terceira gestacoes

A paciente teve dois abortos espontineos, o primeiro aos 24
anos e idade gestacional de 10 semanas e 2 dias pela data da dl-
tima menstruacdo, com curetagem uterina, e outro aos 25 anos
de idade e idade gestacional de 7 semanas e 2 dias pela data da
tltima menstruagio , sem necessidade de curetagem.

Quarta gestacao

Aos 27 anos, G4P1A2, retornou para acompanhamento de
sua quarta gestagdo. Persistiam os hemangiomas periféricos
e multiplos em membro superior direito, tronco e pescogo,
assimetria de membros e varicosidades. Fazia uso de enalapril,
10 mg ao dia, que foi substituido por pindolol, 15 mg ao
dia. Durante a gestacdo, apresentou pequeno sangramento de
hemangiomas das mamas e teve a dose de pindolol aumen-
tada para 20 mg e, em seguida, para 30 mg ao dia para me-
lhor controle pressérico. Foi internada com idade gestacional
de 37 semanas para observacio clinica e controle da pressio
arterial, tendo sido registrado episédio de epistaxe, embaga-
mento visual e edema de membros inferiores 1+/4+. Durante
a internagio hospitalar, foram utilizados, além de pindolol,
metildopa (1,5 g) e levomepromazina (15 mg ao dia). Apre-
sentou doencga hipertensiva especifica da gravidez (DHEG)

superajuntada 2 hipertensao arterial cronica. Foi realizada ce-
sariana com 38 semanas de gestacdo devido a presenca dessa
associagdo e de cicatriz uterina prévia. O recém-nascido era
do sexo masculino, pesando 3.070 g, com Apgar no primeiro
e quinto minutos de 8 ¢ 9, e apresentava polidactilia no pé
esquerdo. A paciente teve alta no segundo dia apds o parto.
Nao foram observadas complicagdes tardias.

DISCUSSAO

Os casos descritos neste relato evoluiram de forma benigna.
A primeira gestante apresentou intercorréncias menores, como
tlcera genital, tromboflebite e piora da assimetria corporal. A
segunda gestante também evoluiu satisfatoriamente, apesar do
facil sangramento dos hemangiomas cutineos. No entanto, este
foi primeiro caso descrito na literatura de gestante com sindro-
me de Klippel-Trenaunay que apresentou doenga hipertensiva
especifica da gravidez (DHEG) superajuntada & hipertensio
arterial cronica.

Os recém-nascidos foram de termo e sem complicacoes. Ana-
lisando-se os relatos na literatura (Tabela 1), percebe-se que a
maioria dos casos evoluiu sem maiores complicacoes, apesar de
a gestagio em pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay ser
um evento raro. H4, no entanto, relatos de casos cujas gestantes
apresentaram sérias complicacdes na evolugio obstétrica, como
de hemorragia durante a gestacao® e intraoperatdria,” coagulagio
intravascular disseminada’ e embolias pulmonares.'®!" O penul-
timo caso descrito cursou com prolapso cervical devido ao edema
cervical decorrente de malformagoes venosas, porém, o manejo
conservador apresentou bons resultados.’> Também foi descrito
um caso de cardiopatia periparto em gestante com sindrome de
Klippel-Trenaunay, em que os autores sugerem uma possivel re-
lagdo entre as duas comorbidades.™

Os fatores que explicam a auséncia ou presenca de complica-

¢oes, bem com a ampla variedade dessas, ndo sio esclarecidos. O

Tabela 1. Bases de dados pesquisadas, estratégias de busca utilizadas e resultados encontrados em busca realizada em 15 de
novembro de 2010. No total, ha 21 casos descritos de gestacdo em pacientes com sindrome de Klippel-Trenaunay

Base de dados eletronica

Estratégia de busca

Resultados realmente relacionados apos
Resultados

"klippel-trenaunay” AND
(“pregnancy”[de OR pregnancy)

busca manual nos resultados iniciais
15 citagdes:

Embase 25 citacoes 13 relatos de caso
2 séries de casos
"klippel-trenaunay-weber" OR 14 citagdes:
PubMed “Klippel-trenaunay” AND “pregnancy” 71 citagoes 12 relatos de caso
2 séries de casos
Klippel-Trenaunay [Palavras] and 1 citagdo
gestacéo [Palavras] 1 ieleie de cse
Lilacs Klippel-Trenaunay [Palavras] and 35 citacoes
pregnancy [Palavras]
Klippel-Trenaunay [Palavras]
Biblioteca Cochrane Klippel-Trenaunay 0 citacoes 0 citacoes

Total de casos descritos

21 casos diferentes
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tempo de evolugio da sindrome de Klippel-Trenaunay e, princi-
palmente, a gravidade da doenca, parecem associar-se & evolug¢io.®

Embora sejam frequentes as complica¢des maternas, com exa-
cerbagio das manifestagoes prévias da sindrome, habitualmente
nio sio observadas complicages fetais decorrentes da sindrome
ou manifesta¢io fetal da sindrome de Klippel-Trenaunay, excecio
feita ao relato de Jorgensen e cols.,' em que foi realizado aborto
eletivo apés ultrassonografia sugerindo malformagio fetal, tendo
a autdpsia mostrado hemangiomas na perna e no figado do feto.
Nos casos apresentados, todos os recém-nascidos foram de ter-
mo, com pesos adequados e sem intercorréncias.

Apesar de haver relatos de recorréncias familiares, o risco de
transmissao da sindrome da mie para seu filho ¢ desconheci-
do."” Nos casos deste relato nao foi observada, até o momen-
to, nenhuma evidéncia da sindrome de Klippel-Trenaunay nas
criancas. Apesar de a polidactilia estar associada a defeitos ge-
néticos de diversas sindromes congénitas, nio estd associada a
sindrome de Klippel-Trenaunay.'®

E necessdrio ressaltar que a gravidez cursa com o aumento da
progesterona, do volume sanguineo e do peso, estase venosa e
edema de membros inferiores, levando frequentemente a piora
das malformagoes capilares.”” E sabido que a gestagio agrava o
risco de eventos adversos, como hemorragia e trombose super-
ficial e profunda.

Séo raros os casos de gravidez em pacientes com a sindrome
de Klippel-Trenaunay. Estes sao os 22¢ e 23° casos relatados
na literatura (Tabela 1). Passaram-se 20 anos desde o primeiro
relato, por Verheijen e cols.,” em 1989. Em média, menos
de um caso ¢ relatado por ano. Embora tenha sido histori-
camente desencorajada, parece que a gestagio em pacientes
com sindrome de Klippel-Trenaunay, a despeito dos desafios
impostos, pode ter desfechos obstétricos satisfatérios, quando
adequadamente assistida.

Assim, devido ao fato de nao serem bem estabelecidos na
prética clinica os cuidados diante de gestantes com sindrome
de Klippel-Trenaunay'’ e, tampouco, haver dados na litera-
tura suficientes que permitam a compreensio das repercus-
soes dessa sindrome na gestagio e da gestagdo na sindrome,
tornam-se essenciais os relatos caso a caso observados nos di-
versos servigos de obstetricia, para que, aos poucos, se possa
aumentar o conhecimento sobre a gestagio na sindrome de
Klippel-Trenaunay, tornando seguro seu manejo e possibili-
tando maior qualidade de atendimento a essas gestantes.

CONCLUSAO

O reconhecimento e entendimento da sindrome de
Klippel-Trenaunay e o cuidado multidisciplinar pré-natal, intra
e pds-parto, sio fundamentais para a boa evolu¢io e o bom des-
fecho da gestagdo nessas pacientes. Os dois casos descritos nessa
publica¢io apresentaram intercorréncias menores, como trom-
boflebite, piora da assimetria corporal e ficil sangramento dos
hemangiomas. As condutas conservadoras mostraram-se adequa-
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das e suficientes para o sucesso gestacional. A revisao de litera-
tura disponivel até o momento, junto com a nossa experiéncia
relatada neste artigo, mostram bom desfecho obstétrico (excecio
feita a um relato, citado na discussio), nio havendo atualmente
evidéncias para desencorajar a gestagio nessas pacientes.
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PALAVRAS-CHAVE:

Sindrome de Klippel-Trenaunay-Weber.
Complicacoes na gravidez.

Gravidez.

Anormalidades congénitas.
Malformacoes arteriovenosas.

RESUMO

Contexto: A sindrome de Klippel-Trenaunay € uma condi¢do congénita rara caracterizada por uma triade de
anormalidades: malformacoes capilares, venosas e hipertrofia 6ssea e de tecidos moles. A gestacdo em pacientes
portadoras dessa sindrome € historicamente desencorajada devido ao possivel alto risco obstétrico pela exacerbacao da
sindrome, havendo apenas 21 casos descritos.

Relato de caso: O presente relato apresenta a evolucdo obstétrica de duas gestantes portadoras de sindrome de
Klippel-Trenaunay acompanhadas em Sdo Paulo, Brasil, descrevendo as intercorréncias obstétricas, o manejo dessas
pacientes e sua evolucdo. As complicacOes obstétricas observadas foram: piora da assimetria corporal, sangramento
dos hemangiomas cutaneos, fenébmenos tromboembolicos, edema importante de membros inferiores. Ndo foram
observadas complicacdes fetais. Discussao: As complicacées maternas sao frequentes e podem estar associadas ao
tempo de evolucdo da sindrome de Klippel-Trenaunay e, principalmente, a gravidade da doenca. Embora possa haver
exacerbacdo das manifestacées prévias da sindrome, com hemorragia, coagulacdo intravascular disseminada, eventos
tromboembolicos e dor, em geral, observam-se complicacdes menores, cujo manejo conservador permite boa evolucdo
obstétrica, excecao feita a um caso de malformacdo congénita.

Conclusdo: Ndo ha evidéncias com base na literatura preexistente para desencorajar a gestacdo nessas pacientes. O
entendimento da sindrome e cuidado multidisciplinar pré-natal, intra e pos-parto mostram-se fundamentais para o
bom desfecho da gestacao.
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